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Fanconi Aplastik Anemisi:
21 Olgunun Degerlendirilmesi

Fanconi Aplastic Anemia: Evaluation of
2] Patients

OZET Amag: Hastanemiz hematoloji kliniginde izlenmekte olan 21 Fanconi aplastik anemili (FAA)
hasta degerlendirilerek fenotipik gesitliligin tan1 ve klinik gidise olan etkisi incelenmistir. Gereg ve
Yontemler: Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi Hematoloji Kliniginde Mart 1996-Haziran 2007 tarihleri
arasinda FAA tanisi ile izlenmekte olan 21 hastanin dosyalar: incelendi. Yakinmalari, aile 6ykiileri,
bagvuru sirasinda ve takipteki hematolojik parametreleri ile hemoglobin F (HbF) degerleri kaydedildi.
Fizik muayene bulgular1 yanisira hastalar abdominal ultrasonografi, ekokardiyografi ve kemik grafileri
ile degerlendirildi. Olgular klinik durumlar1 ve tedaviye yanitlarina gore gruplandirildi. Bulgular:
Fanconi aplastik anemisi tanisi alan 21 olgunun 15’ erkek, 6’s1 kiz, ortalama tan1 yas1 7.6 yil idi (2-14).
Saptanan konjenital anomaliler siklik sirasina gore, café au lait lekeleri, mikrosefali, boy kisaligy, iskelet
anomalileri, jeneralize hiperpigmentasyon, bobrek anomalileri, mikroftalmi, gonadlarda anomaliler,
kulak anomalileri ve kardiyak anomaliler seklindeydi. Diizenli transfiizyon ihtiyac: olan hasta sayist
8, kemik iligi aplazisi olup oksimetolona cevapl hasta sayisi 4 idi. Takipli olgulardan ikisi intrakranial
kanama nedeni ile kaybedildi. Iki hastaya baska merkezlerde kok hiicre nakli yapildi. Belirgin
konjenital anomalileri olan hastalarin erken tani aldig, ge¢ tan1 alan hastalarin ise ya kardes taramalar:
sirasinda ya da ileri hematolojik bulgular ortaya ¢iktiktan sonra tani alabildikleri goriildii. Sonug:
Fanconi aplastik anemisinin genis klinik spektrumu klinisyenler tarafindan her zaman géz 6niinde
bulundurulmali ve erken tani i¢in hastalar degerlendirilirken bu agidan dikkatli olunmalidr.

Anahtar Kelimeler: Fanconi anemisi, kromozom kiriklari, anomaliler

ABSTRACT Objective: We evaluated 21 Fanconi aplastic anemia (FAA) patients followed up in our
hematology department and examined how the phenotypic variability affected the diagnosis and
prognosis. Material and Methods: The records of 21 patients with a diagnosis of FAA followed in
hematology department of Dr. Sami Ulus Children’s Hospital between March 1996 and June 2007 were
reviewed. Complaints, family histories, hematologic parameters, hemoglobine F ( HbF) values on
admission and on following were recorded. The patients were also evaluated with ultrasonography,
echocardiyography, bone X ray in addition to physical examination and were categorized into groups
according to clinical conditions and responses to the treatment. Results: Fifteen of 21 cases with FAA
were male, and 6 were female, average age of diagnosis was 7.6 years (2-14 years). The most frequent
congenital abnormalities were café au lait spots, microcephaly, short stature, skeletal anomalies,
generalized hyperpigmentation, renal anomalies, microphtalmia, gonadal, ear and cardiac anomalies,
respectively. Eight cases required blood product tranfusions and 4 patients who had bone marrow
aplasia were responsive to oxymethalone therapy. Two patients died due to intacranial hemorrhage.
Hematopoietic stem cell tranplantation was performed to 2 cases in other hospitals. The patients who
had evident congenital anomalies were diagnosed early; others were identified while sibling scanning
or after advanced hematologic findings occured. Conclusion: The clinicians should keep in mind the
wide clinical spectrum of FAA and be carefull when evaluating the patients to make early diagnosis.

Key Words: Fanconi anemia, chromosome breakage, abnormalities
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anconi aplastik anemisi (FAA) progresif kemik iligi yetmezligi, kon-
jenital anomaliler ve kansere yatkinlik ile karakterize, otozomal re-
sesif gecigli bir hastalhktir.! Hastalar ¢esitli konjenital
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malformasyonlar ile ciddi olarak etkilenmis ola-
bilecegi gibi, hafif bir fenotip de gosterebilirler.
Yaklagik tigte bir olguda konjenital malformasyon
bulunmaz. Bu fenotipik ¢esitlilik FAA klinik ta-
nisini giiglestirmektedir.? Fanconi aplastik ane-
misinin  ayirdedici  karakteristik  6zelligi
mitomisin C (MMC), diepoksibutin (DEB) gibi
DNA capraz baglayici ajanlara duyarliliktir. He-
matolojik bulgular ortaya ¢ikmadan 6nce klasto-
jenik ajanlarin etkisine duyarlilik taniya
gotiirecek tek belirtectir.® Bu ¢caligmada FAA tani-
s1 almig olgularimiz fenotipik 6zellikler, hemato-
lojik bulgular ve tedavi gereksinimleri agisindan

degerlendirilmistir.

IGEREQ VE YONTEMLER

Hastanemiz hematoloji kliniginde Mart 1996-Ha-
ziran 2007 tarihleri arasinda FAA tanisi ile izlen-
mekte olan 21 hastanin dosyalari retrospektif
olarak incelendi. Olgularin tiimiine DEB testi uy-
gulanarak tan1 konmugtu. Olgularin bagvuru sira-
sindaki yakinmalari, aile Oykiileri, hematolojik
parametreleri, hemoglobin F (HbF) degerleri ve ta-
kipteki hematolojik parametreleri kaydedildi. Fizik
muayene bulgular1 yanisira eslik edebilecek konje-
nital malformasyonlar agisindan hastalar abdomi-
nal ultrasonografi, ekokardiyografi ve kemik
grafileri ile degerlendirildi. Fanconi aplastik ane-
misi tanist kesinlestikten sonra normal kan sayimi
olan 2 olgu ve orta derecede sitopenisi olan 2 olgu
haricinde, hastalara oksimetolon (2 mg/kg/gtin) ve
glinagir prednisolon (5 mg/giin) tedavisi baslandi.
Olgular klinik durumlar ve tedaviye yanitlarina
gore su sekilde gruplandirild:

Grup 1: Transfiizyon bagimli, androjen teda-
visi verilemeyen

Grup 2: Transfiizyon bagimli, androjen teda-
visi alan, ancak cevapsiz hasta

Grup 3: Kemik iligi aplazisi olup androjenlere
yanit olan

Grup 4: Orta derecede sitopeni, makrositoz ve-
ya artmis HbF diizeyi ile stabil hastalik

Grup 5: Normal kan sayimi, stres eritropoez
bulgusu yok
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I BULGULAR

Fanconi aplastik anemisi tanisi alan 21 olgunun 15’1
erkek, 6s1 kiz, ortalama tani yas1 7.6 yil idi (2-14
yil). Bir olgu disinda tiim olgularin DEB testi pozi-
tif bulundu (%95.2). Olgular en sik kanama yakin-
mast ile bagvurmustu (%42). Olgularin bagvuru
sirasindaki yakinmalar1 ve klinik bulgular1 Tablo
1’de gosterilmistir.

Yirmibir olgudan 12’sinin anne-babasi arasin-
da akrabalik vardi. Yedi olgunun ailesinde FAA ta-
nist olan bagka bireyler de bulunuyordu. Alt
olgunun annesinde abortus 6ykiisii mevcuttu. Sap-
tanan konjenital anomaliler siklik sirasina gore,
ciltte pigmentasyon anomalileri (%90.5), mikrose-
fali (%66.7), gelisme geriligi (%61.9), bobrek ano-
malileri (%42.9), mikroftalmi (%33.3), gonadlarda
anomaliler (%28.6), kulak anomalileri (%23.8) ve
kardiyak anomaliler (%14.3) seklindeydi; bunlar
Tablo 1’de gosterilmistir. Ailesinde FAA saptanan
ve tarama amaci ile incelenen bir olgu diginda tiim
olgularda bir veya birkag sistemde patoloji saptan-

d1.

TABLO 1: Hastalarin bagvuru yakinmalari ve
klinik bulgularr.
n %

Basvuru Yakinmalari
Halsizlik- solukluk 6 28.6
Kanama 9 428
Gelisme geriligi 3 14.3
Parmak anomalisi 2 9.5
Tarama igin tetkik 2 88
Morluklar 2 9.5
Nefes almakta zorlanma 1 47
Klinik Bulgular
Cilt bulgulari 19 90.5
Mikrosefali 14 66.7
Gelisme geriligi 13 61.9
Ust ekstremite anomalileri 8 38.0
Bobrek anomalileri 9 429
Gz anomalisi 7 33.3
Diger iskelet anomalileri 5 23.8
Gonad anomalileri 6 28.6
Kulak anomalileri 5 23.8
Kardiyovaskiiler sistem 3 14.3
Diger 9 42.8
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TABLO 2: Hastalarin bagvuru sirasindaki hematolojik bulgulari ve tedaviye yanitlar.

n % Grup 1*
Hemaoglobin diizeyi
Hb<7 g/dI 8 38 3
Hb 7-10 g/d 6 28.5
Hb>10 g/dl 7 33.3
Beyaz kiire sayisi
<4.0x109/L 12 57.1 2
>4.0x109/L 9 42.9 1
Trombosit sayisi
<50 x 109/L 14 66.7 3
50-100 x 109/L 3 14.3
>100 x 109/L 4 19

Grup 2

Grup 3 Grup 4 Grup 5 Takipsiz
- 1 - 2
3 -
1 4 2
3 3 1
1 2 2 1
3 1 2
1 2
2 2

* Grubun icerdigi hasta sayilar olarak belirtilmistir.

Tan1 aninda hemoglobin diizeyleri 2.4-13.2
g/dl (8.0 + 3.2 g/dl ), MCV 84-112.4 f] (ortalama
98.2 fl), beyaz kiire sayis1 0.8-6.9 x10%/L (3.9 + 2.8
x10%/L), trombosit sayis1 4-266 x10°/L (56 + 68
x10%/L) arasinda saptandi. Ortalama HbF diizeyleri
%8.6 idi (%0.3-20.5 ). Olgularin bagvuru hemato-
lojik bulgular1 ve tedaviye yanitlar: Tablo 2’de gos-
terilmistir. Buna gore diizenli transfiizyon ihtiyaci
olan hasta sayis1 8 iken (Grup 1, 2), kemik iligi ap-
lazisi olup oksimetolona cevapl hasta (Grup 3) sa-
yist 4 idi. Orta derecede sitopenisi olan,
hematolojik olarak stabil seyreden 5 hastanin (grup
4) ikisi tedavi almiyordu. ki hastanin hematolojik
degerleri normaldi (Grup 5). Bu olgulardan birinin
fizik muayenesi de normaldi. Olgularimizdan bas-
vuru sirasinda kemik iligi seliiler olan 3 olgu Grup
4, iki olgu Grup 3 olarak degerlendirildi. Hafif hi-
poseliiler kemik iligi olan bir olguda androjen te-
davisine yamit alindi (Grup 3). Buna karsin
basvuruda hiposeliiler kemik iligi olan 10 olgudan
sadece 1 olguda tedavi yanit1 vardi. Bagvuru sira-
sinda hematolojik parametreleri normal veya nor-
male yakin olup transfiizyon ihtiyaci olmayan
(Grup 4, 5) 7 olgunun takibinde klinik gidisleri
iyiydi. Takipte transfiizyon bagimli olan hastalarin
bagvuru sirasinda en az bir seride belirgin sitopeni-
si vardu.

Takipli olgulardan ikisi intrakranial kanama
nedeni ile kaybedildi. Kaybedilen hastalardan bi-
rinde peliozis hepatica gelistigi i¢in oksimetolon te-
davisi kesilip destek tedavisi ile izlenmekteydi. Bir
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olguda takipte alfa-fetoprotein yiiksekligi saptan-
d1g1 i¢in tedavisi kesildi ve takibe alindi. Bir olgu-
da hepatik adenom ortaya ciktigi icin tedavi
verilemedi. Bu olguda takipte miyelodisplastik sen-
drom (MDS) gelisti. Ancak bu hasta daha sonraki
takiplerine gelmedi. Tki hastaya ise baska merkez-
lerde kemik iligi transplantasyonu yapildi.

I TARTISMA

Fanconi aplastik anemisi en sik goriilen kalitsal ke-
mik iligi yetmezligidir.* Tan1 DEB ve MMC gibi
klastojen ajanlara duyarlilik sonucu artmis kromo-
zomal kiriklarin tespiti ile konur.> Ancak %10-15
olguda somatik mozaisizm mevcut olmasi nedeniy-
le, tanisal testlerin yorumlanmasinda zorluklar ola-
bilir."* Bizim de bir olgumuzda klinik ve
hematolojik bulgular FAA diistindiirmekte ise de
DEB testi negatif olarak saptandi. Yapilan ¢aligma-
larda en az 12 komplementasyon grubu (FANCA,
B,C,Dq, D9y, E, F, G, L], L ve M) tanimlanmis olup
klonlanmig 11 FAA geni (FANCA, FANCB,
FANCC, FANC D1/BRCA2, FANCD2, FANCE,
FANCF, FANCG/XRCC9, FANC]J/BACH1/BRIP1,
FANCL/PHF9/POG, FANCM/Hef) vardir.! X’e bag-
11 gecisli olan FANCB disinda FAA genleri otozo-
mal resesif olarak kalitilir. Hastalarin yaklasik
%70’inde FANCA’da, %10'unda FANCC’de,
%10’'unda FANCG’de mutasyon saptanmigtir. Di-
ger gruplar nadirdir. Major komplementasyon
gruplarinda da genetik heterojenite vardir.® Fanco-
ni aplastik anemisindeki fenotipik ¢esitliligin ge-
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RESIM 1: Café au lait lekeleri, hipopigmente alanlar.

notipik farkliliklar ile iligkili oldugu bildirilmekte-
dir. Ayrica gen diizenlenmesinde ve fenotip ciddi-
yetinde cevresel faktorlerin de etkili oldugu
diisiiniilmektedir.*® Ulkemizde komplementasyon
grup analizi yapilamadig: i¢in bilgiler kisitlidir.
Gruplar1 saptanabilen FAA’li Tirk hastalarin
%66’simin FA-A, %14 tintn FA-G, %10 unun FA-
E, %5’inin FA-F, %5’inin FA-A veya FA-G grubun-
da oldugu tespit edilmistir.” Bizim hastalarimiza
mutasyon analizi ve molekiiler patolojik tetkikler
yapilamamisti.

Fanconi aplastik anemisinde hastalar konjeni-
tal anomaliler agisindan gesitlilik gosterdiginden
klinik 6zelliklere gore tan1 konmasi zordur.* Hasta-
larda biiytime gelisme geriligi sikligi %55-77 ola-
rak bildirilmistir. Boy kisalig1 hastalarin %60’ 1ndan
fazlasinda gozlenir.® Altay ve ark. FAA’li olgular-
da gelisme geriligi oranini %52 olarak bildirmis-
tir.? Olgularimizda da literatiire benzer sekilde boy
kisaligr %52, kilo azlig1 %33 oraninda saptandi.
Iki bulgu birlikte degerlendirildiginde gelisme ge-
riligi literatiire gore daha sik olarak gozlendi
(%61).

Melanin depolanmasinda anormallik sonucu
ciltte pigmentasyon artis1 FAA’de en yaygin 6zel-
liktir. Govde, boyun cevresi, aksilla ve kasikta pig-
mentasyon artig1 dikkati ¢eker.®Hiperpigmentasyon
¢ogu zaman café au lait lekesi seklinde ortaya ¢1-
kar. Olgularimizda en sik ciltte pigmentasyon bo-
zukluklar1 gozlenmekteydi (%90.5). Café au lait
lekeleri 9%66.6, jeneralize hiperpigmentasyon
%42.8, hipopigmente alanlar %9.5 olarak saptanda.
Gozdasoglu ve Akar'in 18 hasta iceren Fanconi
anemisi serisinde ise café au lait lekeleri %87.5, vi-
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tiligo %16 ve jeneralize hiperpigmentasyon %33.3
oraninda bildirilmistir (Resim 1).1°

Fanconi aplastik anemili hastalarda dar burun
kokii, epikantal kivrim, mikrognati nedeni ile kug
ylizii olarak tanimlanan tipik yiiz goriintimii ka-
rakterizedir.® Olgularimizin 3’iinde de benzer tipik
yliz gorintimi mevcuttu (Resim 2).

Fanconi aplastik anemili olgularda goz ve ku-
lak anomalileri siktir. Mikroftalmi %19-43, strabis-
mus %16-29 oraninda gorilebilir.® Mikroftalmi
olgularimizin %33’iinde gozlendi. Bir olguda stra-
bismus vardi. Kulak anomalileri hem sekilsel, hem
fonksiyonel olabilir. D1 kulak genellikle malfor-
medir, distik yerlesimli veya dar kanalli olabilir.
Fanconi aplastik anemili olgularda genellikle iletim
tipinde olan, sekilsel anomali ile birlikte ya da ano-
mali olmaksizin sagirlik bulunabilir.? Bir olgumuz-
da ileri dig kulak yolu anomalisi ve sagirlik

RESIM 2: Kusytizii gériintimu.

Turkiye Klinikleri ] Pediatr 2008, 17
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RESIM 3: Digkulak anomalisi.

bulunmaktaydi (Resim 3). Ug olgumuzda dis kulak
normalden kii¢iik saptandi.

Fanconi aplastik anemili olgularin yaklasik
%30’unda iiriner sistem anomalisi bulunur. En sik
bobregin yapisal bozukluklari; hipoplastik/aplastik
ve ektopik/pelvik bobrek bildirilmistir. Atnali bob-
rek ve sigmoid bobrek de sik goriilir. Cift toplayi-
refli (VUR) ve
hipospadias da bildirilmistir.® Olgularimizin 9'unda

c1 sistem, vezikotireteral
iiriner sistem anomalisi (%42) vardi. Uriner sistem
patolojileri i¢cinde en sik VUR saptandi (%33). Dort
olguda ektopik bobrek, 3 olguda hidronefroz, 1 ol-
guda atnali bobrek, 1 olguda bobrekte malrotasyon,
1 olguda da renal agenezi mevcuttu. Altay ve ark.
FAA olgularinda ise en sik ektopik/pelvik bobrek,
daha nadir olarak vezikoiireteral reflii, atnali bob-
rek, renal agenezis ve hipoplastik bobrek bildir-
mislerdir.” Calismamizda vezikoiireteral reflii ve
ektopik bobrek bildirilenden daha sik olarak sap-

RESIM 4: Bagparmak anomalileri.
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tandi. Atnali bobrek ise olgularimizda daha nadir
bir bulgu idi. Olgularimizin hi¢birinde bobrek yet-
mezligi bulgusuna rastlanmadi.

Hipogenitalya FAA’li olgularda eslik edebilen
bir bulgudur. Erkeklerde testikiiler hipoplazi, in-
memis testis, kizlarda ise hipoplastik overler ve in-
fantil uterus goriilebilir.® Olgularimizda genital
sistem anomalisi oran1 %28 idi. En sik gonadal ano-
mali olarak 5 olguda inmemis testis saptandi. Bir
olguda ise unilateral over agenezisi mevcuttu.

Iskelet anomalilerinin tespiti FAA’li olgularda
erken tani acisindan 6nem tagimaktadir. Radius ano-
malileri hastalarin %50-66’sinda, bagparmak anoma-
lileri %39-55’inde olabilir.® Ozellikle hematolojik
bulgular1 olan bagparmak veya radius anomalili ¢o-
cuklarda FAA akla gelmeli ve bu yonden aragtirma
yapilmalidir. Bagparmak anomalisi olan hastalarin
hematolojik bulgularin heniiz ortaya ¢ikmadigi do-
nemde el cerrahisi veya plastik cerrahiye bagvur-
duklar1 bir goézlem olarak ortaya cikmaktadir.
Olgularimizin ikisinde hematolojik bulgular ortaya
¢ikmadan 6nce parmak anomalisi nedeni ile gegiril-
mis operasyon 6ykiisii bulunmaktaydi. Bu olgulardan
bir tanesi operasyon 6ncesi yapilan tetkiklerde trom-
bositopeni saptanmasi, digeri de burun kanamasi ne-
deniyle pediatri boliimiine bagvurmustu. Olgularin
%28.5’unda el bagparmaklari ile ilgili anomaliler sap-
tand: (Resim 4). Bunlar unilateral bagparmak hipop-
lazisi, unilateral bagparmak bifid, duplike basparmak,
yerlesim anomalisi ve agenezi seklindeydi. Bir olgu
disinda, bagparmak anomalisi ile bagvuran olgularin
tiimiinde agir hematolojik bulgular vardi ve bu olgu-
larin tedaviye yanitlar1 de iyi degildi.

Fanconi aplastik anemisinde kardiyak anoma-
lilerden en sik patent ductus arteriosus, ventrikiiler
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septal defekt (VSD), atrial septal defekt, Fallot tet-
rolojisi ve mitral valv prolapsusu bulunabilir.® Has-
talarimizin %14’tinde kardiyak anomali saptanda.
Bir olguda VSD, bir olguda patent foramen ovale,
bir olguda bikiispit aorta ile birlikte aort darlig:
mevcuttu.

Santral sinir sistemi anomalilerinden en sik go-
riilen %30-42 ile mikrosefalidir.®!! Calismamizda
mikrosefali %66 oraninda tespit edilmis olup bildi-
rilenden daha sik olarak bulunmaktayda.

Fanconi aplastik anemisinde dogumda kan sa-
yimi genellikle normaldir. Makrositoz siklikla ilk
farkedilen anormalliktir; bunu trombositopeni ve
notropeni izler. Genellikle 5-10 yaslar1 arasinda
(ortalama 7 yas) pansitopeni ortaya ¢ikar. Klinik
olarak kanama, solukluk, ve/veya tekrarlayan en-
feksiyonlar ile prezente olabilir.* Olgularimizin en
sik bagvuru yakinmasi kanama, ortalama bagvuru
yasi ise 7.6 yil idi (2-14 yal).

Fanconi aplastik anemisi ile ilgili yapilan ¢a-
lismalarda belirgin konjenital malformasyonu ol-
mayan hastalarin hematolojik bozukluklar ortaya
¢ikana kadar tanm almadigi, konjenital malformas-
yonlar agisindan dikkatli yapilmayan muayenenin
taniy1 geciktirdigi bildirilmektedir. International
Fanconi Anemia Registry (IFAR) tarafindan deger-
lendirilen hastalarin 1/3’iinde konjenital malfor-
masyon bulunmadigi, bu hastalarin ancak
hematolojik disfonksiyonun klinik belirtileri orta-
ya ¢iktiktan sonra tani aldiklar: bildirilmistir.? An-
cak cilt pigmentasyon anormalligi, mikroftalmi ve
boy kisalig: diger konjenital malformasyonu olma-
yan FAA’li hastalarda siklikla saptanmaktadir.* Bu
nedenle boy kisalig1 ve/veya gelisme geriligi sika-
yeti ile bagvuran hastalarda tarama testi olarak tam
kan sayimi1 yapilmalidir. Makrositoz ve trombosi-
topenisi saptanan hastalarda yapilacak DEB testi er-

ken tan1 saglayabilir. Erken tani hasta ve ailesine

FANCONI APLASTIK ANEMISI: 21 OLGUNUN DEGERLENDIRILMESI

kok hiicre naklini de iceren degisik tedavi sece-
nekleri i¢in zaman kazandiracaktir. Otozomal re-
bozukluk olan FAA’nin

gebeliklerde goriilme riski %25 oldugu i¢in danis-

sesif  bir sonraki
manlik da verilebilecektir.? Caligmamizda konjeni-
tal malformasyonu olmayan hastalarda ciltte
pigmentasyon degisiklikleri, mikroftalmi gibi mi-
nor anormallikler saptandi. Belirgin konjenital
anomalileri, 6zellikle bagparmak anomalileri olan
hastalarin erken tan1 aldigs, geg tani alan hastalari-
mizin ise ya kardes taramalari sirasinda ya da ileri
hematolojik bulgular ortaya ¢iktiktan sonra tani
alabildikleri goriildii. Olgulardan sadece biri gelis-
me geriligi yakinmasi ile bagvurmus, buna yonelik
olarak yapilan tetkikler sonras1 FAA tanisi almigt1.
Ayrica hematolojik bozukluklar: olup konjenital
malformasyonu olmayan hastalar gibi konjenital
malformasyonu olup, hematolojik bulgular: normal

2,10

olan FAA olgular1 da bulunabilir.

Fanconi aplastik anemili hastalarin yaklagik
%50’si androjen tedavisine cevap verir; ancak ce-
vabin stiresi degiskenlik gosterir. Tedavi cevabi
beklendigi tizere kemik iliginin durumu ile iliskili-
dir. Rezidiiel hematopoetik aktivitesi olan ve pan-
sitopenisi agir olmayanlarin tedavi yanitlar1 daha
iyi olmaktadir.'”” Caligmamizda olgularin kemik ili-
gi bulgular ile tedavi cevaplar arasindaki iligki de
bunu destekler niteliktedir. Tedavi destekleyici ol-
makla birlikte, kemik iligi yetmezliginin bugiin
icin tek kesin tedavisi kok hiicre nakli yapilmasi-
dir’

0 SONUC

Fanconi aplastik anemisinin genis klinik spektru-
munun klinisyenler tarafindan her zaman goz
oniinde bulundurulmas: ve hastalar degerlendiri-
lirken bu agidan dikkatli olunmasinin erken tani
i¢in ¢cok 6nemli oldugu bilinmelidir.
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