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GIRIS - AMAC

BCR-ABL negatif kronik miyeloproliferatif neoplaziler (KMN) olan miyelofibrozis (MF), polisitemia vera
(PV) ve esansiyel trombositozun (ET) akut miyeloid I6semi ya da miyelodisplastik sendroma
donusebildigi ve bu hastaliklarda ayrica lenfoid malignitelerin daha sik goéraldigu bilinmektedir.
KMN'lerde miyeloid - lenfoid disi sekonder malignite sikhidi da artmistir ve etiyolojisinde cesitli
faktorler ile iliski kurulmaktadir.

METOD

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi'nde 2000-2017 yillari arasinda tani almis ve tedavi gérmiis eriskin BCR-
ABL negatif KMN hastalari retrospektif olarak degerlendirilmistir. Hastalar tani, tani yasi, cinsiyet,
mutasyon varligi (JAK-2, MPL, kalretikiilin), tedavi, tedavi yan etkileri, fizik muayene bulgulari, takip
sureleri ve sag kalim agisindan incelenmistir. Sekonder malignitesi saptanan hastalarin tani ve tedavi
bilgileri kaydedilmistir.

BULGULAR

Toplam 264 KMN hastasi incelenmistir (138 kadin, 126 erkek). Tanilarina gore hasta sayilari: 153 ET, 77
PV, 26 MF ve 8 diger KMN'lerdir. KMN nedeniyle takipte ve tedavi almakta iken 5 hastada sekonder
malignite gelismistir.
Hasta 1: Tani yasi 68 olan, post-polisitemi MF tanili ve JAK 2 mutasyonu pozitif bulunan erkek hasta.
Takip suresi 10 yildir ve tani anindan beri hidroksitire 500-1500 mg/gin kullanmaktadir. KMN tanisinin
7. yilinda skuamdz hicreli cilt karsinomu tanisi almig ve sadece cerrahi tedavi uygulanmistir.
Hasta 2: Tani yasi 63 olan, ET tanih ve JAK 2 mutasyonu negatif bulunan erkek hasta. Miyokard
enfarktisi sirasinda tani kondudu icin sitoredultif tedavi baslanmistir. 6 yil yalniz hidroksitire 1000-
1500 mg/gun, 1 yil ise anagrelid 1 mg/glin ile kombine tedavi almistir. Takip siresi 7 yildir. KMN
tanisinin 5. yihinda kulak cildinde skuamoz hicreli karsinom saptanarak kriyoterapi ile tedavi edilmistir.
Hasta 3: Tani yasi 54 olan, ET tanili ve JAK 2 mutasyonu negatif bulunan kadin hasta. Sitoredtktif tedavi
hi¢c almamistir. Takip suresi 7 yildir. KMN tanisinin 5 yilinda ciltte liken planus tansi almistir, tedavisiz
takiptedir.

Hasta 4: Tani yasi 54 olan, ET tanili ve JAK 2 mutasyonu pozitif bulunan erkek hasta. 12 yildir takiptedir.
Tani kondugu yillarda bir siire hidroksitre tedavisi aldiktan sonra 10 yildir anagrelid 2-4 mg/glin
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kullanmaktadir. Takibinin 11. yilinda tiroit papiller karsinomu gelismis, cerrahinin ardindan radyoaktif
iyot tedavisi verilmistir.
Hasta 5: Tani yasi 43 olan, ET tanil ve JAK 2 mutasyonu negatif olan kadin hasta. iskemik
serebrovaskiiler olay gecirdikten sonra tani konulmustur. Takip stresi olan 14 yil boyunca sitorediktif
tedavi almistir. Tani sirasinda bir slire hidroksitire kullandiktan sonra 13 yildir anagrelid 0.5-2 mg/giin
kullanmaktadir. KMN tanisinin 6. yilinda meme invaziv duktal karsinomu tanisi konulmus, cerrahi
sonrasl hormonoterapi uygulanmustir.

SONUC

KMN hastalarinda sekonder kanserlerin genel popllasyona gore arttigini kanitlayan bir ¢cok calisma
bulunmakla birlikte etiyolojik baglanti net kurulamamistir. Poliklinigimizde 264 KMN hastasinin 5'inde
sekonder malignite gelismis (%1.89), bunlarin cogunu cilt kanserleri olusturmustur (%60). Hidroksilire
kullanimi ile melanoma disi cilt kanserlerinin arttigi bilinmektedir. KMN hastalarinin takibinde,
hastaligin hematolojik yonetiminin yaninda paratiroit, bobrek, cilt kanserleri gibi malignitelerin
gelisebilecegi akilda tutulmalidir.
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