OZET

Philadelphia  kromozomu negatif —miyeloproliferatif  hastaliklar  pluripotent
hematopoetik kok hiicredeki bozukluk nedeni ile olusan hematopoetik hiicre dizi Oncii
hiicrelerinin diizensiz proliferasyonu sonucu graniilosit, eritrosit veya trombosit sayisinda artis
ile birlikte siklikla sekonder miyelofibrozis ve nadiren de 16semik doniisimle karakterize
klonal hematolojik hastaliklardir.

Bu calismada Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 Anabilim
Dali, Hematoloji Bilim Dali tarafindan Philadelphia kromozomu negatif 104
miyeloproliferatif hastaliklar hastasinda yapilan retrospektif calisma ile tromboembolik ve
hemorajik  komplikasyonlar, sekonder miyelofibroz ve 16semik donisim gibi
komplikasyonlarin gelisimi, sag kalim, sag kalimi etkileyen faktérler, 6lim nedenleri, JAK2
mutasyonunun tanida yeri ile sag kalim ve komplikasyonlar iizerine etkisi arastirildi.

54’1 (%52) erkek toplam 104 miyleprolifertif hastaliklar hastasi ¢alismaya alindi.
Hastalarin yas ortalamasi 59+16 (yas araligi 17-84) idi. Miyeloproliferatif hastaliklarin
dagilimina bakildiginda 60 hastada (%58) esansiyel trombositoz, 25 hastada (%24)
polisitemia vera, 19 hastada (%18) primer miyelofibrozis idi. Fizik muayenede en sik
saptanan bulgular splenomegali (%46), hepatomegali (%46), solukluk (%28) ve
eritromelaljiydi (%14). En sik goriilen komplikasyonlar kanama (%50) ve tromboembolik
olaylardi (%42). Sekonder miyelofibrozis (%5) ve 16semik doniisiim (%1) ise daha nadirdi.

JAK?2 mutasyonu degerlendirilen 66 hastanin 46’sinda (%70) mutasyon pozitif olarak
saptandi. Polisitemia vera hastalariin %§83’linde, esansiyel trombositoz hastalarinin
%61’inde, primer miyelofibrozis hastalarinin %80’inde JAK2 mutasyonu pozitif saptandi.
Oliim nedenleri siklik sirasina gore; tromboembolizm (%45), hastalik progresyonu (%18),
solunum yetmezligi (%14) ve diger (%23) nedenlere bagli olarak goriildii. Tromboembolizm
icin risk faktorlerini 16kositoz (p=0.003) ve ileri yas (p<0.005) olusturmaktaydi. Logistik
regresyon yapildiginda da bu iki faktoriin tromboembolizme etkili en dnemli iki faktér oldugu
saptand1 (p degerleri sirasyla p=0.027 ve p=0.025). JAK2 mutasyonu pozitif olan hastalarda
16kosit degeri daha yiliksek saptandi. (p=0.005) Tromboembolizmli hastalar ile olmayanlar
arasinda JAK?2 pozitifligi arasinda bir fark bulunmadi (p>0.05). Kanama komplikasyonlar1
iizerinede logistik regresyon analizi ile etkin bir faktér yoktu. JAK2 mutasyonunun ve
trombosit sayilarinin tromboembolizm ve sag kalim tizerine bir etkisi yoktu. Aspirin kullanan
hastalarin ortalama sag kalim siireleri kullanmayan hastalara goére anlamli derecede farkli idi

(p<0.0001). Hidroksiiire miyeloproliferatif hastaliklarda en sik kullanilan ilagdi. Kaplan-



Meier egrileri degerlendirildiginde; ortalama sag kalim siiresi polisitemia verada 146+14 ay,
esansiyel trombositozda 114+7 ay, primer miyelofibrozisde 1254+34ay olarak saptandi. Tim
miyeloproliferatif hastaliklarda sag kalim stiresi 157420 aydi. Ancak sag kalim bakimindan
guruplar arasinda fark yoktu.

Sonu¢ olarak miyeloproliferatif hastaliklarda tromboembolik ve hemorajik
komplikasyonlar sik goriilmekte olup 10kosit sayis1 ve ileri yasin yalnizca tromboembolik
komplikasyonlara etkisi oldugu goriildii. Bununla birlikte miyeloproliferatif hastaliklar
tanisinin sag kalima bir etkisi saptanmaz iken tromboembolik olay gelisimi ve aspirin
kullanimi1 sag kalimi etkileyen en 6nemli faktorler olarak goriildii. Bu nedenle tromboembolik

olaylar1 6nlemek ve sag kalim oranlarini diizeltmek igin aspirin kullanimi en 6nemli konudur.
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