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THALASSEMIA'DA KEMIK iLiGIi TRANSPLANTASYONU

Duran Canatan® Ayten Arcasoy”

Thalassemia tedavisinde son yillardaki ¢nemli gelismeler olmus
ve prognoz biiylik dlglide degismistir. 1860’1 yillarda hipoksiyi onle-
mek igin kan transfiizyonu, 1970'li yillarda selasyon tedavisi ile demir
yuki azaltilmaya g¢alisilmistir. 1930°li yillarda ise kemik iligi trans-
plantasyonu (KIT) giindeme gelmis ve thalassemiada uygulama ala-
nina girmistir, 19901 yillarda gen transferi ile hastalign tamamen
eradike etmek amaclanmis ve calismalar baslamigtir (23).

KIT konusuna girmeden énce halen thalassemiada uygulanan te-
davilerden kisaca bahsetmek yararh olur kanisindayiz.

1. TRANSFUZYON TEDAVIS] .

Thalassemiada modern transfiizyon tedavisinin amaci, Hb : 11.5
gr/dl, Het : % 34 uzerinde tutarak fiziksel ve yasam kalitesi acisin-
dan hastayr rahatlatmaktir. Transfiizyon, (konsantre eritrosit) 2-3
hafta ara ile 10-15 ml/kg/saat (3 ml/kg/saat) olacak sekilde verilme-
lidir (8,25).

2. SELASYON TEDAVISI :

Kan transfiizyonuna bagiml thalassemia majorda mortalite ve
morbiditenin primer sebebi demir yiiklenmesidir. Bugln selasyon te-
davisinde uygulanan desferrioxamine (DFO), ferritin diizeyi 1000
ng/ml tizerinde ise veya genellikle 3-4 yasinda baslanmir. DFO 40-60
mg/kg 8-10 saat subkutan, haftada 5-7 giin arasimnda uygulanir (8,25).

Viiksek Doz DFO tedavisi : 1. Yeterli selasyon tedavisi gérmemis
serum ferritin diizeyi 5000 ng/dl tizerinde olan hastalara, 2. Subkutan
tedaviye uyum gostermeyen daha biiylik hastalara, 3. Onceden kalb
rahatsizlig1 olup demir kardiyomyopathisi eklenen hastalara, 4. De-
mire bagl progressiv organ disfonksiyonu olan hastalara uygulanir.

* A.U. Tip Fakultesi Pediatrik Hematoloji ve Onkoloji



174 Duran Canatan - Ayten Arcasoy

Venoz kataterle veya subkutan pompa ile 15 ml/kg/saat, 10-12 saat
gidecek sekilde toplam 6-12 gr/giin DFO verilir (5). Yiksek doz DFO
tedavisinin 6zellikle gérme ve isitme fonksiyonu iizerine yan etkileri
dikkatli izlenmelidir (16). Parenteral selatérlerin pahali ve uygulama
zorlugundan dolay: son yillarda oral selatérlerle denemeler artmistir,
¢ok sayida selatorlerle invitro ve invivo testler yapilmistir. En umut ve-
renide alfa-ketohydroxypridin’lerdir, 70 tizerinde tiirti olan bu grubtan
toksik etkisi en az olan L1 dir (16).

3. SPLENEKTOMI :

Eger hastada yillik kan tiiketimi, konsantre kan olarak Hb : 8.5-9
gr/dl tutuldugunda 80-90 ml/kg/y1l veya Hb : 10-11 gr/dl tutuldugun-
da 190-200 ml/kg/y1l olur veya kan tliketimi bir énceki yilin 1.5 katim
gegerse veya hipersplenizm bulgular: varsa endikedir (12).

4. HbF YAPIMI .

DNA metilasyonunu degistiren ilaglarla HbA yerine HbF yapimi
ve boylece translzyon gereksinimi azaltma ve yasam kalitesini diizelt-
me amacl ile kullanilan hidroksitire, azactadine ve insilin gibi ilag-
larin toksik etkisi yaninda HbF yuksekligide sabit kalmadigimdan he-
niz arastirma asamasindadir (4) .

5. GEN TRANSFERI :

Thalassemia majorda gen transferi ile tedavi umudu heyecan ve-
ricidir. Bununla beraber gen transferinde gen ekspresyonunu ve siir-
dirmedeki biylk sorunlara, yuksek doz sitotoksik tedavinin kompli-
kasyonlarina ragmen denemeler devam etmektedir (11).

Thalassemiada KiT'na konusuna gegmeden énce insan doku an-
tijenleri (HLA) sistemi, KIT'te donér secimi, endikasyonlari, teknigi
ve komplikasyonlar: hakkinda genel bilgi vermek yararl olacaktir.

INSAN DOKU ANTIJENLERI : (HLA)

HLA antijenleri hiicre ytizey molekiilleridir, gen haritasinda 8.
kromozom pl2 pozisyonunda sifrelenmistir. HLA sistem genleri Class
[, Class II ve Class III genleri olarak 3 farkli yerde kiimelenmistir.
Class Ive Class II genleri yapi, zincir ve fonksiyon bakimindan birbi-
rine benzer. Class III genleri ise C2, faktér B, C4A ve C4B gibi komple-
man komponentlerine, 21-Hidroksilaz enzimine, timér nekrozis fak-
tor A ve B ye sifrelenmistir. Her ne kadar immiin sistemde rolii varsa-
da esas transplantasyon antijeni olarak gérev yapmaz (7,13).
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KEMIK iLIGI TRANSPLANTASYONU :

KiT'nu, hematopoezin olmadig1 veya defektif oldugu, akiz ya da
kongenital hastaliklarda normal ana hucre fonksiyonunu geri getir-
mek amaciyla yapilir.

KIT galismalar: deneysel olarak 1967 de genetik hemapoietik has-
talikli hayvanlarda Steinmiiller ve arkadaslar: tarafindan baslatilmis-
tir. Insanlarda ilk basarili KIT 1968 yilinda agir kombine immun yet-
mezlik sendromlu bir hastada yapildi, hasta halen yasamaktadir. Bu
hastalar transplantasyon 6ncesi immunsupressiyon gerekmedigi i¢in
ideal olgulardir. 1980 lerde HLA idantik kemik iligi kullanarak komp-
like olmayan agir aplastik anemili hastalarda uzun sureli yasam ve
23 hastada tam iyilesme saglanmistir. Aplastik anemide kemik iliginde
bog alan yaratmak gereksinimi olmadigindan yeterli immunsupres-
siyon ilk hedeftir. Thalassemiada ilk bagarili KIT uygulamas1 1981 yi-
linda Thomas tarafindan yapilmistir (14).

KIiT'DA DONOR SECIMI :

Uygun vericiler tercih sirasina gore ve bulunma gansina gore
Tablo I de 6zetlenmistir.

Tablo 1 : Allojenik Kemik iligi Transplantasyonunda Donér Segimi
Bulurma
Donér Tipi Olasiligl
1. Genotipik HLA idantik kardesler % 30
2. Fenotipik HLA idantik yakinlar % 1-8
3. A, B veya D dokusu uymayan yakinlar % 10
4. Fenotipik HLA uygun yakin olmayan kisiler % 10
5. 1 HLA Antijeni farklh yakin olmayan kisiler % 20
6. 2 HLA Antijeni farkli yakinlar % 30
7. 3 HLA Antijeni farkli yakinlar % 100

ilk 3 kategoride olanlar tercih edilir. Fenotipik olarak HLA idan-
tik veya 1 HLA dokusu uymayan (A,B veyaD) yakinlar: olan hastalar-
da sonug genotipik olarak idantik kardeslerden Ki alanlarla ayniydi.
Yaklasik olarak hastalarin % 50 sinde 1-3 kategoriye uyan vericiler
bulunmustur (3,14,21).
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A. KIT TEDAVISININ UYGULANDIGI HASTALIKLAR :
(Tablo ID)

B. HAZIRLAMA REJIMLERI :

1. Busulfan (BU)

2. Cyclophosphamide (CY)

3. BCNU

4. Cytosine-arabinoside (ARA-C)
5. VP-16

En sik BU+CY kombinasyonu tercih edilir,

II. Total viicut 1sinlamasi

III. Total lenf nodu 1sinlamasi

C. KORUYUCU TEDAVI :

1. a. Cyclosporine (CSA)
b. Cyclophosphamide
Methotrexate (MTX)
. Desferrioxamine (DFO)
. Kortikosteroid
. Anti timosit globulin
. Anti-T cell monoklonal antikorlar
. Positif basingh odalar
Non absorbe antibiotikler
. Dustik bakterili diyet
III. Sistemik tedavi
Piperacillin + Amikasin
. TM4+SMX
Amhotericin B
. Immunglobulin
Acylovir
Transplantasyon sonrasi tiim kanlar 30 Gy 1s1n ile
1s1nlanir.

TEKNIK

A. Allogenik : HLA uygun kardes veya vakinlardan,

B. Singeneik : HLA aym tek yumurta ikizinden,

C. Otolog : Kendi kemik iligi alinarak yapilir.

Vericiden Kemik iligi krista iliakadan yapilan aspirasyonlarla el-
de ediliyor, ilik filtre edildikten sonra intravenoz olarak 10 cc/kg
verilir. Verilen iligin dokular tarafindan tutulmasi 3 -5 hafta surer,
1 -2 haftada gekirdekli eritrositler, 2 - 3 haftada granilositler, en son

I. Kemoterapik ajanlar :

I1.

D CTPER O R0

-0 0o
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Tablo Il : KiT Tedavisinin Uygulandigi Hastaliklar

I. NEOPLASTIK HASTALIKLAR :
Akut lenfoblastik losemi
Akut myeloblastik losemi
Kronik myelositik lésemi
. Myelodisplastik sendrom
Hodgkin Hastaligi ve Hodgkin dis1 malign lenfoma
Noroblastoma
. Multiple myeloma
I1. MALIGN OLMAYAN HEMATOLOJIK HASTALIKLAR :
Agir aplastik anemi
Fanconi anemisi
Thalassemia major
Kronik granillomatdz hastalik
Konjenital hipoplastik anemi
Pure red cell aplazi
I11. GENETIK HASTALIKLAR :
a. Osteopetrozis
b. Mukopolisakkaridozlar
c. Lesch-Nvhan sendromu
d
e

RO TS

98 el B

. Agir kombine immun yetmezlik
. Wiskott-Aldrich sendromu

trombositler periferde goriliir. Asilamanin en 6nemli hiicreleri lenfo-
sitler 2 haftada periferde gorulir. 1 -3 ayda normal degerlerine ula-
sir ve sonunda doku makrofajlar:t dondr orijinli hale gelir, 1 - 3 ay igin-
de de kromozom analizi saptanir.

ENGRAFTMENT (ASILAMANIN) SAPTANMASI :

1. Alic1 ve verici zit sexte ise interlokin 2 ve fitohemaglutinin ile
uyarilmis kanda sitogenetik galigmalar ve globin zincir sentezi,

2. Uyarilmamis Ki'nin, sitogenetik analizi ve globin zincir sen-
tezi ile teshit edilir (3,14,21).

KIT KOMPLIKASYONLARI :

1. FRKEN KOMPLIKASYONLAR : (Tablo IID).

1. GRAFT REJEKSIYON : Rejeksiyon olusunu azaltan faktorleri
a. Alic1 yasmin kugiik olmas: b. Transplantasyon oncesi az transfiz-
yon verilmesi c. Alic1 ve vericinin aym cinsiyette olmas1 d. Major ve
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minor kan grublarinin uygunlugu e. Karacigerin etkilenmemesi f. Sple-
nektomi yapilmis olmasi g. HLA ve MLC testlerinin uygunlugu h, Hiic-
re dozunun yeterli verilmesi i. Proflakside uygulanan rejim gok énem-
lidir. Italya’dan Galimbretti ve arkadaslarinin yaptig1 calismada yal-
niz methotrexate (MTX) alan 51 hastanin % 237, valmz siklosporin
(CSA) alan 132 hastanmin % 6’s1, MTX +CSA alan 22 hastanin % 9'u
rejeksiyon gostermistir (21).

Tablo Il : KIT Erken Komplikasyonlari

ERKEN KOMPLIKASYONLARI :

1. Dondér komplikasyonlari

2. Rejime baglh toksisite :

Mucositis, Cystitis, Renal, Noérolojik
Hepatik vena oklusiv hastalik
Graft rejeksiyon

Infeksiyon

Interstitiel pnémoni

Immiin yetmezlik

Akut graft versus hastaligl

e

2. AKUT GRAFT VERSUS HOST HASTALIGI (GVHH) .

Akut GVHH 20 - 100 glin arasinda, kronik GVHH 100 - 400 glin ara-
sinda goérilldr. Olusumunda énemli faktorler :

a. Alicl ve verici arasindaki doku uygunluk farklar:

b. Alicinin immun yetmezligi

c. Duyarlanmig verici hicrelerinin aktivasyonu ve proliferasyonu

Karaciger, deri, gastrointestinal sistem, lenf, endokrin organlar ve
bronsial sistem tutulur. Karaciger harabiyeti en énemli olanidir. Ka-
racigerde kolestatik tipte sarilik, deride diffliz eritematoz rastan tok-
sik epidermal nekrolizis sendromuna kadar degisen tablo, gastrointes-
tinal sistemde bulanti, kusma, ishal goridliir. Bulgular Seattle gurubu
tarafindan 0 - 1 : Hafif, 2 : Ilimh, 3 -4 : Agir GVHH olarak tanimlanmais-
tir (21,26).

3. ERKEN FIRSATCI ENFEKSIYONLAR :

En onemli sorun hazirlama esnasinda ve transplantasyon sonrasi
3 - 4 haftada graniilositopenidir. Ayrica kemoradyasyon ile koruyucu
bariyerlerin bozulmasi firsatgr mikroorganizmalar igin tam bir ortam-
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dir. KIT yapilan hastalarda bakteriyel, viral ve fungal enfeksiyonlar
ortaya cikabilir (21,26).

IL

GEC KOMLIKASYONLAR (Tablo IV)

Nedenleri sunlardir :

a.

b.

Transplanta bagh

Kemoterapiye bagh

c. Orijinal hastaliga bagh

1.

KR. GVHH : Sikligr 15 yvas altinda % 11 iken, 15 yag Ustiinde

% 22 dir. Cogu serilerde HLA idantik KIT dan 150 gin sonra siklik
% 25 - 50 dir. Kr. GVHH progressiv klinik kolestasis ve multisistemik
tutulum ile karakterizedir. En énemli bulgular Sicca sendromu, deri
pigmentasyonu, Lichen planus, Raynaud fenomeni ve kalsinozistir. Kli-
nik ve immiinolojik bulgular otoimmiin hastaliklara benzerlik goste-
rir. Hepatik tutulum siktir, biopsi ile safra kanal harabiyeti, lenfosit
infiltrasyonu ve endotelitis gosterilerek GVHH kesin tanmisi konulabilir.

Tablo IV : KIT Geg Komplikasyonlar

LR

Rejime bagli toksisite
Gonadal disfonksiyon
Endokrin disfonksiyon
Bliylume ve gelisme

Katarakt

Norolojik

Immiin yetmezlik

infeksiyon

Kr. graft versus host hastaligi
Sekonder malignansiler

4.

GEC ENFEKSIYONLAR : Bakteriyal, fungal, viral olabliir.
KARACIGEPR : En cok etkilenen organdir, nedenleri :

. Pretransplant karaciger hastaligi b. Veno okluziv hastalik c.

GVHH d. Enfeksiyonlar; CMV, EBV, Hepatit viruslari, herpes,
adenovirus.

AKCIGER : Interstitiel pnomoni, restriktif ve obstruktif akci-

ger hastaligl, bronsiolitis obliterans
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5. GOZ : Nazolakrimal kanal tikanikhgl, lakrimal bez genisleme-
si ve katarakt

6. AGIZ VE DIiS : Dis gecikmesi ve oral Sicca sendromu

7. ENDOKRIN : Tiroid : Fonksiyon bozuklugu, neoplasmlar,
asemptomatik hipotiroidi, Adrenal gland yetersizligi, bliyiime hormon
eksikligi ,seksuel gelismede gecikme ve infertilite

8. UROGENITAL SISTEM : Hemorajik sistit, radyasyon nefriti,
nefrotik sendrom

9. NOROLOJI : Inflamatuar ve demyelinize néropati, 16koanse-
falopati

10. KEMIK ILIGI : Eritroid hipoplazi veya aplazi, trombositopeni,
notropeni

11. OTOIMMUN BOZUKLUKLARI : KIT sonrasi romatoid faktor,
antinuklear, antidlizkas, antimitolkondrial ve diger trombositopeni,
noétropeni ve anemi gorulir,

1. SEKONDER MALIGNANSILER : 2 ay - 4 yil sonra, verici hiic-
re tipinde yineleyen l6semi, lenfoproliferatif bozukluklar ve solid tii-
morler gelisir,

THALASSEMIADA KEMIK iLIGI TRANSPLANTASYONU .

KIT icin thalassemiada ideal aday; major tipi hastalig1 olan, trans-
fuzyon almamis veya en az taransfiizyon alan, HLA idantik kardesi
olan, 5 yasindan kuciik hastalardir,

Ik KIT 19381 de Thomas ve arkadaslar: tarafindan Seattle de ya-
pild, en genig seri ise Lucarelli ve arkadaslarina aittir.

Ik KIT 2.12.1981 de Seattle’de 16 aylik erkek [talyan cocuga, 16
vasindaki ablasindan alinan ilik ile yapildi. Sonug; KIT éncesi ve son-
ras1 HbF : % 34 ve % 12, alfa/non alfa orani: 2.7 ve 1.2 dir. Sitogenetik
calismalarda Y kromatinli mononiiklear hiicreler periferde 1 ay sonra
% 86.3, 3 ay sonra % 8, kemik iligin de ise 1 yil sonra % 1 bulundu.
Hasta halen transfiizyonsuz ve gelisimi normal olarak vasamalktadir
(27).

Lucarelli ve arkadaslarinin (18) 1983-1988 tarihleri arasinda ger-
ceklestirdikleri 1-15 yas arasi (ort. : 7.8 y1l) 222 hastanin 212 sinde ge-
notipik HLA idantik kardes, 10 unda fenotipik HLA ebeveyni verici
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olarak kullandilar. Hazirlama rejimi olarak BU+ CY, GVHH protflak-
sisinde 5 farkl rejim uygulandi. Sonugta; % 82 yasam, % 75 hastalik-
siz yasam, % 13 rejeksiyon gozlendi. Akut GVHH yoéninden 199 has-
tanin % 73’0 grade I, % 12'si II, % 15'i [1I-1V olarak degerlendirildi. Kr.
GVHH yoniinden 168 hastanin % 130 hafif, % 6s1 orta ve % 1'1 agir
hastalik gecirdi, 222 hastanin % 15.7'si 6ldu.

1985 ten sonra hastalar, selasyon durumu, hepatomegeli, spleno-
megali, karaciger biopsisinde portal fibrozis, Kr. agressiv hepatit, Kr,
persistent hepaitit, hemosiderozis durumu, karacigerde demir birikimi-
ne gore yasam, hastaliksiz yasam ve rejeksiyon durumu degerlendiril-
di. Yasam ve hastaliksiz yasami etkileyen faktorler; zayif selasyon,
hepatomegali, portal fibrozistir. Rejeksiyonu etkileyen faktorler ise;
hepatomegali Kr. agressiv hepatit ve splenomegalidir.

1985-1988 arasi 116 hasta portal fibrosiz ve hepatomegali gibi 2
onemli faktore gore 3 sinifa ayrild.

17 hasta simiflandirilamadi.

39 hasta Class [ : Portal fibrozis ve hepatomegali yok.
36 hasta Class II : Portal fibrozis veya hepatomegali var.
294 hasta Class III : Portal fibrozis ve hepatomegali var.

3 Yillik yasam, hastaliksiz yasam, rejeksiyon ve ¢lim yoéntnden 3
sinifi degerlendirilmesi séyleydi.

3 Yillik Hastaliksiz Rejeksiyon Oliim

Yasam (%) Yagam (%) (%) (%)

Class I 94 94 0 5.1
Class II 80 77 9 19.5
Class III 61 53 16 37.5

Lucarelli ve arkadaslarinin 350 thalassemia hastaya ulastiklar: ga-
lismalarinda yasam : % 82, hastaliksiz yasam : % 73, rejeksiyon oran-
lar: ise % 12 dir. Bu calismalar1 sonucunda portal fibrozisin hepato-
megalinin ve duzenli desferal tedavisinin KIiT de énemli kriterler ol-
dugunu tekrar vurguladilar (19). Son yayinlarinda 400 thalessemia
KIT yaptiklarini ve hastaliksiz yasamin Class I, II ve III de sirayla
% 94, % 83 ve % 52 oldugunu yaymnladilar (20).

g Ulkenin 14 KIT ekibinin uluslararas: kayitlarina gore 139 hasta-
da KiT uyguland:. Yasam ortalamasi 5.8 yil, hazirlama rejimi : BU+CY,
proflakside 4 farkl rejim uygulandi. Sonucta; % 26 olum, % 21.5 re-
jeksiyon, % 52.5 basar1 kayit edildi (1),
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Italya’da Paolo Di Bartolomeo ve arkadaslarinin 33 hastalik se-
risinde hazirlama rejimi BU+CY, proflakside 15 hastaya CSA, 15 has-
taya CSA +MTX verildi. Sonugta % 6 6lim, % 6 thalassemiye donus
ve % 88 basarili sonug elde edildi (2).

Ingiltere’den Jones ve arkadaslar1 yas ortalamas: 4 yil olan 16
hastaya KIT uygulandi. Hazirlama rejimi : BU+CY, proflaksi rejimi :
CSA +MTX t1. Sonugta % 37.5 6lim, % 6 rejeksiyon ve % 56 iyilesme
kayit ettiler (15).

Fransa’'dan Frappaz ve arkadaslar: yas ortalamas: 6.8 yil olan 17
hastaya 5 farkli hazirlama rejimi, 2 farklh profalksi rejimi uyguladilar.
Sonugta % 17.6 6lim, % 23.5 thalassemiye dontus, % 58.9 iyvilesme ka-
vit ettiler (9),

Israil’den Reuven ve arkadaslar: 11 hastalik serilerinde 2 farkli ha-
zirlama rejiminde T hucre deplesiyvonu, proflakside 3 farklh rejim uy-
gulayarak % 18.1 o0lim ve % 81.9 basar1 elde ettiler (24).

Cin'den Kai-Hsin Lin ve arkadaslar: ise yas ortalamasi 6 yil olan
14 hastaya hazirlama rejiminde BU+CY +TVI, proflakside CSA + MTX
verdiler. Sonuglari, 8lim % 35.7, thlassemiye doénlts % 21.4 basari
% 42,9 dur (17).

Dunyada Aralik 1989 tarihine kadar 522 thalassemili hastaya KIT
yapildy, 6lim : % 18.9, thalassemiye dontis: % 12.7, Kr. GVHH : % 13.8,
hastaliksiz yasam : % 64.8 dir. Bunlardan 478’1 Avrupa'da yapildi, has-
taliksiz yasam : % 68, thalassemiye donts : % 13, 6lim : % 19'dur (28).
Sonuglar Tablo V de ézetlendi.

Tablo V : KIiT Toplu Sonuclari

Hasta Oliim Rejeksiyon iyilesme

Yer Ekip (n) (%) (%) (%)
iTALYA Lucarelli 222 15.7 13 72.3
ITALYA Bartelemeo 33 6 6 88

9 ULKE 14 Ekip 139 26 21.5 52.5
INGILTERE Jones 16 37.5 6 56

FRANSA Frappaz 17 17.6 23.5 58.9
ISRAIL Reuven 11 18.1 — 81.9
CiN Kai-Hsin-Lin 14 35.7 21.4 42.9
DUNYA Aralik 1989 522 18.9 12,7 64.8
AVRUPA Aralik 1989 478 19 13 68
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Sonug olarak thalassemide; tedavi segimi bakimindan, A — Kon-
vansiyonel (transflizyon-+selasyon} tedavimi, B — KIT mu tartisma-
lar1 suriyor.

A — Konvansiyonel tedavinin sorunlar: :

1. Yasam stresi (183 hasta serisinde)
a. 20 yilbk yasam : % 60
b. 20 yvilik komplikasyonsuz yasam : % 40

Bozulmus yasam kalitesi
Tedaviyve uyumsuzluk

Demir ve selasyon toksisitesi
Transfiizyon reaksiyonlar:

Transfiizyon komplikasyonlari

=

Bir c¢ok yillar biriken pahali maliyet
B — KIT sorunlan :

1. Yasam stiresi (350 hasta serisinde)
a. 3 yillik yasam : % 82
b. 3 yillik hastaliksiz yasam : % 73

Uzun sureli bakim
Uygun verici bulma
Kemoradyasyon toksisitesi

Rejeksiyon sikligl

SIS

Graft Versus Host hastalig
7. Bir defada olan pahali maliyet

Her iki tedavinin yarar, riski ve maliyeti ayrintili olarak ailelere
anlatilmaldir. KIT da; Class I hastalarda (hepatomegali ve portal fib-
rozisi olmayan) basar: orani % 95 dir ve hekimler énermelidir. Class II

hastalarda (portal fibrozis veya hepatomegalisi olan) basari sansi
% 80 dir, bu durumda karar ailelere birakilmalidir. Class III hastalarda
(portal fibrozis ve hepatomegalisi olan) basari1 % 50, yasayanlarin
% 50 sinde de Kr. GVHH komplikasyonlar: ortaya ciktigindan KIT
onerilmemelidir (20,28).
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OZET

Bu yazida thalassemia tedavisinde son gelismeler, KIT teknigi, en-
dikasyonlari, komplikasyonlari hakkinda bilgiler verildi. Son yillar-
da thalassemide KIT yapan merkezlerin sonuglar goézden gecirildi.
Aralik 1989'a kadar yapilan 522 KiT'da iyilesme % 64.8, rejeksiyon
% 12.7 ve dlim % 18.9'dur. Class I, II ve III hastalarda KIT basar: ora-
n1 sirasiyla % 95, % 80 ve % 50 dir.

Anahtar Kelime : Thalassemia, Kemik iligi transplantasyonu.

SUMMARY

Bone Marrow Transplantation in Thalassemia Major

In this article, it was reviewed recent advanced of thalassemia
therapy and bone marrow transplantation (BMT). In recent years, the
registries of BMT of thalassemia in the world was outlined. Until De-
cember 1989 the results of 522 BMT were followed; death rate was
18.9 %, rejection followed by return of thalassemia in 12.7 % and 64.8 %
of the patients were cured of disease. The rate of success of BMT in
Class I, II and III of patients with thalasemia major were 95 %, 80 %
and 50 % respectively.

Key Words : Thalassemia, Bone marrow transplantation.
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