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TROMBOSITOPENI VE RADIUS
APLAZISi SENDROMU
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SSK Caveuma Hastanest

Trombositopeni ve radius aplazisi olarak tarif

edilen TAR sendromunun dzellikleri ik kez
1929 wilinda Greenwald ve Sherman tarafin-
dan tanf edilmistir (1,20, Otozomal resesif ge-
cishi bir hastahikor, Bu multiple konjenital ano-
malilere gotitren embrivogenezis doneminde-
ki mekanizma tam oluak  bilinmemektedir,
ancak primordial megakaryositlerin kan da-
mar olusmasindi rol ovnamalan nedenivle en
cok bunlar Gizerinde durulmaktadir (31, Iskelet
ve hematolojik anomaliler vanmda kardivak

ve o renal anomaliler de saptanabilmekiedir,

Mental retardasvon  intrakranial - kanamalara
sekonder olarak gelismektedir (1. Ayvirer tam
Fanconi anemisi, Holt-Oram sendromu, SC fo-
komeli ve Robert sendromu ile vapilmalichr
(30 Nadir olmast nedenivlie TAR sendromlu bir
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Hastamz 29 vasindaki annenin 3. gebeligin-
den ovasavan (1 gebelik 3 avhik, 20 gebelik
4.5 avhil disitk) olarak hastanede, miadinda,
sezervan ile 2930 gram olarak dinvaya gelmis.

Erkel hastamean ki ginlik iken ablosuna

sarthk  eklenince

hastancemize  sevk
edilmis. Oz ve soy-
gecmisinde  anne-
deki guatr chsinda
vok.

Genel durumu ko-

bir  azellik

1 olan hastamizin
fizik muavenesin-
de wim cilt ve skle-
ikterik,

ain petesi, mezo-

ralar V-

kardivak  odaku
2/6 sistolik  0ft-
riim,  karaciger 4
sekil 1 e
' cm ve her iki on
kol kasa saprandt (Sekil-1)

Laboratuvar tetkiklerinde  hemoglobing 14,2
mg/dl - fanizositoz, lokosit:
31200/ mm3 ¢

bosit: 26000 mmd (nadir, wekli) saptande. Bila-

poikilositoz)

80 parcah, %20 lenfosit), trom-
teral 6n kol grafisinde radiuslar gdrilmedi (Se-
kil-2). Achk kan sekeri, elekuolitler ve tre
normal saptands. Total biluribin 22 mg/dl (di-

rekt biluribing 1.2 mg/dl saptaninca fototera



pi ve penisilin krista-
lize+netilmisin IV te-
davileri
haslanch.
Hastammza  yapilan
ckokardivografide
PDA+ASD saptandi.
Renal USG normal ve

bevin tomografisinde
cavum septum pellicidi
el verge varyasyonu saptande. Izlenimin 4. gii-
nunde ol biluribin: 13 mg/dl saptaninea fo-
toterapi kesildi. lzlenimin 10, giintinde ise he-
matimez ve melena gozlendi. Hemoglobin
.2 mg dl sapramnea kan ranstizyonu vapil-
i Genel durnmu koth sevreden hastamizin
trombositeri 15000- 27000/ mmd arasinda sev-
retd ve dzleniminin 18, gintnde gelisen bir ka

nama sonrasimnda ex oldu,

Tartisma

TAR sendromunda saptanan trombositopeni
muhtemelen anormal - megakarvositopoezise
aOriiren progenitor hiteredeki defekr ile ilgili-
die. Trombositopeni genellikle havann ilk 4
avindi sempromatik hale gelir (6). Bevin ka-
namasmin sebep oldugu dliimler de siklikla
bu evrede mevdana gelmektedir (4), 77 vaka-
ik bir seride mortalite orann %27 olarak sap-
tanmustr, Bu 21 olgunun %000,0's0 ilk 4 ayda,

P28 T Ay arasimda ve Y,

siode 14 ay-
cdan sonra ex olmuslardir (51 Bu trombosito-
peni ataklan sikhkla stres, infeksivon, cerrahi
girisim ve bazr vakalarda inek sl alim son-
rasmda meydana gelin, 2 vasmdan sonra yasin
artmast e beraber bu ataklarin save ve siddet
azahr (3,50

TAR sendromu hastalanndaki [6komoid reak-
sivona dikkat ilk kez 1957 vilinda Emery ve
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ark cekmislerdir (7, Tastalarin %660-70inde
hayatlaninm ilk yilinda saptanir, Ozellikle stres
ve infeksivonlar ile  kan  Iokosit  savisi
35000/ mm3 tzerine ¢ikar, Trombositopeninin
daha da kowlestigi bu evrede hepatospleno-
megali ortaya gikar (3).

Bu hastaliklarda dzellikle il wil icinde sapta-
nan aneminin  trombositopenive bagh kan
kavbina mu, kisa eritrosit dmriine mi, voksa

hemolize mi bagh oldugu ispatlanmamistr (31,

TAR sendromunda saptanan en dnemli iskelet
anomalisi bileteral radius aplazisidir. Otopsi-
lerde de saptanan bu bulgu yaminda kaslarn
normal oldugu ve karpal kemiklere vapistikla-
1 ispatlanabilmeltedir. Bu hastalarda baspar-
mak ve diger el parmaklan da daima vardir,
Diger st extremite anomalilert hipoplastik ul-
na, hipoplastik humerus ve sindaktlidic. Al
extremitelerde saptanan anomaliler ise daha
hafiftir (1,5),

Bu hastalann %0307unda kardivak anomaliler
saptanabilmektedir. Hall'n (5) 79 vakalk seri-
sinde Fallot tetralojisi (%17.6), atrial septal de-
fekt (917,60 ve venwikiler septal defekr
(%417 ,6) en sik rastlamlan kardiyak malformas-
vonlards,

Hedberg ve ark. (3) serisinde (mortalite %18 )
Oliimlerin 188,571 kanamalara (intrakranial, vi-
seral ve pulmoner), %3,3 sepsise ve 3,3
kalp yvetmezligine bagh mevdana gelmistir,
TAR sendromunun antenatal teshisi fetoskopi,
X ray ve ultrason ile gebeligin 16, haftasindan
itibaren konulabilmekiedir (2),

Dogumdan itibaren hastalara vogun ortopedi
tedavilert baslanmalidir,

Uygulanan tedavilerle eger ilk vil atlatlabilirse
ortalama dmir uzunlugu normaldir,
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