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Çocukluk ça¤›nda esansiyel trombositoz
olgu bildirisi
Essential thrombocytosis in childhood, case report
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ÖÖzzeett
Esansiyel trombositoz multipotent bir kök hücreden kaynaklanan kronik myeloproliferatif bir bozukluk olup trombosit say›s›n›n baflka herhangi bir
nedene ba¤l› olmaks›z›n artmas› durumudur. S›kl›kla 5-6. dekadlarda görülmesine karfl›l›k çocukluk ça¤›nda oldukça nadirdir. Sunulan olgu ka-
r›nda a¤r› ve fliflkinlik flikayetleriyle getirilen on befl yafl›nda bir k›z hasta idi. Hastada ileri derecede bir splenomegali mevcut olup  kan tablosun-
da trombositoz d›fl›nda bir özellik yoktu. Trombosit say›s› yatt›¤› dönem boyunca 625000 ile 1128000/mm3 de¤erleri aras›nda seyretti. Görün-
tüleme çal›flmalar› ile portal ve splenik venlerde trombozun varl›¤› ortaya kondu. Hastada trombositoza ve tromboza yolaçabilecek di¤er neden-
ler ekarte edildikten sonra esansiyel trombositoz ve buna ba¤l› splenoportal trombozis tan›s› düflünüldü.
AAnnaahhttaarr  kkeelliimmeelleerr::  KKrroonniikk  mmyyeelloopprroolliiffeerraattiiff  bboozzuukklluukk,,  eessaannssiiyyeell  ttrroommbboossiittoozz,,  ttrroommbboozz,,  ççooccuukklluukk  ççaa¤¤››

SSuummmmaarryy
Essential thrombocytosis, a chronic myeloproliferative disorder originating from a multipotent stem cell is defined as a markedly elevated plate-
let count without secondary causes. It is usually seen in 5th and 6th decades, and considerably rare in childhood. We report a fifteen years
old girl complaining about abdominal distention and pain, having splenomegaly and normal blood count except the elevated platelet count.
Her platelet count varied from 624000 to 1128000 per microliter in the hospitalization period. Imaging studies revealed the presence of
thrombosis in portal and splenic veins. Excluding the other causes of thrombocytosis and thrombosis, the diagnosis of essential thrombocyto-
sis resulting with splenoportal thrombosis was considered. 
KKeeyy  wwoorrddss::  CChhrroonniicc  mmyyeelloopprroolliiffeerraattiivvee  ddiissoorrddeerr,,  eesssseennttiiaall  tthhrroommbbooccyyttoossiiss,,  tthhrroommbboossiiss,,  cchhiillddhhoooodd

Girifl

Esansiyel trombositoz (ET) kronik myeloproliferatif
bozukluklardan biri olup çocukluk ça¤›nda olduk-
ça nadirdir. Kanama veya tromboz ile kendini gös-
terebilece¤i gibi tesadüfen de tan›s› konabilir 
(1-4). Bu yaz›da splenoportal trombozise ba¤l›
olarak klinik veren bir çocukluk ça¤› ET olgusu su-
nulmaktad›r. ET ve buna ba¤l› splenoportal trom-
bozis çocukluk ça¤›nda oldukça nadir oldu¤u için

literatür bilgileri gözden geçirilerek olgunun sunul-
mas› düflünüldü.

Olgu bildirisi

Olgu kar›nda a¤r›, fliflkinlik, ifltahs›zl›k ve kilo kayb›
flikayetleriyle getirilen on befl yafl›nda bir k›z hasta
idi. fiikayetlerinin bir ayd›r mevcut oldu¤u ve bir
ayda befl kilogram kaybetti¤i ö¤renildi. Son befl
ayda birkaç kez difl eti kanamas› olmufltu. Daha
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öncesine ait bir kanama diatezi anamnezi verilme-
di. Fizik muayenesinde inguinal bölgeye kadar pal-
pe edilebilen dala¤› mevcuttu. Hepatomegali, len-
fadenopati, bat›nda asit yoktu. Petefli, purpura ya
da ekimoz görülmedi. Di¤er sistemik muayenesi
ile vital bulgular› normaldi. Tam kan say›m›nda lö-
kosit say›s› 6560/mm3, hemoglobin (Hb) de¤eri
13 g/dl, trombosit say›s› 787000/mm3 idi. Perife-
rik yaymas›nda %88 nötrofil ve %12 lenfosit izle-
nirken trombositler bol miktarda ve bol kümeli,
eritrositler normokromik ve normositerdi. Eritrosit
sedimentasyon h›z› 8 mm/saat idi. Kan biyokimya-
s›nda AST 77 IU/L, ALT 38 IU/L iken di¤er para-
metreler, PT, PTT ve tam idrar tetkiki normal bu-
lundu. Kemik ili¤i aspirasyonu incelemesinde gra-
nülositik ve megakaryositik hiperplazi, normoblas-
tik eritropoez izlendi. Myeloid/eritroid oran› 13/1
idi. Trombositlerin oldukça bol kümeli, megakaryo-
sitlerin ise artm›fl ve oldukça de¤iflik maturasyon
basamaklar›nda oldu¤u görüldü. Megakaryositle-
rin baz›lar› mikro, baz›lar› makro boyuttayd› ve de-
¤iflik kan hücrelerini fagosite etmekteydi. Bu görü-
nüm yaln›zca megakaryositer seride mevcuttu. Ke-
mik ili¤i biyopsisi incelemesi normal olarak de¤er-
lendirildi ve kollajen fibrozis izlenmedi. Hepatit A,
B, C mark›rlar›, antiH‹V ve antiCMV antikorlar›,
monotest, salmonella ve brucella aglütinasyon
testleri negatif sonuç verdi. PPD 13x13 mm ola-
rak bulunurken BCG skar› mevcuttu. Demir 110
mcg/dl (Normali: 49-167), demir ba¤lama kapasi-
tesi 267 mcg/dl (Normali: 155-300), ferritin 65.1
ng/ml (Normali: 9-120) bulundu. Vitamin B12, fo-
lik asit, fleker-su testi, kan ve idrar aminoasitleri
normal sonuç verdi. Protein C ve S, ATIII, protein
elektroforezi, antikardiyolipin IgM ve IgG antikorla-
r›, faktör V Leiden ile faktör II mutasyonlar›, prot-
rombin 620210A için yap›lan tetkikler normal bu-
lundu. Hb elektroforezi normaldi. ANA, antiDNA,
direkt coombs negatif idi. Lökosit alkalen fosfata-
z› %270 bulundu. Kemik ili¤inden al›nan numune-
nin sitogenetik incelemesinde Philadelphia kro-
mozomuna veya baflka bir kromozom anomalisine
rastlanmad›. Gö¤üs filmi normaldi. Bat›n›n ultraso-
nografi, doppler ultrasonografi ve tomografik ince-
lemeleri ile portal ve splenik venlerde tromboz, ge-
nifllemifl damarsal yap›lar ve kollateraller tespit
edildi. Özofagus, mide ve duodenumun baryumlu
incelemesinde bir patoloji görülmedi. Göz dibi

muayenesi arterlerde hafif dolgunluk art›fl› d›fl›nda
normal olarak de¤erlendirildi. Kardiyolojik aç›dan
yap›lan tetkiklerde bir patoloji saptanmad›. Trom-
bozun sebebini ayd›nlatmaya yönelik yap›lan tet-
kiklerin netice vermemesi, takiplerde trombosit sa-
y›s›n›n 625000 ile 1128000/mm3 aras›nda seyret-
mesi ve trombosit yüksekli¤ini aç›klay›c› baflka bir
bulgunun olmamas›, bununla birlikte splenomega-
linin varl›¤›, periferik yayma ve kemik ili¤i bulgular›
ile hastada esansiyel trombositoza ba¤l› tromboz
düflünüldü. Trombozun tedavisine yönelik olarak
LHW heparin (fraxiparine) 0.1 mg/kg ve asetil sa-
lisilik asit 100 mg/gün baflland›. Daha sonra ku-
madin bafllanarak heparin kesildi. 

Tart›flma

Esansiyel trombositoz multipotent bir kök hücre-
den kaynaklanan, klonal bir kronik myeloprolifera-
tif bozukluktur. Trombosit say›s› genellikle
1000x103/mm3’den fazlad›r. Trombositlerin fonk-
siyonlar› genellikle bozuktur ve spontan agregas-
yon yaparlar (1-4). Trombositozun nedenleri üç
grupta incelenebilir. ‹lki primer veya esansiyel
olarak adland›rabilecek myeloproliferatif veya
displastik bir sendrom, ikincisi herhangi bir bafl-
ka hastal›¤a sekonder ya da reaktif olarak geliflen
trombositoz, üçüncüsü ise yine splenik havuzdan
periferik dolafl›ma geçifl ile gerçekleflen sekon-
der bir durumdur (1-4).
ET abbreviations son derece nadir, genç ve orta
yafll›larda nadir, 5-6. dekadlarda s›kt›r (1). Buss ve
arkadafllar› 280 trombositozlu hasta izlediklerini,
bunlardan 82’sinin 20 yafl›n alt›nda olduklar›n› ve
yaln›zca ikisinin ET tan›s› ald›¤›n› bildirmifltir (5).
Çocukluk ça¤›nda trombositoz denilebilmesi için
net bir standart yoksa da 500-700x103/mm3 ha-
fif, 700-900x103/mm3 orta, 900-1000x103/mm3

fliddetli, 1000x103/mm3’den fazlas› son derece
yüksek trombosit de¤erleri olarak kabul edilmek-
tedir (1).
ET klinik olarak kendisini tekrarlayan mukokutanöz
kanamalar, minör cerrahi sonras›nda durmayan
kanama, aspirin tedavisi esnas›nda kanama, mik-
rovasküler bozukluk neticesi akrosiyanoz, trom-
boz, myokard infarktüsü, geçici iskemik atak gibi
durumlarla gösterir. Bazen tan› konduktan sonra
10 y›l süre boyunca semptom vermeyebilir (1).
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ET’un tan›s› trombositlerin yükselmesine sebep
olabilecek baflka bir nedenin olmad›¤›n›n gösteril-
mesi esas›na dayan›r. Di¤er tan› kriteleri ise trom-
bosit say›s›n›n 600000/mm3’den fazla olmas›, he-
moglobinin 13 g/dl’den fazla olmamas›, eritrosit
kitlesinin normal olmas›, kemik ili¤inde boyanabilir
demirin varl›¤›, kemik ili¤inde kollajen fibrozun yok-
lu¤u, Philadelphia kromozomunun yoklu¤u, anor-
mal trombosit fonksiyon testleridir (2,4).
ET’un sekonder veya reaktif trombositozdan (RT)
farkl› özellikleri daha ileri yafllarda görülmesi (özel-
likle 40 yafl›ndan sonra), daha uzun süre devam
etmesi (iki y›ldan fazla), mikrovasküler semptomla-
r›n, trombozun, kanaman›n ve splenomegalinin s›k
görülmesi, trombosit say›s›n›n 1000x103/mm3’den
fazla olmas›, trombosit morfolojisinin büyük ve dü-
zensiz olmas› ve demir depolar›n›n normal olmas›-
d›r. RT’da primer sebebe dönük bulgular›n varl›¤›
tan›ya katk›da bulunur. Kemik ili¤inde megakaryo-
sitler hem ET’da, hem de RT’da artar. Ancak
ET’da megakaryositler daha dismorfiktir. Abondan
trombosit kümeleri görülür. RT’un muhtemel se-
bepleri akut veya kronik infeksiyonlar, hipoksemi,
cerrahi giriflim, travma, malinite, hemoraji, demir
eksikli¤i, vitamin E eksikli¤i, megaloblastik anemi,
kanama, splenektomi, kortikosteroid, adrenalin gi-
bi baz› ilaçlar, inflamatuar barsak hastal›¤›, roma-
toid hastal›k, poliarteritis nodoza gibi patolojik tab-
lolard›r (1,2). 
Hastam›zda portal ve splenik venlerde tromboz
saptanmas› üzerine buna sebep olabilecek hasta-
l›klar araflt›r›ld›. Bu amaçla bak›lan protein C ve S,
ATIII, protein elektroforezi, antikardiyolipin IgM ve
IgG antikorlar›, fibrinojen, kardiyolojik inceleme
normaldi. Trombosit say›s› de¤iflik ölçümlerde
625000 ile 1128000/mm3 aras›nda izlenince
trombozun buna ba¤l› olabilece¤i düflünüldü.
Trombositoza sebep olabilecek patolojik durumlar
araflt›r›ld›. Demir eksikli¤i anemisi, megaloblastik
anemi, paroksismal nokturnal hemoglobinüri ve
kollagen doku hastal›¤›n›n olmad›¤› gösterildi. Phi-
ladelphia kromozomunun olmay›fl› ve di¤er bulgu-
lar ile kronik myelositer lösemi ekarte edildi. Has-
tada herhangi bir infeksiyona ait klinik ya da labo-
ratuar bulgusu yoktu. ET’un tan› kriterlerinden olan
trombosit say›s›n›n 600000/mm3’den fazla olmas›,
Hb’in 13 g/dl’den fazla olmamas›, eritrosit kitlesi-
nin ve demir düzeylerinin normal oluflu, kemik ili-

¤inde kollajen fibrozun yoklu¤u, Philadelphia kro-
mozomunun negatif oluflu, trombositoza sebep
olabilecek reaktif bir durumun olmay›fl› hastam›z›n
bulgular› ile uyum göstermekteydi. ET’da lökosit
alkalen fosfataz› olgular›n %70’inde normal,
%20’sinde yüksek, %10’unda düflük bulunabilir
(2). Hastam›zda yüksek olarak bulunmufltur.
Hastan›n gelifl flikayetleri ve klinik tablosu da ET’da
ola¤and›r (1-6). ET’da splenik ve portal venlerde
trombozun varl›¤› bildirilmektedir (1,2,7,8). Randi ve
arkadafllar›n›n yay›nlad›¤› bir raporda (9) tan› esna-
s›ndaki trombosit say›mlar› 900000/mm3’ün üzerin-
de olan, 4’ü k›z, ortalama 89 ayl›k 5 olgu bildirilmek-
tedir. Bu olgular›n 2’si tan› esnas›nda asemptomatik
iken, 2’sinde bafl a¤r›s› flikayeti mevcutmufl ve bir
hastada inferior vena kavada tromboz tespit edilmifl-
tir. Di¤er bir makalede (10) ise pediatrik 11 olgu bi-
rarada de¤erlendirilerek ortalama trombosit say›mla-
r›n›n 1000000/mm3’ün üzerinde oldu¤u, 9’unda
hastam›zda oldu¤u gibi splenomegalinin varl›¤›,
8’inde trombohemorajik bulgular›n varl›¤› (2’sinde
geçici nörolojik iskemi, 6’s›nda hastam›zda oldu¤u
gibi tekrarlayan mukokutanöz kanama, birinde pri-
apizm) bildirilmifltir. Trombosit say›mlar›n›n
1000000/mm3’ün alt›nda oldu¤u hiç bir çocuk
hastada mikrosirküler bozuklu¤un görülmedi¤i ifa-
de edilmifltir. Bizim olgumuzda da trombosit say›s›
dönem dönem 1000000/mm3’ün üzerinde bulun-
maktayd›. ET’da dikkati çeken bir semptom olan bafl
a¤r›s›n›n baflka bir nörolojik bulgu olmadan buluna-
bilece¤i bildirilmektedir (11). Bilinen en küçük ET’lu
hasta 5 ayl›k bir infantt›r ve 4.5 y›ll›k izlem boyunca
asemtomatik kalm›flt›r (12). Bunun yan›s›ra ET’un
otozomal dominant kal›t›lan bir tipinden de bahsedil-
mektedir (13). Genç eriflkin olgulara dair de¤iflik ya-
y›nlar›n birinde (14) 56 ET’lu hastan›n 24’ünde trom-
boz oldu¤u, bunlar›n 2’sinde miyokardiyal ve birinde
beyinde infarkt geliflti¤i, bunlar›n ölümle sonuçlan-
mad›¤› ve en s›k vazookluziv semptomun 12 olguda-
ki migren bafla¤r›s› oldu¤u; bir di¤erinde (15) 21’i
k›z 36 hastan›n %33’ünde tan› esnas›nda, %36’s›n-
da takiplerde trombohemorajik semptomun varl›¤›,
trombotik olaylar›n hem tan›da (%65), hem takipte
(%52) en s›k semptom oldu¤u, lösemiye dönüflü-
mün ya da ölümün olmad›¤›; bir baflkas›nda (16) 68
hastan›n 15’inde ço¤u tan› esnas›nda mevcut olan
major trombozis oldu¤u ve bunlar›n 1/3’ünün venöz
tromboz oldu¤u bildirilmektedir. Bu genifl olgu seri-
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lerinde ET’lu hastalar›n en s›k gelifl sebebinin trom-
boz oluflu ve lösemiye dönüflümün ya da ölümün ge-
nellikle bildirilmemifl olmas› görülmektedir. Bu da
ET’un di¤er kronik myeloproliferatif bozukluklara gö-
re daha iyi prognoza, fakat daha fazla trombotik
komplikasyona sahip oldu¤unu gösterir. Gelifl
semptomlar›ndan biri olan bafla¤r›s› herhangi baflka
bir sebep bulunamayan hastalarda ET’u da düflün-
mek gerekti¤ini iflaret etmektedir. ET’lu hastalardaki
tromboz riski nedeniyle her semptom üzerinde titiz-
likle durulmal› ve olas› bir trombotik hadise araflt›r›l-
mal›d›r. ET’lu hastalar uzun süre asemptomatik kal-
salar da takipten uzak kalmamal›d›r. 
ET’da yaflam beklentisi eriflkin hastalarda 1-5 y›l-
d›r. Yafl ne kadar küçükse prognoz o kadar iyi ol-
maktad›r. Kanama ve trombozun prognozu etkile-
medi¤i bildirilmektedir (4). Akut lösemiye dönü-
flüm olabilmektedir (1-4). 
ET’un tedavisinde antitrombosit ajanlar (asetilsalisi-
lik asit, dipiridamol), trombosit say›s›n› düflürücü
ilaçlar (hidroksiüre, anagrelid, alfa interferon) kulla-
n›lmaktad›r (2). Bununla birlikte son verilere göre
hidroksiürenin lökomojenik etkisi nedeniyle özellikle
tromboz riski az olan genç eriflkinlerde kullan›lma-
mas›, daha güvenli olan anagrelid ve alfa interferon
ile iyi sonuçlar al›nmaya bafllanmas›yla çocukluk
ET’unda iyi bir tedavi seçene¤i olabilece¤i bildiril-
mektedir (10,17). Düflük doz aspirin ise trombotik
komplikasyonlar› önlemede faydal›d›r (17).

Kaynaklar

1. Sutor A. Thrombocytosis. In: Lilleyman JS,
Hann IM, Blanchette VS (eds). Pediatric He-
matology, second edition. London: Churchill
Livingstone, 1999: 455-64.

2. Lanzkowsky MB. Pediatric Hematology and
Oncology, third edition. San Diego: Acade-
mic Press, 2000: 231-85.

3. Grier HE, Civin CI. Myeloid leukemias, myelo-
displasia, and myeloproliferative diseases in
children. In: Nathan DG, Orkin SH (eds). Nat-
han and Oski’s Hematology of Infancy and
Childhood, 5th edition. Philadelphia: WB Sa-
unders Company, 1998: 1286-1321.

4. Pereira IT. Chronic myeloproliferative disor-
ders. In: Stiene-Martin EA, Lotspeich-Steinin-
ger CA. Clinical Hematology Principles, Pro-

cedures, Correlations. Philadelphia: Lippin-
cott, 1998: 455-72.

5. Buss DH, Cashell AW, O’Connor ML, Richards
FH, Case LD. Occurrence, etiology and clinical
significance of extreme thrombocytosis: A study
of 280 cases. Am J Med 1994; 96: 247-53.

6. Williams LS, Garg BP, Cohen M, Fleck JD, Bil-
ler J. Subtypes of ischemic stroke in children
and young adults. Neurology 1997; 6: 1541-5.

7. Jimenez Saenz JM. Splenoportal thrombosis:
form of presentation of essential thrombocyt-
hemia. An Med Interna 1998; 15(11): 594-6.

8. Carvajal S. Portal vein thrombosis associated
with essential thrombocytosis. Clinical cases
and review of the literature. Rev Med Chil
1996; 124(3): 353-8. 

9. Randi ML, Putti MC, Fabris F, Sainati L, Zanes-
co L, Girolami A. Features of essential throm-
bocythaemia in childhood: a study of five child-
ren. Br J Haematol 2000; 108(1): 86-9.

10. Michiels JJ, Van Genderen PJ. Essential
thrombocythemia in childhood. Semin
Thromb Hemost 1997; 23(3): 295-301.

11. Bieniaszewska M, Balon J, Hellmann A. Es-
sential thrombocythemia as a cause of he-
adache in young woman Pol Merkuriusz Lek
2000; 8(49): 479-80.

12. Kapoor G, Correa H, Yu LC. Essential throm-
bocythemia in an infant. J Pediatr Hematol
Oncol 1996; 18(4): 381-3.

13. Eyster ME, Saletan SL, Rabellino EM, et al.
Familial essential thrombocythemia. Am J
Med 1986; 80(3): 497-502.

14. McIntyre KJ, Hoagland HC, Silverstein MN, Pe-
titt RM. Essential thrombocythemia in young
adults. Mayo Clin Proc 1991; 66(2): 149-54.

15. Frezzato M, Ruggeri M, Castaman G, Rodeg-
hiero F. Polycythemia vera and essential
thrombocythemia in young patients. Haema-
tologica 1993; 78(6 Suppl 2): 11-7.

16. Randi ML, Rossi C, Fabris F, Girolami A. Essen-
tial thrombocythemia in young adults: major
thrombotic complications and complications du-
ring pregnancy--a follow-up study in 68 patients.
Clin Appl Thromb Hemost 2000; 6(1): 31-5.

17. Tefferi A, Solberg LA, Silverstein MN. A clinical
update in polycythemia vera and essential throm-
bocythemia. Am J Med 2000; 109(2): 141-9.




