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Pediatrik Hematoloji Dernegi’nin “Pediatrik Kemik Iligi Transplantasyon” alt komitesi hastalarin
tedavi standartin1 daha ¢ok yiikseltebilmek ve merkezler arast iliskiyi daha iyi saglayabilmek amaci ile
“Ulusal Pediatrik Kemik Iligi Transplantasyon (KiT) Endikasyonlar1”nin belirlenmesi gerektigini kabul
ederek caligmalar yapti. Bu amagla tiim aktif ¢alisan pediatrik KIT merkezlerinin katilimu ile dért ayr
zamanda yapilan toplantilarda ulusal ve uluslararasi veriler géz oniine alinarak ¢ocukluk ¢agi
hastaliklarinda KiT endikasyonlar1 belirlendi. Bu endikasyonlar III. Ulusal Pediatrik Hematoloji
Kongresi’nde (Ankara, Ekim 2001) ve XII. Tiirk Pediatrik Onkoloji Grubu Kongresi’nde (istanbul, May1s
2002) genis katilimli toplantilarda sunularak her bir maddesi aktif tartismaya agildi. Bu yapilan
toplantilar sonucunda kararlagtirilan Ulusal Pediatrik KIiT endikasyonlari bu yazida ézetlenmektedir.

GENEL BILGILER

Bilindigi gibi kemik iligi transplantasyonu temel olarak kemik iligi kaynaginin “hastanin kendisi”
veya “bir bagkas1” olmasina gére sirastyla “OTOLOG?” veya “ALLOJENIK? olarak sinflandirilir.
Allojenik transplantasyonda en tercih edilen donoér riski en az oldugu i¢in “doku tipi tam uygun
kardes”dir. Bunun disinda “alternatif dondrler” yani doku tipi kismi uygun veya haploidantik aile
bireyleri veya aile dig1 dondrler kullanilarak yapilan transplantasyonlar daha riskli olmakla birlikte
giiniimiizde basariyla pek ¢ok merkezde yapilabilmektedir. Ancak ulusal KiT endikasyonlart
belirlenirken pediatrik KiT altkomitesi, alternatif dondrlerden yapilan transplantasyonda diinyada bu
konuda ¢ok basarili olan birkag KIT merkezinin verilerinden ¢ok ulusal verileri ve ulusal KIT
merkezlerinin altyap1 olanaklarini (fiziki mekan, steril oda (laminer air flow/HEPA filtre sistemi),
hemsire, personel, viral tani olanaklari,...) g6z 6niine almistir. Ayrica 6zellikle 16semilerde otolog
transplantasyon endikasyonlar1 belirlenirken 16semik hiicrelerin kok hiicre kaynagindan arindirabilme
(purging) olanaklar1 da géz Oniine alinmustir.

Yapilan transplantasyonlarda hematopoetik kok hiicre kaynaklari “kemik iligi”, “periferik kan”
veya “kordon kam” olabilmektedir. Bu nedenle yapilan islemin “Kemik iligi Transplantasyonu (KiT)”
olarak adlandirmasi yerine “Hematopoietik Kok Hiicre Transplantasyonu (HKHT)” olarak adlandirilmasi
daha dogru olmakla birlikte bu raporda daha alisildik bir tanimlama oldugu i¢in KiT terimi
kullanilmaktadir. Cocukluk cagindaki donorlerden periferik kok hiicre toplayabilmek i¢in tamamen
saglikli olan bu ¢ocuklara disaridan hematopoietik biiyiime faktorlerinin (G-CSF veya GM-CSF)
verilmesinin ¢ok uygun olmadig1 genel olarak kabul edilmektedir ve ayrica aferez i¢in uygun damar
yolunun saglanmasi da sorun yaratabilmektedir. Bu nedenlerle genellikle dondrleri de ¢cocuk olan
pediatrik hastalarda periferik kok hiicre transplantasyonu pek tercih edilmemektedir. Her {i¢ kok hiicre
kaynag1 birbiriyle karsilastirildiginda farkli hastaliklarda degisiklikler gostermekle birlikte her birinin
digerine gore avantajlar1 ve dezavantajlart bulunmaktadir. Pediatrik KIT altkomitesi KIT endikasyonlarini
belirlerken kok hiicre kaynagi konusunda belirleyici olmamay1 ve bu tercihin KiT merkezleri tarafindan
yapilmasinin daha uygun olacagini kararlagtirmistir.

Herhangi bir hastalik i¢in kemik iligi transplantasyonunun endikasyonu belirlenirken bu tedavi
yonteminin bilinen diger alternatif tedavi yontemlerine gore avantajlar1 ve dezavantajlart ¢ok iyi
degerlendirilmelidir. Giiniimiizde yapilan KiT’ler bu ag¢idan su sekilde gruplandirilabilir:

1. Rutin veya standart tedavi yaklasim olarak énerilen KIT’ler: Kemik iligi
transplantasyonunun diger tedavi yontemlerine iistiinliigiiniin kesin olarak gdsterildigi ve
kabul edildigi durumlardir. Bu hastaliklarda KiT’in 6ncelikli olarak en uygun zamanda
yapilmast Onerilir.

2. Rutin olarak degil fakat ikinci bir tedavi secenegi olarak énerilen KiT’ler: Bu grupta
transplantasyonun diger tedavi segeneklerine {istiinliigii kesin olarak gosterilememistir. Bu



nedenle bu tiir transplantasyonlarin hasta ¢ok iyi bilgilendirildikten sonra ve etik komite
onayini almig ulusal veya uluslararasi arastirma protokollerine dahil edilerek yapilmasi
oOnerilir.

3. Genellikle 6nerilmeyen KiT’ler: Bu grupta transplantasyonun herhangi bir hastaliktaki
olumlu etkisi konusunda ya hi¢ veri yoktur ya da veriler halen ¢ok yetersizdir. Bu grup igine
KiT’in etkinligi gosterilmis olsa bile KiT’in riskini almay1 gereksiz kilan standart tedavi
yontemleri ile prognozu iyi olan hastaliklar ile KIT uygulamasiyla prognozunun
degismiyecegine inanilan ¢ok ileri evre ve klasik tedaviye direngli hastaliklar girer.

PEDIATRIK KIT ENDIKASYONLARI

Pediatrik KIT altkomite toplantilarinda &zellikle ¢ocukluk ¢aginda en sik KiT uygulanan
hastaliklarindaki KiT endikasyonlar1 yukarida belirtilen yaklasim igerisinde tartisilmis ve asagida
belirtilen su kararlar alinmistir:

AKUT MYELOID LOSEMI (AML):
AML-TR1: Akut myeloid 16semi olgularinda tanidan sonra tam remisyon saglanabilirse diislik risk
grubu disindaki tiim hastalara doku tipi tam uygun kardes varliginda allojenik KiT in uygulanmasi
standart tedavi yaklagimi olarak onerilmektedir. AML’de disiik risk grubunu BFM ve EBMT
kriterlerine uygun olarak tiim FAB-M3/t (15,17) veya Down sendromu ile birlikte olan AML olgular
ile indiiksiyon tedavisinin 15’inci gilinlinde kemik iligi blast say1st %5’den az olan t (8,21) veya inv
(16) sitogenetik bulgular1 pozitif AML olgular1 olugturmaktadir. Tam uygun kardesin olmadigi
durumlarda ise otolog KIT arindirma (purging) islemine gerek olmadan uygulanabilir fakat bunun
rutin bir uygulama olmayip KiT merkezinin secimine birakilmas: kararlastirilmistir. AML-TR1’de
KIT igin en uygun zaman tam remisyon saglanip iki kiir de yogun konsolidasyon tedavisi verildikten
hemen sonradir.
AML-TR2: Doku tipi uygun kardes varhiginda tiim olgulara allojenik KiT’in rutin olarak
uygulanmasi ve uygun kardes yoksa otolog-KIT veya yogun kemoterapi se¢iminin merkezin kararina
birakilmasi 6nerilmektedir. AML’de otolo-KIT ile de iyi sonuglar elde edilebildigi igin iilkemiz
kosullarinda alternatif donérler ile (unrelated) allojenik KIiT énerilmemektedir.

AKUT LENFOBLASTIK LOSEMIi (ALL):
ALL-TR1: Cocukluk ¢ag1 akut lenfoblastik 16semi hastalar1 i¢in birinci tam remisyonda KIT sadece
asagida belirtilen ¢ok yiiksek risk kriterlerini tasiyorsa ve doku tipi tam uygun kardes varsa rutin bir
uygulama olmasa da kuvvetle onerilmektedir. ALL “cgok yiiksek risk grubunu su 6zellikteki hastalar
olusturmaktadir: 1)t (9, 22)/bcr-abl, veya 2) t (4, 11)/ MLL-AF4, veya 3) indiiksiyon sonrast M2
veya M3 kemik iligi, veya 4) hipodiploidi (kromozom< 45), veya 5) BFM protokolu uygulayanlarda
steroide zayif yamt (blast > 1000/mm®) VE T-ALL VEYA WBC >100,000/mm’. Uygun kardesi
olmayanlarda alternatif dondrlerden allojenik KIT veya otolog KIT 6nerilmemektedir.
ALL-TR2: Erken kemik iligi relapsi (tedavi altinda veya tedavi sonrasi ilk 6 ay iginde) ve erken
izole santral sinir sistemi (SSS) relapsi1 (tedavinin ilk 18 ay1 igerisinde) olanlarda tam uygun kardes
varsa allo-KiT’in rutin olarak relaps tedavisinin 3 ila 6’mnc1 aylari icinde uygulanmasi 6nerilir. Geg
K1 relapsi olanlarda tam uygun kardesden allo-KIT rutin olarak olmasa da kuvvetle nerilmekte ve
Ozellikle T-ALL olanlarda ve ge¢ remisyona girenlerde (> 4 hafta) rutin uygulanmasi
karalastirlmistir. Tiim ALL-TR2 olgularinda alternatif KIT uygulamalarina KIT merkezinin
sartlarina gore karar verilmesi kararlagtirilmisgtir. ALL olgulart i¢in otolog transplantasyonda 16semik
hiicrelerin kok hiicre kaynagindan arindirilmasi (purging) ¢ok énemli oldugundan arindirma islemi
etkin olarak yapilmadan otolog KIT 6nerilmemektedir.

KRONIK MYELOID LOSEMI (KML):
Kronik myeloid 16semi hastalarinda tanidan hemen sonra uygun dondr arastirilmasi yapilmali ve doku
tipi tam uygun kardes varsa tiim olgulara ilk 1 yil igerisinde allojenik KiT rutin olarak
uygulanmalidir. Uygun kardes yoksa 1 antijen uygunsuz aile bireyinden veya tam uygun aile dis1
bireylerden KiT uygulanmasi merkeze bagli olmak iizere yapilabilir.



MYELODISPLASTIK SENDROM (MDS):
RA ve RARS olgularinda doku tipi tam uygun kardes varsa ve sitopeni agirsa transfiizyonlarla hasta
sensitize olmadan, demir birikimi ve enfeksiyonlar gelismeden énce KIT énerilir. Bu olgularda
alternatif dondrden allojenik KiT veya otolog KIT 6nerilmez. RAEB, RAEB-t ve JMML olgularinda
uygun kardes varsa allo-KIT en kisa siire igerisinde uygulanmast rutin olarak énerilir. Uygun kardes
yoksa 1 antijen uygunsuz aile bireyinden allo-KIT kuvvetle 6nerilir fakat diger alternatif KIT
uygulamalar1 merkezin sartlarina bagl olarak yapilabilir.

HODGKIN LENFOMA:
Tedaviye direncli (refrakter) olgular:

“Tedaviye direngli (refrakter) olgular tanimi kullanilan kemoterapi VE radyoterapi ile tam
remisyon saglanamayan hastalar1 icerir. Kemoterapi ile kismi yanit (tiimor kitlesinde %50°den fazla
kiiglilme) elde edilip sonrasinda uygulanan radyoterapi ile tam remisyon saglanan olgular direncli
kabul edilmez. Tedaviye direncli hastalarda KiT ile iyi sonug alinamadigindan otolog-KiT
uygulamasi rutin olarak degil fakat merkezlerin kararina bagli olarak 6nerilir. Bu grup igerisinde
uygulanan tedaviler ile tiimorde kismi kiigiilme saglanan olgularin yani sira tiimoriin hi¢ kiigiilmedigi
ve hatta biiyiidiigii (progresyon) olgular bulunur. KiT ile en iyi sonug kismi yamit gosternlerde, en
kotii sonug ise progresyon gosternlerde elde edilir. KIT karari alinirken bu veriler de goz dniine
alinmalidir.

Erken relaps gelisen olgular:

Erken relaps, tedavi ile saglanan tam remisyonun 12 aydan daha kisa siirmesi olarak tanimlanir ve
bu olgularda otolog-KIT rutin yaklasim olarak énerilir. Allojenik KiT’in toksitesi fazla oldugundan
ve sonuglart otolog-KiT’den farkli olmadigindan ritin olarak dnerilmez. Ancak kemik iigi tutulumu
olanlarda VEY A kdok hiicrenin yeterli toplanamadigi durumlarda HLA tam uygun kardes varsa
allojenik KiT uygulanmas1 énerilir.

Geg relaps gelisen olgular:

Geg relaps, tedavi ile saglanan tam remisyonun 12 aydan daha uzun siirmesi olarak tanimlanir.
Bu grup igindeki hastalarda uygulanan tedavi ile ikinci tam remisyon saglanirsa KIT 6nerilmez.
Ancak extranodal tutulumu olanlar ile tedavi ile ancak kismi yanit elde edilen hastalarda otolog-KIT
merkezin kararma bagl olarak onerilir.

Birden fazla relaps gelismis olgular:

Birden fazla relaps olmus olan hastalarin relaps sayisi, zamani ve genel durumu géz 6niine
aliarak merkezlerce degerlendirilip KIT karar1 verilmesi 6nerilir. Otolog-KIT sonrasi relaps gelisen
olgularda HLA tam uygun kardes varsa allojenik KIT uygulanabilir.

NON-HODGKIN LENFOMA (NHL):
Tedaviye direncli /refrakter olgular:

Uygulanan indiiksiyon/intensifikasyon kemoterapisi (6-10 haftalik tedavi) ile tam remisyon
saglanamayan hastalar “direncli” olarak tanimlanir. Diregli olgularda kemik iligi tutulumu varsa
HLA tam uygun kardesten allojenik KiT rutin yaklagim olarak énerilir. Kemik iligi tutulumu olan
NHL olgulart i¢in otolog transplantasyonda maliyn hiicrelerin kok hiicre kaynagindan arindirilmasi
(purging) ¢ok dénemli oldugundan arindirma islemi etkin olarak yapilmadan otolog KiT kesinlikle
onerilmemektedir. Kemik iligi tutulumu olmayan hastalarda ise otolog-KIT rutin tedavi yaklagimi
olarak tinerilir. Ancak bu hastalarin HLA uygun kardesi varsa merkezlerin kararina bagli olarak
allojenik KIT de uygulanabilir.

NHL-TR2: Relaps gelisen ve sonrasinda ikinci tam remisyon saglanan olgularda kemik iligi
tutulumu varsa HLA tam uygun kardesten allojenik KiT rutin yaklagim olarak énerilir. Kemik iligi
tutulumu olan NHL olgulart i¢in otolog transplantasyonda maliyn hiicrelerin kok hiicre kaynagindan
arindirilmasi (purging) ¢cok énemli oldugundan arindirma islemi etkin olarak yapilmadan otolog KiT
kesinlikle dnerilmemektedir. Kemik iligi tutulumu olmayan hastalarda ise otolog-KIT rutin tedavi
yaklagimi olarak {inerilir. Ancak bu hastalarin HLA uygun kardesi varsa merkezlerin kararina bagh
olarak allojenik KIiT de uygulanabilir.



SOLID TUMORLER:
Noroblastoma: 1 yasin iizerindeki VE evre IV veya kotii risk grubunda evre 111 hastalarda tam
remisyon veya ¢ok iyi parsiyel remisyon (VGPR=tiimor kitlesinde radyolojik olarak %90’dan fazla
kiiciilme) saglanirsa tedavinin bir parcasi (konsolidasyon tedavisi) olarak otolog KiT yapilmasi
onerilir. Bu grup iginde tam remisyon saglananlarda rutin bir yaklasim olarak otolog-KIiT &nerilirken
VGPR olanlarda merkezlerin kararina gore otolog-KiT uygulanabilir. Kemik iligi toplanmasindan
once iki tarafli Ki biopsisi yapilip KI tutulumu olmadigi gosterilmelidir. Yaygimn olmayan relapslarda
tam remisyon veya ¢ok iyi parsiyel remisyon (VGPR) elde edilmisse otolog-KiT merkezlere bagl
olarak onerilir.
Wilms Tiimérii: Remisyon saglanabilmis hicbir hastada KIT 6nerilmez. Primer direncli olgularda
kismi yanit varsa otolog KiT rutin olmasa da uygulanabilir. Relaps gelisen hastalarda kismi yanit
varsa bir tedavi secenegi olarak otolog KIT secilebilir.
Ewing Sarkomu: a) Evre IV metastatik tiimdrlerde tedavi ile tam remisyon veya ¢ok iyi parsiyel
remisyon (%90’dan fazla kii¢iilme) varsa VEYA b) tedaviye direngli olgularda en azindan kismi yanit
varsa VEYA c) relaps olgularinda en azindan kismi yanit varsa otolog KIT rutin olmasa da
uygulanabilir.
Rhabdomyosarkom: Tiim evre IV hastalar VE tam remisyon elde edilenlerde otolog KiT rutin
olmasa da Onerilir.
Beyin Tiimérleri: Yiiksek grade’li ve kemoterapiye yanit veren hastalarda otolog KiT rutin olmasa
da onerilebilir.

THALASEMIA MAJOR:
Doku tipi uygun kardesi olan tiim hastalarda, erken dénemde demir yiikiine bagli doku hasar1 ve
hepatit komplikasyonlari gelismeden 6nce allojenik-KiT rutin olarak kuvvetle 6nerilir. Alternatif
donorlerden allojenik KiT’in riski yiiksek oldugu i¢in su an igin bu hastalarda 6nerilmez.

ORAK HUCRE ANEMISi:
Pediatrik orak hiicre anemisi hastalarinda asagidaki yiiksek risk kriterlerinden herhangi bir tanesinin
oldugu durumlarda doku tipi tam uygun kardesten allojenik KiT rutin olarak &nerilir. Bu kriterlerden
hig birini tasimayan hastalara KIT 6nerilmez. Risk kriterleri sunlardir: 1) 24 saatten uzun siiren
norolojik bulgu; 2) Tekrarlayan akut gégiis sendromu; 3) Sik ve diizenli tekrarlayan (>2 kez/yil,
birkag yil {ist {iste) siddetli agr1 krizleri veya priapizm; 4) Stage I-II orak hiicre akciger hastaligi; 5)
GFR’nin %30 ila 50 arasinda oldugu orak hiicre nefropatisi; 6) Cift tarafli proliferatif retinopati ve
gdérme bozuklugu; 7) Birden fazla eklemde osteonekrozis; 8) Transflizyona baglh alloimmiinizasyon
gelismesi.

APLASTIK ANEMILER:
Akkiz Aplastik Anemi: Biitiin agir akkiz aplastik anemi hastalarinda doku tipi uygun kardes varsa
en kisa siirede (transfiizyonlar ile 20°den fazla farkli donérle karsilasmadan once) allojenik KiT
yapilmasi Onerilir. Agir aplastik anemi bilindigi gibi parantez i¢inde belirtilen agirliktaki iig
sitopeniden (1-WBC<500/mm’, 2-PLT<20.000/mm’, 3-Retikiilosit<40.000/mm") en az ikisinin
olmas1 VE kemik iligi seliilaritesinin %25’den az olmasi olarak tanimlanmaktadir. Hematolojik
parametreler olarak agir olmasa da klinik olarak agir seyreden (sik ciddi kanamalar veya enfeksiyon)
veya sik transfiizyon gerektiren aplastik anemi hastalarma da KIT énerilir. Tam uygun kardesi
olmayan olgularda immiinosiipresif tedavi onerilir ve iki kiir tedaviye de yanit yoksa bir antijen
uygunsuz aile bireyi veye tam uygun aile dis1 dondrlerden alternatif allojenik KiT rutin olarak olmasa
da KiT merkezine bagl olarak uygulanabilir. KiT uygulanmadan énce Fanconi anemisinin ay1rict
tanisi i¢in hastaya DEB testi kesinlikle yapilmalidir.
Fanconi Aplastik Anemisi: Hematolojik bulgular ortaya ¢iktiktan sonra transfiizyon ihtiyaci
baslamadan veya en kisa siirede (transfiizyonlar ile 20’den fazla farkli dondrle karsilagsmadan 6nce)
alojenik KIT uygulanmasi 6nberilir. Bunun i¢in en tercih edilen dondr doku tipi tam uygu kardes
olmakla birlikte tercih sirasina gore fenotipik olarak tam uygun aile bireyi, 1 antijen uygunsuz aile
bireyi ve tam uygun aile dis1 dondr kullanilarak alternatif allojenik KiT yapilmasi da kuvvetle
onerilir. KiT éncesinde donér olan kardese kesinlikle DEB testi ile kromozom kirilma incelemesi
yapilmaldir.



IMMUN YETMEZLIKLER VE FAGOSITER SISTEM HASTALIKLARI:
Agir Kombine iImmiinyetmezlik (SCID): Tedavi edilmedigi takdirde fatal bir hastalik oldugundan
HLA uygun kardesi olanlarda en erken donemde, olmayanlarda ise tercih sirasina gore 1-2 antijen
uygunsuz aile bireyi, tam uygun akraba dis1 dondr veya haploidentik aile bireyinden KiT
uygulanmasi onerilir.
Wiskott-Aldrich Sendromu (WAS): HLA uygun kardesi olanlarda miimkiin oldugu kadar erken
donemde allojeneik KIT yapilmasi en etkili tedavi yontemidir. Ancak uygun kardesi olmayanlarda
ikinci tercih akraba digi tam uygun dondr, li¢iincii tercih ise 1-2 antijen uygunsuz aile bireyi veya
haploidentik donor olabilmektedir. Eger hasta 5 yasin altinda ise uygun kardes ile aile dig1 tam uygun
birey arasinda yasam yiizdeleri bakimindan fark yoktur (%85 ve %78).
MHC-Class II Eksikligi (Bare lenfosit sendromu): Prognozu kotii oldugundan 2 yasin altinda
kronik virus tastyicilig1 ve enfeksiyon sekelleri gelismeden 6nce KIT yapilmalidir. HLA-uygun
kardesi varsa allojeneik KiT &nerilmektedir. Haploidentik dondrlerle basari diger kombine immiin
yetmezliklere gore ¢ok diigiiktiir.
Hiper IgM Sendromu (CD 40-L Eksikligi): Cocukluk ¢aginda dliimciil bir hastalik oldugu i¢in
erken dénemde uygulanan KIiT kiiratif tedavi yontemidir. HLA uygun kardes ilk tercih, akraba dis1
tam uygun dondr ikinci tercih olmaktadir. Merkezler ve hastalara gore aile i¢i uygunsuz donorlerle
KIT uygulanabilir. Karaciger hastalig1 olmasi kontrendikasyon olusturmamaktadir.
Kronik Graniilomatoz Hastalik (CGD): Cotrimoxazole ve/veya gamma-interferon ile uzun ve
kaliteli yasam saglandigindan rutin olarak allojeneik KIT 6nerilmemektedir. HLA uygun kardesi olan
hastalarda su durumlardan birisi varsa KIT tercih edilmelidir: 1) Yasam boyu alinmasi gereken
antibiyotik profilaksisine uyumsuzluk; 2) Profilaksiye ragmen tekrarlayan ciddi enfeksiyonlar; 3)
Inflamatuvar sekel baslangici; 4) Kalifiye saglik hizmeti ve izlem saglanamamasi durumu ve 10
yasin altinda olmasi.
Lokosit Adezyon Defekti (LAD): Agir bakteriyel enfeksiyonlar nedeni ile ilk bir yil igerisinde
hastalar kaybedildigi i¢in erken donemde allojeneik KIT uygulanmalidir. HLA uygun kardesi yoksa
prognozu kotii oldugu i¢in alternatif dondrlerden KIT yapilmasi énerilir.
Chediak Higashi, Hemofagositik Lenfohistiositoz ve Griscelli Hastaligi: Bu hastalik grubunda
HIA uygun kardesten KIT yapildiginda kiir saglanmaktadir. KiT lenfohistiyositik relapslari
onleyecektir. Bu hastaliklarin kontroliinde miks kimerizm yeterlidir. Ikinci tercih 1-2 uygunsuz aile
bireyidir ve sonra sirastyla akraba olmayan uygun aile bireyi veya haploidentik donorler tercih
edilebilir.

METABOLIK HASTALIKLAR:
Hurler Sendromu: Miimkiin oldugu kadar erken donemde KiT yapilirsa (SSS hasar1 baslamadan
once ) SSS ve organ fonksiyonlarinda stabilizasyon saglamaktadir. En uygun donér HLA uygun
kardestir fakat yoklugunda akraba dis1 tam uygun donorler veya tam uygun olmayan aile
bireylerinden KIT uygulanabilir. KiT ile mukopolisakkaritlerden Maroteaux-Lamy sendromunda da
stabilizasyon sagladig1 halde Hunter sendromu ve Sanfilipo A ve B de klinik diizelme veya
stabilizasyon saptanmamustir.
Osteopetrosis: Osteoklastlar hematopoietik orjinli oldugundan KiT ile kiir saglanmaktadir. HLA-
uygun kardesten allojeneik KIT nérolojik bulgular ortaya ¢cikmadan en erken donemde yapilmalidir.
Kaérliik ve sagirlik gelistikten sonra KIT uygulanan vakalarda fonksiyonlarda diizelme olmaz. Basari
daha diisiik de olsa alternatif dondrlerden allojeneik KIT onerilir.
Gaucher: SSS bulgularimin olmadigi Tip I ve geg basladigi tip II de HLA uygun kardesi varsa
allojeneik KiT erken dénemde doku hasar1 olmadan &nerilmektedir. Ikinci tercih olarak akraba
olmayan uygun bireylerden allojeneik KIT uygun olabilir. Son yillarda enzim tedavisinin 6n planda
tutuldugu gézlenmektedir.
Metakromatik Lokodistrofi (MLD): Basarili dondr engraftmani olan hastalarda entellektiiel
fonksiyonlarinda stabilizasyon saglandigindan erken donemde KIT 6nerilmektedir. Ozellikle geg
infantil formda KIT hastaligin hizli ilerlemesini engelleyebilir. HLA uygun kardes tercih
edilmelidir. Yarar gormeyen hatta ilerleme gosteren olgular bildirilmektedir.
Adrenoldkodistrofi (ALD): MLD de erken dénemde KIT 6nerildigi halde ALD de KIT yapilma
zamani tartigmalidir. Ayni aile i¢inde bile hastaligin baglamasi ve klinik spektrumu degisiklik



gostermektedir.Radyolojik ve/veya klinik gerileme isaretleri baslar baslamaz transplant yapilmalidir.
Bazi vakalarda norolojik/néropsikolojik durum stabil kaliyor veya iyilesme gosterebiliyor. 11k tercih
HLA uygun kardes olmalidir.



TABLO 1. PEDIATRIK KEMIK iLiGi TRANSPLANTASYON ENDIiKASYONLARI

HASTALIK

TIiPi ve
EVRESI

ALLO-KIT
uygun kardes

ALLO-KIT
diger donorler

OTOLOG-KIT

AML

TRI1-diisiik risk
TR1-yiiksek risk
TR2

0

ALL

TR1-diisiik risk
TR1-yiiksek risk
TR2

KML

Kronik faz
Ileri evre

MDS

RA ve RARS
RAEB/-t
JMML

HODGKIN
LENFOMA

TR1

Direncli olgular
Erken relaps
Geg relaps-TR2
Geg¢ relaps-PR
Relaps > 1

NHL

TR1

Direncli olgular
Ki(+)
Ki(-)

TR2-Ki(+)

TR2-Ki(-)
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SOLID
TUMORLER

Noroblastoma
Wilms tiimorii
Ewing sarkom
Germ cell tm.
Rhabdomyos.
Beyin tiimorii

THALASEMI
Orak Hiicre
Anemisi

Thalasemi
OHA-diisiik risk
OHA -yiiksek risk

APLASTIK
ANEMILER

AKKiz
Fanconi
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* Hastaliklarin risk tanimlari metinde belirtilmigtir

KIiT ENDiKASYON DERECELERI:
1: Rutin veya standart tedavi yaklagimi olarak onerilir

2: Rutin olarak degil fakat ikinci bir tedavi segenegi olarak onerilir
0: Genellikle 6nerilmez




TABLO 2. IMMUN YETMEZLIKLER VE BAZI METABOLIK HASTALIKLARDA KiT

ENDIKASYONLARI
HASTALIKLAR ALLO-KIT ALLO-KIT ALLO-KIT ALLO-KIT
Tam uygun 1-2 antijen Tam uygun aile Haploidantik
kardes uygunsuz aile dis1 donér aile bireyi
SCID 1 1 1 1
WAS 1 2 2 2
HLA-class 11 1 2 2 2
eksikligi
Hiper IgM send. 1 1 1 2
CGD 2 0 0 0
LAD 1 2 2 2
Chediak Higashi 1 1 2 0
Griscelli hastahig 1 1 2 0
Hemofagositik S. 1 1 2 2
Osteopetrosis 1 1 2 0
Hurler sendromu 1 2 2 0
MLD 1 0 0 0
Arenolokodistrofi 1 2 2 0

KIiT ENDIKASYON DERECELERI:
1: Rutin veya standart tedavi yaklasimi olarak 6nerilir

2: Rutin olarak degil fakat ikinci bir tedavi segenegi olarak onerilir
0: Genellikle 6nerilmez




Pediatrik KiT endikasyonlarim belitlemek amaciyla yapilan toplantilara katilan
Pediatrik KIT Alt Komitesi iiyeleri:

Serap Aksoylar
Canan Akyliz
Sema Anak
Biilent Antmen
Hiilya Bilgen
Mualla Cetin
Mehmet Ertem
Volkan Hazar
Aydan Ikinciogullari
Savas Kansoy
Giilyiiz Oztiirk
Vedat Koseoglu
Emin Kiirekgi
Nurdan Tagyildiz
Atila Tanyeli
{lhan Tezcan
Murat Tuncer
Duygu Ugkan
Emel Unal
Nevin Yalman
Akif Yesilipek



