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TROMBOSİTOPENİ VE RADIUS 

APLAZİSİ SENDROMU 
Dr. Mervan Bekdaş 

SSK Çaycuma Hastanesi 

Trombositopeni ve radius aplazisi olarak tarif 

edilen TAR sendromunun özellikleri ilk kez 

1929 yılında Greenwald ve Sherman tarafın

dan tarif edilmiştir (1,2). Otozomal resesif ge

çişli bir hastalıktır. Bu multiple konjenital ano

malilere götüren embriyogenezis döneminde

ki mekanizma tam olarak bilinmemektedir, 

ancak primordial megakaryositlerin kan da

marı oluşmasında rol oynamaları nedeniyle en 

çok bunlar üzerinde durulmaktadır (3). İskelet 

ve hematolojik anomaliler yanında kardiyak 

ve renal anomaliler de saptanabilmektedir. 

Mental retardasyon intrakranial kanamalara 

sekonder olarak gelişmektedir (4). Ayırıcı tanı 

Fanconi anemisi, Holt-Oram sendromu. SC fo-

komeli ve Robert sendromu ile yapılmalıdır 

(s). Nadir olması nedeniyle TAR sendromlu bir 

vakayı sunuyorum. 

Vaka 

Hastamız 29 yaşındaki annenin 3. gebeliğin

den 1. yaşayan (1. gebelik 3 aylık, 2. gebelik 

u.3 aylık düşük) olarak hastanede, miadında, 

sezeryan ile 2930 gram olarak dünyaya gelmiş. 

Erkek hastamızın iki günlük iken tablosuna 

Şekil 1 

sarılık eklenince 

hastanemize sevk 

edilmiş. Öz ve soy-

geçmişinde anne

deki guatr dışında 

bir özellik yok. 

Genel durumu kö

tü olan hastamızın 

fizik muayenesin

de tüm cilt ve skle-

ralar ikterik. yay

gın peteşi. mezo-

kardiyak odakta 

2/6 sistolik üfü-

rüm. karaciğer 4 

cm ve her iki ön 

kol kısa saptandı (Şekil-1). 

Laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin: 14,2 

mg/dl (anizositoz, poikilositoz) lökosit: 

31200/mm3 (%80 parçalı, %20 lenfosit), trom-

bosit: 26000/mm3 (nadir, tekli) saptandı. Bila

teral ön kol grafisinde radiuslar görülmedi (Şe-

kil-2). Açlık kan şekeri, elektrolitler ve üre 

normal saptandı. Total biluribin 22 mg/dl (di

rekt biluribin: 1.2 mg di) saptanınca fototera-
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Şekil 2 

pi ve penisilin krista-

lize+netilmisin İV te
davileri 

başlandı. 

Hastamıza yapılan 

ekokardiyografide 
PDA+ASD saptandı. 

Renal USG normal ve 

beyin tomografisinde 

cavum septum pellicidi 

et verge varyasyonu saptandı. İzlenimin 4. gü

nünde total biluribin: 13 mg di saptanınca fo

toterapi kesildi. İzlenimin 10. gününde ise he-

matamez ve melena gözlendi. Hemoglobin 

6.2 mg di saptanınca kan transfüzyonu yapıl

dı. Genel durumu kötü seyreden hastamızın 

trombositleri 15000-27000/mm3 arasında sey

retti ve izleniminin 18. gününde gelişen bir ka

nama sonrasında ex oldu. 

Tartışma 

TAR sendromunda saptanan trombositopeni 

muhtemelen anormal megakaryositopoezise 

götüren progenitor hücredeki defekt ile ilgili

dir. Trombositopeni genellikle hayatın ilk 4 

ayında semptomatik hale gelir (6). Beyin ka

namasının sebep olduğu ölümler de sıklıkla 

bu evrede meydana gelmektedir (4). 77 vaka-

lık bir seride mortalite oranı %27 olarak sap

tanmıştır. Bu 21 olgunun %66,6'sı ilk 4 ayda. 

%28,5'i 4-14 ay arasında ve %4,7'si de 14. ay

dan sonra ex olmuşlardır (5). Bu trombosito

peni atakları sıklıkla stres, infeksiyon. cerrahi 

girişim ve bazı vakalarda inek sütü alımı son

rasında meydana gelir. 2 yaşından sonra yaşın 

artması ile beraber bu atakların sayı ve şiddeti 

azalır (3,5). 

TAR sendromu hastalarındaki lökomoid reak

siyona dikkati ilk kez 1957 yılında Emer)' ve 

ark çekmişlerdir (7). Hastaların %60-70'inde 

hayatlarının ilk yılında saptanır. Özellikle stres 

ve infeksiyonlar ile kan lökosit sayısı 

35000 nım3 üzerine çıkar. Trombositopeninin 

daha da kötüle.ştiği bu evrede hepatospleno-

megali ortaya çıkar (3). 

Bu hastalıklarda özellikle ilk yıl içinde sapta

nan aneminin trombositopeniye bağlı kan 

kaybına mı. kısa eritrosit ömrüne mi. yoksa 

hemolize mi bağlı olduğu ispatlanmamıştır (3). 

TAR sendromunda saptanan en önemli iskelet 

anomalisi bileteral radius aplazisidir. Otopsi

lerde de saptanan bu bulgu yanında kasların 

normal olduğu ve karpal kemiklere yapıştıkla

rı ispatlanabilmektedir. Bu hastalarda başpar

mak ve diğer el parmakları da daima vardır. 

Diğer üst extremite anomalileri hipoplastik ul

na, hipoplastik humerus ve sindaktilidir. Alt 

extremitelerde saptanan anomaliler ise daha 

hafiftir (1.5). 

Bu hastaların %30'unda kardiyak anomaliler 

saptanabilmektedir. Hallin (5) 79 sakalık seri

sinde Fallot tetralojisi (%17,6), atrial septal de

fekt (%17.6) ve ventriküler septal defekt 

(%17,6) en sık rastlanılan kardiyak malformas-

yonlardı. 

Hedberg ve ark. (5) serisinde (mortalite %18 ) 

ölümlerin %88,8'i kanamalara (intrakranial, vi-

seral ve pulmoner). %5.5'i sepsise ve %5,5'i 

kalp yetmezliğine bağlı meydana gelmiştir. 

TAR sendromunun antenatal teşhisi fetoskopi. 

X ray ve ultrason ile gebeliğin 16. haftasından 

itibaren konulabilmektedir (2). 

Doğumdan itibaren hastalara yoğun ortopedi 

tedavileri başlanmalıdır. 

Uygulanan tedavilerle eğer ilk yıl atlatılabilirse 

ortalama ömür uzunluğu normaldir. 
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