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Fanconi Anemisinde
Jinekolojik Sorunlar ve Patolojiler

Gynecological Problems and Pathologies in
Fanconi Anemia

OZET Fanconi Anemisi (FA) nadir goriilen otozomal ressesif gegen ne yazik ki yasam kalitesini ol-
dukga diisiiren bir hastaliktir. FA saptanan kizlarda jinekolojik problemlere yaklasim 2 temel baslik al-
tinda incelenebilir: Kemik iligi nakline bagli ortaya ¢ikan komplikasyonlar ve ge¢ ergenlik donemi
sonras! kadmn hayatinin farkli evrelerinde geligen anogenital bélgeyi tutan skuamdz hiicreli jinekolojik
kanserlerin 6nlenmesi, tanisi ve tedavisi. Bu makalenin amaci FA nedeni ile tedavi géren kiz ¢ocuklart
ve adolesan donemdeki geng kizlarda jinekolojik degerlendirme ve ortaya ¢ikan komplikasyonlarin te-
davisi hakkinda bilgi vermektir.

Anahtar Kelimeler: Fankoni anemisi; hormon replasman tedavisi;
primer over yetmezligi; HPV; anogenital kanserler

ABSTRACT Fanconi anemia (FA) is a rare autosomal recessive disease, which unfortunately reduces
the quality of life considerably. The approach to gynecological problems in girls with Fanconi Anemia
can be examined under 2 main headings: Complications due to bone marrow transplantation and pre-
vention, diagnosis, treatment of squamous cell gynecological cancers involving the anogenital region that
develop at different stages of a woman's life after late adolescence. The aim of this article is to give in-
formation about gynecological evaluation and treatment of complications in girls and adolescent girls
who are treated for FA.

Keywords: Fanconi anemia; hormone replacement therapy;
primary ovarian insufficiency; HPV; anogenital cancers

anconi anemisi (FA) ilk olarak 1927 yilinda Guido Fanconi tarafindan 3 olgu ile

tanimlanmis, otozomal resesif gegen, spontan kromozom kiriklari ve anormal

DNA tamiri nedeni ile ortaya ¢ikan progresif sitopeni, dogumsal anormallikler ve
kansere ozellikle skuamoz hiicreli kansere yatkinlik ile klinik baglamda tanimlanan
ancak tiim organlari tutabilen bir hastaliktir.'?

Milyonda 1 ila 5 arasinda goriiliir, nadirdir. 2012 yilinda yayinlanan bir derlemede
bu tarihe kadar yaymlanmis toplam 2000 hasta oldugu ifade edilmektedir. Heterozigot
tastyiciligin %0.3 ila 1 arasi oldugu diisiiniilmektedir. Ancak akraba evliliginin sik ol-
dugu Tiirkiye gibi tilkelerde bu oranlar daha yiiksek olabilir.!

Hastaligin en belirgin klinik 6zelligi ortalama 7 yas civari baglayan progresif aplas-
tik anemidir. Ancak dogumdan ergenlige kadar farkl: yaslarda saptanabilir ve erkek-
lerde ¢ok az farkla daha sik goriiliir.

Hastalarin neredeyse tamaminda aplastik anemi “Kemik iligi nakli” ile tedavi edilse
de bas boyun, meme ve anogenital organlarin skuamoz hiicreli kanserler riski devam
eder ve ileri yaslarda ne yazik ki bu tiimorlerin tedavisi hastalarin yagam kalitelerini ve
stiresini etkileyen en 6nemli faktorler olarak 6n plana ¢ikar. Bu tiimérler nedeni ile or-
talama yasam siiresi ne yazik ki 20 yastir.
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Cocukluk ve geng kizlik déneminde FA’ne bagh ge-
lisen jinekolojik sorunlar1 inceleyen bir akademik yayin ne
yazik ki bu derlemenin yazildigi tarihe kadar yoktu. Lite-
ratiirde bulunan tek yaym “2018 North America Pediatric
Adolescent Gynecology” kongresi 6zet kitapgiginda ya-
yinlanan poster sunumuna aittir.’ “Cincinnati Children’s
Hospital”da FA tanisi alan 101 hastanin (Kiz ¢ocugu ve
genckiz) verilerini analiz eden yayinda, 101 hastanin 54’0
hayatta (%53), 29’unun ise kaybedildigi saptanmistir.
18’inin ise verilerine ulagilamamistir. 51 hastaya (%94)
KIT uygulanmustir. 54 hastanin %72’sinin jinekolojik mua-
yenesi yapilmistir. Bu yas grubunda elde edilen veriler
ozellikle servikal patolojiler agisindan dnemlidir. 39 has-
tanin 19’unda servikal patoloji saptanmustir. 1 hastanin kol-
poskopik biyopsi sonucu CIN 1 gelmistir. Bulgular
adolesan donemde FA olan kizlarda ve gen¢ kadinlarda
skumoz hiicreli jinekolojik kanser gelisme potansiyelinin
fazla oldugunu vurgulamasi agisindan 6nemlidir.

FA saptanan kizlarda jinekolojik problemlere yakla-
sim 2 temel baslik altinda incelenebilir:

1. Kemik iligi nakline baglh ortaya ¢ikan komplikas-
yonlar:

a. Anogenital bolgeyi tutan greft versus host hastali-
gina (GVHH) ikincil gelisen sekeller.

b. Prematiir over yetmezligi (POY)

2. Geg ergenlik donemi sonrasi kadin hayatinin farklh
evrelerinde gelisen anogenital bolgeyi tutan skuamoz hiic-
reli jinekolojik kanserlerin dnlenmesi, tanisi ve tedavisi.

JINEKOLOJIK BAGLAMDA KEMIK ILIGI NAKLINE
BAGLI GELISEN KOMPLIKASYONLARA
YAKLASIM

A. GENITAL BOLGEYi TUTAN GVHH'DA YAKLASIM VE
TEDAVI SECENEKLERI

FA olan kizlarda 6-8 yas araliginda siklikla aplastik anemi
gelisir. Uzun bir siire¢ i¢inde kan transflizyonlari ile tedavi
uygulanan kizlarda bir noktada kemik iligi transplantas-
yonu (KIT) sart olur. Sorun “Allojenik Kok Hiicre Nakli”
yapilan hastalarin farkli yayinlarda farkli oranlar verilse de
%30-70’inde gelisen “Greft Versus Host Hastalig
(GVHH) dur.*

GVHH; inflamasyon, hiicresel ve humoral imminite
ve fibrozisin klinik tablonun ortaya ¢ikmasinda rol oyna-
dig1 diistiniilen, sik goriilen ciddi bir komplikasyondur.
Transplanta bagli ge¢ déonem ortaya ¢ikan 6liimlerin en
o6nemli nedenlerindendir. Pek ¢ok organi tutup hasar yara-
tabilir. Hastaligin atake ettigi organlar ve o organlardaki
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tutulumun siddeti tan1 ve siniflama amaciyla kullanilir.
Akut ve kronik olmak tizere iki gruba ayrilir. Allojenik kék
hiicre nakli sonras1 ilk 100 giinde organ hasari ve semp-
tomlarin ortaya ¢ikmasi “Akut”, 100 giinden sonra ortaya
¢ikan tablo “Kronik™ olarak simiflandirilir. Kadin genital
bolgesini tutma siklig1 prospektif bir ¢alismada bir yil so-
nunda %56, 3 yil sonunda %66 olarak olarak bildirilmis
olsa da, hastalarin dnemli bir kisminda tutulum minimaldir.
Tamamen vaginal stenoz ile beraber seyreden olgu sayisi
bu seride sadece %0.5’dir. Ancak pediatrik ve prepubertal
donemde KIT yapilan kiz ¢ocuklarinda GVHH oranlari ve
siddeti hakkinda dogal olarak bilgi bulunmamaktadir. Ay-
rica yine bu donemde KiT yapilan ve sonrasinda agir kro-
nik GVHH nedeniyle opere olan kizlar hakkinda da yeterli
literatiir yoktur.

GVHH bagl gelisen vulvovaginal komplikasyonlar
vulvar atrofi, vulvar alopesi, vaginal sinesi ya da komplet
obliterasyon seklinde siralanabilir. Tedavide ilk segenek
daima lokal ve sistemik Ostrojen tedavisidir. Kemoterapi
ve radyoterapiye bagl gelisen “Erken yumurtalik yetmez-
ligi (EY'Y)”de kiz ¢ocuklart ve geng kizlarda “Hormon rep-
lasman tedavisi” asagida detaylandirilacaktir. Ancak bu
noktada sadece sistemik degil ama mutlaka ek olarak uy-
gulanan lokal dstrojen tedavisinin bu olgularda siklikla so-
runu ¢ozdigiinii vurgulamak gerekir. Bu amaclar “Lokal
Estirol” kullanilir. Estriol (E3), estradiol (E2)’e gore son
derece zay1f steroid yapisinda dstrojen hormonudur. Vagi-
nal atrofiyi tedavi etmek epitelizasyonu saglamak amact
ile kullanilir. GVHH olan hastalarda 6zellikle introitusda
ve vagina i¢inde saptanan sinesiler i¢in ideal bir tedavi aja-
nidir. Giinde 2 kez, bir ay boyunca hasta tarafindan eli ya
da sinesinin yerine gore iceri uygulanmasi ile sonucunda
sinesilerin acildig1 vagina duvarlarinin epitelize oldugu go-
riiliir.

Tamamen kapanmig vagina nedeni ile menstriiel don-
giiniin baglamasi sonucu hematokolpos, hematometra geli-
sebilir. Bu genc¢ kizlarda cerrahi tedavi gerekmektedir.
Klinik deneyimimiz 2 hasta ile sinirlidir.* Yaslari sirasi ile
15 ve 16 olan biri Diamond-Blakfan Sendromu, digeri ise
AML nedeni ile KiT yapilan, vaginada tamamen oblite-
rasyona neden olan ve hematokolpos gelisen kronik
GVHH hastalara vaginal cerrahi uyguladik. Diamond-
Blakfan sendromu olan hastada GVHH bagli sinesi tiim va-
ginay1 tutmustu ve histeroskopi yardimi ile vaginal
biitiinliik saglarken diger hastada ¢ok daha kolayca var olan
sinesileri cerrahi ile gidererek normal adet dongiisiinii sag-
ladik. Cerrahi yontem genital akut ya da kronik GVHH
olan olgularda nadirdir ve tek basina yeterli degildir. Ame-
liyat sonras1 olusturulan vaginanin tekrar kapanmamasi
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icin mutlaka “Vaginal mold”lar kullanilmali, uzun siire
lokal &strojen uygulanmalidir. Bu noktada jinekolog ve
geng kiz arasindaki iletisim son derece 6nemlidir. Zira bu
yas gurubunda bizlerin “Mold (Kalip)” olarak adlandirdi-
gimiz kabaca “Cam tiip” olarak tanimlanabilecek apartlari
vagina duvarlar1 tam olarak iyilesinceye kadar kullanmak
zorundadir. Mold’larin farkli tipleri olsa da biz klinik ola-
rak temizlenmeleri kolay ve hafif olmalari nedeni ile “Plak-
siglass” cam mold’lar tercih ediyoruz. Vagina iginde
kirllma riski yok. Biz simdiye 25 yildir hi¢ boyle bir olay
ile karsilasmadik. Geng kizin giinde 3-4 kez moldu ¢ikara-
rak tizerine Ostrojen pomat siiriip tekrar vaginasina uygu-
lamas:1 gerekiyor. Alistiktan sonra hastalarin neredeyse
tamam1 mold vaginadayken miksiyon yapabilirken defe-
kasyon dncesi ¢ikarmalari gerekiyor. Daha sonra yikayip
krem stiriip tekrar uyguluyorlar. Ancak 15 yasinda bir geng
kiz i¢in en azindan baslarda hi¢ kolay degildir. Bu nedenle
¢ocuk ergen jinekologu ile geng¢ kizin uyumu, anlagmasi
cok dnemli. Ozellikle GVHH’da vagina duvarlarmin epi-
telize olmasi bizim kisitli deneyimlerimize gore drnegin
neovagen ameliyati ge¢irmis bir Mulleryen agenezi hasta-
sina gore daha uzun siiriiyor. Bu durumun GVHH nin va-
gina duvarinda yarattigi hasar ile ilgili oldugunu
varsaymak yanlig olmaz.

B. KEMOTERAPI VE/VEYA RADYOTERAPIYE
IKINCIL GELISEN PREMATUR OVER YETMEZLIGI
(POY)'NiN TEDAVISI

Nedeni FA olsun olmasin KIT sonrasi geri doniisiimsiiz
olarak over yetmezligine giren tiim ¢ocuk ve ergen kizlarda
ikincil seks karakterlerinin olusmasi ve normal menstriiel
dongliniin saglanmasi i¢in “Hormon Replasman Tedavisi
(HRT)” sarttir. Konu ile ilgili literatiirde ¢cok fazla bilgi bu-
lunabilirse de, derli toplu anlatan tek kaynagin Eman ve
Laufer’in editorliigiinii yaptig1 “Pediatric and Adolescent
Gynecology textbook” oldugunu disiiniiyorum.®> Asagida
detaylandirilan tedavi prensiplerinin énemli bir kismi bu
kitapta yer alan bilgileri temel almustir.

Diger taraftan bu hasta grubunda birazdan detaylan-
diracagimiz temel tedavi kurallari olsa da unutulmamali ki
her hasta kendi i¢inde degerlendirilmeli, jinekolog hastanin
yasina, sikayetlerine ve isteklerine gore tedaviyi sekillen-
direcek, farkl: ajanlari birlikte kullanacak bilgiye sahip ol-
malidir. Tedavinin her hasta i¢in kisisellestirilmesi ilk
kuraldir. Tek bir dogru yoktur. Sonugta ideal olan geng
kizin 50 yasina kadar HRT kullanmasidir. Ancak 40 yas
altinda su ya da bu nedenle dstrojen yetmezIligi olan geng
kizlar ve geng kadinlarda gerek kemiklerin korunmasi ge-
rekse kardiovaskiiler sistem agisindan HRT verilmesi el-

73

zemdir. HRT verilmemesi durumunda bu kizlarin uzun
donem yasam siireleri kisalmakta, ileri yaslarda morbidite
siklig1 (Kiriklar, diabet, kardiovaskiiler problemler) art-
maktadir.

HRT tedavisinde kullanilan ilaglar ve dozlar ikincil
seks karakterleri gelistikten sonra yetiskin kadinlardan
farkli degildir. Ancak seks karakterleri gelismemis 8-12
yaslar1 arasinda Ostrojen dozlari ¢ok farklidir ve kullanimi
belli bir deneyim gerektirir. Tedavi baglamadan once kli-
nisyen ikincil seks karakterlerinin durumu detayl bicimde
incelemeli, meme gelisimi (Telars) ve tiiylenme (Adrenars)
Tanner evrelemesine gore degerlendirmelidir. Sistemik ke-
moterapiye/radyoterapiye bagli gelisen erken yumurtalik
yetmezligi durumunda ideal olan 10-12 yas arasinda hor-
mon replasmanina baglanmasidir. Bu noktada “Turner Sen-
dromu”nda 6strojen replasmaninin ¢ok farkli oldugunu
daha erken baslandigini vurgulamak isterim.

10-12 yas arasinda hormon replasmanina sadece
diistik 6strojen dozlart ile baglanir. Endometrial dokuyu ko-
rumak amact ile progesteronun bu hasta grubunda ne
zaman tedaviye eklenecegi tiim diinyada tartigmalidir ve
ekolden ekole degisir. Siklikla uygulanan 14-15 yas son-
ras1 eklenmesidir.

Ostrojen replasman siras ile 3 klinik hedef gerceve-
sinde sekillenir ve dozlar bu hedeflere gore ayarlanir:

1. Telars indiiksiyonu

2. Normal menstiirasyonun saglanmasi, meme gelisi-
minin tamamlanmasi ve ideal kemik yogunlugu gelisimi
icin gerekli hormonal ortamin saglanmasi

3. Uzun donem yiiksek kemik kalitesi, ikincil seks ka-
rakterleri ancak giiniin sonunda geng kiz agisindan ideal
yasam kalitesi i¢in dstojenik ortamin saglanmasidir.

Birinci hedef olan telars indiiksiyonu amaci ile ideal
olan 25 pgr/giin transdermal estradiol preparatidir. Haftada
bir kullanilir ve olabildigince tiiysiiz yerlere 6rnegin kal-
caya ya da karin yan taraflarina yapistirilir. Alternatif ola-
rak yine transdermal olarak kullanilan 0.5 mg/giin
mikronize 6stradiol i¢eren jel ya da ayn1 miktarda 0.5 mg
mikronize 6stradiol igeren oral preparatlar kullanilabilir.
Meme gelisiminin baglatilmasi amaci ile 6-12 ay tedaviye
belirtilen dozlarda devam etmek gerekir. Bu sirada jineko-
log meme gelismini dikkatle izlemeli ve kizin metaboliz-
masi i¢in yiiksek olan dstrojen diizeylerine bagh gelisen
meme basinda “tomurcuklanma” dedigimiz ¢evre dokudan
ayrt meme basinin ¢ikintili hale gelmesine izin verilme-
melidir.

Transdermal Ostradiol bioyararlanimi en fazla olan
preparattir. Ozellikle kiz ¢ocuklarinda dstrojen replasmani
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sirasinda ¢ok daha fizyolojik Ostrojen diizeyleri saglarken
IGF-1 diizeylerini de arttirarak bilylime egrisini olumlu
yonde etkiler. Yurdumuzda 25 pgr. preparat bulunmama-
sina ragmen 50 pgr. transdermal preparatlar esit 2 parcaya
kesilerek kullanilabilir. Oral preparatlar1 bolmekten gok
daha kolaydir. Bazi geng kizlarda bu doz bile karaciger-
deki metabolizma hizlar1 nedeni ile yiiksek gelebilir. Bu
durumda daha diistik dozlar yine preparat kesilerek elde
edilir.

Turner sendromlu hastalarda yapilmis olsa da, 2009
yilinda Nabhan ve ark. tarafindan yayinlanan bir ¢alismada
25 pgr/giin transdermal dstradioliin 0.3 mg oral konjuge
Ostrojene gore uterusun ¢ok daha hizl biiyiidigii, kemik
yogunluklarmnin 1 yilin sonunda ¢ok daha iyi oldugu gos-
terilmistir.® Ilk tercih daima transdermal &stradioldiir.
Oral kontrasepitfler bu donemde asla 6nerilmezler. Bunun
nedeni tiim oral kontraseptiflerin icinde bulunan “Etinil Os-
tradiol”iin mikronize Ostradiole gore biyolojik olarak 5 kat
gliclii olmasi, kanda diizeyinin dl¢lilememesi ve progestin
icermeleridir. Normal pubertal gelisim ve menars sonrasi or-
talama 2 y1l boyunca fizyolojik olarak sadece Gstrojen sek-
resyonu s6z konusudur. Dolayistyla bu dsnemde progesteron
verilmesi 6nerilmez.

Hormon replasman tedavisinin 1.fazi, meme gelisi-
minin uyarilmasi, kizin yasina ve meme gelisimine gore 6
ila 12 ay stirer. Takiben 2 faza gegilir. Bu noktada hedef
menstiirasyonun saglanmasidir. Estradiol dozlar1 arttirilir.
50 pgr./giin estradiol ve alternatif olarak 1 mg mikronize
Ostradiol baglanir. Ancak bu asamada FA olan geng kizda
ne zaman KIT yapildig1, yapilmadan &nce piibertenin bas-
lay1p baglamadigi son derece énemlidir. Ornegin puberte
baslamadan énce KIT yapilan kisa boylu bir kiz cocugunda
Ostrojen diizeyi ¢ok daha yavas arttirilmali, dngoriilen boyu
ve kemik gelisimi goz 6niinde bulundurularak tedaviye
devam edilmeli ve bir noktada progestin eklenerek adet
gormesi saglanmalidir. Oysa pubertesi baslamis, belli
oranda meme gelisimi olan bir hastada dozlar ¢ok daha
hizli arttirilabilir ya da daha yiiksek dozlar ile baslanabilir.
Menarsin baslamasi i¢in progestin tiirevi olarak ¢ocuk ve
ergen jinekolojisi kitaplarinda siklikla medroksiprogeste-
ron asetat onerilse de bizim tercihimiz baslarda meme ge-
lisimi Tanner 4-5 olurken 5 giin 100-200 mg mikronize
progesteron baglamaktir. Takiben bu siire 10 giine ¢ikarti-
lur.

Boy, Kemik yogunlugu ve meme gelisimi ideal dii-
zeye geldikten sonra adet dongiisiiniin devamliligini he-
defleyen 3.faza gegilir. Bu noktada ideal olan 100 pgr./giin
transdermal Ostradiol ve endometriumun korunmasi igin
12-14 giin progesteron replasmani yapilir.
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FA olan kizlarin yasamlari siirekli bir miicadele i¢inde
gecer. Dogal olarak ruhsal durumlari hele ergenlige girerken
bu durumdan etkilenir. Béylesi kronik bir hastaligi olmasa
bile geng kizlara diizenli olarak ilag¢ kullandirabilmek zordur.
Oysa bu durumda hormon replasmani i¢in gerekli medikas-
yonu almast “Fizyolojik Bilyiime” agisindan elzemdir. Jine-
kolog sadece dogru ilag tedavisi uygulamakla kalmamali ayni
zamanda hasta ve ailesi ile uyumlu bir iligki kurmalidir. Ayn1
zamanda pediatrik hematolog ve pediatrik endokrinologlar
ile beraberce ¢alismasi son derece 6nemlidir.

SKUAMOZ HUCRELI ANOGENITAL BOLGE
TUMORLERINDE KORUNMA VE
TEDAVI SECENEKLERI

Bas, boyun, 6zofagus ve jinekolojik kanserler FA (FA)
olan kadinlarda en sik goriilen solid tiimorlerdir. Normal
popiilasyonda solid tiimérlerin gériilme yas1 ortalama 60
iken FA olan hastalarda ortalama yas 26’dir. Goriilme sik-
liklarida daha fazladir. Ozellikle skuaméz hiicreli kanser-
ler (Bas boyun, vulva ve serviks) incelendiginde FA
hastalarinda normal popiilasyona gore 200 ila 6000 kat
daha fazla goriiliirler. Kisacas1 skuamoz hiicreli solid tii-
morler bu hasta grubunda hem ¢ok daha erken hem ¢ok
daha sik goriiliirler.’

Bu kadar sik solid tiimér goriilmesinin altinda yatan
temel etkenin genomik kararsizlik ve spontan gelisen kro-
mozom kiriklart oldugu ileri siiriilmektedir. Diger taraftan
KiT’e hazirlik asamasinda uygulanan radtoterapi, sonra-
sinda gelisen GVHH ve enfeksiyonlarin solid tiimorlerin
gelisme riskini arttirip arttirmadigi hala tartisilmaktadir.
Aslinda immun sistemi son derece baskilayan bu tedavi-
ler sonras1 solid tiimdr riskinin artabilecegi olduk¢a man-
tikl1 bir goriis olsa da dzellikle diislik doz radyoterapi ve
GVHH’n1 engellemek i¢in alinan yontemlerin riski diisii-
rebilecegini ileri siiren yazarlar da vardir.

Ancak bas boyun ve kadin anogenital bolge tiimor-
lerinin gelismesinde en énemli ekzofitik etkenin “Insan
papilloma viriisii” (HPV) oldugu bugiin i¢in bilinmekte-
dir. 2009 yilinda yayinlanan bir makaleye gore skuamdoz
hiicreli bag-boyun kanserlerinde en 6nemli etkenler olarak
bilinen sigara i¢imi ve alkol aliminin yerine birinci siraya
HPV infeksiyonlar1 gecmistir. flerleyen yillarda da bu
durum degismemis aksine pekigmistir.

HPV diinyadaki en yaygin cinsel temas ile gegen
hastaliktir. Cinsel aktif olan insanlarin yasam boyu HPV
ile enfekte olma ihtimali Diinya Saglik Orgiitiine gére
%80°dir. 300° yakin HPV tipi olsa da 41°1 anogenital bol-
geye trofizm gosterir, yerlesir. Tiirkiye servikal kanser ta-
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ramasinda “HPV PCR” kullanan ilk {ilkelerden biridir.
2020 Mayis ayinda yayinlanan verilere gore yaslar1 30-
65 yas arasinda degisen 4 milyon kadininin %0.43’tinde
HPV DNA pozitif saptandi. Tirkiye’de yaklasik 40 mil-
yon kadin oldugu varsayimindan hareket ile yaklagik 1
milyon 700bin kadinin HPV tasiyicisi oldugu ifade edi-
lebilir.® En sik saptanan HPV tipleri diinyadaki siralama-
dan farklidir. Tiirkiye’de gortilme sikligina gore sirasi ile
HPV Tip 16, 51, 31, 52, 56 ve 18 goriiliir.

Immiin sistemi deprese olan 6rnegin AIDS, hemato-
lojik maligniteler, organ nakli yapilmig hasta gruplarinin
olast HPV infeksiyonu ve neden olduklar1 kanserlere karsi
korunmalar1 gerekir. FA hastalar1 da bu guruba girmekte-
dir. Birincil korunma as1 ile olmaktadir ve bu grup hasta-
lara 6zellikle HPV asis1 onerilmektedir. 2006 yilindan beri
HPV asilar1 adolesan ag1 grubundan yer almakta ve tiim
diinyada iilkelere gore degisen programlar uygulansa da 15
yila yaklasan bir siiredir uygulanmaktadir. Giiniimiizde
diinyada satig1 yapilan 3 adet HPV asis1 bulunmaktadir.
MSD firmasinin iirettigi 4’1t (HPV Tip 16, 18, 6 ve 11°e
kars1) ve 9’lu (HPV Tip 16, 18, 6 ve 11, 31, 33, 45, 52,
58’e kars1) HPV asilar1 ile GSK firmasinin irettigi sadece
HPV Tip 16 ve 18’¢ karsi olan 2’1i bir ag1 bulunmaktadir.
Yukarida detaylarimi verdigimiz Tiirkiye’de saptanmig
HPV Tiplerine baktigimizda ideal olan {ilkemizde 9’1u asi-
nin satilmasidir ancak bu makalenin yazildig: tarihe kadar
bu as1 i¢in ruhsatlandirma ne yazik ki yapilmamistir. Sag-
lik Bakanlig1 as1 programina alinmamis olsa da sadece 4’li
as1 mevcuttur. Ve gliniimiiz kogullarinda oldukc¢a pahali-
dir. Beklentimiz Saglik Bakanligi’nin HPV asilarini as1
takvimine almasi ve licretsiz ulagilabilir olmalar1 ayrica
9’lu aginin da ruhsatlandiriimasidir.

FA olan kiz ve erkek ¢ocuklar1 adolesan donemde
mutlaka HPV asis1 olmalidirlar. 15 yas alt1 yapildiginda
3 degil 2 doz yeterlidir. Kendi pratigimizde 11-14 yas ara-

sinda adolesan kiz ve erkek ¢ocuklarin asilanmasi ideal-
dir.

FA olan kiz ¢ocuklarinda anogenital skuamoz hiic-
reli timorlere karsi birincil korunma da HPV agilar el-
zemdir. Ancak ikincil korunma geng kiz cinsel aktif ise
mutlaka her y1l pap smear yaptirmasi ve sigara ile alkol
alimindan uzak durmasidir. Rutin kilavuzlara bakildi-
ginda 21 yas 6ncesi serviks kanseri tarama amaci ile pap-
smear yaptirilmas: onerilmemektedir. Ancak FA soz
konusu oldugunda ve gen¢ kiz cinsel aktif ise bu duru-
mun gegerli olmadigina inaniyoruz. Ozellikle sigara ve
alkol kullanimi var ise. “Cincinnati Children’s Hospital”
serisinde hastalarin %49’unda servikal patoloji saptan-
mugtir.

FA hastasinin skuaméz hiicreli anogenital ve
bas/boyun tiimdrlerinden korunmasi i¢in mutlaka erken
donemde asilanmasi, alkol ile sigaradan uzak durmasi,
cinsel aktif ise mutlaka kondom kullanmas1 ve her yil
smear testlerini yaptirmasi gerekmektedir.

1 SONUG

FA nadir goriilen otozomal resesif gegen ne yazik ki yasam
kalitesini oldukga diigiiren bir hastaliktir. FA olan geng kiz
pek cok sorunla bogusmak zorundadir. KiT sonrasi ortaya
cikan komplikasyonlar ve sonrasinda gelisen bas boyun ve
anogenital sistem tiimdrlerinden korunmasi i¢in jinekoloji
konstiltasyonu sarttir. Bu baglamda cocuk ve ergen jineko-
loglarinin hastay1 degerlendirmesi, bu degerlendirmeyi ya-
parken hastanin ve ailenin duygu durumunu goz oniinde
bulundurarak uzun siireli bir hasta doktor iliskisi cergevesinde
konuya yaklagmalidir. Uygulanmasi gereken uzun siireli te-
davilerin ideal sartlarda ve diizenli uygulanabilmesi i¢in ji-
nekolog ve hasta arasindaki uyumun iyi olmasi konunun
olmazsa olmazidir.
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