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Trombositopeni ve radius aplazisi olarak tarif
edilen TAR sendromunun ézellikleri ilk kez
1929 yilinda Greenwald ve Sherman tarafin-
dan tarif edilmistir (1,2). Otozomal resesif ge-
cishi bir hastaliktir. Bu multiple konjenital ano-
malilere gotiiren embriyogenezis doneminde-
ki mekanizma tam olarak bilinmemektedir,
ancak primordial megakaryositlerin kan da-
mari olusmasmda rol oynamalan nedenivle en
cok bunlar tizerinde durulmaktacir (3). iskelet
ve hematolojik anomaliler yaninda kardivak
ve renal anomaliler de saptanabilmektedir.
Mental retardasyon intrakranial kanamalara
sekonder olarak gelismektedir (4). Ayiricr tani
Fanconi anemisi, Holt-Oram sendromu, SC fo-
komeli ve Robert sendromu ile yapilmalidir
(5). Nadir olmasi nedeniyle TAR sendromlu bir

\-'ill{{i}'l sunuyorum.

Vaka

Hastamiz 29 yasindaki annenin 3. gebeligin-
den 1. yasayan (1. gebelik 3 avlik, 2. gebelik
4,5 aylik diistik) olarak hastanede, miadinda.
sezeryan ile 2930 gram olarak diinyaya gelmis.

Erkek hastamizin iki ginlitk iken tablosuna

sarihk  eklenince

hastanemize sevk
edilmis. Oz ve SOy~
gecmisinde  anne-
deki guatr disinda
yok.
Genel durumu ko-

bir ozellik

1 olan hastamizin
fizik
de tiim cilt ve skle-
ralar ikterik,

muayenesin-

yay-
g petesi, mezo-
kardiyak  odakta
2/6 sistolik  fi-

rlim, karaciger 4

Sekil 1

cm ve her iki on
kol kisa saptandi (Sekil-1).

Laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin: 14,2
mg/dl (anizositoz, poikilositoz) lokosit:
31200/mm3 (%80 parcali, %20 lenfosit), trom-
bosit: 26000/mm3 (nadir, tekli) saptand;. Bila-
teral &n kol grafisinde radiuslar gortilmedi (Se-
kil-2). Aclk kan sekeri, elekuolitler ve ure
normal saptandi. Total biluribin 22 mg/dl (di-

rekt biluribin: 1.2 mg/dl) saptaninca fototera-



pi ve penisilin krista-
lize+netilmisin 1V te-
davileri

basland.

Hastamiza  yapilan
ekokardivografide
PDA+ASD  saptand.

Renal USG normal ve

Sekil 2

beyin tomografisinde
cavum septum pellicidi
et verge varyasyonu saptandi. lzlenimin 4. gii-
niinde total biluribin: 13 mg/dl saptaninca fo-
toterapi kesildi. izlenimin 10. giiniinde ise he-
matamez ve melena gozlendi. Hemoglobin
6,2 mg/dl saptaninca kan transfiizyonu yapil-
di. Genel durumu koétii seyreden hastamizin
trombositleri 15000-27000/mm3 arasinda sey-
retti ve izleniminin 18. glintinde gelisen bir ka-

nama sonrasinda ex oldu.

Tartisma

TAR sendromunda saptanan trombositopeni
muhtemelen anormal megakaryositopoezise
gotiiren progenitor hiicredeki defekt ile ilgili-
dir. Trombositopeni genellikle hayatun ilk 4
ayinda semptomatik hale gelir (6). Beyin ka-
namasinin sebep oldugu dltimler de sikhikla
bu evrede meydana gelmektedir (4), 77 vaka-
lik bir seride mortalite orani %27 olarak sap-
tanmusur. Bu 21 olgunun %66.0's1 ilk 4 ayda,
%428, 4-14 ay arasinda ve %4,7'si de 14. ay-
dan sonra ex olmuslardir (5). Bu trombosito-
peni ataklan siklikla stres, infeksiyon, cerrahi
girisim ve bazi vakalarda inek stitd alim son-
rasinda meydana gelir. 2 vasindan sonra yasin
artmas! ile beraber bu ataklarnn sayr ve siddeti
azalir (3.5).

TAR sendromu hastalanindaki lokomoid reak-
siyona dikkati ilk kez 1957 yilinda Emery ve
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ark cekmislerdir (7). Hastalann %060-70'inde
hayatlannin ilk yilinda saptanir. Ozellikle stres
ve infeksiyonlar ile kan I[okosit savisi
35000/mm3 tizerine ¢ikar. Trombositopeninin
daha da kotilestigi bu evrede hepatospleno-
megali ortaya ¢ikar (3).

Bu hastaliklarda 6zellikle ilk yil icinde sapra-
nan aneminin trombositopenive  bagh  kan
kaybina mi, kisa eritrosit 6mriine mi, yoksa

hemolize mi bagh oldugu ispatlanmanustr (3).

TAR sendromunda saptanan en onemli iskelet
anomalisi bileteral radius aplazisidir, Otopsi-
lerde de saptanan bu bulgu yaninda kaslarin
normal oldugu ve karpal kemiklere yapisukla-
ri ispatlanabilmektedir. Bu hastalarda baspar-
mak ve diger el parmaklan da daima vardir.
Diger st extremite anomalileri hipoplastik ul-
na, hipoplastik humerus ve sindaktilidir. Alt
extremitelerde saptanan anomaliler ise daha
hafiftir (1.5).

Bu hastalanin %30'unda kardiyak anomaliler
saptanabilmektedir. Hall'in (5) 79 vakalik seri-
sinde Fallot tetralojisi (%17,0), atrial septal de-
fekt (9017,6) ve ventrikller septal defekt
(°617,6) en sik rastlanilan kardiyak malformas-
vonlardi.

Hedberg ve ark. (5) serisinde (mortalite %18 )
olumlerin %088.8'1 kanamalara (intrakranial, vi-
seral ve pulmoner), %5.5'i sepsise ve %3,5'
kalp yetmezligine bagh meydana gelmistir.
TAR sendromunun antenatal teshisi fetoskopi,
X ray ve ultrason ile gebeligin 16. haftasindan
itibaren konulabilmektedir (2).

Dogumdan itibaren hastalara yogun ortopedi
tedavileri baslanmalidir.

Uygulanan tedavilerle eger ilk vil atlaulabilirse
ortalama 6miir uzunlugu normaldir.
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