HEMATOPOETIK KOK HUCRE TRANSPLANTASYONU PEDIATRIK
ENDIKASYON LISTESI

ALLOJENIK HKHT
HASTALIK TAM / iYi OTOLOG

TAM
UYGUN
AILE ICi
VERICI

UYGUN AILE

DISI VEYA iYi

UYGUN AILE
iCi VERICI

ICD RiSK GRUBU

VEYA EVRESI ALTERNATIF

VERICi

TR1-dlis(ik riska Onerilmez Onerilmez® Onerilmez Onerilmez
TR1-orta riska Onerilir Onerilir Onerilmez Onerilir a: Ek 1
TR1-yiksek risk? Onerilir Onerilir Onerilir Onerilir b: Ek 2
:Ek
. €920 r Bnerilir Bnerilir Bnerilir Bneriir | & K3
Akut Myeloid C92.4 )
Lésemi (AML) 0925 >TR2 Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
Relaps/Refraktere Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
(Ki'de blast < % 15)
Refrakter Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilmez
(Ki'de blast > %15)
TR1-dustik riskd Onerilmez Onerilmez® Onerilmez Onerilmez
Akut Lenfoblastik - . b: Ek 2
. 3 - . b - -
Lésemi (ALL) TR1-yliksek risk Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilmez d: Ek 4
TR1-goky tiksek Onerilir Onerilir Onerilmeze Onerilmez | e:EkS
910 riskd f-Ek 6
~ | TR2 Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmezf
> TR2 Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmezf
Refrakter Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilmez
(Ki'de blast > %b5)
Kronik Myeloid Kronik faz-1: Onerilire Onerilire Onerilmez Onerilmez
Losemi (KML) Kronik faz-1, TKI Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez g Ek7
€921 o h: Ek 8
tedavisine yanitsizh ) i} .
Akselere, blastik Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
veya kronik faz 2 ) . i} )
Jiivenil Myelomonositik | C93.7 | 1iim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
Lésemi (JMML) C93.9
Myelodisplastik D46 | Biitiin evreler Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
Sendrom (MDS)
Non Hodgkin Lenfoma | g3 > TR2 Onerilir Onerilir Onerilir Onerilir | b: Ek 2
(NHL)® i . . .
Hodgkin Hastalig c81 TR1 Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilmez
o - Bneril Bneril Bneril Bneril
Hodgkln Lenfoma c81.1 Primer refrakteri neriir neriir neriimez neriir i: EK9
C81.2 | Kemosensitif relaps; | Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir
C81.3 otolog nakil yapiimamig . . . .
C81.7 | Kemosensitif relaps; Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
C81.9 otolog nakil sonrasi
Adrenal Bez Malign 74 Yiiksek risk Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir
Neoplazmi prrae Pre : e j:Ek10
(Néroblastom) C749 | >TR1 Oneriliri Oneriliri Onerilmez Onerilir
Ewing Sarkomu C40 TR1-yiksek risk Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir
cM > TR1 Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir
Beyin tiimorleri C71.6 | Medullablastom Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir
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ALLOJENIK HKHT

HASTALIK TAM TAM /11 0TOLOG

ICD UYGUN AILE
DISI VEYA iYi
UYGUN AILE

iCi VERICI

ALTERNATIF  HKHT
VERICI

EVRE UYGUN
AILE iCi
VERICI

Mezotelyal ve TR1ve evre IV, Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir
yumusak doku C48 o — — —

neoplazmlan c49 >TR1 Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir
Germ hiicreli tiimorler Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir

e Over Malign neoplazmi | €56 | Progresif hastalik

o Testis malign neoplazmi C62  STR1 Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir

Bobregin Malign C64 | >TR1 Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir

Neoplazmi

(Wilms Tiimérii)

Retinoblastom C69.2 | Metastatik veya Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir

>TR1

Hemofagositik D76.1 | Tiim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

lenfohistiositoz

Talasemi major D56.1 | Tiim hastalar Onerilir Onerilirk Onerilmez Onerilmez k: Ek 11

Orak hiicre anemisi D57.0 | Yiksek riskm Onerilir Onerilir Onerilmez Onerilmez | m: Ek 12
D57.1

Akkiz Aplastik anemib D61.1 | Agir aplastik anemin |  Onerilir Onerilirb.0 Oneriliro Onerilmez | b: Ek 2
oo n: Ek 13
D61.8 ] ] ] o:Ek 14

Fanconi Aplastik D61.0 | Tiim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

Anemisi

Yapisal Aplastik Anemi

o Diskeratosis Konjenita, | D61.0 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

e Scwachman-Diamond, | D61.0 | Tiim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

e Amegakaryositik D61.0 | Tiim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

trombositopeni ) i}

Aplastik anemi/ D59.5 | Yeni tani almig Onerilir Onerilir Onerilmez Onerilmez

Paroksismal Nokturnal —— S - S—T -

Hemoglobiniiri Relaps/ Refrakter Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

Diamond-Blackfan D61.0 | HKHT endikasyonu Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez | p: Ek 15

anemisi olan tim hastalar? ) . i} .

Konjenital D64.4 | HKHT endikasyonu Onerilir Onerilir Onerilmez Onerilmez | r: Ek 16

Diseritropoetik Anemi olan tiim hastalar

Kostman Hastaligi D70 | HKHT endikasyonu Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez | s: Ek17

olan tlim hastalars
Otoimmiin hastaliklar Standart tedavilere
e Crohn Hastalig Ks0 | yanitalinamayan Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir

biitiin olgular

e Sistemik Lupus M32 Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir
Eritematozus (SLE)

e Romatoid Artrit MO5 Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir

M06

e Evans Sendromu D69.3 Onerilir Onerilmez Onerilmez Onerilir

e imminTrombositopenik | pg9.3 Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir
Purpura (ITP)

o Otoimm{in Hemolitik D59.1 Onerilmez Onerilmez Onerilmez Onerilir
Anemi
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ALLOJENIK HKHT

HASTALIK TAM TAM /11 0TOLOG

ICD UYGUN AILE
DISI VEYA iYi
UYGUN AILE

iCi VERICI

ALTERNATIF
VERICI

EVRE UYGUN
AILE iCi
VERICI

Langerhans Hiicreli Multisistem tutulum Onerilir Onerilir Onerilmez Onerilmez

Histiositoz = = — ——
Relaps Onerilir Onerilir Onerilmez Onerilmez

Kronik Graniilamat6z D71 Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

Hastalik

Osteopetrozis Q78.2 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

Wolman hastaligi E75.5 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

Mannosidoz E77.1 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

(a-Mannosidosis)

Mukopolisakkaridoz Tim hastalar

(MPS) . . . .

o | H Hurler E76.0 Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

o | H/S Hurler Scheie E76.0 Onerilir Onerilir Onerilmez Onerilmez

o V| Maroteaux-Lamy E76.2 Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

e VII Sly E76.2 Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

Lékodistrofiler

e Adrenoldkodistrofi (ALD) | E71.3 | X'e bagli serebral Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

o Metakromatik E75.2 | Jlvenil ve geg . N Onerilir Onerilmez

Lokodistrofi (MLD) baslangich Onerilir Onerilir
e Globoid hiicre E75.2 | Erken ve ge¢ Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
I6kodistrofi (Krabbe) baslangich

Mitokondriyal ) )

Nérogastrointestinal E88.4 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilmez Onerilmez

Ensefalomiyopati

(MNGIE)

Primer immiin

yetmezlikler

o Siddetli kombine D81.0 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

immin yetmezlik
(SCID), retikiiler
disgenezi ile birlikte
e Siddetli kombine D81.1 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
immun yetmezlik
[SCID], diistik Tve B
hiicre sayisiyla birlikte

e Adenozin deaminidaz D81.3 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
(ADA) eksikligi

e Purin niikleotid fosforilaz | D81.5 | Tum hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
(PNP) eksikligi

e MHC-Class Il eksikligi | D81.6 | Tiim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

D81.7

o ZAP-70 eksiKligi D81.0 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

e Omenn sendromu D81.0 | Tiim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

e DOCK 8 eksikligi D81.0 | Tiim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez

e Otoimmiin D84.0 | Tiim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
lenfoproliferatif
sendrom (ALPS)
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ALLOJENIK HKHT

HASTALIK TAM TAM /11 0TOLOG

UYGUN AILE

DISI VEYA iYi

UYGUN AILE
iCi VERICI

ICD ALTERNATIF

VERICi

EVRE UYGUN
AILE iCi
VERICI

e Chediak Higashi Send. Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
e Griselli sendromu L81.6 | TUm hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
o Wiscott-Aldrich Send. D82.0 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
e Di George Send. D82.1 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
(complete)
o Lokosit AdezyonDefekti | D72.8 | Tiim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
(Tip 1 veTip 3)
e CRAC kanal defektleri D81.0 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
e CD40 ligand eksikligi D81.0 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
e CDA40 eksikligi D81.0 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
o DNA-ligaz 4 eksikligi D81.0 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
e Cernunnos eksikligi D81.0 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
e CD3 eksiklikleri D81.0 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
o |L-10 Reseptor Defekti | D81.0 | Tiim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
o LRBA Eksikligi D81.0 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
o IFN-y reseptor eksiklidi | p72.0 | Tiim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
o Otoimmiin Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
Lenfoproliferatif Hastallk | D89.8 | Tim hastalar
(ALPS)
e | enfoproliferatif send. D89.8 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
SH2D1A, XIAP, Itk
defektleri ) .
e Hermansky Pudlak tip 2 E70.3 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilmez Onerilmez
e CD25 eksikligi D89.8 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
e |PEX sendromu D89.8 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
o Kikkirdak sag D82 | Tiim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
hipoplazisi ) ) )
e Nijmegen kirilma D82 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
Senromu W g g g
e immiin yetmezlik- D82 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
fasiyal anomali-
sentromerik instabilite-
ICF-sendromu ) i} . i}
e Hiper IgE sendromlari D82.4 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
o NEMO gen defekti D84 | Tum hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
o NF-kB inhibitdr alpha D84 | Tim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
eksikligi
e Genetik nedenin D81.9 | Tiim hastalar Onerilir Onerilir Onerilir Onerilmez
bilinmedigi diger
kombine immiin
yetmezlikler
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GENEL PRENSIPLER

1. Endikasyon oOnerileri 3 farkli verici tipi i¢in farkli olarak verilmistir. Aile dis1 verici
taramasinin yapilmasi, aile disi vericiden HKHT endikasyonu olan hastalar icin
onerilmektedir. Ancak aile dis1 verici tarama yapilmasi ve sonrasinda tespit edilen potansiyel
uygun vericiler ile uygunlugunun netlestirilmesi (konfirmasyon incelemeleri) belli bir zaman
aldigi igin bu durumun hasta magduriyetine neden olmasinin 6nlenmesi gereklidir. Bu nedenle
asagida belirtilen hastaliklarin tanis1 aninda HKHN endikasyonu olmasa bile hasta ve aile i¢i
doku tiplendirme incelemesinin yapilmasi énerilmektedir. Bu incelemede sayet aile i¢i uygun
verici bulunamaz ise asagida belirtilen hastaliklarin risk gruplarina veya evrelerine gore
aile dus1 vericiden HKHN endikasyonu olmasa bile yiiksek ¢oziiniirliikte molekiiler doku
tipi incelemesinin ve sonrasinda aile dis1 verici taramasinin yapilmasi uygundur.

» Akut myeloid losemi (AML)

» Akut lenfoblastik l16semi (ALL)
» Non-Hodgkin Lenfoma (NHL)
» Akkiz aplastik anemi (AAA)

2. “Haplotip uygun aile i¢i” vericiden nakil uygulanabilmesi icin daha 6nceden aile dis1
verici taramasmin yapilmis olmasi gereklidir. Aile dis1 verici taramasinda yiiksek
¢oziiniirlik molekiiler incelemede 9-10/10 uyumlu verici bulunabilir ise bu vericilerden
HKHN uygulanmasi uygundur. Aile dis1 verici taramasinin ilk asamasinda 9-10/10 uyumlu
vericinin bulunamayip potansiyel olarak uyumlu olabilecek vericilerin tespit edilmis oldugu
durumda sayet hastanin durumu aciliyet gosteriyor ise haplotip uygun aile i¢i vericiden HKHN
uygulanabilir. Ancak bu durumda aile dig1 taramanin yapildiginin ve 9-10/10 uyumlu verici
bulunamadiginin kemik iligi bankalarindan alinacak resmi yazi ile dokiimante edilmis ve
ayrica hastanin durumunun potansiyel aile dig1 vericiler ile uyumun netlestirilme siirecini
beklemeye uygun olmadiginin HKHN konsey karar1 olarak belirtilmis olmas1 gereklidir.

3. Endikasyon onerileri degerlendirilirken ilgili hastalik risk gruplar veya hastalik evreleri ile
verici tipine gore belirtilen endikasyon onerilerinde yer alan iist imgeler g6z dniine alinmalidir.
Bu iist imgelerin ifade ettigi 6zelliklerin “ekler” boliimiindeki ayrintili agiklamalar1 dikkate
alinarak endikasyon Onerileri degerlendirilmelidir.

4. Listede yer almayan hastaliklar veya hastalik evrelerinde endikasyon dis1 olarak HKHT
uygulanabilmesi i¢in Saglik Bakanligi’nin ilgili dairesine nakil merkezinin 3 imzali konsey
karari, hastanin detayli epikrizi, konu ile ilgili en az "faz II" bilimsel arastirma makaleleri ve
hasta veya hasta anne ve babasi, hastay1 izleyen hekim ve 1 sahit tarafindan imzalanmis yeterli
bilgilendirilme i¢ceren onam formu ve eksiksiz doldurulmus “Endikasyon Dis1 Hematopoetik
Kok Hiicre Nakil Istek Formu” ile bagvurmasi gereklidir.
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VERICi TIPLERININ TANIMLANMASI

1. TAM UYGUN AILE iCi VERICI:

a.

Tam uygun kardes: Diisiik ¢oziiniirliikkte molekiiler veya serolojik yontemlerle doku
tiplendirme incelemesinde HLA-A, -B ve diisiik ¢6ziiniirliikte molekiiler incelemede
HLA-DRBI lokuslart tam uyumlu (6/6) olan kardes

Tam uygun kardes disi akraba: Disiik veya yiiksek c¢oziiniirlikte molekiiler
yontemle doku tipi incelemesinde HLA-A, -B, -C, -DRB1 ve -DQBI1 lokuslar1 tam
uyumlu (10/10) olan kardes dis1 akraba verici

2. TAM veya iYI UYGUN AILE DISI VEYA iYi UYGUN AILE iCi VERICi:

a.

b.

Tam uygun aile dis1 verici: Yiiksek ¢oziniirlikte molekiiler yontemle doku tipi
incelemesinde HLA-A, -B, -C, -DRB1 ve -DQBI1 lokuslar1 tam uyumlu (10/10) olan
aile dis1 verici

Iyi uygun aile dis1 verici: Yiiksek ¢oziiniirliikte molekiiler yontemle doku tipi
incelemesinde HLA-A, -B, -C, -DRB1 ve -DQB1 lokuslar1 1 antijen veya allel
uyumsuz (9/10) olan aile dis1 verici
Iyi uygun aile ici verici: Yiiksek ¢oziiniirliikte molekiiler yontemle doku tipi
incelemesinde HLA-A, -B, -C, -DRB1 ve -DQBI1 lokuslar1 1 antijen veya allel
uyumsuz (9/10) olan aile igi verici

3. ALTERNATIF VERICIi:

a. Haplotip uygun aile ici verici: Diistik ¢oziiniirlikkte molekiiler yontemle doku tipi
incelemesinde HLA-A, -B, -C, -DRB1 ve -DQB1 lokuslarinin tek bir haplotipi uyumlu
(5-8/10) olan anne, baba veya kardes verici
b. Kismi uygun aile dis1 verici: Yiksek ¢oziiniirliikte molekiiler yontemle doku tipi
incelemesinde HLA-A, -B, -C, -DRB1 ve -DQB1 lokuslar1 2 antijen veya allel
uyumsuz (8/10) aile dis1 verici
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EKLERIN TANIMLANMASI

Ek 1: Akut Myeloid Losemi (AML) prognostik risk simiflandirmasi: Uluslararasi pediatrik
tedavi protokollarindaki (BFM, COG, MRC) prognostik risk simiflandirmalar1 gegerlidir. Ancak
farkli protokollarda risk gruplarinin isimlendirilmesi farkli olabildigi i¢in buradaki
isimlendirmenin anlasilabilmesi i¢in tanimlama su sekilde yapilmaistir:

o DUSUK RISK: inv (16) VEYA t(8;21) VEYA t(15;17) VEYA t(16;16) VEYA NPM1
mutasyonu pozitif VEYA CEBPA mutasyonu pozitif VE FLT3-1TD negatif VE birinci
indiiksiyon tedavisinden sonra (ikinci indiiksiyon tedavisinden once) kemik iliginde blast
< %20.

e ORTA RISK: “Diisiik” veya “Yiiksek” risk grubuna girmeyen hastalar

e YUKSEK RISK: Monosomi 5, monosomi 7, 5q delesyonu, 7q delesyonu, 11923, t(9;22),
t(2;12), t(6;9), t(7;12) pozitif veya FLT3ITD mutasyonu pozitif veya kompleks (> 3)
sitogenetik bozukluk VEYA 2’nci indiiksiyon tedavisinden sonra tam remisyonun
saglanamamasi (blast > %5)

Ek 2: Bazi hastaliklarin baz1 evrelerinde aile dis1 vericiden HKHN endikasyonu olmasa
bile aile dis1 taramanin yapilabilmesi:

e Aile dis1 verici taramasi ve potansiyel vericilerin netlestirilmesi siirecinde zaman
kaybedilerek hasta magduriyetine neden olmamak i¢in bu hastalikta sayet uygun aile i¢i
vericisi yoksa her evrede yiiksek ¢oziiniirliikte molekiiler doku tipi incelemesinin yapilmasi
ve aile dig1 taramanin baglatilmas1 uygundur.

Ek 3: Relaps veya refrakter AML olgularinda HKHN endikasyon tanim:
e Relaps olan veya tedaviye refrakter AML olgularinda en son uygulanan indiiksiyon
tedavisinden sonra periferik kanda blast yok VE kemik iligi incelemesinde blast orani
%15'den az ise tam remisyon saglanmamis olsa bile allojenik HKHN endikasyonu vardir.

Ek 4: Akut Lenfoblastik Losemi (ALL) prognostik risk siniflandirmasi: Uluslararasi pediatrik
protokollardaki (BFM, COG gibi) prognostik risk siniflandirmalar1 gecerlidir.

Ek 5: ALL-TR1’de alternatif vericilerden HKHN endikasyonu
e Cok yiksek risk ALL grubundaki hastalardan indiiksiyon tedavisi sonrasi kismi
remisyonun bile saglanamadigi (M3 kemik iligi: blast >%25) VEYA kismi remisyon
saglanmig (M2 kemik iligi: blast %5-25) olup konsolidasyon sonrasi tam remisyonun
saglanamadigi hastalarda alternatif vericilerden HKHN endikasyonu vardir.

Ek 6: ALL-TR2 veya >TR2 olgularinda otolog HKHN endikasyonu
e lzole ekstrameduller (santral sinir sistemi veya testis) relaps sonrasi tam remsiyon
saglandig1 durumlarda otolog HKHN endikasyonu vardir

Ek 7: Kronik Myeloid Losemi (KML) birinci kronik fazda tirozin kinaz inhibitorii (TKI)
tedavisine yanith hastada HKHN endikasyonu

e Cocuk KML hastalarinda tedaviye imatinib ile baslanmasi ve iyi yanit oldugu siirece bu

tedaviye siiresiz devam edilmesi Onerilir. Ancak tam uygun kardes, akraba veya aile dis1

verici oldugu durumda hasta ve ailesinin HKHN uygulamasinin olumsuz yonleri

konusunda yeterli bilgilendirmesi yapildiktan sonra tercih ederlerse HKHN uygulanabilir.
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Ek 8: KML-kronik faz 1'de tirozin kinaz inhibitorlerine (TKI) yamitsizhik tamimlar::

e Imatinib tedavisi sonrasinda kilavuzlarda (European LeukemiaNet Recommandations;
Blood 122:872-884, 2013) tanimlanmis olan ideal hematolojik yanitin 6’nc1 ayda veya
ideal sitotogenetik yanitin 18. ayda elde edilememis olmasi

e Elde edilmis olan bu ideal hematolojik veya sitogenetik yanitin kaybedilmesi

e Molekiiler izlemde diisme egiliminde olan ber-abl’de >0.5 log artig saptanmasi

Ek 9: Primer refrakter Hodgkin Hastaligi tanimi
e Birinci basamak kemoterapiye direngli ancak “salvage” tedaviye duyarli olan hastalar.

Ek 10: Noroblastom hastalarinda allojenik HKHN endikasyonu:
e Otolog HKHN sonrasi relaps olan hastalarda uygulanan kemoterapi sonrasi tam veya ¢ok
iyi kismi yanit saglanabilirse tam/iyi uyumlu aile i¢i veya dis1 vericiden HKHN
uygulanabilir

Ek 11: Talasemi major hastalarinda akraba dis1 vericiden HKHT uygulanma kosulu:

e Hastaya veya ailesine preimplantasyon genetik tani ile tam uyumlu kardes secenegi
onerildikten, deferasirox tedavisi alan hastalarda prognozun HKHT uygulamasi ile
karsilastirilmasinin  tam olarak bilinmedigi belirtildikten ve HKHT’ye bagl olasi
mortalite, “Graft versus Host” hastalig: ve sterilite riskleri konusunda yazili bilgilendirme
yapildiktan sonra sayet aile kabul ederse akraba dis1 tam/iyi uyumlu vericiden HKHT
uygulanabilir.

Ek 12: Orak hiicreli anemide HKHT uygulanmasi 6nerilen yiiksek risk 6zellikleri:
e Stroke (inme)
e Gegici iskemik atak (TIA)
e Kraniyal MRI incelemesinde “silent enfarkt” bulgusu olmasi
e Hidroksiiire tedavisi altinda yilda en az 3 kez hastane yatis1 gerektiren agri krizi
e Hidroksiiire tedavisi altinda en az 1 kez “akut gdgiis sendromu” gelismesi
e Kronik transflizyon gerektiren hastada alloimmiinizasyon geligsmesi
e Pulmoner hipertansiyon
e Orak hiicre nefropati bulgularinin olmasi
e Avaskiiler nekroz bulgularinin olmasi
e Tekrarlayan priapizm

Ek 13: Agir aplastik anemi tanimu:
e Kemik iligi biopsi incelemesinde seliilaritenin %25'den daha az olmasi VE tam kan
incelemesinde asagidaki bulgulardan en az ikisinin olmast:
> Nétrofil sayist < 500/mm?
> Trombosit saysi < 20.000/mm?
> Retikiilosit say1s1 < 75.000/mm?3 veya < %1.0

Ek 14: Agir aplastik anemide aile dis1 veya alternatif vericiden HKHT:
e Aile dis1 vericiden HKHT uygulanabilmesi i¢in tam uygun aile i¢i vericisinin olmamast
ve ATG (ATGAM veya Thymoglobulin) igeren immiinosiipresif tedavi baglangicindan
6 ay sonrasinda yeterli yanitin saglanamamis olmasi gereklidir
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e Haploidantik vericiden HKHT uygulanabilmesi i¢in 6ncesinde uygulanan en az 2 kiir
immiinosiipresif tedavi sonrasinda yanit olmamast VE doku tipi tam/iyi uyumlu aile i¢i
veya dis1 vericinin olmamasi gerekir.

Ek 15: Diamond-Blackfan Anemisi icin HKHN endikasyon kosullari:
e Steroid tedavisine yanitsiz (2 farkli zamanda 1.0 mg/kg/giin dozundan steroid uygulamasi
sonrasinda retikiilosit yanit1 yok) olmasi
e Steroid tedavisine yanit alinmis olsa bile yanitin devamui i¢in gerekli olan idame steroid
dozunun 0.3 mg/kg/giin’den daha fazla olmasi
e Aplastik anemi veya klonal degisikliklerin gelismesi

Ek 16: Konjenital Diseritropoetik Anemi icin HKHN endikasyon kosullar::
e Alt tiplerine gore degismekle birlikte genelde splenektomi sonrasi transfiizyon bagimli
olunmasi ve diizenli transfiizyon gereksiniminin olmasi

Ek 17: Kostman hastalar icin HKHT endikasyon kosullari:

e G-CSF tedavisine yanitsizlik (G-CSF dozu > 20 mcg/kg/giin olarak en az 1 ay siireyle
uygulanmasina karsin total notrofil sayisinin < 1000/ mm?® olmasi)

e Klonal sitogenetik bozukluklarin ortaya ¢ikmasi veya MDS/AML geligsmesi

e GATA2 mutasyonunun olmasi (16semik transformasyon riski yiiksek oldugu i¢in)

e Total nétrofil sayistmin > 500/mm?® olmasini saglayacak idame G-CSF dozunun > 8.0
mcg/kg/giin olmast VEYA yilda 3 aydan fazla G-CSF’in dozu > 10.0 mcg/kg/giin olacak
sekilde kullanilmasininin gerekli olmasi
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