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B Hematopoietik Kok Hiicreler

PS-02 Referans Numarasi: 7

B immiin Yetmezlik Hastaliklar ve Makrofaj

PS-03 Referans Numarasi: 96

AKRABA DISI ALLOJENIK KOK HUCRE NAKLININ
SONUGLARI: TEK MERKEZ DENEYiMi

Yakup Unsal', Giiler Delibalta?, Serdar Bedii Omay’

'0zel Emsey Hospital Hematoloji ve Eriskin Kok Hiicre Nakil Merkezi
20zel Emsey Hospital Enfeksiyon Hastaliklan

Amag: Nakil merkezimizde yapilmis olan akraba disi hematopoetik kok
hiicre nakil verilerinin degerlendirilmesidir.

Gerec ve Yontemler: Temmuz 2016 - Aralik 2018 yillarn arasinda Ozel
Emsey Hospital Kok Hiicre Nakil Unitesi'nde akraba disi vericiden farkli
tanilarla 15 hastaya yapilmis olan allojenik hematopoetik kék hiicre nakil-
leri geriye doniik olarak degerlendirilmistir.

Bulgular: Yas ortalamasi 44 olan hastalarin verileri retrospektif olarak ince-
lenmistir. Tum vericiler Turkiye kok hiicre bankasindan alinmis ve %55 inde
HLA 1 alel uyumsuzlugu mevcuttu. 4 nakil farkl cinsiyetler arasinda gergek-
lestirildi. Ortalama 15,4 ay takip edildi. Notrofil engraftmani ortalama 16,5
glinde gerceklesmistir. Akut GVHD %7, Kronik GVHD %45 tespit edilmistir. 1
yillik genel sag kalim %45 ve hastaliksiz sag kalim %40 saptanmistir.

Sonug: Akraba disi kaynakli kok hiicre nakli 6zellikle aile ici vericisi olma-
yan ve allojenik nakil yapilmasi gereken hematolojik hastaliklarda 6nemli
bir secenektir. Klinigimizde yapilmis olan akraba disi verilerinin diger
merkezlerdeki verilerle benzerlik gésterdigi gorilmustr.

Anahtar Kelimeler: Akraba disi allojenik nakil, GVHD, Sag kalim

Tablo 1. Hasta ve Naklin Ozellikleri

HASTA OZELLIKLERI

Ortanca yag 44(21-72)
Erkek hasta 8 (%55)
Kadin hasta 7 (%45)
HASTALIKLAR

AML 7 (%45)
ALL 2(%13)
NHL 4(%26)
HL 1(%7)
PN 10%)
VERICI OZELLIKLERI

HLA (10/10) 7 (%45)
HLA (9/10) 8 (%55)
Verici ortanca yas 29,7 (21-51)
Verici kadin/hasta erkek 3(%20)
Verici erkek/hasta kadin 1(%7)
Verici/aha ayni cinsiyet 11(%73)
HAZIRLIK REJIMI

MA 4(%26)
NMA 9(%61)
RIC o 2(%13)
GVHD PROFILAKSISI

MIX + CsA . 15(%100)
KOK HUCRE KAYNAGI

PBCS 15 (%100)
Tiirkok . . 15(%100)
ANTIFUNGAL PROFILAKSI

Posakanazol 10 (%67)
Vorikanazol 5(%33)
ENGRAFTMAN SURESI

Nétrofil engraftmani 16,5 (11-29)
Trombosit engraftmani 17,2 (11-30)
GVH

aGVHD 1(%7)
kGVHD 7 (%45)
MORTALITE

11k 100 giin mortalite 5(%33)

ilk 100 giin mortalite ortanca giin 67,6 (21-98)

MORTALITE NEDENLERI (ilk 100 giin)

Primer hastalik progresyonu 2 (%40)
aGVHD 1(%20)
Sepsis 1(%20)
lleus . ; 1(%20)
ORTANCA TAKIP/SAG KALIM

Ortanca takip (ay) 12
Genel sag kalim (12 ay) %45
Hastaliksiz sag kalim (12 ay) %40

PRIMER iMMUN YETMEZLIKLi HASTALARDA ALLOJENEIK
HEMATOPOETIK KOK HUCRE NAKLI: TEK MERKEZ DENEYiMi

Ozlem Arman Bilir', ikbal Ok Bozkaya', Melek Isik', Mehtap Kanbur', Ayse Metin?, Namik
Yasar Ozbek'

"Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji Boliimii
*Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Allerji Ve Immdinoloji Boliimii

Giris: Primer immiin yetmezlik hastaligi (PiY), bagisiklik sistemindeki
kalitsal bir defektin neden oldugu, enfeksiyonlara yatkinligin arttigi bir
hastaliktir. Hematopoetik kok hiicre nakli (HKHN) bircok immin yetmezlik
ve immune disregllasyon icin kiratif bir tedavi yontemidir. Nakil yapila-
mayan olgularda infeksiyon iliskili morbidite ve mortalite riski yuksektir.
Merkezimizde PIY tanisyla HKHN yapilan hastalarin nakil ézelliklerini ve
sonuglarini sunmayi amacladik.

Yéntem: Bu calismada, 2013 - 2019 yillari arasinda PiY tansiyla HKHN yapi-
lan hastalarin verileri hasta dosyalarindan geriye donik olarak incelendi.

Sonuglar: Hastalarin demografik 6zellikleri ve tanilar Tablo 1'de 6zetlenmistir.
Yirmi dokuz hastaya (E/K: 16/13) PiY tanisiyla HKHN yapilmistir. Hastalarin
HKHN yapildidi sirada ortanca yas 29,53 ay (11,4-169 ay) dir. On hastaya akra-
ba ici dondrden, 11 hastaya kardes dondrden, 5 hastaya akraba disi donor-
den, 3 hastaya da haploidentik (anne/baba) donérden nakil yapildi. Yirmi
sekiz hastaya miyeloablatif hazirlik rejimi verilirken agir combine immune
yetmezIikli (T -, B +, NK -) bir hastaya hazirlik rejimi verilmeden babasindan
haploidentik nakil yapildi. U¢ hasta engrafman olmadan kaybedildi, diger
tlm hastalarda nétrofil ve trombosit engrafmani saglandi. Dért hastada akut
graft versus host hastaligi (AGVHH) gelisti (3 hastada evre 2-3 cilt, 1 hastada
evre3 karaciger). Uc hastada kronik graft versus host hastaligi (KGVHH) gelisti
(1 hastada cilt, 1 hastada karaciger, 1 hastada GiS). Nakil sirasinda 6 hastada
kateter komplikasyonu, 1 hastada venookluzif hastalik, 1 hastada EBV iliskili
lenfoproliferatif hastalik, 1 hastada da siklosporin nefrotoksisitesi goruld.
Uzun donem izlemde 2 hastaya kimerizm diististi nedeniyle donor lenfosit
inflizyonu yapildi ve halen hastaliksiz yasamaya devam ediyorlar. Bes hasta
kaybedildi (2 hasta sepsis, 1 hasta solunum yetmezIigi, 1 hasta sintizoidal
obstriiksiyon sendromu, 1 hasta evre 4 GiS GVHH nedeniyle kaybedildi).

Tartisma: PIY tanili hastalara cocukluk caginda allo-HKHN yapilmasi
onerilmektedir. Merkezimizde hematopoetik kok hiicre nakli yapilan pri-
mer immin yetmezlikli hastalarda agirlikli tani grubu DOC 8 eksikligidir
ve hastalarin coguna akraba ici donor ve tam uyumlu kardesten nakil
yapilmistir. Hastalarin yogun enfeksiyon Oykuleri nedeniyle 6nceden
gelismis organ hasarnin nakil sirasindaki komplikasyonlari artirabilecegi
akilda tutulmalidir. Literatirlerde belirtildigi gibi nakil dncesi donemde
gecirilmis enfeksiyonlar ve nakil siirecinde graft versus host hastaligi ve
sinusoidal obstriiksiyon sendromu morbidite ve mortalitenin en énemli
sebepleridir. Sonug olarak primer immun yetmezlik hastalarinda 6zellikle
erken dénemde yapilan kok hiicre nakli hayat kurtaricidir.

Anahtar Kelimeler: Primer immiin yetmezlik, Hematopoetik kok hiicre nakli, Cocuk

Tablo 1. Primer immiin yetmezlikli hastalarin demografik ve klinik dzellikleri

Ozellikler N
Erkek 16
Kiz

HKHN sirasindaki yas(ay) ,ortanca(range)
Tani

Hiper Ig E sendromu

SCD

13
29,53 (11,4-169)

Chediak higashi sendromu

Wiscott aldrich sendromu

Kronik granulamattz hastalik

(D 27 mutasyonu

Yaygin degisken immiin yetmezlik
Lokosit adhezyon defekti

Bare lenfosit sendromu

Kikirdak sac displazisi

Verilen (D34 (x 108),ortanca (range)
Engrafman zamani, giin
Nétrofil,ortanca (range)
Trombosit,ortanca(range)

GVHH

Akut 4
Kronik 2

S, A A NN WS U O

5(1,2-8,72)

15(11-20)
19(12-42)
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W Erken Komplikasyonlar / Geg Etkiler ve Yasam Kalitesi
PS-04
ALLOJENEiK HEMATOPOETIK KOK HUCRE NAKLi SONRASI

GEG OLUMLERIN (>24 AY) NEDENLERI VE RiSK FAKTORLERI

Giildane Cengiz Seval, Sinem Civriz Bozdag, Selami Kogak Toprak, Meltem Kurt Yiiksel, Onder
Arslan, Muhit Ozcan, Taner Demirer, Giinhan Giirman, Osman ilhan, Hamdi Akan, Meral
Beksac, Pervin Topcuoglu

Referans Numarasi: 110

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Giris: Allojeneik hematopoetik kdk hiicre nakli (AHKHN) 16semi, immin
yetmezlikler, kalitsal metabolik hastaliklar ve ciddi aplastik anemi gibi
hastaliklarin tek kiratif tedavi secenegidir. Bu hastalarda nakil pratigi ve
destek tedavideki gelismeler nedeniyle uzun sureli sag kalim beklenmek-
tedir. Ancak AHKHN alicilarinin cogu ilk iki yil icinde niiks, akut veya kronik
graft versus host hastaligi (GVHH), enfeksiyon veya diger nakilin akut ve
subakut toksisiteleri nedeniyle dlmektedir. iki yildan sonra 6lim daha
nadir olmaktadir. 1999 yilinda CIBMTR ge¢ komplikasyonlar alt komitesi
tarafindan yapilan bir calismada nakilin ikinci yilinda hastaliksiz yasayan
hastalar icin nakilin besinci yilinda sag kalim orani %89 olarak bildirilmistir.
Bu calismada merkezimizde yapilan ilk AHKHN sonrasi >24 ay yasayan
hastalarin uzun dénem sag kalimlari ve 6liim nedenleri arastirildi.

Hastalar & Yontem: Merkezimizde Haziran 1988- Ekim 2017 yillari arasin-
da cesitli hematolojik hastaliklar icin AHKHN yapilan 1078 hastanin verileri
geriye donik olarak incelendi. Bu hastalar icinde ilk nakil sonrasi geg 6lim
(>24 ay) goriilen 113 hasta istatistiksel degerlendirmeye alindi. Hastalarin
demografik ozellikleri Tablo-1'de 6zetlenmistir. Hastalar nakil tarihlerine
gore; 1988-1999, 2000-2009, 2010-2017 yillari arasi olmak tzere Ug gruba
ayrildi. Bu yillar arasinda niiks ve niiks disi nedenlerle 6lim oranlari belir-
lendi. Ayrica nakil sonrasi 2-5 yil icinde 6len hastalar ile 5 yildan sonra élen
hastalarin 6zellikleri de birbirleri ile karsilastirildi.

Sonuglar: Ortanca takip suresi 37,5 ay (aralk: 24,2-179,7 ay) olan 113
hastanin demografik o6zellikleri Tablo-1'de 6zetlenmistir. Bu hastalarin
81'i (%71,7) erkek ve AHKHN sirasindaki ortanca yas 33 yil (aralik: 16-63
yil) olarak bulundu. Hastalarin %45,1'ine akut myeloid I16semi (AML) tanisi
ile AHKHN yapilmisti ve verici olarak da %89,4 oraninda tam uyusumlu
kardes verici kullanilmisti. Hastalar nakil tarihlerine gore t¢ gruba ayril-
diginda en sik 6lim sebepleri; 1988-1999 vyillari arasinda kronik GVHH
(15/38 (%39,5)) ve primer hastalik niikst (17/38 (%44,7)), 2000-2009 yil-
lar arasinda hastalik nlikst (21/42 (%50)) ve 2010-2017 yillari arasinda da
primer hastalik niiksli (21/33 (%63,6)) olarak bulunmustur. Nakil sonrasi
yasam siresine gore yapilan alt grup analizinde ise 2 ile 5 yil arasinda
yasayan hastalar en sik niks nedeniyle (45/74 (%60,8)) kaybedilirken 5
ylldan uzun yasayanlarin %53,8 (21/39) oraninda niks disi nedenlerle
oldigu gozlenmistir. Hastalarin ortanca tiim sagkalim (OS) stireleri sirasiy-
la; 2-5 yil yasayanlar icin 31,6+1,5 ay ve =5 yil yasayanlar icin 84,3+7,3 ay
olarak hesaplanmistir. Bes yildan uzun yasayan gruptaki hastalarin en sik
niks disi 6lim nedenleri; enfeksiyonlar ve kronik GVHH'dir. Her iki grup
arasinda yas, cinsiyet, primer hastalik tipi ve verici 6zellikleri agisindan
fark bulunmamaktadir. Tim hastalar icinde alti hastanin (%5,3) =10 yil
yasaylp %66,6 (n=4) oraninda kronik GVHH nedeniyle 6ldigl gorilmis-
tdr. AHKHN sonrasi 10 yil-OS olasihgi akut 16semiler disindaki tanilarda
istatistiksel olarak anlamli olmamakla birlikte daha ylksek bulunmustur;
sirasiyla % 73+4,1 ve %49+2,8 (p>0,5). Tum kohortun icinde on hastada
nakil sonrasi ikincil kanser (5 hasta bas-boyun malignitesi, 1 hasta meme
kanseri, 1 hasta adrenal kortex timort, 1 hasta kiiciik hicre disi akciger
kanseri, 1 hastada 6zefagus timori ve 1 hastada da glioblastoma multi-
forme) gelismistir.

Tartisma: Bu calismada, 29 yillik bir strecte yapilan nakiller icinde, 2
yildan uzun slirede 6len 113 hasta degerlendirmeye alinmistir. Bes yildan
uzun yasayan hastalar arasinda hastalik niiksi gelisme orani %35,9 olup
daha cok nuks disi nedenlerle hastalar kaybedilmistir. Ge¢ donemde
gelisen ve hayati tehdit eden komplikasyonlarin erken 6nlenebilmesi icin
korunma, tanima ve tedavi edebilme yontemlerinin randomize, kontrolli
calismalarla belirlenmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Allojeneik hematopoetik kok hiicre nakli, 6lim, akut [6semi

Tablo-1: Hastalarin demografik ozellikleri

I

Ortanca Yas, yil (arahik) 33 wil (1663 wil)

Cinsiyet (K/E) 3281

Tam AML: 51 (%45,1)

ALL: 17 (%I15)

Agor aplastik anemi: 4 (%3,5)
MDS: 4 (%3.5)

KML: 22(19.5)

KLL: 2 (%1.8)

NHL: 2 (%1 .8)

HL: 3 (%2.7)

Digerleri: 8 (%7)

Akraba verici: 101 (%89.4)
Akraba dei verici: 12 (%10,6)

Verici Tipi

1V10: 103 (%691.2)
W10: 8 (%7.2)
Haploidentik: 2 (%1.8)
Kemik iligi- 6 (%5,3)
Cevre kani: 107 (%94,7)

HLA uyusumu

Kk hilcre kaynagh

Hazirlik rejimi yogunlugu Miyeloablatif: 94 (%83,2)

Indirgenmis yogunlukta: 19 (%16.8)

W immiin Yetmezlik Hastaliklar ve Makrofaj

PS-05 Referans Numarasi: 51

RASGRP1 EKSIKLIGINDE YAPILAN iLK HEMATOPOETIK KOK
HUCRE TRANSPLANTASYONU

Banis Kuskonmaz', Deniz Ayvaz, Fatma Visal Okur', ilhan Tezcan?, Duygu Uckan Cetinkaya’

"Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Abd, Pediatrik Kit Unitesi
*Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklan Abd, Pediatrik immiinoloji Unitesi

Giris: “RAS guanil salan protein 11" (RASGRP1) lenfosit gelisimi ve fonksi-
yonunda rol alan bir “guanine-nikleotide-exchange” faktoridur. Burada
sunulan vaka, literatlirde RASGRP1 eksikliginin primer immunyetmezlige
yol actigini gosteren ilk vaka olma &zelligini de tasimaktadir (2016 yilinda
yayinlanmistir). Bu ilk vakadan gliniimiize kadar, literatiirde RASGRP1
eksikligi olan 8 vaka daha tanimlanmistir. Bu hastaligin karakteristik bul-
gulari, yasami tehdit eden enfeksiyonlar ile kombine T ve B hiicre eksikli-
gini ve EBV iliskili lenfoproliferasyonu icerir. Bu sunuda RASGRP1 eksikli-
ginde ilk kez yapilan allojenik hematopoetik kok hiicre transplantasyon
(HKHT) sonuclar bildirilmektedir.

Vaka sunumu: 4 yasindaki erkek basta pnémoni olmak tizere tekrarlayan
enfeksiyonlar ve bronsektazi ile hastanemize basvurmustur. Aralarinda
akrabalik olan anne ve babanin 9. cocugu olarak dogan hastanin g
kardesinin muhtemelen immunyetmezlik iliskili, enfeksiyonlar nedeniyle
kaybedildigi 6grenilmistir. Hastanin izlemi sirasinda blyime geriligi,
parmaklarda comaklasma gelistigi saptanmistir. Hastaya 8 yasinda agir
bronsektazi ve kollaps nedeni ile sag orta ve alt lobu iceren pulmoner
lobektomi operasyonu yapilmistir. 12 yasinda idiyopatik CD4+ lenfopeni
nedeniyle aylik intravendz immiinglobiilin tedavisi baglanmistir. 15 yasin-
da adenoidektomi materyalinden dusiik-grade Epstein-Barr virus-iliskili
B hiicreli lenfoma tanisi konmus olan hastada kemoterapi ile remisyon
saglanmistir. Detayli immuinolojik analizler sonrasi (Kaan Boztug, CeMM
Research Center for Molecular Medicine of the Austrian Academy of
Sciences), hastada hiicre iskeleti dinamiginin bozulmasi ile immiinyet-
mezlige yol acan RASGRP1 eksikligi saptanmistir.

Hastaya 16 yasinda HLA tam uyumlu kuzeninden HKHT yapilmistir.
Agir komorbiditeler nedeniyle; busulfan (2.8 mg/kg, iv), fludarabin (180
mg/m?) ve antitimosit globulini (30 mg/kg; fresenius) iceren azaltiimis
yogunluktaki rejim tercih edilmistir. Graft versus host hastaligi (GVHH)
proflaksisi icin siklosporin A ve metotreksat kullaniimistir. Kok hiicre kay-
nagi olarak kemik iligi kullanilmis olup hastaya verilen CD34* hiicre sayisi
1.6x10%/kg'dir. Notrofil engraftmani transplant sonrasi +20 ve trombosit
engraftmani +21. giinlerde gergeklesmistir. Transplantasyon sonrasinda
hastada, akut/kronik GVHH ve venooklizif hastalik gézlenmemis olup,
+8.glinde gelisen akciger enfeksiyonu genis spektrumlu antibakteriyel ve
antifungal ilaclar ile tedavi edilmistir. Donor kimerizmi +3. ayda %96 ve
+6. ayda %100 olarak bulunmustur. Transplant sonrasi ilk 18 ayda hasta
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toplam 5 kez pnémoni nedeni ile hastaneye yatirilmistir (3-14 glin arasi).
Bundan sonraki siirecte hastaneye yatis gerektiren enfeksiyonu olmamis-
tir. Hastanin transplant sonrasi +44. ayda hastaliksiz ve IVIG ihtiyaci olmak-
sizin, tam donor kimerizmi ile takibine devam edilmektedir.

Sonug: Hayati tehdit edici enfeksiyonlarla seyreden ve kanser riski tasiyan
RASGRP1 eksikliginde HKHT kiratif bir tedavi yontemidir. Literattirde EBV
pozitif lenfoma ile otolog nakil yapilan RASGRP1 eksikligi olan iki hasta
bildirmistir. Sunulan olgu RASGRP1 eksikligi nedeniyle HKHT yapilan ilk
vakadir.

Anahtar Kelimeler: RASGRP1 eksiligi, transplantasyon

Kaynaklar

1. Salzer E, Cagdas D, Hons M, et al. RASGRP1 deficiency causes immunodeficiency
with impaired cytoskeletal dynamics. Nat Immunol. 2016;17:1352-1360.

2. Somekh I, Marquardt B, Liu Y, et al. Novel Mutations in RASGRP1 are Associated
with Immunodeficiency, Immune Dysregulation, and EBV-Induced Lymphoma. J
Clin Immunol. 2018;38:699-710.

B Erken Komplikasyonlar / Geg Etkiler ve Yasam Kalitesi

PS-06 Referans Numarasi: 72

OTOLOG HEMATOPOIETiK KOK HUCRE NAKLi YAPILAN
HASTALARDA RDW iLE ENGRAFTMAN iLiSKiSi

Ayse Hilal Eroglu Kiiciikdiler, Cem Selim, Ali Zahit Bolaman, irfan Yavasoglu

Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Uygulama Ve Aragtirma Hastanesi, Hematoloji B.d.

Giris: Eritrosit dagihm genisligi(RDW), rutin kan tetkiklerinde dl¢tilebilen
ve anemi ayirici tanisinda sik kullanilan bir parametredir. Son zamanlarda
multiple myelom, diffliz biiyiik B hiicreli lenfoma,KLL ve KML gibi hemato-
lojik malignitelerde prognostik faktor olabilecegiyle ilgili calismalar mev-
cuttur(1). Bu calismada otolog hematopoietik kdk hiicre nakli(OHKHN)
yapilan hastalarda RDW ile notrofil ve trombosit engarftmani arasinda
iliski olup olmadigini ve engraftmani 6ngérmede RDW'nin bir belirte¢
olarak kullanilip kullanamayacagini gostermeyi amagladik.

Metod: Calismaya Nisan 2009 ile Aralik 2019 tarihleri arasinda merkezi-
mizde OHKHN yapilan 18 yas Ustu toplam 164 hasta alindi. Engraftman
yetmezligi, notrofil ve trombosit engraftmaninin nakilin 28. glinlinden
sonra olmasi ya da hi¢ olmamasi olarak kabul edildi. Nakil 65ncesi RDW igin
nakil giinti degerleri, nakil sonrasi RDW icin ise nakilin 30. Gunu bakilan
degerler kullanildi. SPSS Statistics 18 kullanilarak veriler analiz edildi.
Spearman’s Rho test ve Mann-Whitney test kullanild.

Sonuglar: Calismaya dahil edilen hastalarin 96'si multiple myelom, 50si
lenfoma, 13'U akut miyeloid 16semi(AML), 4’ waldenstrom makroglo-
bulinemi ve 1 tanesi primer amloidoz taniliydi. Parametreler arasindaki
iliski tim hastalarda ve taniya gore alt grup analizi seklinde yapildi. Nakil
oncesi ve sonrasi RDW degerleri ile notrofil-trombosit engraftman gini
arasindaki iliski Tablo-1'de 6zetlendi. Tum hastalarda nakil dncesi RDW
ortalamasi 15,64+2,31 ve nakil sonrasi 15,73+2,82 idi. Nakil sonrasi RDW
ile hastanede yatis stiresi arasinda negatif korelasyon gosteren anlamli bir
iliski saptandi(p<0,001, r: -0,322).

Multiple myelom tanili hastalarda nakil 5ncesi RDW ortalamasi 15,40+1,95,
nakil sonrasi 16,01+2,93 idi. Nakil dncesi RDW ile nakil sonrasi RDW arasin-
da istatiksel olarak anlamli bir artis saptandi(p<0,001). Nakil sonrasi RDW
ile notrofil ve trombosit engraftman yetmezligi arasinda anlaml bir iligki
saptandi(sirasiyla p=0,034 ve p=0,003). Nakil 6ncesi ve sonrasi RDW ile
hastanede yatis stiresi arasinda anlamli iliski saptanmadi(sirasiyla p=0,15
ve p=0,22). Nakil dncesi ve sonrasi RDW ile sagkalim arasinda anlaml bir
iliski saptanmadi(sirasiyla p=0,33 ve p=0,45).

Lenfoma tanili hastalarda nakil 6ncesi RDW ortalama 15,66+2,49 , nakil
sonrasi ise 15,28+2,63 idi. Nakil sonrasi RDW ile trombosit engraftman
yetmezIligi arasinda istatiksel olarak anlamli bir iliski saptandi(p=0,018).
Nakil sonrasi RDW ile hastanede yatis slresi arasinda anlamli bir iligki
mevcuttu(p=0,005). Nakil dncesi ve sonrasi RDW ile sagkalim arasinda
anlamli bir iliski saptanmadi(sirasiyla p=0,94 ve p=0,86).

AML tanili hastalarda nakil 6ncesi RDW ortalama 17,64+3,20 iken, nakil
sonras! 14,85+1,71 idi. Nakil dncesi ve sonrasi RDW ile nétrofil ve trom-
bosit engraftman yetmezligi, hastanede yatis sresi, notrofil ve trombosit
engraftman glini arasinda anlamli iliski saptanmadi.

Tartisma: Multiple myelom tanili grupta nakil sonrasinda RDW degeri ile
notrofil ve trombosit engraftmani arasinda anlamli bir iliski saptandi. Nakil
sonrasi RDW diizeyleri ile notrofil ve trombosit engraftman yetmezligi
arasinda anlamli bir iliski mevcuttu. Lenfoma tanili grupta ise nakil son-
rasi RDW degerleri ile trombosit engraftman yetmezligi, hastanede yatis
suresi, notrofil ve trombosit engraftman glinu arasinda anlamli bir iligki
saptandi. AML tanil grupta hicbir parametrede anlamli iliski saptanmadi.
Bizim ¢alismamizda ise tiim hasta gruplarina bakildiginda OHKHN sonrasi
RDW duizeylerinin anlamli olarak azaldigi, RDW'deki bu azalma ile eng-
raftman yetmezligi ve engraftman giini arasinda anlamli bir iliski oldugu
saptanmis olup sagkalim agisindan bir fark saptanmamistir. Gunliik rutin
tetkiklerimizde degerlendirebildigimiz RDW, nakil hastalarinda engraft-
mani 6ngérmede kullanilanilabilecek basit bir laboratuar yontemi olarak
karsimiza ¢ikmaktadir. Rutin pratigimizde kullanilabilmesi ve klavuzlara
gecebilmesi agisindan destekleyici calismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: otolog hematopoietik kdk hiicre nakli, RDW, engraftman
Kaynaklar

1. Lisha Ai, Shidai Mu and Yu Hu. Prognostic role of RDW in hematological malignan-
cies: a systematic review and meta-analysis. Ai et al. Cancer Cell Int (2018) 18:61.

Tablo 1. Nakil 6ncesi ve sonrasi RDW degerleri ile Nétrofil-Trombosit engraftman giinii arasindaki iliski
Tim hastahk graplan | Maultinle Mvelom Lenf AML

oINS R R
50 061 0,073 15 09 0,027

Nakil dncesi RDW — JRIC SRR ES 0,008 038 0093

Nitrofil engraftman

on 003 068 0044 033 0,028 032 0493
0001 042 0pm  -0405° 0pr 05260 06s 0158
0001 042 0003 0316% 0001 a8t 042 D406

N:-Hasta sayist, P-p degeri(<0,01 anlamli ), R- Korelagyon katsaysy, *:orta duzeyde iligiki

B immiin Yetmezlik Hastaliklar ve Makrofaj

PS-07

DNA LIGAZ IV EKSIKLiGi OLAN BiR COCUK HASTADA
NONMYELOABLATIF REJiM iLE BASARILI HEMATOPOETIK
KOK HUCRE TRANSPLANTASYONU

Baris Kuskonmaz"2, Sule Unal Cangiil', Selin Aytac Eyiipoglu', Fatma Giimriik', Duygu Ugkan
Cetinkaya"2

Referans Numarasi: 50

"Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghigi Ve Hastaliklari Abd, Pediatrik Kit Unitesi
*Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sacligi Ve Hastaliklar Abd, Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Girig: DNA ligaz IV eksikligi, nadir goriilen, otozomal resesif gecis goste-
ren radyosensitif bir agir kombine imminyetmezlik formudur. DNA ligaz
IV geninde (LIG 4 geni) hipomorfik mutasyon sonucu ortaya cikar. Klinik
bulgular, mikrosefali, biylime geriligi, tipik ytiiz gortinimu (kusa benzer
ylz gorinimd, mikrognati, uzun burun), biyime geriligi, kemik iligi
yetmezligi sonucu gelisen pansitopeniyi icerir. Hematopoetik kdk hiicre
transplantasyonu (HKHT) bu hastalar icin kiratif bir tedavi yontemidir. Bu
sunumda LIG4 eksikligi olan bir cocuk hastada HKHT'u rapor edilmistir.

Vaka sunumu: Yaygin ekimozlari nedeni ile hastanemize basvuran 3.5
yasinda erkek hastanin, 6zge¢mis ve soyge¢misinden, 30 haftalik gebelik
sonrasi 1000 gram olarak dogdudu, tekrarlayan lst solunum yolu ve idrar
yolu enfeksiyonlari oldugu, anne baba arasinda birinci derece akrabalik
oldugu &grenilmistir. Fizik muayenede, boy ve viicut agirliginin <3p
oldugu, mikrosefali, belirgin burun kemeri, bilateral epikantus ve inguinal
hernisi oldugu saptanmistir.

Tam kan sayiminda hemoglobin 14.1 g/dl, I6kosit 3200/mm?, MCV 90
fl, trombosit 86.000/mm?3, absolt nétrofil sayisi 900/mm? olarak bulun-
mustur. Hastanin, benzer fizik muayene bulgularina sahip olan ablasi da
pansitopeni nedeni ile hastanemizde degerlendirilmis, ve her iki kardes
de, molekiiler olarak dogrulanmis, LIG4 eksikligi tanisi almistir. Hastanin
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ablasina HKHT'u yapilmis fakat rejeksiyon ile sonuglanmasi nedeni ile
ikinci transplantasyon yapilmis ve tam dondr kimerzmi ile uzun sureli
hastaliksiz yasam elde edilmistir (bu vaka ayrica yayinlanmistir).

Hastanin izleminde, progresif kemik iligi yetmezligi gelismesi nedeniyle
8.7 yasinda HLA uyumlu babasindan HKHT'u yapilmistir. Hazirlik rejimi
olarak fludarabin (175 mg/m?), siklofosfamid (40 mg/kg), antitmosit glo-
bulini (30 mg/kg; Fresenius) iceren nonmiyeloablatif hazirlik rejim kullanil-
mistir. Siklosporin A ve metotreksat (10 mg/m?/day; day +1, +3, +6) graft
versus host hastaligi (GVHH) proflaksisi icin verilmstir. Kok hiicre kaynagi
olarak, donér tercihi nedeniyle, periferik kan kullaniimis olup hastaya veri-
len CD34* hiicre sayisi 6.0x10°%/kg'dir. Notrofil ve trombosit engraftmanlar
+14. glinde elde edilmistir. Transplant sonrasi birinci ayda kimerizm analizi
%96 ve altinci ayda %98 olarak bulunmustur. Akut/kronik GVHH, venook-
lizif hastalik, CMV reaktivasyonu gozlenmemistir. Transplant sonrasi 9.8
yillik izleminde komplikasyon gelistirmeyen hastada tam donér kimerizmi
ile hastaliksiz yasam elde edilmistir.

Sonug: DNA tamir bozukluklarinda toksisite riskinde artis nedeniyle, LIG4

eksikliginde hazirlik rejimi secimi 6zel 6nem tasir. Literatiirde, bu hastalar-

da farkli tipte hazirlik rejimleri kullanildigi gérilmektedir. Sunulan hastada

nonmiyeloablatif 6zellikte hazirlk rejimi tercih edilmis ve tam donér

kimerizmi ile hastaliksiz yasam elde edilmistir. LIG4 eksikliginde hangi

tip hazirlik rejiminin tercih edilmesi gerektigi konusunda ileri calismalara

ihtiyac vardir.

Anahtar Kelimeler: DNA ligaz IV eksikligi, transplantasyon

Kaynaklar

1. Slack J, Albert MH, Balashov D, et al. Outcome of hematopoietic cell transplan-
tation for DNA double-strand break repair disorders.) Allergy Clin Immunol.
2018;141:322-328

2. Unal S, Cerosaletti K, Uckan-Cetinkaya D, et al. A novel mutation in a family with
DNA ligase IV deficiency syndrome. Pediatr Blood Cancer. 2009;53:482-484.

B Hemoglobinopati ve Dogustan Metabolizma Bozukluklari
PS-08

PEARSON SENDROMU TANILI BiR HASTADA
HEMATOPOETIK KOK HUCRE NAKLI

Giilsiin Tezcan Karasu', Vedat Uygun?, Hayriye Daloglu?, Seda Irmak Oztiirkmen®, Akif
Yesilipek®

Referans Numarasi: 59

'istinye Universitesi Tip Fakiiltesi, Medicalpark Géztepe Hastanesi, Pediatrik Kemik fligi Nakil Unitesi
“Istinye Universitesi Tip Fakiltesi, Medicalpark Antalya Hastanesi, Pediatrik Kemik lligi Nakil Unitesi
Medicalpark Antalya Hastanesi, Pediatrik Kemik fligi Nakil Unitesi

Diamond-Blackfan Anemisi (DBA) ve Pearson Sendromu (PS), agir konje-
nital anemi ve hematolojik olmayan diger bazi bulgularla ortak 6zellikler
tasiyan iki Gnemli hastaliktir. Bu sunumda ilk Tanisi DBA olan ancak izlem-
de PS tanisi alan bir hasta sunulmustur.

Hasta solukluk nedeniyle 2 aylikken bir merkeze basvurduktan sonra yapi-
lan tetkiklerde hemoglobin dizeyi 2.6 gr / dl olmasi nedeniyle anemiye
yonelik kemik iligi aspirasyonu yapilmis ve eritroid seride aplazi nedeniyle
DBA tanisi konmus. Tedaviye 2 mg/kg metilprednizolon ile baslanmig
ancak 4 ay sonra katarakt gelismesi nedeniyle kesilmis. Bu arada, RPS19
gen dizisi analizi normal olarak rapor edilmis. Tam uyumlu kardes donéri
olan hasta 20 aylikken kemik iligi nakli merkezimize basvurdu..

Hazirlik rejimi olarak 150 mg / m? fludarabin, 10 mg / kg tiotepa ve 30 mg
/ kg anti-timosit globulin (ATG-Fresenius) ile myeloablatif dozda busulfan
uygulandi. Kardesten toplanan 10 x 108 / kg TNC ve 7 x 10° / kg CD34 (+)
iceren kemik iligi ile nakil uygulandi. GVHD profilaksisi siklosporin ve 1.3
ve 6. glinlerde 10 mg / m? metotreksat ile sagland.

Nakil sonrasi dénemde siddetli mukozit disinda ek sorun gelismeyen
hastanin notrofil ve trombosit engrafmani sirasiyla 16. ve 9. glinlerde oldu.
izlemde 24. giinde, hipoglisemi ve hiperammonemi ile baslayan sepsis
klinigi gelisti ve laktat 10-12 mmol / L'ye yikseldi. Ayni donemde gelisen
kolestaz nedeniyle karaciger GVHD dusunlerek siklosporin kesilip tacro-
limusa gecildi ve 2 mg / kg metilprednizolon eklemeye karar verildi. Genel
durumu yavas yavas dizeldi ve kolestaz geriledi, ancak laktat seviyesi

yuksek kaldi. Hastanin metabolik sorunu olabilecegi distinllerek, DBA'ya
benzer bir klinik durumu olan PS'nin taranmasina karar verildi. Nakilden
once ayrilmis DNA'dan analiz edilen calismada, PS lehine mitokondriyal
delesyon saptandi. Hasta 69. giinde GVHD duzelmis olarak ayaktan takip
icin taburcu edildi. Bununla birlikte, bazi sosyal problemler nedeniyle
hasta baska bir sehirde takip edilmeye karar verdi ancak nakilin dordiinci
ayinda sepsis gelisti. Hizla kotiilesen hasta +167.glinde ex oldu.

Konjenital anemi ile bagvuran hastalarda, genel durum iyi ve sendromik
bulgular olmasa bile sadece DBA degil, PS da taranmasi énerilir. Her ne
kadar kemik iligi nakli PS’da da tercih edilebilen bir tedavi yontemi olmak-
la beraber, takip acisindan taniyi belirlemek 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Diamond Blackfan Anemisi, Pearson Sendromu, Hematopoetik
Kok Huicre Nakli

B Erken Komplikasyonlar / Geg Etkiler ve Yasam Kalitesi
PS-09

ALLOJENEIK HEMATOPOIETIK KOK HUCRE NAKLi SONRASI
KRONIK GRAFT VERSUS HOST HASTALIGI iLiSKiLi
NEFROTiK SENDROM

Giildane Cengiz Seval', Selami Kogak Toprak', Meltem Kurt Yiiksel', Pervin Topcuoglu’, Sule
Sengiil%, Onder Arslan’, Muhit Ozcan', Taner Demirer', Giinhan Giirman', Osman ilhan',
Hamdi Akan', Meral Beksag', Sinem Civriz Bozdag'

Referans Numarasi: 111

"Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali
*Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Nefroloji Bilim Dali

Giris: Kronik graft versus host hastaligi (kGVHH), allojeneik hematopoetik
kok hiicre naklinin (AHKHN) en sik gorilen ge¢ komplikasyonudur. Uzun
donem yasayan hastalarda %60-80 oraninda gelisir ve belirgin morbidite
ve mortalite nedenidir. AHKHN iliskili bobrek komplikasyonlari ti¢ gruba
ayrilmaktadir. Nakil sonrasi erken dénem komplikasyonlar; septik soka
ikincil akut bobrek yetmezligi, hepatic veno-okliziiv hastalik veya nef-
rotoksisitedir. intermediate dénemde; trombotik mikroanjiopatiye ikincil
bobrek yetmezligi gelisebilir. AHKHN'den ay sonar en sik goriilen bébrek
hastaligi ise kGVHH iliskili nefrotik sendrom (NoS) veya coklu faktorlere
bagh kronik bobrek hastaligidir (KBH). Biz de bu calismada; AHKHN son-
rasi GVHH bulgusu olarak glomerular patoloji gelistiren hastalarin geriye
donuk degerlendirilmesini hedefledik.

Hastalar ve Yontem: Merkezimizde Mayis 1988- Ekim 2019 yillari arasin-
da cesitli hematolojik hastaliklar icin akraba veya akraba disi vericiden
AHKHN yapilan 1184 hastanin verileri geriye doniik olarak incelendi.
KGVHH tanisi klinik bulgular ve histolojik konfirmasyon ile yapildi. GVHH
evrelemesi; sinirll veya yaygin olmak lzere 2015 NIH kriterlerine gore
yapildi. Nefrotik sendrom tanisi; idrarda >3,5 g/gln proteinuri varligi
ve plazma alblimin diizeyinin <3 g/dl olmasi ile konuldu. Biitiin bobrek
biyopsileri standart perkiitan teknik ile nefrolog tarafindan yapildi ve mer-
kezimizde nefropatolog tarafindan degerlendirildi. Nefrotik sendromun
alti hastada gelistigi goruldi, hastalarin demografik 6zellikleri Tablo-1'de
Ozetlenmistir.

Sonuglar: Merkezimizde cesitli hematolojik hastaliklar nedeniyle ardisik
AHKHN olan 1184 hastanin verileri degerlendirildi. Bitiin hastalarin
icinde; 876 hastaya tam uyusumlu kardesinden, 256 hastaya akraba dis
vericiden, 36 hastaya akraba haploidentik vericiden ve 16 hastaya da kord
kanindan AHKHN yapildigi goérilmustir. Hastalarin %92'sinin kok hiicre
kaynag periferik kandi. Nakil sonrasi en az 100 giin yasayip kGVHH gelis-
tiren hastalarin icinden alti tanesinde nefrotik sendrom gelistigi goruldi.

Bir hastanin ALL, bir hastanin ilk kronik fazda KML, iki hastanin remisyonda
AML ve iki hastanin da agir aplastik anemi tanilari ile nakile alindigi goruil-
di. Nakil ve graft bilgileri Tablo-1'de gosterilmistir. Sadece bir hastada
evre >2 akut GVHH gelismis olup bitiin hastalarda beraberinde kGVHH
(dort hastada ekstensif ve kontroll, iki hastada ekstensif ve progresif)
gelismisti. NoS, butiin hastalarda nakil sonrasi ge¢ komplikasyon olarak
ortanca 23 ayda gelismisti. NoS tesbit edildigi zaman buttn hastalarin
stabil ekstensif KGVHH mevcuttu ve idame immdinsupressf tedavi kul-
lanmaktaydilar. Bobrek biyopsisi biitlin hastalara yapildi. Hastalarin pato-
lojik tanilar;; membranoz glomerilonefrit (n=2), FSGS (n=2) ve minimal
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degisiklik hastaligi (n=2). En sik gorilen klinik bulgu halsizlik ve pretibial
o6demdi. Laboratuar testlerinde ortanca 6,5 gr/gtin (aralik: 3,5-13 g/giin)
proteiniri ve serum alblimin seviyesi ortanca 2,0 g/dl (aralk: 1,2-2,9)
tesbit edildi. Bltlin hastalarda HBsAg ve anti-HCV antikorlar negatifti.
Hastalardan iki tanesi ylksek doz siklofosfamid ve metil prednizolon,
iki tanesi MMF ve iki tanesi de rituksmab ile tedavi edildi. Hastalarin g
tanesi takip sirasinda 6ldi, bunlardan bir tanesinin 6lim nedeni tedaviye
direncli NoS olarak goruildi.

Tartisma: Bu tek merkez, retrospektif calismanin amaci, AHKHN yapilan
hastalar arasinda nefrotik sendrom sikhginin ve sonuglarinin belirlenme-
sidir. Literatlirde en genis kGVHH iliskili NoS serisi 9 hasta icermekte olup
bizim kohortumuzda da 6 hastada saptanmistir. Nakil sonrasi bobrek
tutulumlu kGVHH nadir bir komplikasyonu olup kGVHH hastalarinda pro-
teinlri takibi taniyr kolaylastiracaktir.

Anahtar Kelimeler: Nefrotik Sendrom, Allojeneik hematopoietik kok hticre nakli,
kronik GVHH

Tablo 1. Hastalarin demografik ozellikleri

Hasta No Yag, wil

Kok hicre GVHH
kaynag proflaksisi

Alcifvericl  Verici Tipi  Hanrlama
Cinsiyeti rejimi

1 n AL W MRD Bu-Cy 13 =TI

2 2 A aplastk E/K MuD C-ATG [ CEA+MT
anomni

i 57 LU K MRD Flu-Bu-ATG K CHAM M

4 52 AW E/a Mue Flu-Bu-ATG PE CHA+MTx

s S A aplastk E/E MRD Cy-ATG Ki CHA+MIx
aneml

[ 57 AL LiL3 MRD Flu-Bu-TBIG0D  PX CEA+MT

B Aplastik Anemi
PS-11

HEMATOPOETIK KOK HUCRE NAKLI YAPILAN APLASTIK
ANEMILi HASTADA NADIR BiR MUTASYON: MECOM

ikbal Ok Bozkaya, Ozlem Arman Bilir, Melek Isik, Mehtap Kanbur, Namik Yasar Ozbek

Referans Numarasi: 97

Ankara Sehir Hastanesi, ocuk Kemik iligi Nakil Unitesi

MECOM'daki (MDS1 ve EVI1 kompleks lokusu) heterozigot mutasyonlarin
nadir gorilen bir konjenital amegakaryositik trombositopeni ve radyo-
ulnar sinostoz birlikteligine neden oldugu bildirilmistir (1). Literatlrde
MECOM heterozigot mutasyon saptanan yaklasik 23 vaka raporlanmig
olup prezentasyon farkliliklari mevcuttur (1-3). Aplastik anemi nedeniyle
iki kez immun supresif tedavi alan hastanin radyoulnar sinostozu farkedi-
lip MECOM mutasyonu calisilan vaka sunulmustur.

Olgu: 10 yasinda kiz hasta, 2 yil dnce aplastik anemi tanisi alarak 2 kez
immiunsupresif tedavi verilmis. Hematopoetik kok hiicre nakli yapiimasi
icin hastanemize sevk edilmisti. Hastanin dykusiinde gelisimsel kalca disp-
lazisi oldugu ogrenildi. Fizik muayenesinde supinasyon-pronasyon hare-
ket kisithhgi olmasi nedeniyle cekilen 6nkol grafilerinde radyoulnar sinos-
toz saptandi (Sekil 1). Kemik iligi biyopsisinde megakaryosit goriilememe-
si Uzerine radyoulnar sinostozlu amegakaryositik trombositopeni (ATRUS)
on tanisiyla genetik calisma yapildi. Hannover'da Dr. Germeshausen
tarafindan MECOM geninin 11.intronunda heterozigot mutasyon saptan-
di. Fludarabin, siklofosfamid, antitimosit globtlinden olusan hazirlik rejimi
sonrasinda 9/10 uyumlu akraba disi vericiden 5x10° CD34 iceren periferik
kok hicre verildi. Graft versus host profilaksisi olarak kisa metotreksat ve
siklosporin verildi. Notrofil engraftmani +16, trombosit engrfatmani +23.
glinde oldu. Nakil siirecinde invazif fungal enfeksiyonu olmasi nedeniyle
uzun sire vorikanozol tedavisi verildi. Birinci, 3, 6, 12 ayda %99 donér
kimerizmi olarak raporlandi. Hastanin 3.ayda kreatinin artisi ve tansiyon
yuksekligi basladi. Tansiyon yuksekligi ACE inhibitorl, beta bloker ve
anjiotensin Il reseptdr antagonisti kullanilarak kontrol altina alinabildi.
idrarda 70 mg/m?/saat protein atiimi da oldugu icin bébrek biyopsisi
yapildi. Biyopsi sonucu gromerdllerde mikroanjiopatik degisiklikler olarak
raporlandi. Hasta 15. ayinda tekli antihipertansif ile takip edilmektedir.

Sonug: Aplastik anemi nedeniyle nakil yapilmasi icin sevk edilen hastanin

genetik calismasinda kalitsal bir hastaligi oldugu anlasiimistir. Nakil dnce-

sinde idiopatik aplastik anemi distntldigu icin 2 kez imminsupresif

tedavi almisti. Bu nedenle hastalarin daha ayrintili incelenmesi, gerekti-

ginde genetik calismalarin genisletilmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Aplastik anemi, MECOM, ATRUS, amegakaryositik

trombositopeni

Kaynaklar

1. Germeshausen M, Ancliff P, Estrada J. , et al. MECOM-associated syndrome: a
heterogeneous inherited bone marrow failure syndrome with amegakaryocytic
thrombocytopenia. Blood Adv 2018; 2 (06) 586-596

2. Niihori T, Ouchi-Uchiyama M, Sasahara Y, et al. Mutations in MECOM, encoding
oncoprotein EVI1, cause radioulnar synostosis with amegakaryocytic thrombocy-
topenia. Am J Hum Genet. 2015;97(6):848-854.

3. Thompson AA, Nguyen LT. Amegakaryocytic thrombocytopenia and radio-ulnar
synostosis are associated with HOXA11 mutation. Nat Genet. 2000;26(4):397-398.

B Hematopoietik Kok Hiicreler

PS-13 Referans Numarasi: 15

HAPLOIDENTIK KOK HUCRE NAKLi SONRASI ANi GORME
KAYBI iLE KARAKTERIZE WERNICKE ENSEFALOPATISI
TANILI BiR OLGU

Yakup Unsal', Giiler Delibalta?, Serdar Bedii Omay, Mahmut Erol®

'(izel Emsey Hospital Hematoloji Ve Friskin Kok Hiicre Nakil Merkezi
20zel Emsey Hospital Enfeksiyon Hastaliklari
30zel Emsey Hospital Radyoloji

Wernicke ensefalopatisi (WE); B1 vitamin (Tiamin) eksikligi nedeniyle mey-
dana gelen okiilomotor bozukluk, ataksi ve mental bozuklukla karakterize
noropsikiyatrik bir sendromdur. En sik kronik alkol kullaniminda olmak
lizere malabsorbsiyon, pankreatit, gastrektomi, kemoterapi, siroz, hemo-
diyaliz, malignensi gibi klinik durumlarda ortaya ¢ikmaktadir. Olgumuz
AML tanisiyla haploidentik allojenik kok hiicre nakli sonrasi uzun dénem
oral alim yetersizligi nedeniyle ani gdrme kabi ile ortaya ¢ikan wernicke
ensefalopatisi tanili 51 yasinda kadin hastadir.

Sonug olarak; Ozellikle Gastrointestinal toksisitesi yiiksek olan kemoterapi
rejimleri ve miyeloablatif hazirlik rejimi ile yapilan nakiller sonrasinda uzun
sureli oral alim yetersizligi gelisebilmektedir. Boyle durumdaki hastalarda
ortaya ¢ikan norolojik semptomlar da ayirici tanida wernicke ensefalopati-
si distintilmeli ve replasman tedavisine hemen baslanmalidir.

Anahtar Kelimeler: Wernicke ensefalopatisi, Haploidentik nakil, Oral alim
yetersizligi
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Resim 1. Bilateral talamik lezyonlar (Coronal T2)

B Graft-versus-host Hastaligi - Klinik
PS-15 Referans Numarasi: 80

OTOLOG KOK HUCRE NAKIiLi UYGULANAN MULTIPLE B
MIYELOM HASTASINDA GRAFT VERSUS HOST HASTALIGI
TABLOSUNUN YONETIMI VE IZLEMI

Ufuk Demirci, Volkan Bas, Sedanur Karaman, Mehmet Baysal, Hakki Onur Kirkizlar, Elif
Giilsiim Umit, Ahmet Muzaffer Demir

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi

Giris: Graft Versus Host Hastaligi (GVHH) allojenik kok hiicre naklinin
(AKHN) ciddi morbidite ve mortalite ile seyreden en 6nemli yan etkisidir.
GVHH dondr T hiicrelerinin alicinin alloantijenlerini tanimasi sonrasin-
da sitotoksik etkileri ve proinflamatuar sitokinleri ile meydana gelir.
Otoimmiindir. GVHH AKHN sonrasinda sik olmakla birlikte otolok kok
hticre nakli (OKHN) sonrasinda da izlenebilir (1.2).

Vaka: 67 yas, kadin, Tip 2 DM ve hipertansiyon tanilari mevcut hasta
anemisi ve kreatinin ylksekli nedeniyle degerlendirildi. ISS3 lambda hafif
zincir MM tanisi konuldu. VCD kemoterapisi baslandi. 3 kurs tedavi sonra-
sinda tam yanit saptanan hastaya otolog kok hiicre nakli (OKHN) yapildi.
Hastanin nakil sonrasinda nakil merkezinde kan grubu uyumlu isinlanmis,
filtrelenmis 1 Unite trombosit aferezi ve 2 lnite eritrosit stispansiyonu
verilme 6yklsu mevcut. Nakilin 45. Glntinde akut boébrek hasari, glinde
yaklasik 20 kez sulu kivamda ishal tablosu ile yatirildi. Gaita bakisi olagan
saptandi, ates yiiksekligi izlenmedi. Ciltte yaygin skuamoéz dokintiler
izlendi. Sivi replasmani ile ishali gerilemedi, endokolonoskopi yapildi.
Kolonoskopide transfers kolonun ortalarina kadar diffiiz 6dem, eritem
ve dokunmakla desukame olan frajil izlendi. GVHH duisunildd, 100 mg
prednisolon baslandi. Hemodializ uygulandi. Kolonoskopi patolojsi Grade
IV akut GVHH ile uyumlu saptandi. CMV-DNA diizeyi 1150000 kopya/ml
olarak saptandi, gansiklovir baslandi. ishal tablosu gerilemeyen hastaya
endikasyon disi ile Ruksolitinib 15 mg 2x1 baslandi. Solunum sikintisi
olmasi nedeniyle yogun bakim unitesine devir edildi. OKHN 60. Giinde
exitus oldu.

Tartisma: Otolog GVHH oto reaktif CD8 + T hticrelerin MHC Klas Il anti-
jenleri tanimasiyla baslayan otoimmiin bir olaydir. Etiyolojisinde 2 hipotez
mevcuttur. Birincisi otoreaktif T hiicrelerin transplant sonrasi dominant
kalmasi ikinici ise mikrokimerik ya da allojenik T hucrelerin varhgidir.
Hastalarin aldigi tedaviler diger otolog GVHH nedenleri oldugu distniil-
mektedir. Ozellikle lenalidomid ve pomalidomidin T-reg proliferasyonunu
inhibe etmesi ve bortezomib alan hastalarda Th17 diizeyini artirarak
apoptozise neden olmasi bunu akla getirmektedir (1,3).
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Multiple Miyelom, NHL, meme kanseri nedeniyle OKHN yapilan hasta-
larda, 2. OKHN olanlarda, 6ncesinde ¢oklu kemoterapi rejimi alanlarda,
kadinlarda, ytiksek CD34 + kok hiicre dozu infiize edilenler hastalarda,
OKHN sonrasinda ytiksek ALC seviyeleri elde edilenlerde ve transplan-
tasyon oncesi tedavilerde bortezomib, lenalidomid, pomalidomid ve
alemtuzumab kullanilanlarda otolog GVHH daha sik goriilmektedir. Ates,
eritamatoz cilt dokuntileri, karaciger yetmezIligi, bulanti, kusma, ishal,
kardiak olmayan periferal 6dem, bronsiolitis obliterans organize pnémoni
ile gelebilir. Siddeti degiskenlik gosterir. Siklikla kortikosteroid tedavisi ile
geriler. Akut, kronik ya da tekrarlayan sekillerde gorilebilir (1,4).

Otolog GVHH cilt, gastrointestinal sistem, karaciger, akciger ve renal
tutulum ile gériilebilir. GIS tutulumlar olan hastalar bulanti, kusma, kilo
kayb, disfaji, karin agrisi ve ishal ile basvurabilir. GIiS patoloji bulgularinda
mukozal inflamasyon, Ulserasyon, kript hiicrelerinde apopitoz, fibrotik
degisiklikler lenfosit infiltrasyonu ve monontukleer hiicreler saptanabilir.
ilk tedaviyi steroidler olusturur ve tedaviye iyi yanit alinir. Vakit kaybet-
meden steroid tedavisi baslanmalidir. Yanitsiz vakalarda Rituksimab,
Siklofosfamid, ytisek doz IVIG tedavileri kullanilabilir (1,5,6).

Bizde tedavide steroidi zaman kaybetmeden bagsladik, cevap alamama-
mizin ardindan Ruksolitinib ekledik. Hastalarda otolog GVHH tablosunun
on planda gergeklestirilen OKHN bagli oldugunu distinmekle birlikte,
nakil sonrasinda uygulanan kan transfiizyonuna bagh GVHH olusabilecegi
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g6z ardi edilmemelidir. Hastamizindan nakil 6ncesinde kan transfiizyonu
oykusu yoktur ancak nakil sonrasinda transfiizyon yapilmis. Isinlanmis ve
kan grubu uyumlu transflizyon olsa da kan transflizyonuna bagh GVHH
tablosu dislanamamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Multiple Miyelom
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Graft versus host hastaligi (GvHH) allojenik kok hiicre nakli (AKHN) ardin-
dan sik gorilen ve hayati tehdit eden komplikasyonlardan biridir. AKHN
sonrasl akut GvHH gorilme sikliginin %20 ile %60 araliginda oldugu
bildirilmektedir.

Akut GvHH'nin tedavisinde en sik kullanilan ilk secenekler kortikoste-
roidler ve kalsindrin inhibitorleridir. Kortikosteroide direncli GvHH'nin
yonetimi heniiz ¢oziilebilmis bir konu degildir ve yeni tedavi secenekleri
icin arastirma konusudur. Zeisser ve arkadaslarinin 2015'te yayinladigi bir
calismada direncli GvHH olgularinda, JAK-1/2 inhibitéri olan ruksolitini-
bin etkin bir tedavi secenedi olabilecedi ileri strilmusttr(1).

Mayis 2018-Temmuz 2019 arasinda 6 hastada kortikosteroide direncli GvHH
(akut veya kronik) nedeniyle almakta olduklari tedavilere ruksolitinib eklen-
di. Ruksolitinib éncesinde baslanmis olan ilaglarin dozlar kesilmek amaciyla
uygun kosullarda azaltild. ikisi akraba disi verici (#1, #6), biri haric (#2) tama-
mi HLA tam uyumlu AKHN uygulanmis olan hastalarin klinik bilgileri Tablo 1
ve Tablo 2'de 6zetlenmistir. Alti hastanin besinde ruksolitinib tedavisi altinda
olumlu klinik yanit gériilmustiir(#1, #2, #4, #5, #6). iki hastada gastrointes-
tinal ve karaciger tutulumlarinda tam yanit alinmistir(#1, #4). Bir hastada
ruksolitinib tedavisi altinda primer hastalik (Hodgkin Lenfoma) niikst géz-
lenmis ve ruksolitinib kesilmistir(#2). Bir hastada ruksolitinib ile hedeflenen
GvHH yaniti elde edilememis(#3), baska bir hastada da ruksolitinib tedavisi
altinda CMV reaktivasyonu gelismesi tizerine ilag kesilmistir(#5).

Kortikosteroide direncli 8 GvHH (4 akut, 3 kronik+akut, 1 kronik) olgusu-
nun ele alindig1 benzer bir calismada ruksolitinib kullanimi sonrasi 4/8
olguda yanit saglanmistir. 3 hastada tam, 1 hastada kismi yanit gézlen-
mistir. IV. derece akut GvHH olan dort olguda da yanit alinamamistir(2).

Sonug: Ruksolitinib, yan etkileri acisindan iyi bir takiple uygulanabilir,
umut verici bir tedavi secenegi olarak kullanima girmistir. Olgularimizdaki
izlenimlerimiz de bu dogrultudadir. Ancak GvHH tedavisinde uygun olgu
secimi, etkinliginin ve glvenliginin, doz ve uygulama sekil ve siiresinin

B Multipl Myelom

PS-17 Referans Numarasi: 47

$SS TUTULUMLU MULTIPL MiYELOM’DA POMALIDOMID
VE TEMOZOLOMID KOMBINASYONU SONRASI ALLOJENEIK
KOK HUCRE NAKLI: VAKA SUNUMU

Omer Ekinci, Mustafa Merter

Firat Universitesi Hastanesi, Hematoloji Bilim Dal

Girig: Multipl miyelom'da (MM) santral sinir sistemi (SSS) tutulumu olduk-
¢a nadir gorulir ve koti prognozla iliskilidir. Bu vakalarda tedavi yaklasimi
ile ilgili fikir birligi yoktur. Allojeneik hematopoetik kok hiicre nakli (HKHN)
MM icin tek kiratif tedavi secenegi olmakla birlikte yiiksek mortalite ve
morbidite nedeniyle sadece secilmis vakalarda uygulanmaktadir.

Olgu: Kirk iki yasinda kadin hasta 5 yil 6nce Ig G kappa, ISS evre 3 MM
tanisi almis. U kiir VAD ve 2 kiir Vel-Dex ile kismi yanit alinan hastaya
otolog HKHN nakli yapilmis. iki yil sonra niiks gelisen hastaya 2 kiir VCD
tedavisi (kismi yanit) ve 2 kiir VRD (¢ok iyi kismi yanit) sonrasi 2. otolog
HKHN uygulanmus. ikinci otolog HKHN'den 2 yil sonra biyokimyasal olarak
tam yanitli iken bas agrisi sikayeti ile basvuran hastaya kraniyal ve tim
spinal vertebra manyetik rezonans (MR) goriintiilemesi yapildi ve eski litik
lezyonlar disinda 6zellik saptanmadi. G6z dibi muayenesinde papil édem
izlendi. Bunun Ulzerine tanisal amacli yapilan lomber ponksiyonda BOS'ta
akim sitometri ve sitolojik incelemelerde %80 plazma hiicre infiltrasyonu
izlendi. Hastaya es zamanli intratekal kemoterapi (KT), KRd protokoll ve
SSS isinlanmasi baslandi. Hastanin bags agrisi dramatik sekilde dizeldi ve 5
kir KRd ve 6 kir intratekal KT sonrasi BOS incelemesinde tutulum yoktu.
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Kok hicre nakli plani yapilirken hastada siddetli bas agrisi, sag gozde
pitozis, siddetli bel ve ekstremite agrisi gelisti. Yapilan MR incelemede sol
temporal lobda 18 mm capinda kitle izlendi. BOS incelemesinde plazma
hiicre infiltrasyonu mevcuttu. Hastaya Pom-Dex tedavisi baslandi. Fakat 2
kiir sonrasi yanit yavas oldugu ve agri nedeniyle hastanin klinigi kotiye
gittigi icin hastanin tedavisine santral sinir sistemine gecisi iyi ve alkilleyici
bir ilag olan temozolomid eklendi. Bu tedavinin ilk kiirii sonunda hastanin
agr sikayeti tamamen kayboldu. Pomalidomid ve temozolomid tedavi-
sinin 3. kiirl sonrasi ¢ekilen MR stabil hastalik ile uyumlu olarak izlendi.
Hastaya tam uyumlu akraba disi vericiden thiotepa ve melfalan rejimi ile
allojeneik HKHN nakli yapildi. Naklin 1. ve 2. ayinda ¢ekilen MR incele-
melerde parankimal tutulumun tamamen kayboldugu izlendi. Hastada
naklin +97. glinlinde refrakter grade 3 karaciger ve gastrointestinal GVYHD
gelisti. Yuksek doz steroid tedavisine yanit vermeyen hastaya fotoferez
tedavisi baslandi. Hem GVHD icin etkin olmasi hem de anti-myeloma ve
santral sinir sistemine gegisinin iyi olmasi nedeniyle ibrutinib tedavisi
baslandi. Alt gastrointestinal sistem kanamasi ve sepsis nedeniyle hasta
+114.glinde kaybedildi.

Tartisma: Oldukca nadir goriilmesi nedeniyle SSS tutulumlu MMde
standart bir tedavi yaklasimi yoktur. Lenalidomid ve daha fazla oranda
olmak lzere pomalidomid SSS'ye gecisi iyi olan ilaglardir. Bizim vakamizda
pomalidomid ile iyi klinik yanit alinmayinca, tedaviye SSS'ye gegisi iyi olan
temozolomid eklenerek kombine olarak verilmis ve bu tedavi ile stabil
hastalik elde edilmistir. Bu tedavi kombinasyonu hastayi transplanta tasi-
mada kopri gorevi gormustur. Literatiire bakildiginda pomalidomid ve
temozolomid kombinasyonunun SSS tutulumlu MM'de kullanimiyla ilgili
veriye rastlanilmamistir. Bizim vakamiz bu agidan ilktir ve bu kombinasyon
hastada calismistir. Sonug olarak MM'de SSS tutulumu yonetmesi oldukca
zor bir klinik durum olup bu durumda standart bir tedavi yaklasimin
olmamasi, yeni nesil ilaglarin SSS gecislerinin tartismali olmasi, SSS tutu-
lumunun ¢ogunlukla hastaligin ilerleyen donemlerinde ortaya ¢ikmasi ve
cogunlukla sitogenetik olarak kot risk faktorlerini de beraberinde bulun-
durmasi hasta yonetimini daha da zorlastirmaktadir. Thiotepa’li hazirlik
rejimleri ve dikkatli GVHD takibi ile allojeneik HKHN bu hastalarda hastalik
kontroli icin bir tercih olabilir. Fakat tedavi ile iliskili mortalite nedeniyle
hastalarin dikkatli secilmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Multipl miyelom, SSS tutulumu, temozolamid, allojeneik kok
htcre nakli
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HKHN SONRASI, KRONiK GVHH NADIR BULGUSU OLARAK
GELISEN PNOMATOZIS INTESTINALIS, SUBKUTAN
AMFIZEM VE PNOMOMEDIASTINUM

Burcu Akinci, Fatma Demir Yenigiirbiiz, Didem Atay, Arzu Akcay, Giilyiiz Oztiirk

Referans Numarasi: 145
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Giris: Kronik graft versus host hastaligi (KGVHH), allojeneik hematopoietik
kok hiicre nakli (AHKHN) sonrasi gelisen, pek cok organi etkileyebilen,
onemli bir morbidite ve mortalite nedenidir. KGVHH ¢ok farkli bulgular ile
prezente olabilir. Burada, Grade IV AGVHH (cilt + GIS + karaciger) sonrasi
KGVHH ile iliskili bronsiolitis obliterans (BO), subkutan amfizem, pnémo-
mediastinum ve pnomatozis intestinalis gelisen bir olgu sunulmustur.

Olgu: 10 yasinda erkek olgu, trizomi 8 pozitif myelodisplastik sendroma
sekonder gelisen akut myeloid I6semi nedeni ile tarafimiza basvurdu. Aile
ici ve kemik iligi bankasindan HLA tam uyumlu dondrii bulunamayan
hastaya annesinden alfa/beta deplesyonu yontemi ile haploidentik kok
hiicre nakli yapildi. GVHH profilaksisi siklosporin ve mikofenolat mofetil
ile yapildi. 21. glinde kemik iliginden bakilan kimerizm %7100 verici olarak
sonuclandi. Onbesinci glinden sonra hastada; Grade IV cilt (Resim 1),
Grade Il gastrointestinal ve Grade Il karaciger GVHH gelisti. Steroid bas-
land. Siklosporin tedavisi takrolimus ile degistirildi. 6 doz 1 MU/kg mezen-
kimal kok hiicre verildi. Yaklasik 3. aydan sonra tam diizelme saglandi.
Steroid azaltilarak kesildi. Takrolimus ve mikofenolat mofetil ile devam
edildi. Besinci aydan sonra solunum bulgularinda yavas yavas kotllesme
meydana geldi. Solunum fonksiyon testi (FEV 1 %13, FVC %26, FEV1/FVC:
%53) ve HRCT'de BO ile uyumlu bulgular saptandi. Tedavisine tekrar ste-
roid eklendi. Mikofenolat mofetil tedavisine devam edildi. Ayni dénemde
takrolimusa sekonder yan etkiler de gelismis olmasi nedeni ile bu ilag kesi-
lerek, ruksolitinib baslandi. Tedavilere yeterli yanit alinamamasi nedeni ile
posttransplant 8. ayda ekstrakorporeal fotoferez baslandi. Posttransplant
11. ayda gelismis olan pansitopeni ruksolitinib ile iliskilendirildigi icin, bu
tedavi sonlandirildi. Hastaya ev tipi solunum destek cihazi temin edildi.

Hastanin, nakil sonrasi yaklasik 11.5 ayda karin agrisi ve sisligi meydana
geldi. Batin USG ve BT incelemesi sonrasinda pndmatozis intestinalis gelis-
tigi gorildi. Genis spektrumlu antibiyoterapisi baslandi, cerrahi bir miida-
hale yapilmadi. Mevcut tablo kronik GiS GVHH ile iliskilendirildi. Bundan
yaklasik 2 ay sonrasinda, bogaz agrisi sikayeti ile basvurdu. Sag suprak-
lavikular bolgeden yukari dogru hissedilen subkutan amfizemi oldugu
farkedildi (Resim 2). HRCT ile beraber pnémomediastinumu da oldugu
gorildu (Resim 3). Cocuk cerrahisi ve gogus cerrahisi ile yakin takip edilen
olguya cerrahi midahale yapilmasi distiniilmedi. Mevcut durum BO ya
baglandi. Hasta su an postransplant 14. ayda takip edilmektedir. Amfizemi
gerilemekle beraber, diger bulgular halen devam etmektedir. Diizenli ola-
rak fotoferez islemlerine, ayrica disuk doz steroid ve mikofenolat mofetil
ile immunsupresif tedavisine devam edilmektedir.

Sonug: KGVHH'nin bulgulari ¢cok cesitli olup, BO bunun iyi bilinen bir
komponentidir. Ancak; subkutan amfizem, pnémomediastinum ve pné-
motozis intestinalis gibi “Hava Kacagi Sendromlar” oldukca nadir gordil-
mektedir. Bu bulgularin yénetimi ¢ok zor olup, farkl tedavi secenekleri
denenebilir. Bu komplikasyonlarin hepsinin birden ayni hastada gelismis
olmasi nedeni ile bu olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Graft Versus Host Hastaligi, Pnémomediastinum, Pnématozis
intestinalis
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Resim 1. Grade IV cilt GVHH

Resim 3. Pnomomediastinum

B Graft-versus-host Hastaligi - Klinik
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SACLI HUCRELi LOSEMI VE PRIMER MYELOFIBROZIS
BIRLIKTELIGINDE ALLOJENEIK NAKIL SONRASI ORTAK
ETKIiN TEDAVi: RITUKSIMAB

Asena Dikyar', Ferda Can', Ziibeyde Nur Ozkurt', Zeynep Arzu Yegin', Nalan Akyiirel?, Miinci
Yaga'

Referans Numarasi: 52

"Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Eriskin Hematoloji Bilim Dali, Ankara
2Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dal, Ankara

Saclihiicrelilésemi, tiim 16semilerin %2'sini olusturturur [4]. Asemptomatik
hastalar tedavisiz izlenirken, tedavi endikasyonu olan hastalar icin ilk sece-
nek kladribindir, rituksimab da tedavi secenekleri arasinda yer almaktadir
[1]. Primer myelofibrozis ise atipik megakaryositik hiperplazi ve kemik iligi
fibrozisi ile seyreden klonal bir kok hiicre hastaligidir [2]. Sikhigi 100000'de
0.1 ile 1 arasinda degismektedir [3]. Kiratif tek tedavi secenegi olan
allojeneik hematopoetik kok hiicre nakli (AKHN) yiksek riskli hastalara
onerilmektedir [2]. Allojeneik kok hiicre nakli sonrasi gelisen kronik graft
versus host hastaligi (GVHH) 6nemli bir mortalite nedeni olup, steroid
yanitsiz vakalarda rituksimab tedavi secenekleri arasindadir [5,6]. Bu vaka
sunumunda sacl hiicreli I16semi tedavisi sonrasi primer myelofibrozis tani-
st alan ve allojeneik kok hiicre nakli yapilan bir hastada rituksimabin hem
steroid yanitsiz kronik sklerotik cilt GVHH hem de eslik eden sacli hucreli
16semi niikst endikasyonu igin kullanimini sunulmaktadir.

Vaka Sunumu: Kirksekiz yasinda kadin hastaya pansitopeni ve spleno-
megali saptanarak yapilan kemik iligi biyopsisinde %70 oraninda kiglk
oval nukleuslu sitoplazmik c¢ikintilara sahip lenfoid hiicre infiltrasyonu
gorildu. Lenfoid infiltrasyonda CD20, TRAP, anneksin A1 pozitif olup siklin
D fokal pozitif idi. Grade 2/3 retikilin lif artisi saptandi. Sacl hiicreli 16semi
tanisi konularak 1 kiir Kladribin verildi. 3 ay sonra yapilan degerlendirme-
de kemik iligi biyopsisi normoselller olup CD20 ile %5'in altinda lenfoid
hlicrede boyanma gorildi, kismi yanit izlendi. 8 ay sonra tekrarlayan
sitopeniler nedeniyle yapilan kemik iligi biyopsisinde selilarite %95,
megakaryositler bizaar morfolojide izlendi. Grade 2/3 retikilin fibrozis
ve minimal kollajen fibrozis saptandi. Eritropoetin normal sinirlarda ve
JAK-2 mutasyonu pozitif bulundu. Primer myelofibrozis IPSS orta-2, DIPSS
yuksek, DIPSS plus ylksek riskte olarak degerlendirildi. HLA tam uyumlu
kardes vericisinden Fludarabin-Melfalan hazirlik rejimi ile allojeneik hema-
topoetik kok hticre nakli yapildi. GVHH proflaksisi mikofenolat mofetil ve
siklosporin ile yapildi. Nakil sonrasi izleminde notrofil engraftmani +14.
glinde, trombosit engraftmani +24. glinde gerceklesti, tam kimerizm
saglandi, JAK-2 mutasyonu negatiflesti. +14. ayda grade 2 sklerotik cilt
GVHH saptandi. 1 mg/kg/giin dozunda metilprednizolona ve 2. sirada
UVA'ya yanit alinamadi. imatinib kademeli artirilarak 400mg/giin dozuna
ulasildiginda kronik cilt GVHH'de kismi yanit elde edildi. +36. ayda kemik
iligi biyopsi kontrollinde retikiilin veya kollajen lif artisi saptanmamasina
karsin CD20 ile %20, TRAP ile % 10 B lenfoid hiicrede boyanma izlendi.
JAK-2 muatsyonu negatifti. Sacli hicreli 16semi niksi olarak degerle-
nidirilen hastaya haftalik rituximab baslandi, 4 haftalik tedavi sonunda
infiltrasyonun %5’ e geriledigi saptandi. 2. Kir rituximab ile devam edildi.
Tedaviler sonunda cilde ait sklerotik alanin da %8'e geriledigi gorilda.

Tartisma ve Sonug: Sach hiicreli I6semi indolent seyirli bir B hiicre neop-
lazisi olup, birinci basamakta kullanilan kladribine bilyuk 6lclide yanit
alinmaktadir. Sach htcreli 16semi ile myeloproliferatif neoplazi birlikte-
ligi stk olmamakla birlikte hastamizda da oldugu gibi her iki hastaligin
kemik iliginde fibrozis, splenomegali ve pansitopeni bulgulari 6rtusebilir.
Literattirde bu birliktelige yonelik bazi vakalar yayinlamis olup, vakalarin
daha ¢ok polistemia vera ile izlenen hastalar oldugu gorilmektedir [7].
Sacl hicreli 16semi tedavisinde tek basina rituksimab kullanilan olgularda
%32 oraninda tam remisyon bildirilmistir [8]. Kronik cilt GVHH'de rituksi-
mab ile yaklasik %50 yanit oranlari bildirilmistir [5,9].Kronik GVHH tedavi-
sinde de etkili oldugu bilinen rituksimab ortak bir tedavi secenegi olarak
disinulerek tedaviye eklenmis ve olumlu yanit alinmistir. Bu hastalarda
rituksimabin kullanimina, posttransplant dénemde makul yan etki profili
nedeniyle, 6ncelik verilmesi diistinilebilir.

Anahtar Kelimeler: Myelofibrozis, Sach hticreli [6semi, Rituksimab, Kok hiicre nakli
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PS-20 Referans Numarasi: 93

PAROKSISMAL NOKTURNAL HEMOGLOBINURIDE
ALLOJENEIK KOK HOCRE NAKLI: OLGU SUNUMU

Aysenur Arslan, Fatma Keklik Karadad, Nur Akad Soyer, Fahri Sahin, Giiray Saydam

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali

Girig: Paroksismal noktlrnal hemoglobiniri (PNH) hematopoietik kok
hiicrede PIG-A genindeki somatik mutasyona bagli olusan ve edinsel geli-
sen benign bir klonal hastaliktir. intravaskiler hemoliz, venéz tromboz ve
sitopenilerle karakterizedir. Klasik PNH tedavisinde eculizumab énemli bir
tedavi secenegi iken aplastik anemi ile seyreden PNH tedavisinde immun-
supresif ajanlar kullanilabilir. Giinimizde kiratif olan tek tedavi secenegi
ise allojeneik kok hiicre nakli (AKHN)dir.

Olgu Sunumu: 51 yasinda erkek hasta klinigimize halsizlik, efor kisithg,
diseti ve burun kanamasi sikayetleri ile basvurdu. Fizik muayenesinde
kardiyak ve solunum muayenesi normaldi, lenfadenomegali ve organo-
megali yoktu. Zaman zaman idrar renginde koyulasma tarifleyen hastanin
tromboz 6ykiisti yoktu. Laboratuvar bulgularinda hemoglobin:6.3 g/dL,
I6kosit: 3350/mm?, trombosit: 12000/mm? saptandi, intravaskiler hemoliz
bulgular mevcuttu. Hastaya kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi uygulandi.
Sellilarite degisken olup 3/5 kisimda %5, diger alanlarda %40 saptandi.
Displazi bulgusu ya da atipik blastik hlicre gorilmedi. FLAER ile akim
sitometrik tetkiklerinde grandlositlerde %40.29, monositlerde %58.6, erit-
rositlerde %2.7 PNH klonu saptandi. Sik transfiizyonu ihtiyaci olan ve efor
iliskili g6gus agrisi olan hastaya eculizumab baslandi. 6. ayda génderilen
FLAER ile granilositlerde %85.99, monositlerde %96, eritrositlerde %7.6
PNH klonu saptandi. Hemoliz kontrol altina alinan ancak pansitopenisi
bulunan hastanin tedavisine siklosporin eklendi. 1 yil sonunda pansitope-
nisi devam eden ve sik transflizyon ihtiyaci devam eden uyumlu akraba
vericisi bulunmayan hastaya akraba disi tam uyumlu vericiden allojeneik
kok hicre nakli uygulandi. Hazirlama rejiminde busulfan 3.2mg/kg/giin
(-7, -6), fludarabin 30mg/m?¥giin (-7,-6,-5,-4,-3,-2), anti-timosit globdlin
3mg/kg (-3,-2,-1) kullanildi. Graft versus host hastaligina yonelik proflaksi
metotreksat ve siklosporin ile yapildi. 16. glinde trombosit engrafmani,
17. giinde nétrofil engrafmani gerceklesti. Nakil sonrasi 1. ayda hb: 9 g/
dL, I6kosit: 3350/mm?3, plt: 138000/mm?*dii. Hastanin replasman ihtiyaci
bulunmuyordu. 30. glinde FLAER calisildi. PNH klonu varligi saptanmadi.
Hasta nakil sonrasi 2. ayda olup takip ve tedavisine devam edilmektedir.

Tartisma ve Sonug: PNH'da eculizumab C5'e karsi gelistirilmis bir monok-
lonal antikor olup hemolizi engelleyerek transfiuizyon ihtiyacini azaltarak
hastanin yasam kalitesini artiran dnemli bir tedavi secenegidir. Hayati
tehdit eden sitopeniler varliginda ise kiratif tek tedavi secenegi alloje-
neik kok hiicre naklidir. Morbidite ve mortalitesi yiiksek olmasi nedeniyle
secilmis hasta grubunda uygulanan AKHN bizim hastamizda da basarili bir
sekilde uygulanmis ve 1. ayda PNH klonlarinin ortadan kalktigi ve hastanin
transfiizyon ihtiyacinin kayboldugu gézlenmistir.

Anahtar Kelimeler: Paroksismal noktiirnal hemoglobindiri, allojeneik kdk hiicre
nakli, eculizumab

B Erken Komplikasyonlar / Geg Etkiler ve Yasam Kalitesi
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PEDIATRIK KEMIK iLiGi NAKIL UNIiTESINDE iZOLE EDILEN
NADIR BIR PATOJEN: RALSTONIA SPP
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Karasu', Vedat Uygun?, Volkan Hazar', Akif Yesilipek'
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Referans Numarasi: 60

Girig: Ralstonia tlrleri gram negatif, aerobik, oksidaz-pozitif, non-
fermantatif basillerdir. Insanlarda nadiren enfeksiyon yaparlar ancak son
yillarda firsatci bir patojen olarak 6zellikle saghk kuruluslarinda daha sik
gorilmektedir. Genellikle virllansi diisik olmasina ragmen hastalarin
ozelligine gore asemptomatik klinik bulgulardan sepsise kadar ¢ok farkli
sekillerde kendini gosterebilir.

Metod: Pediatrik kemik iligi nakil Unitesinde Mayis 2019 - Agustos
2019 tarihleri arasinda nakil yapilan 9 hastada Ralstonia spp Uremesi
saptanmistir.

Patojenin izole edilmesine oncelikle hastane icerisinde yeni degisime
gidilmis malzeme ve Urlinlerin tespiti ile baslandi. Hasta servisinden
ortam kultlri ve paketi agilmamis kataterlerden numune alindi. Ralstonia
hakkinda yayinlanmis calismalara dayanarak oncelikle sivi solGsyonlardan
yeni degismis serum sale ampul, distile su, batikon ve serumlarin ekimi
yapildi. Belirlenen numuneler kanl agar, ¢ikolata agar ve mac conkey
agara azaltma yontemi ile ekildi. 24 saat siire ile 35-37 derecede etlivde
inkiibe edildikten 24 saat sonra bir Greme gozlenmis ise identifikasyon
yapim asamasina gegildi (Ureme henliz gorilmiyorsa 72 saate kadar
inklibasyon devam ettirildi).

Arastirmalar sonucunda sadece 50, 100 ve 250 ml izotonik serum sivila-
rinda Ureme gozlendi. Belirlenen izotonik serumlarin kullanimi Enfeksiyon
Kontrol Komitesi tarafindan derhal durduruldu. Hastalarin yakin takip ve
tedavisine devam edildi.

Sonuglar: Ralstonia spp Uremesi tespit edilen hastalarin 4G kadin, 5'i
erkekti. Ortanca yas 16 (2-17 yas) olarak tespit edildi. Hastalarin 2'sine
otolog, 7'sine ise allojenik nakil uygulandi. Allojenik nakil yapilan hasta-
larin 4'G uyumlu akraba disi, digerleri haplo, uyumlu akraba ve uyumlu
kardesten nakil oldu. K&k hiicre kaynadi olarak 3'linde sadece kemik iligi,
2'inde sadece periferik kok hiicre ve geri kalan iki hastanin birinde kemik
iligi+kordon kani, digerinde ise kemik iligi+periferik kok hicre kullaniimis-
tir. Tim hastalarin hazirlik rejimi myeloablatif olarak hazirlanmistir.

Ralstonia spp Uremesi saptanan 9 hastadan 8'inde Ralstonia pickettii Gre-
mesi gozlenirken sadece bir tanesinde Ralstonia insidiosa Gremesi goril-
miistir. Uremenin saptandig kiiltiirtin alinma zamani ortanca 4 giin (nakil
sonrasi 0-50 giin) olarak tespit edildi. Kiiltliriin sonuglanmasi icin gecen
ortalama siire 5 giindiir (3-10 giin). Ureyen mikroorganizmalarin direng
paterni incelendiginde gram negatif bir basil olmasina ragmen 3 hastada
amikasin direnci gorilmektedir. Hastalarin timiinde tedavide merope-
nem ile yanit alindigi gorilmektedir. Ortalama tedavi siiresi 14 giin (7-21
glin) olarak tespit edildi. Hastalarin hepsinde ilk klinik bulgu olarak ates
gorillrken, enfeksiyonlarin timi bakteriyemi tarzinda seyrederken hicbi-
rinde enfeksiyona bagli organ tutulumu goériilmedi. Hastalarin timiinde
antibiyotik tedavisi sonrasi yanit alindi ve kontrol kiltirlerinde Ralstonia
spp rastlanmadi.

Tartisma: Ralstonia spp ¢ok nadir gorilen ve viriilansi disik bir gram
negatif basil olmasina ragmen nozokomiyal enfeksiyonlar icinde firsatgi
bir patojen olarak kendini géstermektedir. Ozellikle kontamine soliisyon-
lar icerisinde Uredigi bildirilen Ralstonia bakterisi bizim vaka serimizde de
kullanilan serumlar icerisinden izole edilmistir. Immiinsiiprese pediatrik
bir hasta grubunda Ralstonia bakteriyemisinin uygun antibiyotik tedavi-
siyle morbidite ve mortaliteye yol agmadan basariyla tedavi edilebildigi
gOsterilmistir.

Anahtar Kelimeler: Ralstonia, Kemik iligi Nakli, Pediatrik
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W Pediatrik Konular

PS-23 Referans Numarasi: 13

ALLOJENEIK KOK HUCRE NAKLi SONRASI BCG ASI
SUSUYLA GELISEN ABSE OLGUSU

Suar Caki Kilic, Funda Tekkesin, Fikret Asarckli, Ulkii Miray Yildinim, Begiim Sirin Kog

Sbii Umraniye Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Kemik fligi Nakil Unitesi

BCG asisi tuberkuloz enfeksiyonunu énlemek icin cocukluk ¢caginda yay-
gin olarak uygulanan bir asidir. Immun yetmezlik tanisi ile hematopoetik
kok hiicre nakli (HKHN) yapilan hastalarda BCG asisina bagl komplikas-
yonlar gorulebilir.

Olgu: Sekiz aylik erkek hasta agir kombine immun yetmezlik (T negatif, B
negatif, NK pozitif) tanisiyla HKHN yapilmak Gizere hastanemize basvurdu.
Hasta tuberkuloz proflaksisi icin izoniazid ve rifampicin proflaksisi almak-
taydi. Tam uyumlu kardes donori olan hastaya hazirlik rejimi verilmeden
kemik iligi kaynaklt HKHN yapildi. Kimerizm testi +14 glinde %6 bulundu.
Nakil sonrasi 30. Glinde kimerizm %88'e ylkseldi. +44. Glinde asi bolge-
sinde agrisiz sislik basladi ardindan sislik bolgesinde fluktuasyon gorilda.
Asi yapilan alanda abse formasyonu gelisen hastanin lezyonlar sol axiller
bolge ve thorax sol yarisinda pektoral kas tizerinde goéruldi. Yizeyel ult-
rason ve kontrastli MR cekildi. Toraks sol yan duvarinda pektoral kas pos-
terior komsulugunda aksiller bélgeye uzanan 39,5x18 mm boyutlarinda
kaln cidarli lokule lezyon mevcuttu. Sol kol dis ylizde 10x8 mm boyutlu
ylzeyel abse alani izlendi. (Resim 1) INH ve rifampisin tedavisine devam
edilen hastanin tedavisine sefepim ve vankomisin eklendi. Tedavinin 4.
Haftasindan lezyonlarda gerileme olmamasi Uzerine cerrahi olarak tama-
men cikartildi. Rutin gram boyama ve kiiltiirleri negatif saptandi. Aside
direncli bakteri gorildi. Mycobacterium DNA PCR pozitif olarak bulundu.
Lowenstein Jensen besiyerinde lireme gdzlenmedi. Hastanin tedavisine
levoflaksasin, etambutol ve amikasin eklendi. Lezyon bolgesinin patolojik
incelemesinde kazeifikasyon nekrozu gorildi. Cerrahi tedavi sonrasinda
da tuberkuloz tedavisine devam edildi. Hastanin lezyonlari tamamen
geriledi.

immun yetmezlik tanisiyla takip edilen hastalarda BCG asi bélgesinde len-
fadenit siklikla gériiliir. Ozellikle agir kombine immun yetmezlik vakalarin-
da bu enfeksiyonlarin mortalite ve morbiditesi ytiksektir. Bu nedenle SCID
gibi siddetli immun yetmezligi olan olgularda tuberkuloz absesi agisindan
dikkat edilmesi gereklidir

Anahtar Kelimeler: immun yetmezlik, BCG, tiiberkuloz

Resim 1. Thorax MR goriintiisii

KARDES DISINDAKi AKRABALARDAN YAPILAN
HEMATOPOETiK KOK HUCRE NAKLi SONUGLARI: BiR
PEDIATRIK MERKEZIN DENEYiMi

Basak Adakli Aksoy', Ersin Toret', Funda Cipe', Selime Aydogdu’, Giircan Dikme', Tung Fisgin’,
Ceyhun Bozkurt?

1Altinbas Universitesi Medicalpark Bahgelievler Hastanesi
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Girig: HLA tam uyumlu kardesten yapilan nakiller altin standarttir ancak
sadece %30 kadar hasta bu tarz dondre sahiptir. Akraba evliliginin ytiksek
oranlarda gerceklestigi Turkiye gibi tlkelerde kardes disinda akraba tam
uyumlu donor bulunmasi ihtimali artmaktadir.

Gereg ve Yontem: Merkezimizde 2015 ile 2019 yillari arasinda 32 olguya
aile i¢i tam uyumlu dondérden hematopoetik kok hicre nakli (HKHN)
yapildigi saptandi. Hastalarin demografik ve transplant 6zelliklerine dosya
kayitlarindan ulasildi.

Bulgular: Altta yatan hastaliklar aplastik anemi (AA) (n=3), immin
yetmezlik (n=8), hematolojik malignite (n=7) ve talasemi major (n=14)
olarak belirlendi. Hastalarin ortalama yasi 7,8 yil (1-15 yil) hesaplandi.
Dondrlerden onu (%31) anne, sekizi (%25) baba, altisi (%19) kuzen, dordi
(%13) amca, ikisi (%6) hala, biri (%3) dayi ve biri (%3) babanin babasiydi.
Otuziki hastanin 31'inde (%97) engrafman gerceklesti. Agir kombine
immiin yetmezliklli bir hasta nakilin +10 giinde febril nétropeni nedeniyle
kaybedildi. Otuzbir hastada ortalama nétrofil recovery 14,5 gln (8-22
glin) ve trombosit recovery 21,7 giin (9-37 glin) olarak hesapland. tala-
semili olgularin doérdiinde (%28) nakil sonrasi ilk yil icinde sekonder graft
yetersizligi ve talasemik geri donus gelisti. Nakil iliskili komplikasyonlari
inceledigimizde; SOS (n=7), GVHH (derece I-IV) (n=5), CMV enfeksiyonu
(n=7), BK viris iliskili sistit (n=1) ve santral kateter enfeksiyonu (n=7)
olarak saptandi.

Sonug: Heterojen bir grupta paylastigimiz bu sonuclarin, cok merkezli

yapilacak calismalar ile hastaliklar 6zelinde karsilastirma yapilmasi faydal

olacaktir.

Anahtar Kelimeler: cocukluk ¢agi, hematopoetik kok hiicre nakli, akraba tam

uyumlu dondr
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Tablo 1.
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HEMATOPOETIK KOK HUCRE NAKLI YAPILAN HASTADA
POSTERIOR REVERSIBLE ENSEFALOPATIYE BAGLI UZAMIS
GORME KAYBI

Arzu Akyay

Indinii Universitesi Tip Fakiiltesi

Referans Numarasi: 101

Giris: Posterior reversibl ensefalopati sendromu (PRES) nobetler, bas agrisi
ve gorme bozukluklar ile birlikte manyetik rezonans gériintilemede pari-
yetal ve oksipital lobda vazojenik 6dem ile tani konulabilen ve sekelsiz iyile-
sebilen cogunlukla hipertansiyonun eslik ettigi klinik ve néroradyolojik bir
tanidir. Otoimmun hastaliklar, immunsupresif ilaglar, kortikosteroidler, masif
kan trasfuizyonu, bobrek hastaliklar ve hipertansiyon PRES etyolojisinde rol
oynayabilmektedir. Burada hematopoetik kok hiicre nakli (HKHN) sonrasi
PRESe bagli uzamis gorme kaybi gelisen bir vaka sunulmustur.

Olgu: Alti buguk yasinda erkek hastaya talasemi major tanisiyla 12/12
uyumlu kiz kardesinden allojenik kok hiicre nakli yapildi. Hastanin +12.
glinde defibrotid profilaksisi altindayken karin ¢evresinde 2 cm ve vicut
agriliginda 800 gr artis ile birlikte agrili hepatomegali (8 cm) ve splenome-
gali (6 cm) saptandi. Hastaya bu bulgularla VOD 6n tanisi ile 2x10 mg aldak-
ton baglandi. Mayi ve tuz kisitlamasi yapildi, hepatotoksik ve nefrotoksik
ilaglan azaltildi. Hastada defibrotid profilaksisine ragmen VOD gelistigi icin
tedaviye metilprednizolon (MPZ) 500 mg/m?/giin eklendi. Ayni giin yapilan
ultrasonografide dalak kraniokaudal 16 cm boyutta, perihepatik serbest sivi
ve bilateral toraksta 2 cm plevral efiizyon saptandi. MPZ 3 giin 500 mg/m?, 3
glin 2 mg/kg/glinden aldi daha sonra 3 guinltik aralarla azaltilarak bazal kor-
tizol dlizeyine gore kesilmesi planlandi. Ancak steroid tedavisinin 5. gtintin-
de hastada gérme kaybi ve goézlerini bir noktaya dikme seklinde biling
degisikligi ve saturasyon distikligu oldu. Ayni zamanda hipertansiyonu da
mevcuttu (132/85 mmHg). Hasta yogun bakima alindi ve acil. MRI gekildi.
MRI'da bilateral pariyeto-oksipital bolgede ve frontalde, agirlikh olarak
posterior yerlesimli difiizyon kisitlanmasi gosteren T2 ve flair sinyal artislari
gorilerek PRES lehine degerlendirildi (Sekil 1). MPZ alan hastaya levetirase-
tam eklendi. Tansiyon yuikseklikleri olan hastaya antihipertansif baslandi ve
siklosporin dozu azaltildi. Takibinde hasta gérme kaybi 2 giin devam etti,
daha sonra 3-4 glinde bulanik gérme ve halistinasyonlari oldu. G6z muaye-
nesinde makula ve retina dogal, optik disk hafif silik olarak degerlendirildi.
Steroid dozu azaltildi ve defibrotide devam edildi. Takibinde VOD'si ve PRES
bulgular diizeldi. Hasta +56. glinde sorunsuz olarak taburcu edildi.

Tartisma: Karacigerin veno-okluziv hastaligi (VOD), sivi tutulumu, asit,
sarilik, viicut agirhigr artisi (2% 5) ve agrili hepatomegali ile hematopoetik
kok hiicre naklinin (HKHN) agir bir komplikasyonudur. PRES siddetli hiper-
tansiyon, akut bobrek hastaliklari, immiinstpresif ve kortikosteroid tedavi
sirasinda gorilebilen subakut baslangicli bir ensefalopatidir. PRES'in
hipertansiyona sekonder serebral otoregiilasyondaki anormalliklere bagl
vazodialtasyon ve 6dem sonucunda gelistigi distintlmektedir. PRES'e
bagl kisa stireli gérme bulanikligi veya kaybi sik rastlanan bulgulardandir.
Bu durum PRES'te daha ¢ok beynin posterior kan akiminin etkilenmesi ile
aciklanabilir. PRES gelisen olgularda gérme kaybi genellikle kisa surelidir
ancak literatlirde uzamis gérme kaybi yasayan vakalar da rapor edilmistir.
Bizim vakamizda gérme problemi yaklasik bir hafta devam etmistir.

Sonug: HKHN sonrasi hipertansif seyreden, gorme bozuklugu ve mental durum
degisikligi olan hastalarda PRES dustintilmelidir. Bu vaka sunularak PRESte uza-
mis gorme kaybinin olabilecedi, erken tani ve etkin tedavi ile gérme kaybinin
potansiyel olarak geri donuslii oldugu vurgulanmak istenmistir.

Anahtar Kelimeler: PRES, gorme kaybi

Kaynaklar
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B Hematopoietik Kok Hiicreler

PS-25

YAYGIN NON HODGKiN LENFOMA TANISIYLA RiTUXiMAB
TEDAVISI SONRASI HIV NEGATIF HASTADA KAPOSI
SARKOMU TANILI BIR OLGU

Yakup Unsal', Giiler Delibalta?, Serdar Bedii Omay’

Referans Numarasi: 14

'(izel Emsey Hospital Hematoloji Ve Eriskin Kok Hiicre Nakil Merkezi
20zel Emsey Hospital Enfeksiyon Hastaliklari

Kaposi sarkomu (KS), siklikla alt ekstremite olmak Uzere deride, mukozal
membranlarda ve i¢ organlarda mor-siyah lezyonlar olarak beliren bir reti-
kiloendotelial sistem tumoriudir. Human Immunodeficiency Virus (HIV)
enfeksiyonlarinin her evresinde insanlari etkileyebilecegi gibi bazi HIV
negatif olgulari da etkileyebilir. KS Edinilmis immun Yetmezlik Sendromu
(AIDS) olgularinin %30-40'inda siklikla ilk bulgu olarak gériilir. Difflz
Buyuk B Hucreli Lenfoma (DBBHL) tanisiyla Rituximab iceren tedavi proto-
kolleri ile tedavi edilen ve tedavi sonrasi kaposi sarkomu tespit edilen HIV
negatif bir olgu sunulacaktir.

Anahtar Kelimeler: Yaygin Non Hodgkin Lenfoma, Rituximab, Kaposi Sarkomu
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B Multipl Myelom

PS-26 Referans Numarasi: 161

B Graft-versus-host Hastaligi - Klinik

PS-28 Referans Numarasi: 43

MULTIPL MYELOM HASTALARINDA OTOLOG KOK HUCRE
NAKLi SONRASI NOTROFiL ENGRAFMANI, C-REAKTIF
PROTEIN VE ENFEKSIYON iLisKisi

Giilcan Kokcii', Ahmet Seyhanlr?, Boran Yavuz?, inci Alacacioglu?, Mehmet Ali Ozcan?, Fatih
Demirkan?, Biilent Undar?, Giiner Hayri Ozsan?

"Dokuz Eyliil Universitesi Hastanesi I Hastaliklari Anabilim Daly
*Dokuz Eylil Universitesi Hastanesi Hematoloji Bilim Dali

Multipl Myelom tanili hastalarda Otolog Kok Hucre Nakli, uygun hasta-
larda sik tercih edilen bir tedavi yontemidir. Nakil sonrasi hastalarda lokal
ya da sistemik enfeksiyon bulgulari sikca gorilebilmekte ve sistemik
antibiyotik ihtiyaci olmaktadir. Biz ¢alismamizda OKHN sonrasi nétrofil
engrafmanina kadar olan siirede Crp artisini, bu artisin engrafman zamani
ve enfeksiyoz stiregler ile iliskisini incelemeyi amacladik. Toplam 30 has-
tanin verileri degerlendirildi. Myelom tipi 10 hastayla en fazla IgG-Kappa
tipindeydi. Ortanca verilen Urin miktari 6,4.10°kg (min.4,1 max.18)
idi. Hastalarin ortanca noétrofil engrafman giind 11 (min.9 max.13) idi.
OKHN'nden nétrofil engrafmanina kadar gecen sirede en yiksek Crp
degeri ortanca 110 mg/L (min.11 max.298) idi. Crp piki engrafmandan
ortanca 2 giin (min.1 max5) , engrafman giind ortanca Crp 41mg/l(min.8
max.89) idi. Hasta bazinda Crp pik degere en yakin +/-2 giin icinde bakilan
prokalsitonin degerleri incelendiginde 16 hastaya prokalsitonin bakilmis
olup ortanca 0,11 ng/ml (min.0,01 max0,84) saptanmis olup 13 hasta-
nin prokalsitonin degeri normal ya da lokal enfeksiyon ile uyumluydu.3
hastanin prokalsitonini 0,5 ng/ml'den biiyiik olup sistemik enfeksiyon ile
uyumluydu. Bu hastalarin Crp pik ortalamasi 159 mg/l saptandi. Hastalarin
24'inde Crp pik gliniinden 6nce enfeksiyon bulgusu mevcuttu. 6'sinda
hicbir enfeksiy6z bulgu olmamasina ragmen bu hastalarin engrafmana
kadar olan siirede Crp piki ortanca 72 mg/I (min.39 max.103) saptandi. Bu
da enfeksiyondan bagimsiz olarak Crp'nin engrafman éncesi yukselebile-
cegini disundirmektedir. Ayrica 2 hastamizda engrafman o6ncesi 2 kez
Crp piki saptanmis olup ilk olguda Crp OKNH'nin 6.gliniinde 64 mg/I sap-
tanip sonrasinda dustiikten sonra engrafmandan bir giin 6nce 103 mg/l'a
ylikseldigi goriilmis ve ayni glin bakilan prokalsitonin 0,06 ng/ml sap-
tanmugtir. ikinci hastamizda da OKHN'nin 5.giinii Crp 73 mg/| saptanmig
takibinde kendiliginden diisme egilimi gosterdikten sonra engrafmandan
iki glin &nce 91 mg/l'ye yiikselmistir. iki hastamizda da Crp yiikseldigi
donemde klinik enfeksiyon bulgusuna rastlanmamistir. Ancak yine de Crp
ylikselmesi ve noétrofil engrafmani arasinda dogrudan iliski kurmak icin
ileri incelemelere ve prospektif calismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: multipl myelom,otolog kok hticre nakli, engrafman, c-reaktif
protein

B Hematopoietik Kok Hiicreler

PS-27

REFRAKTER HAIRY CELL LOSEMi TANILI BiR HASTAYA
YAPILAN BASARILI ALLOJENIK KOK HUCRE NAKLI

Yakup Unsal', Giiler Delibalta?, Serdar Bedii Omay'

Referans Numarasi: 8

'0zel Emsey Hospital Hematoloji Ve Eriskin Kok Hiicre Nakil Merkezi
20zel Emsey Hospital Enfeksiyon Hastaliklan

Hairy Cell Losemi 1950'li yillarda tanimlanmis olan B hiicre kdkenli bir
hastaliktir. Nadir gorllen hastaligin tedavisinde 90'li yillardan itibaren
purin analoglari kullanilmaya baslanmistir. Plrin analoglari ile uzun sureli
remisyonlar elde edilmistir. Ancak niikseden ve refrakter olan vakalarda
tedavi secenekleri kisithdir. Bu durumlarda uygun vakalarda allojenik kok
hiicre nakli iyi bir secenektir. Olgumuz 19 yil sonra hastaligi niikseden, ¢cok
saylda tedaviye ragmen refrakter olan ve basarili bir allojenik kok hiicre
nakli yapilan 56 yasinda erkek hastadir.

Sonug olarak geng ve fit olan uygun refrakter HCL hastalarinda allojenik
kok hiicre nakli iyi bir secenek olarak durmaktadir. Bu tiir vakalarda alloje-
nik nakil diistintilmeli ve nakille ilgili hazirhklara baglanmahdir.

Anahtar Kelimeler: Hairy Cell Losemi, Allojenik Kok Hiicre Nakli, Refrakter Hastalk

STEROID DIRENGLI AGIR SKLEROZAN KRONIK GVHH'INDA
IBRUTINIB TEK AJAN TEDAVISi iLE ELDE EDILEN OLDUKCA
UZUN ERIMLIi YANIT

Omiir Gokmen Sevindik', Mustafa Merter?

"Medipol istanbul Universitesi, Istanbul
*furat Universitesi, Elazi§

Gerekge: Yeni tedavilerin glindeme gelmesine ragmen steroid direncli
cilt tutulumunun eslik ettigi kronik sklerozan GvHH (Graft versus Host
Hastaligi) halen etkin tedavi acisindan karsilanmamis bir klinik ihtiyag ola-
rak 6niimiizde durmaktadir. Bahsi gecen senaryo agisindan en Uimit vaad
edici tedavi seceneklerinden birisi Ibrutinib'dir. Biz de steroid, fotoferez ve
imatinib tedavisine direncli vakamizi literatiire kazandirmak istedik.

Metot: 20 yasindaki kadin hastaya orta riskli AML tanisi ile remisyon
saglanarak Ekim 2015'de tam uyumlu kardes vericisinden miyeloablatif
hazirlama rejimi ile allojeneik kok hiicre nakli (KHN) uygulanmis. Kok hiicre
kaynagdi olarak periferik kan kullanilan hasta taburculugunun yedinci ayin-
da herhangi bir bagisiklik baskilayici tedavi almaz iken tim agza yayilan
agr, ciltte yaygin 6dem ve 6zellikle distal ektremitede belirgin ve el ve kol
bileginde hareket kisitliligina yol acacak derecede sertlesme yakinmalari
ile basvurdu. Fizik muayenede tiim agiz mukozasinda likenoid lezyonlar,
ciltte parlaklik 6dem ve sertlik gézlendi. Hastaya iveddilikle steroid teda-
visi baslandi ancak herhangi bir yanit gézlenmediginden ve eslik eden
kronik akciger GvHH da olmasi sebebi ile fotoferez ve Imatinib kombi-
nasyon tedavisine gecildi. Tedavi 6ncesi hastanin global kronik GvHH
skoru 8 idi. Kombinasyon tedavisine yaniti olmayan hastanin bu siirecte
akciger enfeksiyonlari ve enfeksiy6z olmayan IVIG'e hizli yanit veren ancak
tekrarlayan 6dematoz fasiit tablosunu taklit eder sekilde ilerleyen kapiller
kacis sendromu ataklari nedenleri ile tekrarlayan yatislari oldu. Sireg
icerisinde agrili kasiimalar ile birlikte 6zellikle uzak eklemleri etkileyen ve
eklem hareketlerinde ciddi kisithliga neden olan sklerozisinde de gerileme
saglanamadi. Bunun (izerine hastaya endikasyon disi basvuru ile onay
alinarak mevcut tedavileri kesilip tek ajan agizdan 420 mg/giin dozunda
Ibrutinib baslandi.

Sonuglar: Ibrutinib’i oldukga iyi tolere eden hastada 20. glinde kismi yanit
elde edilebildi ve 2. ayda kismi yaniti tam yanita evrildi. Ibrutinib’in birinci
ayl tamamlandiginda hastanin global kronik GvHH skoru 3‘e gerilemisti.
Hasta halen lIbrutinib tedavisinin 26. ayinda olup ciddi ilac toksisitesi yasa-
madan ve sklerozan kronik GvHH bulgularinda ve belirtilerinde ilerleme
gozlenmeden takiplerini siirdiirmektedir.

Ozet: Artmis seceneklere ragmen allojeneik KHN sonrasi gelisen sklerozan
kronik GvHH halen standart bir tedavi yaklasimi olmayan, karsilanmamis
bir klinik ihtiya¢c zemininde hem hastalar acisindan hem hekimler agi-
sindan oldukga yipratici bir stire¢ olarak varligini korumaktadir. Ibrutinib
Amerikan Gida ve ilag Birligi (FDA) tarafindan kronik GvHH tedavisinde
onaylanmis bir tedavi secenegidir. Hastamizda sklerozan kronik GvHH'ye
atfedilebilecek tim belirti ve bulgularda tam gerileme saglanabilmis
olmasi, heniiz faz 2 veya 3 calismalar ile yanitini bulamamis ‘Tedaviyi ne
zaman sonlandirmalilyiz?’ sorusunu da glindeme getirmektedir.

Hastamiz ayni zamanda iki yili askin stiren Bruton Tirozin Kinaz inhibitori
ile oldukga siddetli bir sklerozan GvHH durumunda dahi erisilebilen ¢ok
uzun erimli yanit eldesi agisindan ayni zamanda bir konsept kaniti niteligi
de tasimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Kronik GvHH, Sklerozan, Agir, Ibrutinib
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B Multipl Myelom
PS-29

OKHN’DE GELISEN SUPERIOR MEZENTERIK VE PORTAL VEN
TROMBOZU TEDAViSINDE TRANSHEPATIK PORTAL GiRisim
VE TROMBOLITIK TEDAVI

Osman Akidan’, Siikrii 0guz, Merve Kestane', Derya Selim Batur®, Nergiz Erkut', zlen
Bektas', Hasan Din¢?, Mehmet Sonmez'

Referans Numarasi: 44

"Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dal, Trabzon
*Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Girisimsel Radyoloji Bilim Dall, Trabzon
*Kanuni Egitim Ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi, Trabzon

Klonal plazma hiicre hastaligi olan Multiple Myeloma’li (MM) hastalar-
da artmis vendz tromboemboli gelisme riski mevcuttur. Hipofibrinoliz,
monoklonal proteinin oto antikor gibi etki gdstermesi, sitokin salinimi,
edinsel aktive protein C rezistansi, edinsel protein S eksikligi ve lupus
antikogulan varligi tromboz riskini artirici etki gosterirken, ayni zamanda
ileri yas ve hareketsizlik vendz tromboz gelisimine katki saglamaktadir.
Bu vaka takdiminde MM tanili hastada otolog kok hiicre nakli (OKHN)
stirecinde engraftman ile gelisen ¢coklu ven6z tromboembolinin girisimsel
yontemler ile tedavisi sunuldu.

51 yasinda erkek hastaya gogus agrisi nedeniyle yapilan goriintilemede
manubrium sterni sol kesiminde 35x21 mm boyutunda kitle saptanmasi
lizerine yapilan biyopsi sonucu plazmasitom ile uyumlu bulunuyor.
Hastanin tani sonrasi yapilan kemik iligi biyopsisinde plazma hiicre
infiltrasyonu saptandi ve hastaya IgA, kappa MM tanisi konuldu (Resim1).
Plazmasitoma yonelik radyoterapi sonrasi, 4 kiir bortezomib, siklofosfa-
mid ve prednisolon tedavisiyle komplete yakin remisyon saglanan hasta-
ya OKHN yapildi. Post-transplant 10. glinde engraftman saglanan hastaya
engraftman sonrasi ikinci glinde ani baslayan bas agrisindan dolayr man-
yetik rezonans (MR) goriintiileme yapildi ve akut-subakut infarkt ile uyum-
lu bulundu. Es zamanl olarak karin agrisi gelismesi lizerine batin bilgisa-
yarli tomografide portal ve superior mezenterik vende tromboz, batinda
asit izlendi ve dalak boyutu 170mm olarak saptandi (Resim 2). Trombosit
degeri 40.000mm? olana hastaya dustik molekuler agirlikli heparin baslan-
di ve girisimsel radyoloji bolimiince perkutan transhepatik portal girisim
ve selektif trombolitik tedaviyle birlikte trombiis kateter araciligiyla aspire
edildi (Resim 3). Hastanin sikayetleri diizeldi, trombiisler rekanalize oldu,
dalak boyutu kii¢lildu, batinda asit saptamadi ve trombosit degeri yiksel-
di. Primer trombofili iliskili testlerinde anomali saptanamayan hasta halen
remisyonda ve asemptomatik olarak izlenmektedir.

Bu vaka bize maliniteli hastalarda OKHN sonrasi gelisen ve hayati tehdit
eden vendz tromboemboli tedavisinde girisimsel yontemlerin etkin ve
gulivenilir oldugunu gostermekteydi.

Anahtar Kelimeler: OKNH, Tromboz, Transhepatik Portal Girisim
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Resim 3.

W Pediatrik Konular

PS-30 Referans Numarasi: 83

PARVOVIRUS ENFEKSIYONUNA SEKONDER GECiCi GRAFT
YETMEZLiGi: OLGU SUNUMU

Funda Tekkesin, Suar Caki Kilig, Ulkii Miray Yildinm, Begiim Sirin Ko, Fikret Asarcikli

Sbii Umraniye Egitim Ve Arastirma Hastanesi

Agir kombine immun yetmezlik (T negatif, B negatif, NK pozitif) tanisiyla
takip edilen dokuz aylik erkek hasta, hastanemize hematopoetik kok
hiicre nakli (HKHN) yapilmak tizere bagvurdu. Solunum sikintisi olan hasta
yogun bakimda izleme alindi. HLA 10/10 tam uyumlu kiz kardesinden
hazirlik rejimi ve immiin supresyon tedavi verilmeden kemik iligi kaynakli
kok hiicre nakli yapildi. Posttransplant +17. glinde genel durumu diizelen
ve solunum destegine ihtiyaci kalmayan hasta pediatrik kok hicre nakil
Uinitemize yatirildi. Takiplerinde notrofil ve trombosit degerlerinin normal
olmasi nedeniyle engraftman giinleri degerlendirilemedi. +14. giinde
FiSH kimerizm %9,7 ve +27. Giinde %30 olarak bulundu. Nakil (initesin-
de kateter kiiltirlinde treme olan hasta antibiyotik tedavisi sonrasinda
fizik muayene bulgulari tamamen diizelerek, +35. glinde taburcu edildi.
Poliklinik izleminde +48. glinde FiSH kimerizm %50,1’ e kadar yiikseldi.
Hematolojik bulgulari normal seyreden hastanin lenfopeni bulgusu da
diizeldi. izleminin 3. ayinda pansitopeni ve ates yiiksekligi tablosu gelisen
hastanin génderilen viral belirteclerinden parvoviriis PCR 2717 lu/ml idi.
Bu sirada alinan FiSH kimerizm %713'e kadar geriledi. Hastaya IVIG 0,5 gr/
kg dozunda verildi. izZleminde pansitopeni tablosu diizelen ve Parvoviriis
PCR negatiflesen hastanin iki ay sonra kimerizmi %41,5 XX'e kadar yiksel-
di. Hasta posttransplant 10.ayinda olup biyime ve gelismesi normaldir.
Mikst kimerik olarak ayaktan izlemi devam etmektedir.

Allojenik HKHN hastalarinda araya giren viral enfeksiyonlardan 6zellikle
Parvoviris B19 enfeksiyonu pansitopeni tablosuna yol acabilecegi gibi
kimerizmde dismeye de sebep olabilir, ancak her zaman rejeksiyon
gorilmeyebilir. Bu nedenle klinik durumu uygun olan hastalarda ikinci
transplantasyon karari icin acele edilmemelidir.

Anahtar Kelimeler: pediatrik allojenik hematopoetik kok hiicre nakli, Parvoviriis
B19
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B Graft-versus-host Hastaligi - Klinik
PS-31

NOROBLASTOM NEDENi iLE YAPILAN OTOLOG KOK HUCRE
NAKLi SONRASI GELISEN AKUT GREFT VERSUS HOST
HASTALIGI OLGU SUNUMU

Nursah Eker, Omer Dogru, Berkin Akbeyaz, Emel Senay, Banis Yimaz, Ayse Giilnur Tokug, Seda
Aras, Ahmet Kog

Referans Numarasi: 26

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bd Pediatrik Kit Unitesi

Girig: Otolog hematopoetik kok hiicre nakli (OHKHN) yuksek risk nérob-
lastom tanili hastalarda tedavinin énemli bir bolimini olusturmaktadir
ve konservatif kemoterapiye gore daha basarili sonuclar gostermektedir.
Graft versus Host Hastaligi (GVHD) ise, vericiye ait T hiicrelerinin aktivasyo-
nu sonucu olusan inflamatuvar sitokinlerin sebep oldugu birimmun disre-
gulasyon durumudur. OHKHN sonrasi GvHD gelisme riski allojenik HKHN'e
gore cok daha dusuktir. Patofizyolojide Treg hiicrelerinde self toleransta
bozulma oldugu disunilmektedir ve daha hafif seyrettigi belirtilmektedir.
Olguda, OHKHN sonrasi akut GvHD gelisen ve GVHD tedavisine direng
gOsteren bir néroblastom vakasi sunulmaktadir. Bilgilerimize gore, solid
timor nedeni ile OHKHN sonrasi gelisen GvHD tanili cocuk olgu olarak ile
literattirdeki 3.0lgu 6zelligini tasimaktadir.

Olgu: On iki yasinda kiz hasta sol surrenal kitle nedeni ile opere olduktan
sonra evre 1 noroblastom tanisi aldi. TPOG Noroblastom 2009 protoko-
lune gore dusilk risk grubunda takibe alindi. Takibinin 9.ayinda yaygin
kemik agnlari nedeniyle yapilan degerlendirme sonucu c¢oklu kemik
tutulumu ile relaps noéroblastom tanisi kondu. Sekiz kiir kemoterapi
sonrasi tedaviye ¢ok iyi yanit ile OHKHN yapildi. On ikinci giin nétrofil, 13.
glin trombosit engraftmani oldu. Nakilden sonra 30. giinde tiim viicutta
kizariklik ve kasinti sikayetlerinin gelismesi Uzerine ila¢ erupsiyonu 6n
tanisi ile antihistaminik ve topikal nemlendiriciler baslandi. Muhtemel
allerjenler sorgulanip kesildi. Dokiintuler geriledi fakat +37. glinde tekrar
alevlenmesi Uzerine akut cilt GvHD 6n tanisi ile cilt biyopsisi yapildi ve
akut cilt GvHD tanisi konuldu. Steroid baslanmasi ile birlikte cilt lezyonlari
gerileyen hastanin, tedavinin 14. glintiinde bulgularin tekrar alevlenmesi
ve cilt bulgularina sklerozun da eklenmesi nedeniyle sadece cilt tutulumlu
kronik GvHD olarak degerlendirildi. Ekstrakorporeal fotoferez ve siklospo-
rin mevcut tedavisine eklendi, 3 ay boyunca iyilesme egiliminde seyretti.
Tedavinin 3. ayinda siklosporin, bébrek fonksiyonlarinda bozulma goéril-
mesi Uizerine kesildi.Bu dénemde mevcut GvHD tekrar alevlenme gosterdi
ve ruxolitinib baslandi, es zamanli steroid azaltildi ve tedaviye yanit alind.
Hastanin tedavisi fotoferez ve ruxolutinib ile devam etmekte olup primer
hastaligi remisyonda seyretmektedir.

Sonug: Solid timor nedeni ile yapilan otolog HKHN sonrasi gelisen GvHD,
allojenik HKHN'ye gore ¢ok daha nadir goriilmesine ragmen OHKHN
sonrasi da gelisebilecegdi ve tedaviye direncli olabileceginin bu vaka ile de
akilda tutulmasi gerektigini dustinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: otolog kok hiicre nakli, graft versus host hastaligi, néroblas-
tom, cocuk

B Erken Komplikasyonlar / Geg Etkiler ve Yasam Kalitesi
PS-32
ALLOGENEIK KOK HUCRE NAKLi SONRASI GELISEN SAF

ERITROID HUCRE APLAZIiSi: 2 OLGU

Tugrul Elverdi’, 0guz Atar?, Deniz Ozmen’, Selin Kiiciikyurt Kaya', Nurgiil Ozgiir Yurttas',
Umut Yilmaz', Tuba Ozkan', Abdiilkadir Ercaliskan’, Ayse Salihoglu’, Ahmet Emre Eskazan',
Seniz Ongdren’, Zafer Baslar', Muhlis Cem Ar', Teoman Soysal'

Referans Numarasi: 143

stanbul Universitesi — Cerrahpasa,, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi i Hastaliklar Abd — Hematoloji Bd
“Istanbul Universitesi — Cerrahpasa,, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi i Hastaliklar Abd

Giris: Allogeneik kok hiicre naklinde (AKHN) major (tek veya cift tarafl)
kan grubu uyumsuzlugunda nakil sonrasi saf hiicre dizi aplazisi (PRCA)
gelisme sikligi %1-2 civarindadir. Onlem ve tedavi icin secenekler ve
uzman gorisi diizeyinde kilavuzlar bulunmakla beraber genel-gecer bir
yaklasim tiirit mevcut degildir.

Metod ve Bulgular: 2013 ve 2018 arasinda rastladigimiz 2 PRCA olgu-
sunu retrospektif olarak inceledik. Olgularin genel 6zellikleri tablo 1 de
gorilmektedir. Her iki olguda da normokrom normositer anemi ve retiku-
lositopeni mevcuttu. Lokosit ve trombosit degerleri normaldi; Hb 4-7 gr/
dl arasinda degismekteydi. Her 2 olguda da TFT, KCFT, BFT , haptoglobin,
LDH, bilirubinler normaldi. LAM ve HSM yoktu.Akut faz normal, ferritin
yuiksek, B12 ve folat normaldi. Forward - reverse gruplama 2 olgunun
da nakil 6ncesi 0 pozitif kan grubunda oldugu gorildi. Olgu 1 de anti A
titresi 1/640 iken, 2. Olguda 1/1280 e yiikselmisti.

Olgu 1 de 3. Aydan itibaren CsA azaltilarak kesilmeye baslandi. Siklosporin
2x50 mg iken halen agir anemi ve transflizyon bagimli olmasi sebebiyle
4. Ayda 4 hafta 375 mg/m?*den rituksimab uygulandi. 3 ay sonunda halen
transfiizyon bagimli idi. CD19-20 sayisi %0.0 idi. Anti A titresi 1/640 idi.
Lokosit, trombosit normal, kimerizm %100 donér kimerizmi idi. 7. ayinda
at ATG (4 glin 30 mg/kg), serum hastaligi icin steroid korumasi ile G-CSF
ile dondr lenfosit inflizyonu toplanarak verildi. GvHH korumasi yapilmadi.
DLI un 1. Ayinda Hb normale dondu, transfiizyon ihtiyaci ortadan kalkti,
GvHH gelismedi. Tam remisyonda, tam dondr kimerizmi ile izlemi devam
etmektedir, kan grubu verici tipinde A pozitif olmustur.

Olgu 2: 3. Ayindan itibaren CsA azaltilarak kesilmeye baslandi. Agir anemi
ve transfiizyon bagimliigi 1. Ayindan itibaren mevcuttu. 11. Ayinda 4
hafta 375 mg/m? rituksimab uygulandi, yanit alinmadi. 15 . ayinda yiik-
sek doz deksametezon ile yanit alinmadi. Plazmaferez ile anti A titresi
azaltilmasina ragmen anemide diizelme gorilmedi. 24. Ayda tam dondr
kimerizmi, 0 pozitif (nakil dncesi kan grubu), transflizyon bagimli, 16kosit
ve trombosit normaldi. Bortezomib yapildi,anti A titresi 1/128 gerileme-
sine ragmen yanit elde edilmedi. 36. Ayinda plazmaferez sonrasi AT ATG
si (4 glin 30 mg/kg) , serum hastaligi icin steroid korumasi ve sonrasinda
G-CSF ile toplanan DLI yapildi. GvHH korumasi verilmedi.3. Haftasinda Hb
desteksiz 9 g/dl ve 2 .ayinda 15 gr/dl idi. Kan grubu A negatif (verici tipi) ne
dondi. GvHH gelismedi. Hiperferritnemi sebebiyle selatér ve flebotomi
tedavisi baslandi. Halen tam dondr kimerizmi, tam remisyonda, GvHH siz
bir sekilde, duizenli flebotomi ve selator tedavisiyle izlenmektedir.

Sonug: AKHN sonrasi PRCA sonrasi en gegerli olan tedavilerden immun-
supresyon kesilmesine ve rituksimaba yanitsiz 2 olguda at ATG i sonrasi
tekrar kdk hiicre verilmesine tam ve hizli yanit alinmistir. ATG ve reboost,
GvHH olmayan olgularda glivenilir ve gecikilmeden uygulanmasi gereken
bir tedavi seklidir.

Anahtar Kelimeler: allogenenik nakil, saf eritroid hiicre aplazisi

Olgu 1 Olgu 2
Alicr yag 40 44
Cinsiyet kadin erkek
Tani AML, orta risk, CR1 AML, orta risk, CR1
Kan grubu 0 pozitif 0 pozitif
subgrup Efe: (+/-) (/¢ (+/-) kell (-) C/c: (+/+) E+/e+: (+/+) kell-
Anti A titresi 1/8 1/512
Verici yag 40 54
cinsiyet erkek erkek
HLA uyumu 10/10 10/10
komorbidite Astim (hafif-alerjik) DM, kolesistolithiasis, hipotiroidi, MNG
Kan grubu A poxzitif A negatif
Subgrup C/c(-/+), Ele (-/+) kell(-) C/c (-/+) Ele: (-/+) kell (+)
Nakil tarihi 30.01.2019 14.01.2014
Kok hiicre kaynagi Periferik, G-CSFile 4. giin Periferik, G-CSF ile 4. giin
(D34 (+) - 107\6/kg 739 5.26
Hazirlik rejimi Bu/Cy - miyeloablatif Bu/Cy - miyeloablatif
GVHH profilaksisi CsA + Mtx CsA + Mtx
Komplikasyon -2de FEN, IYE Oda FEN, kateter enf
GvHH yok yok
S0S yok yok
1.Ay kimerizm %100 dondr 96100 dondr
3. ay kimerizm %100 dondr 96100 dondr
Hastalik tam remisyon tam remisyon
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W Solid Tiimorler
PS-33

SOLID TUMORLU HASTALARDA OTOLOG KOK HUCRE NAKLI
SONUGLARI: TEK MERKEZ DENEYiMi

Mutlu Kasar, Mahmut Yeral, Pelin Aytan, Cem Kis, Nurhilal Biiyiikkurt, Ash Korur, Siiheyl
Asma, ilknur Kozanoglu, Can Boga, Hakan Ozdogu

Referans Numarasi: 71

Baskent Universitesi Adana Dr Turgut Noyan Arastirma Ve Uygulama Hastanesi, Friskin Kemik lligi
Nakil Merkezi

Otolog kok hiicre nakli bazi hematolojik malignansilerin tedavisinde
onemli bir tedavi secenegi iken solid tiimorlerde sinirli kalmistir.

Merkezimizde 2010 2019 yillari arasinda otolog kék hiicre nakli yapilan
8 solid timorli hastanin verileri geriye donlk olarak degerlendirildi.
Hastalarin hepsi erkekti. Yas ortalamalari ise 23.7 yas (17-40) idi. Hastalarin
5'i germ hicreli timor, 2 ‘si rhabdomyosarkom, 1i Ewing sarkom tanili
idi. Mobilizasyon rejimi olarak 3 hastada 375 mg/m? etoposit + 10 mg/
kg GCSF, 5 hastada ise kemoterapi + GCSF kullanildi. Hastalarin ortalama
engraftman sureleri nétrofil icin 9.8 guin (8-14), trombosit i¢in 12.5 glin
(8-16) idi. 100. Guin yanitlari degerlendirildiginde germ hicreli timor tani-
siolan 3 hasta refrakter hastalik, 1 hasta kismi, 1 hasta tam yanitliydi. Germ
hiicre timorli hastalarin it ilk 3 ayda 6ldu. Kismi yanitli hasta 4.yilinda
hayatta, 5. hastaise 1. yilinda nuks ve hayattaydi. Rhabdomyosarkom tanil
hastalarin biri refrakter hastalik iken digeri 180. glinde remisyondaydi.
Refrakter olan hasta 1. yilinda hayatta, diger hasta ise 1. yilinda nuks oldu
ve hayattaydi. Ewing timorli hasta 100. glinde remisyonda iken 8. ayda
niks oldu ve 2. yilinda hayattaydi.

Solid tlimorler icin otolog kok hiicre nakli EBMT ve IBMTR ye gore kanit
dizeyi Ill olup, primer refrakter ya da relaps hastalarda kurtarma reji-
mi sonrasi kemosensitif olan hastalarda kemoterapiye alternatif olarak
disunulebilir.

Anahtar Kelimeler: Solid timér, otolog kok hiicre nakli

W Akut Losemi
PS-34

KOK HUCRE NAKLI SONRASI BOS'TA LENFOBLASTOSIS
OLMAKSIZIN iZOLE OPTIK SiNiR TUTULUMU iLE GELEN
RELAPS ALL VAKASI

Neslihan Karakurt, Canan Albayrak, Unsal Ozgen

Referans Numarasi: 12

Ondokuz Mayss Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji Departman

Girig: Santral sinir sistemi (SSS) kloromasi, akut lenfoblastik [6semide
(ALL) SSS relapsi icin olduk¢a nadir bir prezentasyon seklidir. Burada
Philadelphia kromozomu pozitif olan (Ph+) ALL hastamizin hematopoi-
etik kok hiicre nakli (HKHN) sonrasi beyin-omurilik sivisinda (BOS) blast
olmadan izole optik sinir tutulumu ile olusan SSS relapsindan bahsetmek
istedik.

Vaka sunumu: Onalti yasinda erkek hastamiza Ph+ ALL tanisi ile ALL IC
2009 ve imatinib mesilat tedavisi baslandi. Tani aninda nérolojik bozuk-
lugu veya BOS'ta blasti saptanmayan hasta, indiiksiyon tedavisi sonrasi
remisyona girdi. Birinci komplet remisyondan sonra tam uyumlu kardes
donorden HKHN (busulfan, fludarabin, tiyotepa) yapildi. Altinci ayda kime-
rizm %92 olan hasta 9. ayda akut gelisen sag gézde agri ve gérme kaybi
ile bagvurdu. Kemik iligi remisyonda olan hastada fundus anjiografi ve
MRG'de bilateral optik sinir tutulumu bulgular saptandi. izole optik sinir
relapsi nedeniyle hastaya haftalik gl intratekal tedavi, radyoterapi ve
takibinde 2016 ALL-IC calisma grubunun relaps kemoterapi protokoliiniin
yuksek risk kolu uygulandi. Relapstan ti¢ ay sonra hastada akut biling kaybi
ve sag hemiparezi gelisti. Kraniyal MRG'de 16semik infiltrasyon bulgulari
saptanan hasta ilerleyici SSS hastaligi nedeni ile kaybedildi.

Tartigsma: Pediatrik ALL'de etkin ve hasta bazli kemoterapi protokollerinin
kullanilmasiyla yillar icinde yasam siiresi giderek artmis olsa da SSS relapsi
%3-8 oraninda goriilmektedir ve prognozu olumsuz etkilemektedir. SSS
I6semisi tanisi en siklikla da BOS'un sitolojik incelenmesi ile konulur.

Ancak BOS'da hiicre olmaksizin klinik/ radyolojik bulgular varligi da nadi-
ren SSS tutulumuna isaret edebilir.

iskandinav I6semi kayitlarina gére ALL hastalarinin %3,5 kadarinda SSS
tutulumu goérilmekte ve SSS tutulumu olanlarin sadece %9'unda BOS'da
blast olmadan SSS semptomlari saptanmaktadir. BOS'da blast olmadan
parankim tutulumu ve 6zellikle optik sinir tutulumu nadirdir. Akut len-
foblastik I6semide, blastlarin leptomeninkslere afinitesinin parankime
gore daha yilksek oldugu bilinmektedir. Heath ve ark. kloroma ve BOS'ta
lenfoblastosis olan iki pediatrik vaka, Kraal ve ark. ise optik sinir ve eslik
eden BOS tutulumu olan iki yasinda ALL hastasi bildirmistir. Hastamizin
BOS tutulumu olmadan Ph+ ALL, SSS relapsi (optik sinir tutulumu) olmasi
itibariyle ilgi cekici bulunmustur.

Pediatrik ALLde santral sinir sistemi relapsi olan vakalarda intratekal
ve coklu ajan sistemik kemoterapi, radyoterapi etkili olabilir; HKHN bir
secenek olabilir. Intratekal donor lenfosit infiizyonu uygulamasi sonuglari
basarili bulunmamistir. Ayrica (Ph+) ALL hastalarinda SSS |6semisinde
dasatinibin etkili oldugu gosterilmistir. Yine SSS relapsinda kimerik anti-
jen reseptor T cell (CAR-T) ile de komplet remisyon orani %67- 90 olarak
bildirilmistir. Hastamiz sistemik ve intratekal tedaviye direncli seyreden
progresif bir hastaliga sahipti. Hastamiz ayrica imatinib mesilat tedavisine
de uyumlu degildi.

Santral sinir sistemi relapsi icin risk faktorleri, tanida SSS tutulumu olmasi,
hiperldkositoz, travmatik lomber ponksiyon olmasi; ayrica t(9:22), MLL gen
rearanjmani, hipodiploidi ve TCF3-PBX1 flizyonu gibi genetik anomalilerin
mispet saptanmasidir. Ancak bu kriterlerin hepsi risk adapte tedavi proto-
kollerinde heniiz yer bulmamistir. Kozak ve ark. addlesan ve gencg eriskin
HKHN uygulanmis (total viicut isinlamasi almis) ALL hastalar (15- 40 yas,
n=116) yaptiklari calisma sonucunda total viicut isinlamasi ile beraber SSS
relapsini 6nlemek icin kraniyal radyasyon boost (10.8 Gy) uygulamasinin
zerinde durulmasini 6nermislerdir. Hastamizin HKHN 6ncesi radyoterapi
alma imkani olmamisti. Santral sinir sistemi relapsini dnlemek icin ytiksek
riskli hastalarda profilaktik radyoterapinin veya nakil dncesi total viicut
1sinlamasinin dnemini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: akut lenfoblastik 16semi, optik sinir relapsi, kloroma

Kaynaklar
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B Erken Komplikasyonlar / Geg Etkiler ve Yasam Kalitesi

PS-35

ALLOJENEIK KOK HUCRE NAKLi SONRASI NADIR BiR
KOMPLIKASYON: ASPERGILLUS OSTEOMIYELITi

Serhat Celik', Merve Civan?, Zeynep Tugba Giiven', Leylagiil Kaynar'

Erciyes Universitesi Tip Fakultesi, fc Hastaliklan Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dall, Kayseri
*Frciyes Universitesi Tip Fakultesi, i Hastaliklari Anabilim Dali, Kayseri

Referans Numarasi: 79

Girig: Akut l6semide cesitli yliksek doz kemoterapi rejimleri ile yiiksek
yasam oranlari saglanmasina ragmen kemoterapi iliskili komplikasyonlar
sorun olusturmaktadir. Yiksek doz kemoterapiye sekonder invaziv fungal
enfeksiyonlarin gorilme riski artmaktadir. Etkin antifungal tedavi sece-
nekleri olmasina ragmen fungal osteomiyelit halen yasami tehdit eden
bir komplikasyondur.

Bu yazida B-ALL(Akut Lenfoblastik Lenfoma) tanili akraba disi vericiden
tam uyumlu allojeneik kék hicre nakli(AKIT) yapilan 46 yasinda kadin
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hastada gelisen yiiksek mortaliteye sahip olup oldukca nadir gézlenen bir
komplikasyon olan aspergillus osteomiyeliti olgusu ele alinmistir.

Olgu Sunumu: 43 yasinda kadin hasta bilinen kronik rahatsizigi mevcut
degil, Mayis 2018'de B-ALL tanisi konuldu. Larson erken intensifikasyon 1
ve 2 protokolii aldl. t(9;22) pozitif oldugundan imatinib tedavisi baslandi.
Larson geg intensifikasyon ve idame tedavisi tamamlanan hastanin Nisan
2019'da t(9:22) negatiflesti ve kemik iligi biyopsisi remisyonda geldi.
Hastada HLA uygun aile i¢i dondr bulunamadi bu nedenle akraba disi
vericiden tam uyumlu AKIT yapildi.Nakilden bir hafta sonra sag ayak bile-
ginde agri ,1s1 artisi ve hareket kisitliigr sikayetleri gelisti ve kanda galak-
tomannan pozitifligi saptandi. Ayak ve ayak bilegi manyetik rezonans(MR)
goriintlemesi yapildi: Interosseoz alanlarda birbiri ile baglantih yogun
icerikli IVKM enjeksiyonu sonrasi kontrast tutmayan debrise ait olabilecek
gOriiniim izlendi. Komsu kemik yapilarda yamasal édem ve IVKM enjek-
siyonu sonrasi silik kontrastlanmalar mevcuttur (osteomyelit?)(Resim-
1). Hasta girisimsel radyoloji ve ortopediye konsulte edildi. Lipozamal
Amfoterisin B, 5 mg/kg baslandi. Ortopedi tarafindan ayak bilegi eklemi
ve kalkaneokuboid eklem yikamasi yapildi. Hastanin kuboid kemiginden
biyopsi ve kiltlr 6rnekleri alindi. Patolojisi Aspergillus Osteomyeliti olarak
sonuglandi. Hastaya mantar metastazi agisindan PET/BT ¢ekildi.Hastanin
Bilirubin ve kcft yuksekligi olmasi lzerine karaciger biyopsisi yapildi
GVHD olarak raporlandi. Once 2 mg/kg Prednol sonrasinda da Ruksolitinib
2x5 mg baslandi ve Prednol azaltilarak kesildi. Hasta mevcut tedavilerini
alirken yapilan kontrol kemik iligi biyopsisi remisyonda geldi. Vorikonazol
tablet 2x200 mg ile taburcu edildi. AKIT 180. Giinde kimerizm %98 geldi.
Hasta AKIT +212.giiniinde kontrol ayak, ayak bilegi MR ve grafide patolojik
bulgu mevcut olmayip(Resim-2) ikili immunsupresif tedavi ve profilaktik
tedavilerini almaktadir.

Tartisma: AKIT halen bircok hematolojik hastalik icin en etkili tedavi
yoéntemidir. KIT sonrasi gelisen sitopeniler bircok sistemi etkileyen kompli-
kasyonlar olusturabilmektedir.1Hastalarda gelisen ve bazen de uzayabilen
noétropenilerkullanilan immunsdpresif tedaviler ile hemen her sistemi
tutabilen enfeksiyoz komplikasyonlar gelisebilmektedir. Bu enfeksiyonlar
icinde fungal enfeksiyonlar gittikce artan bir bolimu olusturmakta ve
invaziv pulmoner fungal enfeksiyonlar ,fungemi ,mukormikoz ,fungal
ostemiyelit ve septik artrit gibi klinik tablolarla ortaya ¢ikabilmektedir.
Fungal osteomiyelit oldukca nadir gériilen bir durumdur. invaziv asper-
gilloz kemik enfeksiyonlarinin %1,7 -%5,6 sini olusturur. 2 Kandida fungal
osteomiyelitte en sik bildirilen etkendir. Kemik aspergillozu en sik %34
orani ile vertebrayi ve %17'sinde uzun kemikler ve eklemleri tutar.Ayak
kemiklerini ise sadece %S5 oraninda tutar.3invaziv fungal enfeksiyon teda-
visi hem medikal hem cerrahi olarak planlanmalidir.4 Sistemik medikal
tedavide yeni triazollerin kullanimina baslanmasina ragmen invaziv fungal
enfeksiyonlarda ilk basamak tedavide tercih hala Lipozomal Amfoterisin
B5 ya da Vorikonazolden yanadir.

Sonuc:AKIT, hematolojik malignitelerde hayat kurtarici bir tedavi yoén-

temidir ancak komplikasyonlarida fazladir. Fungal osteomiyelit oldukca

nadir goriliip ayak kemigi tutulumu ise fungal osteomiyelitlerin sadece

%5'ini olusturur.Antifungal tedavi yaninda cerrahi de tedavi yonetiminde

oldukga etkilidir.

Anahtar Kelimeler: Aspergillus osteomiyeliti, fungal osteomiyelit, Lipozomal

Amfoterisin B
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Resim 1. Aspergillus osteomiyeliti goriinimii

Resim 2. Aspergillus osteomiyeliti diizelmis hali

B Graft-versus-host Hastaligi - Klinik

PS-36 Referans Numarasi: 23
OTOLOG KOK HUCRE NAKLINDE GORULEN CiLT GVHD VE
EKSTARKOTPOREAL FOTOFEREZ ISLEMI

Serif Oner Aydin, Behiye Cetin

Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi

Olgu: Otolog Kok hticre tranplantasyonunda beklenmeyen sekilde ortaya
¢ikan kronik graft versus host hastaliginda,hastalik stirecinin degerlendi-
rilmesi ve basarili tedavi icin tibbi tedavi ile birlikte iyi hemsirelik bakimi-
nin énemini vurgulamaktir. Néroblastom tanisi ile izlenen 14 yasinda kiz
hastaya 14.08.2018 tarihinde kendi hiicrelerinden toplanan periferik kok
hiicre kullanilarak 19.04.2019 tarihinde (CD34: 5.1X10%6/kg) otolog kok
hiicre nakli yapildi. Hazirlama rejimi 16 doz busulfex (3.2 mg/kg/giin), tek
doz Mephelan(10 mg/m?%giin) icermekteydi.

Bulgular: +9 glinde sag alt lobda pnémoni ile uyumlu infiltrasyon gelisti
ve hasta bipapta takip edilmeye baslandi +12 glinde tekrarlanan PAAG da
inflamasyonun geriledigi goriildi ve hasta 6nce oksijen maskesiyle daha
sonra oda havasinda takip edildi.Hastada +14 gtinde notrofil engrafmani
oldu. +105 glinde cilt dokiintlsu bagsladi. Cilt biyopsisi akut GVHH ile
uyumlu idi. Grade Il akut GVHH tanisi alan hastada steroid ve immunsup-
resif ve kortizon tedavisinden etkili yanit alinamadi ve ekstarkorporeal
fotoferez baslandi.

7 ay sureyle hastanede aralikli yatan ve Cilt GVHH bulgulari 6n planda
olan hastada; Hemsirelik bakimi olarak ; Koruyucu izolasyon onlemlerine
dikkat edildi asta ve hasta yakini egitimi gibi bir cok alanda, hastanin
bagimlilik diizeyi belirlenerek hemsirelik bakimi verildi.Hastaya ve hasta
yakinina izolasyon kurallari anlatildi ve el yikama egitimi verildi.Odadaki
tlim yuzeyler giinde en az bir kere, uygun dezenfektan sollisyon ve toz
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birakmayan bez ile silindi.Disaridan gelen oyuncak ve esyalar enfek-
siyon ve travma acisindan kontrol edildi.Hastanin gtinliik viicut silme
ve glin asirt banyo yapmasi saglandi.Hastaya agiz bakimi ve dis bakimi
konusunda egitim verildi. Glinde en az 4-6 kez sodyum bikarbonatla
gargara yapildi. Agiz giinlik muayene edildi. Minimal degisiklikler kay-
dedildi.Nakil sonrasi erken dénemde hastanin her giin;g6z,boyun,el
ayalari,ayak tabanlari,kol,bacak,sirt ve govdesi kizariklk, deriden kabarik
kizarik dokintu varhdi acisindan kontrol edildi. GVHH derecesi hesaplandi
ve kaydedildi.

GVHH tedavi siresince aldig ilaclar cilt bitlnluglinde bozulma, kanama-
ya egilim, sivi elektrolit dengesinde bozulma, artan karin agrisi, bulanti,
kusma gibi faktorlere bagli travmalardan korumak icin diisme riski deger-
lendirmesi yapildi.Hastada kas erimesi komplikasyonu gelistigi icin fizik
tedavi ve rehabilitasyon merkezi ile ortak calisilarak egzersizler yaptirildi.
Braden Risk degerlendirme skalasi degerlendirildi.Hastanin aldigi-cikardi-
g1 takibi sik araliklarla hesaplandi.Kilo takibi yapildi.Kandaki elektrolitler
bakildi Biling duizeyi takip edildi.Kan gazi takibi yapildi. Gunlik gaita
sayl, miktar, renk, mukus yoniinden takip edildi, degisiklikler kayit edildi.
Yiiksek doz steroide bagli olusabilecek komplikasyonlar yoniinden hasta
takip edildi, degisikler kaydedildi. Agri yonetiminde analjezikleri uygu-
lamanin yaninda pozisyon degistirmek, ilik banyolar, cevrenin sakin ve
sessiz olmasini saglamak, okuma, muzik dinleme vb. uygulamalar yapildi.

Tartisma: Hastayla 24 saat beraber olan hemsirelerin iyi bir gézlemci
olarak hastanin degisimlere verdigi tepkileri erken fark etmesi gerekir. $.K
isimli hastanin agir GVHH ‘da tedavinin yaninda yapmis oldugumuz deger-
lendirmeler dogrultusunda uyguladigimiz hemsirelik bakimiyla hastanin
minimal diizeyde zarar gérmesini sagladik.

Sonug: Fotoferez 6ncesi ve sonrasi vital bulgu takibi alindi,olasi komp-
likasyonlar yoniinden takip edildi.Hasta ve hasta yakinina fotoferez
islemi 6ncesi ve sonrasi dikkat etmesi gerekenler hakkinda egitim verildi.
Fotoferez islemi sirasinda ve sonrasi giines gozligu takmasi 6nemle
vurgulandi. (29-30).08.19'da fotofereze baslama, (26-27).09.19'da birinci
ay, (07-08).11.19'da Uclincu ay degerlendirmeleri yapildi, kayit edildi.(26-
27).09.19'daki ticlinci ay fotoferez seansindan sonra kollarda baslayan cilt
ve ciltteki lekelerin renginde acilma ve azalma kayit edildi.

Anahtar Kelimeler: Otolog Kok Hticre Nakli, Kronik Gvhh, Ekstarkorporeal
Fotoferez

Resim 1. CILT GVHH GRADE Il

Resim 3. CILT GVHH GRADE Il
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TRANSFUZYON iLiSKiLi AKUT AKCIGER HASARI VE

ANAFILAKTIK SOK BiRLIKTELiGi:OLGU SUNUMU

Metban Mastanzade, ipek Yonal Hindilerden, Marjan Jabbarli, Sevgi Kalayoglu Besisik,
Meliha Nal¢aa

Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, i Hastaliklart Anabilim Dah, Hematoloji Bilim Dah

Giris: Transflizyon iliskili akut akciger hasari (TIAAH) ve anafilaksi akut
transfiizyon reaksiyonlari arasinda nadir gorilen ancak mortal seyirli
olabilen reaksiyonlardir. TIAAH 1/10000'den nadir, anafilaksi sikhigi ise
1/20000-50000 arasinda degismektedir. FDA verilerine gére transflizyon
iliskili tim oltmlerin %36si bu iki tablo nedeniyle gelismektedir. Burada
mobilizasyon 6ncesi aferez trombosit replasmani sonrasi gelisen ana-
filatik sok ve akut akciger hasari bulgularinin birlikte izlendigi bir olgu
sunulmustur.

Olgu: 20 yasinda kadin hasta; bir yil dnce evre 1lIB Hodgkin lenfoma tanisi
kondu. Refrakter Hodgkin lenfoma nedeniyle 3 kiir brentixumab vedotin
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ve bendamustin sonrasi tam yanith halde otolog kdk hiicre mobilizasyonu
amaciyla yatirildi. DHAP tedavisi 11. gliniinde mobilizasyon 6ncesi hasta-
ya 23 yasinda bekar kadin vericiden takilan aferez trombosit transflizyo-
nunun bitiminden 30 dakika sonra baslayan karin agrisi yakinmasi ve gaita
inkontinansi oldu. Ardindan hipotansiyon (50/20 mm/Hg) ve filiform nabiz
gelisen hastaya 1500 cc/saat sivi replasmani, 40 mg metil prednizolon, 10
mg klorfeniremin ve 50 mg ranitidin IV uygulandi. Hipotansiyonun sivi
replasmanina ragmen devam etmesi ve 6ksurik sikayeti gelismesi Gzerine
0.3 mg adrenalin kas icine uygulandi. Adrenalin sonrasi 5. dakikada has-
tada ses kisikligi, nefes darligi gelisti. Fizik muayene bulgularina ates (38.3
°C) boyun vendz dolgunlugu ve sessiz akciger eklendi. Hastaya 8 litre/
dk'dan oksijen tedavisi baslanarak inhaler adrenalin uyguland. Bazal sPO,
%96'dan aniden %12 ye disti. Hastaya 0.3 mg kas ici adrenalin tekrarla-
narak ambuya gecildi. Ambu altinda alinan arter kan gazinda pH: 7.24,
PO,:23, PCO,:40, HCO,:16, laktat:5.5, PaO,/FiO,: 37.7 olarak hesaplandi. Bu
sirada tansiyonu 100/60 mm/Hg'ye yiikselen hastaya IV ditiretik uygulan-
di. Zor entlibasyon olasiligi nedeniyle KBB konsiltasyonu istendi. Yatak
basi degerlendirilen hastada larinks 6demi saptanmadi. Ambuya ragmen
saturasyon %35 i gecmeyen hasta orotrakeal entilibe edildi. Entlibasyon
ile trakeal tUpten toplamda 2500 cc sivi aspire edildi. Sivi aspirasyonu
sonrasl oksijen altinda sPO, %90 olan hasta yogun bakima transfer edildi.
Toplam dort litreyi bulan aspirasyon sonrasinda hastanin bulgular bir
giin sonra tamamen normale déndi. Tim bulgulariyla hasta TIAAH ve
anafilaktik sok kabul edildi. Yirmi saat sonra ekstiibe edilen hastada servis
takibine devam edildi.

Tartigma: TIAAH ve anafilaksi transfiizyon iliskili immiin reaksiyon sonucu
gelisen nadir komplikasyonlardan ikisidir. Hastamizda erken dénemde
anafilaksi bulgulari 6n planda olup klinik gastrointestinal semptomlar ve
hipotansiyonla baslamis, solunum semptomlari ve ates obstriksiyon bul-
gulari olmadan daha sonra tabloya eklenmistir. Larinks 6demi olmamasi-
na ragmen derin hipoksemi, mekanik ventilasyon ve trakeal tiip aspiras-
yonu sonrasi bulgularin hizla diizelmesi olguya TIAAH'nin da eslik ettigini
diistindiirmektedir. TIAAH etyolojisinde HLA antikorlari ve donér kaynakli
lipitlerle permeabilite artisi suclanmaktadir. Tablonun hizla gelismesi ve
takibinde de ayni hizla iyilesme olmasi nedeniyle olasi stpheli antikor
degerlendirmeleri yapilamamistir. Verici ve kan triininiin geriye doniik
sorgulanmasinda kadin ancak nullipar vericiden alinan trombositin 2.
giiniinde takilmis oldugu bilgisine ulasildi. iki tablo da dinamik miidahale
gerektiren, gecikme halinde hayati tehtid eden tablolardir. iki tablonun
birlikte gelistigi bu hastada tim ilgili birimlerin etkin mudahalesiyle sonug
yuz guldiriict olmustur.

Anahtar Kelimeler: transfiizyon, anafilaksi, reaksiyon, TIAAH, lenfoma,
mobilizasyon
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DMSO iLE DONDURULAN KOK HUCRE NAKLi SONRASI
GELISEN KARDIYOVASKULER KOMPLIKASYON

Serif Oner Aydin

Marmara Universitesi Egitim Ve Arastirma Hastanesi

Amag: Dimetil silfoksit kriyoprotektif bir ajan olup kok hiicre naklinde
toplanan Urliniin dondurulmasi isleminde dehidratasyon hasarini 6nle-
mek amaciyla kullaniimaktadir.En sik goriilen yan etkileri; bulanti, kusma
ve abdominal kramplarkardiyovaskiiler komplikasyonlar, respiratuvar
arrest ve diffliz alveoler kanama bildirilen diger toksit etkilerdir.Bu olguda
amag nakil sirasinda komplikasyon gelisen hastaya acil midahalenin ve
hemsirelik girisimlerinin nemini vurgulamaktir.

Olgu: Noroblastom tanisi ile izlenen 8 yasinda erkek hastaya 15.03.2016
tarihinde dimetil sulfoksit ile dondurulup saklanan periferik kok hticre
cozdirilerek(CD34: 6.7X10%6/kg) otolog kok hiicre nakli yapild.

Bulgular: infiizyondan 3 saat sonra hastada takipne ve dispne gézlendi.
Cekilen EKO sonucu hastada dimetil sulfoksit komplikasyonu sonucu
belirgin kalp yetmezligi gorildi.Dopamin ve dobutamin baslanan hasta
artan solunum sikintilari sonucu entiibe edilerek ventilatorle izlendi.+2.
Gilinde extlibe edilen hastada solunum sikintilarinin geriledigi goérul-
di.+16. Guinde hasta noétrofil engrafmani oldu.

Tartisma: Hastayla 24 saat beraber olan hemsirelerin iyi bir gézlemci
olarak hastanin degisimlere verdigi tepkileri erken fark etmesi gerekir.
C.0. isimli hastada yapmis oldugumuz degerlendirmeler dogrultusunda
uyguladigimiz hemsirelik bakimiyla hastanin minimal diizeyde zarar gor-
mesini sagladik.

Anahtar Kelimeler: otolog kok hticre nakli,kok hiicre
dondurma,dmso,kardiyovaskiiler komplikasyon
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