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Onsoz

Tirk Hematoloji Dernegi’nin Degerli Uyeleri, Degerli Meslektaslarim,

Kurulusundan bu yana hedefi Ulkemizde hematoloji egitim dlzeyinin ylkseltiimesi ve ulusal
boyutta standardize edilmesi olan dernegimiz bu amacla hematolojide ve ilgili bilim dallarinda
calisanlara mezuniyet 6ncesi ve mezuniyet sonrasi kurs, seminer, calistay gibi bilimsel, aydinlatici
aktiviteleri basariyla gerceklestirmektedir.

2017 yili, Turk Hematoloji Dernegi’nin 50. kurulus yilidir. Yoénetim Kurulu olarak énimuzdeki
bu sene igerisinde cok 6nemli egitim aktiviteleri planladik. Bu egitim ¢alismalarindan “2. Selim
Hematolojide Guincelleme” toplantisini 24-26 Subat 2017 tarihinde Antalya’da gergeklestiriyoruz.
Guncelleme toplantimizin éncelikli hedefi geng hematologlarin egitimine ydnelik olarak selim
hematoloji ile ilgili son bilgileri gézden gecirmektir. Sonrasinda sunulan bu veriler 1SIginda
kilavuzlarimiz 6nce 24 Subat aksami sonrada 26 Subat giinl gincellenecektir. Dernegimizin ilk
2011 yilinda duzenledigi bu toplanti sonrasi elde edilen bilgiler isiginda diizenlenen calistay ile
Derneg@imizin Turkce kilavuzlari yayimlanmisti. Bu galistay sonrasinda ise benzer giincellemenin
yapilmasi planlanmaktadir.

Turk Hematoloji Dernegi egitim programinda ayricalikli bir yeri olan glncelleme toplantisinin
onemli bir egitim hizmeti verecegini disinlyoruz. Bu toplantinin, kidemli hocalarimizin bilgi
birikimlerini bizlere aktarmasi, gen¢c meslektaslarimizin selim hematolojiyi 6grenmesi ve
sorunlarini bizler ile paylasmasi i¢in cok uygun bilimsel bir ortam olacagina inaniyoruz.

Sizlere “2. Selim Hematolojide Glincelleme” toplantisina hosgeldiniz diyor, bu egitim séleninde
sizlerle birlikte olmaktan gurur ve mutluluk duyuyorum.

M

Prof. Dr. Ahmet Muzaffer Demir
Turk Hematoloji Yonetim Kurulu Baskani
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Degerli meslektaslarimiz,
ikincisini diizenleyecegimiz Selim Hematoloji Giincelleme Sempozyumuna hosgeldiniz.

Sempozyumun ilk iki gtintinde, birbirinden degerli hocalarimiz, giinliik hematoloji pratiginde
siklikla karsi karsiya kaldigimiz konular hakkinda, son bilgilerle ve glincel yaklasimlarla bizleri
aydinlatacak. Sempozyum sirasinda kilavuz gtincellemelerinin yapilacak olmasi, sempozyuma
ayn bir anlam katmaktadir. Ozellikle yeni uzman olmus meslektaslarimizin ve uzmanlik 6gren-
cilerinin hocalariyla birlikte ayni masalarda kilavuzlara katki yapacak olmasi, bizlere heyecan
vermektedir.

Sempozyumun hazirlanmasinda verdikleri emek icin dncelikle Turk Hematoloji Dernegi Y6ne-
tim Kuruluna, tim oturum baskani ve konusmacilarina, bilimsel alt komitelerimize, dernek ofis
ve Serenas Organizasyon firmasi ¢alisanlarina tesekkir ederiz.

Tekrar tim katiimcilara hosgeldiniz diyerek, herkese ¢ok iyi bir sempozyum slreci gegirmele-
rini dileriz.

Prof. Dr. Eylp Naci Tiftik - Dog¢. Dr. Meltem Kurt Yuksel
Selim Hematoloji Gluncelleme Sempozyumu Bilimsel Sekreterleri
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Kurullar

YONETIM KURULU

BASKAN

Il. BASKAN

GENEL SEKRETER

ARASTIRMA SEKRETERI

SAYMAN

UYE

UYE

SEMPOZYUM DUZENLEME KURULU
Baskan:

1. Sekreter:

TURK HEMATOLOJi DERNEGiI BiLIMSEL ALT KOMITELERI
Akut Losemiler Bilimsel A.K.

Baskan:

1. Sekreter:

2. Sekreter:

Eritrosit Hastaliklari ve Hemoglobin Bilimsel A.K.
Baskan:

1. Sekreter:

2. Sekreter:

immiinohematoloji Bilimsel A.K.
Baskan:

1. Sekreter:

Hemofili Bilimsel A.K.

Baskan:

1. Sekreter:

2. Sekreter:

Hemostaz-Tromboz Bilimsel A.K.
Baskan:

1. Sekreter:

Hematolojide Enfeksiyonlar ve Destek Tedavileri Bilimsel A.K.
Baskan:

1. Sekreter:

2. Sekreter:

Hematopatoloji Bilimsel A.K.

Baskan:

1. Sekreter:

Ahmet Muzaffer Demir
Tulin Tiraje Celkan
Giner Hayri Ozsan
Muhlis Cem Ar

EylUp Naci Tiftik
Meltem Kurt Yiksel
ilknur Kozanoglu

Eyup Naci Tiftik
Meltem Kurt Yiksel

inci Alacacioglu
Sebnem Yilmaz Bengoa
Volkan Karakus

Sule Unal
iigen Sasmaz
Hakan Ozdogu

Meral Beksag
Gulderen Yanikkaya Demirel

Kaan Kavakli
Can Balkan
Muhlis Cem Ar

Cengiz Beyan
Ali irfan Emre Tekgiindiiz

irfan Yavasoglu
Ozan Salim
Mediha Akcan

Aysegiil Uner
Nalan Akyirek
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Kemik iligi Yetersizligi Bilimsel A.K.
Baskan:

1. Sekreter:

2. Sekreter:

3. Sekreter:

Nadir Hematolojik Hastaliklar Bilimsel A.K.
Baskan:

1. Sekreter:

2. Sekreter:

3. Sekreter:

Kok Hiicre Nakli Bilimsel A.K.
Baskan:

1. Sekreter:

2. Sekreter:

Mustafa Cetiner
Seniz Ongéren
Beyhan Durak Aras
Banu Oflaz S6zmen

Sema Karakus

Sule Mine Bakanay Oztiirk
Eren Giindiiz

Gl Nihal Ozdemir

Mutlu Arat
Zeynep Sahika Aki
Dilber Talia ileri

Kronik Miyelositer Lésemi ve Kronik Miyeloproliferatif Neoplaziler Bilimsel A.K.

Baskan:

1. Sekreter:

2. Sekreter:

3. Sekreter:

Laboratuvar Standartlari Bilimsel A.K.
Baskan:

1. Sekreter:

Lenfoma Bilimsel A.K.

Baskan:

1. Sekreter:

Molekiiler Hematoloji ve Sitogenetik Bilimsel A.K.

Baskan:

1. Sekreter:

Multipl Miyelom Bilimsel A.K.
Baskan:

1. Sekreter:

2. Sekreter:

3. Sekreter:

Transfiizyon Tibbi-Kan Bankaciligi ve Hemaferez Bilimsel A.K.

Baskan:

1. Sekreter:
2. Sekreter:
3. Sekreter:
4. Sekreter:

Diizgiin Ozatli
Ahmet Emre Eskazan
Dilber Talia ileri
Gursel Gunes

Tirkan Patiroglu
ilknur Kozanoglu

Burhan Ferhanoglu
Olga Meltem Akay

Ugur Ozbek
Miige Aydin Sayitoglu

Giiner Hayri Ozsan
Orhan Sezer

Anil Tombak

Omiir Gékmen Sevindik

Yesim Aydinok
Neslihan Andic
ibrahim Eker
Melike Sezgin Evim
Asu Fergiin Yiimaz

Vil
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24 Subat 2017, Cuma

08:00-10:00

10:30-12:00

NUTRISYONEL ANE__MiLER )
Oturum Baskanlar: Umran Galiskan (Necmettin Erbakan Universitesi, Konya),
Mustafa Nuri Yenerel (Istanbul Universitesi, Istanbul)

Eritropoez ve Giincel Demir Metabolizmasi: Ahmet Emin Kirekgi
(Losante Cocuk ve Yetiskin Hastanesi, Ankara)

Fonksiyonel Demir Eksikligi Anemisi : Mehmet S6nmez
(Karadeniz Teknik Universitesi, Trabzon)

Megaloblastik Anemiye Tanisal Yaklasim: Ali Zahit Bolaman
(Adnan Menderes Universitesi, Aydin)

Kalitsal Ko!_)alamin Metqbolizma Bozukluklari: Sabri Kemahl
(Yeditepe Universitesi, Istanbul)

HEMOGLOBINOPATILERE TANISAL YAKLASIM
Oturum Baskanlan: Fatma Gumriik (Hacettepe Universitesi, Ankara),
Meliha Nalcaci (istanbul Universitesi, istanbul)

Talasemide Ayirici Tani ve Hemoglobin Elektroforezi: Sule Unal
(Hacettepe Universitesi, Ankara)

Hemoglobinopatilerde Ne Zaman Genetik: Yesim Aydinok
(Ege Universitesi, Izmir)

Eriskinde Hemoglobinopati Komplikasyonlarinin Yonetimi: Emel Gurkan
(Cukurova Universitesi, Adana)

12:00-13:00

SANOFI| GENZYME «p

13:00 - 14:00

OGLE YEMEGiI
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Oturum Baskanlari: Hale Oren (Dokuz Eylul Universitesi, 1zmir),
Teoman Soysal (Istanbul Universitesi, Istanbul)

14:00-15:30 VTE Kiinik Yaklasim: Ahmet Muzaffer Demir (Trakya Universitesi, Edirne)

Trombofilide Neredeyiz?: Namik Yasar Ozbek (Ankara Cocuk Saghgi ve
Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim Arastirma Hastanesi, Ankara)

Antikoagiilasyonda Giincel Gelismeler: Reyhan Diz Kiiciikkaya (istanbul)

15:30-16:00 KAHVE ARASI

HEMOFiLI VE HEMOSTAZ

Oturum Baskani: Zafer Baslar (istanbul Universitesi, istanbul),

Zafer Salcioglu (Kanuni Sultan Siilleyman Egitim ve Arastirma Hastanesi,
istanbul)

16:00-17:30 Von Willebrand Hastaliginda Tani ve Tedavi: Ziihre Kaya
(Gazi Universitesi, Ankara)

Edinsel Hemofili: Vahap Okan (Gaziantep Universitesi, Gaziantep)

Antitrombosit Tedavide Glncel Gelismeler: Cafer Adigtizel
(Ozel Medicalpark Goztepe Hastanesi, Istanbul)

AGILISOTURUMU o
NOBEL ODULLERININ BILIMSEL YASAMA ETKILERI: Emin Kansu (Ankara)

21:00 - 00:00 CALISMA GRUPLARI: KILAVUZ HAZIRLIK TOPLANTISI

17:30-18:30

* Eritrosit Hastaliklar ve Hemoglobin Galisma Grubu:
Baskan: Sule Unal, 1. Sekreter: Hakan Ozdogu

¢ Hemofili Calisma Grubu:
Baskan: Kaan Kavakli, 1. Sekreter: Muhlis Cem Ar, 2. Sekreter: Can Balkan

e Transflzyon Tibbi - Kan Bankaciligi ve Hemaferez Calisma Grubu:
Baskan: Yesim Aydinok, 1. Sekreter: Ibrahim Eker, 2. Sekreter: Melike Sezgin Evim,
3. Sekreter: Asu Fergiin Yilmaz

* Nadir Hematolojik Hastaliklar Calisma Grubu: )
Baskan: Sema Karakus, 1. Sekreter: Giil Nihal Ozdemir, 2. Sekreter: Sule Mine Bakanay Oztiirk,
3. Sekreter: Eren Giindiiz

e Hemostaz-Tromboz Calisma Grubu:
Masa Baskani: Ahmet Muzaffer Demir, 1. Sekreter: Reyhan Diz Kiicilikkaya




25 Subat 2017, Cumartesi

08:00-10:00

KONSULTASYON HEMATOLOJiSi 1
Oturum Baskanlari: Ridvan Ali (Uludag Universitesi, Bursa), Erol Erduran
(Karadeniz Teknik Universitesi, Trabzon)

Karaciger Hastalarinda Hemostaz ve Kanama Tedavisi: Ebru Koca (Baskent
Universitesi, Ankara)

Yogun Bakim Hastalarinda Kanama Tedavisi: Fuat Erdem
(Atatiirk Universitesi, Erzurum)

Gebelikte Hematoloji ve Akilci ilac Kullanimi: Pervin Topguoglu
(Ankara Universitesi, Ankara)

10:00-10:30

KAHVE ARASI

10:30-12:00

KONSULTASYON HEMA'I_'_OLOJiSi Il )
Oturum I§a$kanl: Levent Undar (Akdeniz Universitesi, Antalya),
Gilsiim Ozet (Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ankara)

Lékositoz Ayirici Tani: Simten Dagdas
(Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ankara)

Eozinofili Ayinci Tani: Diizgiin Ozatli
(Ondokuz Mayis Universitesi, Samsun)

Trombositoz Ayirici Tani: Ahmet Oztiirk
(Acibadem Maslak Hastanesi, Istanbul)

12:00-13.00

OGLE YEMEGiI

13:00 - 14:00

€9 MsSD

UYDU SEMPOZYUMU

Yiuksek Riskli Hematolojik Maligniteli Hastalarda IFl Yonetimine
Multidisipliner Yaklasim

Oturum Baskani: Mustafa Pehlivan (Gaziantep Universitesi, Gaziantep)
Konusmacilar: Sevgi Besisik (istanbul Universitesi, istanbul),

Gokhan Metan (Hacettepe Universitesi, Ankara)




iMMUN SITOPENILER

Oturum Baskanlari: Canan Vergin (Dr. Behgcet Uz Cocuk Hastaliklan ve
Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, izmir),

Bahriye Payzin (izmir Katip Celebi Universitesi Atatiirk Egitim ve
Arastirma Hastanesi, izmir)

14:00-15:30 immiin Nétropeni: Deniz Yilmaz Karapinar (Ege Universitesi, izmir)

immiin Trombositopeni: Fiisun Gediz (T.C. SB. izmir Katip Gelebi
Universitesi Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi, 1zmir)

immiin Hemolitik Anemiler: Emine Giichan Alanoglu
(Stleyman Demirel Universitesi, Isparta)

16:00 -17:00

HEMATOLOJIDE DESTEK TEDAVILER
Oturum Baskanlar: Hamdi Akan (Ankara Universitesi, Ankara),
Murat Tombuloglu (Ege Universitesi, Izmir)

Aplastik Anemi Tani ve Tedavisinde Giincel Gelismeler: Yahya Biiyiikasik

17:00-18:30 (Hacettepe Univesitesi, Ankara)

Febril N6tropenide Giincel Gelismeler: irfan Yavasoglu
(Adnan Menderes Universitesi, Aydin)

Eriskinde im_r_nun Yetersizlik Tablolarinin Yonetimi: Nilgiin Sayinalp
(Hacettepe Universitesi, Ankara)

21:00-00:00 ODUL TORENI
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26 Subat 2017, Pazar

08:30-10:00 KILAVUZ GUNCELLEME GALISTAYI
10:00-10:30 KAHVE ARASI
10:30-13:00 HAZIRLANMIS TASLAK KILAVUZLARININ SUNUMLARI

* Eritrosit Hastaliklari ve Hemoglobin Calisma Grubu:
Baskan: Sule Unal
1. Sekreter: Hakan Ozdogu

¢ Hemofili Calisma Grubu:
Baskan: Kaan Kavakl
1. Sekreter: Muhlis Cem Ar, 2. Sekreter: Can Balkan

e Transflizyon Tibbi - Kan Bankaciligi ve Hemaferez Galisma Grubu:
Baskan: Yesim Aydinok
1. Sekreter: ibrahim Eker
2. Sekreter: Melike Sezgin Evim
3. Sekreter: Asu Fergiin Yilmaz

e Nadir Hematolojik Hastaliklar Calisma Grubu:
Baskan: Sema Karakus
1. Sekreter: Giil Nihal Ozdemir
2. Sekreter: Sule Mine Bakanay Oztiirk
3. Sekreter: Eren Giindiiz

e Hemostaz-Tromboz Calisma Grubu:
Masa Baskani: Ahmet Muzaffer Demir
1. Sekreter: Reyhan Diz Kiiciikkaya

Xl




2. Selim Hematoloji Giincelleme Sempozyumu
Bildiri Ozetleri Listesi

Pub  Ref Bashk Yazarlar
EPS-1 6 | NOTROPENIK ATES AYIRICI TANISINDA NADIR BIR HASTALIK: AKUT IDIOPATIK IMMUN | Fehmi Hindilerden, Géktirk Ogredici, Bahar Ozdemir, Betiil Erismis, Hakan Kocoglu,
NOTROPENI Mehmet Hursitoglu, Ozlem Harmankaya
EPS-2 | 7 |ERISKINDE PANSITOPENI AYIRICI TANISINDA NADIR BIR HASTALIK: Fehmi Hindilerden, Itir Sirinoglu Demiriz, Emre Osmanbasoglu, ipek Yénal Hindilerden,
MULTIPL MiYELOM ibrahim Oner Dogan
EPS-3 8 | BUYUME HORMONU EKSIKLIGI SAPTANAN TALASEMI INTERMEDIA TANILI BIR OLGU | Ersin Téret, Nihal Karadas, Hiiseyin Anil Korkmaz
EPS-4 | 13 | DOGU KARADENIZ BOLGESI ORTAOKUL COCUKLARINDA NUTRISYONEL ANEMI Erol Erduran, Ayla Sahin, Gamze Can
PREVALANSI
EPS-5 | 15 | INATCI TROMBOZ VE INATCI TROMBOSITOPENI iLE SEYREDEN SERONEGATIF Tuba Bulduk, Déndi Uskiidar Cansu, Neslihan Andig, Hava Uskiidar Teke, Eren Giindiiz,
ANTIFOSFOLIPID SENDROMU: OLGU SUNUMU Cengiz Korkmaz
EPS-6 | 18 | ISLAK KUPA TERAPISI (HACAMAT) ONCESI HEMATOLOJi KONSULTASYONU Giichan Alanoglu, Ozge Olmeztiirk
GEREKLI MIDIR?
EPS-7 | 21 | SEKONDER EVANS SENDROMU ILE BASVURAN BIR SISTEMIK LUPUS ERITAMATOZUS | Giil llhan, Murat Kagmaz
VAKASI
EPS-8 | 23 | AKTIVE PARSIYEL TROMBOPLATIN ZAMANI OLCUMUNDE HANGI REAKTIFI Duygu Nurdan Avci, Mesude Falay, Emine Eylem Geng, Merve Pamukcuoglu, Funda Ceran,
KULLANALIM? Simten Dagdas, Melike Pek_ip, Selin Merih Urlu, Giilten Korkmaz , Abdullah Agit,
Mehmet Ali Ucar, Giilsim Ozet
EPS-9 | 24 | DELTA HEPATITI NEDENIYLE UYGULANAN PEGINTERFERON TEDAVIS| SIRASINDA Aysel Kocagiil Celikbas, Funda Ceran, Mesude Falay, Simten Dagdas, Giilsiim Ozet
GORULEN KAZANILMIS HEMOFILI BENZERI BiR TABLO
EPS-10 | 26 | KASINTIiLE BASVURAN ORAK HUCRE ANEMILI BIR HASTADA GELISEN AKUT GOGUS | Murat Kagmaz, Gl ilhan
SENDROMU
EPS-11 | 27 | DEMIR EKSIKLIGI ANEMISI ZEMININDE TROMBOZ GELISEN OLGULARIMIZ VE ILGILI Ceren Kilci, Lale Olcay
ALANYAZININ INCELENMESI
EPS-12 | 30 | KENE ISIRMASI SONRASI FAKTOR V EKSIKLIGI (PARAHEMOFILI) TANISI KONAN OLGU | Can Acipayam, Biisra Segmen, Tugba Leblebici Cetinkaya
SUNUMU
EPS-13 | 31 | SERTOLIZUMAB KULLANIMINA BAGLI TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK PURPURA Mehmet Baysal, Elif Giilsiim Umit, Fatih Sanitas, Nil Su Kodal, Muzaffer Demir
OLGU SUNUMU
EPS-14 | 32 | HEREDITER HEMORAJIK TELENJIEKTAZILI HASTALARIN GERIYE DONUK Mehmet Baysal, Elif Giilsitm Umit, Muzaffer Demir
DEGERLENDIRILMESI TALIDOMID DENEYIMi
EPS-15 | 33 | KIKUCHI-FUJIMOTO HASTALIGI TANISI SONRASINDA HEMOLITIK ANEMI VE BOBREK | Seda Yilmaz, Ozlen Bektas, Ozcan Ceneli, Sinan Demircioglu, Pembe Oltulu,
YETMEZLIGI GELISEN SLE VAKASI Mehmet Alparslan Yilmaz
EPS-16 | 35 | NADIR GORULEN ASEMPTOMATIK BIR VAKA ;HEMOGLOBIN O ARAB Mustafa Duran
EPS-17 | 36 | HEMOFILIK DEV ABDOMINOPELVIK PSODOTUMURDE REPLASMAN TEDAVISI Mustafa Duran, Nur Akad Soyer, Fahri Sahin
EPS-18 | 38 | ERISKIN YASTA TANI KONULAN ‘TIAMIN RESPONSIV MEGALOBLASTIK ANEMI Mehmet Daglh, Ali Kutlucan, Abdulkadir Bastiirk, Hazel Durmus, Sait Celik, Mehmet Corumlu
SENDROMU’ OLGUSU
EPS-19 | 39 | SEKONDER ENFEKSIYONLA KOMPLIKE OLAN AKRODERMATITIS ENTEROPATIKA Mehmet Corumlu, Abdulkadir Bastiirk, Mehmet Dagl,, Ali Kutlucan, Ali Metin Ozek
OLGUSU
EPS-20 | 43 | POSTPARTUM KANAMA ILE PREZENTE OLAN EDINSEL HEMOFIL{ A; NADIR BIR OLGU | Nermin Keni, Leylagiil Kaynar, Esra Yildizhan, Ali Unal, Serdar Swvamn, Biilent Eser
EPS-21 | 45 | PREOPERATIF HASTALARIN KARISIM (MIXING) TESTLERINI NASIL YORUMLAMALIYIM? | Emine Eylem Geng, Mesude Falay, Namik Kemal Nazaroglu, Duygu Nurdan Aver,
Merih Selin Urlu, Giilten Korkmaz, Abdullah Agit, Funda Ceran, Simten Dagdas,
Merve Pamukguoglu, Mehmet Ali Ucar, Melike Pekin, Giilstiim Ozet
EPS-22 | 47 | ILAC IMMUN HEMOLITIK ANEMI Mehmet Sezgin Pepeler, Seniz Goral , Burcu Ulkiiden, Rauf Haznedar
EPS-23 | 53 | TALASEMI INTERMEDIA HASTASINDA GELISEN TRANSFUZYON ILISKILI ALLO Yasin S. Goksu, Aybiike Olgun, Stireyya Yigit Kaya, Dogus Tiirkyilmaz, Alev Garip,
IMMUNIZASYONDA PLAZMAFEREZ VE SPLENEKTOMININ YERI Ahmet Seyhanli, inci Alacacioglu, Ozden Pigkin, Mehmet Ali Ozcan, Fatih Demirkan,
Biilent Undar, Giiner Hayri Ozsan
EPS-24 | 55 | HEMATOPOETIK KOK HUCRE VERICISINDE IMMUN TROMBOSITOPENI: Miirtivvet Seda Aydin, Gézde Kavgaci, Rafive Ciftciler, Sezgin Etgiil, Umit Yavuz Malkan,
OLGU RAPORU Hakan Géker, Haluk Demiroglu, Yahya Biiytikasik
EPS-25 | 56 | DEMIR EKSIKLIGI ANEMISI TESPIT EDILEN HASTALARIN ETIYOLOJIK OZELLIKLERININ | Fahriye Nur Tiikel Turgut, Erdal Kurtoglu
DEGERLENDIRILMESI
EPS-26 | 57 | KLINEFELTER SENDROMLU HASTADA GELISEN TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK Sinan Demircioglu, Seda Yilmaz, Ozlen Bektas, Ozcan Ceneli
PURPURA:OLGU SUNUMU
EPS-27 | 58 | IMMUN TROMBOSITOPENILI COCUK OLGUDA NADIR BIR KOMPLIKASYON: Melek Erdem, Seda Sénmez, Ozlem Tiifekgi, Sebnem Yilmaz, Nursen Belet, Hale Oren
OSTEOMYELIT
EPS-28 | 59 | EDINSEL SAF ERITROID DizZi APLAZILI ADOLESAN BIR OLGU Melek Erdem, Deniz Kizmazoglu, Ozlem Tiifekgi, Zeynep Giileg Koksal , Sebnem Yilmaz,
Hale Oren
EPS-29 | 60 | KLINIGIMIZDE iZLEDIGIMIZ PEDIATRIK KUTANOZ MASTOSITOZ OLGULARI Lale Olcay, Nesibe Deren Ozcan, Merih Tepeoglu, Eda Yilmaz-Akcay, Ayse Tiilin Giileg,
Arzu Karatas Togral, Burcu Tahire Kéksal, Ozlem Ozbek
EPS-30 | 61 | IMMUN TROMBOSITOPENIK PURPURADA ERITROSIT MIKRO PARCACIKLARININ Lale Olcay, Esra Erdemli, Niltifer Bayraktar, Dilek Unalan
VARLIGI VE TROMBOSIT SAYISINDA SAPTANAN YANLIS YUKSEKLIK
EPS-31 | 62 | TEKRARLAYAN VENOZ TROMBOZLARLA SEYREDEN BIR MEGASISTIS-MIKROKOLON- Zuhal Onder Sivis, Fatma Burcu Belen, Burgak Tatli Giines, Eda Ataseven, Masallah Baran,
INTESTINAL HIPOPERISTALTIZM SENDROMLU (MMIHS) OLGU Miray Karakoyun, Yeliz Cagan Appak, Baris Malbora, Meral Tiirker, Berna Atabay
EPS-32 | 64 | NADIR FAKTOR EKSIKLIKLERINDE KANAMA SEMPTOMLARI: Burgak Tath Giines, Fatma Burcu Belen, Baris Malbora, Eda Ataseven, Meral Tiirker,
TEK MERKEZ VERILERI Berna Atabay, Zuhal Onder Sivis
EPS-33 | 65 | YAYGIN LENFADENOPATI NEDENI ILE BASVURAN HASTADA BRUSELLA TANISI: OLGU Veysiye Hilya Uzel, Sercan Yiicel Yanmaz, Kahraman Oncel, Zeynep Kayra Tannverdi,
SUNUMU Ozlem Erten, Murat Séker
EPS-34 | 66 | RASTLANTISAL SAPTANAN NADIR BIR OLGU: FAKTOR 11 EKSIKLiIGI (HEMOFILI C) Mehmet Hilmi Dogu, Rafet Eren
EPS-35 | 69 | AKUT INTERMITTAN PORFIRI: OLGU SUNUMU Gizem Hatem, Akin Hizmetci, Ali Alper Solmaz, Anil Tombak, Eytip Naci Tiftik
EPS-36 | 71 | TEK DOZ SEFTRIAKSONA BAGLI HEMOLITIK ANEMi Istk Odaman Al, Nihal Ozdemir, Basak Kog, Ezgi Pash Uysalol, Cengiz Bayram, Gizem Ersoy,
Tugba Nur Glicer, Esra Arslantas, Fatih Mete, Ali Aycicek, Goéniil Aydogan
EPS-37 | 74 | VISSERAL LEISHMANIA ENFEKSIYONUNA IKINCIL. HEMOFAGOSITIK SENDROM Emine Cigdem Kelleci, Esra Arslant§§, Isik Odaman Al, Basak Kog, Ezgi Pash Uysalol,
Cengiz Bayram, Ali Aycicek, Nihal Ozdemir
EPS-38 | 75 | ALFA TALASEMI INTERMEDIALI BIR HASTADA PSODOTROMBOSITOZ Ezgi Payas, Gizem Hatem, Anil Tombak, Eyiip Naci Tiftik
EPS-39 | 76 | AILESEL POLISITEMi OLGUSU Nihal Ozdemir, Basak Kog, Ezgi Pasl Uysalol, Gizem Ersoy, Cengiz Bayram, Ali Aygicek
EPS-40 | 78 | RELAPS REFRAKTER TROMBOTiK TROMBOS_iTOPENiK PURPURANIN RITUKSIMAB Aybtike Olgun, Ahmet Seyhanli, Dogus Tirkyilmaz, Streyya Yigit Kaya, Alev Garip,
PLAZMAFEREZ KOMBINASYONUYLA TEDAVISI Bilent Undar, Fatih Demirkan, Mehmet Ali Ozcan, Ozden Piskin, Inci Alacacioglu,
Hayri Guner Ozsan
EPS-41 | 79 | PURIVAT KINAZ DUZEYi NORMAL OLAN TRANSFUZYON BAGIMLI PURIVAT KINAZ Nihal Ozdemir, Isik Odaman Al, Gizem Ersoy, Miige Gékee, Sule Unal
EKSIKLIGI OLGUSU
EPS-42 | 80 | T-ALL TEDAVISI SIRASINDA GELISEN NADIR BiR DURUM: Melike Sezgin Evim, Birol Baytan, Adalet Meral Giines
G-CSF VE EKSTRAMEDULLER HEMATOPOEZ
EPS-43 | 81 | TRANSKOBALAMIN Il EKSIKLIGI Adalet Meral Giines, Melike Sezgin Evim, Birol Baytan, Utku Aygtines
EPS-44 | 22 | ORAK HUCRE HASTALIGINDA INFLAMASYON PATOGENEZINDE IGF-1 VE IGFBP-3 Nursel Basut, Selma Unal, Ferval Karahan
SERUM DUZEYI VE GEN IFADESININ ARASTIRILMASI
EPS-45 | 25 | GEBELERDE TROMBOSITOPENI PREVALANSI VE ETIYOLOJIK SINIFLANDIRMASI; TEK | Itir Sirinoglu Demiriz, Betiil Erismis, Firuze Midi Kursat, Hakan Kursat
MERKEZ DENEYIMI.
EPS-46 | 28 | DEMIR EKSIKLIGINDE GORULEN TROMBOZUN PATOGENEZINE YAKLASIM: Ceren Kilcl, Lale Olcay, Beril Ozdemir, Ali Fettah
KOAGULASYONUN TROMBOELASTOGRAFI iLE DEGERLENDIRILMESI
EPS-47 | 40 iNMf_iLi COCUKLARIN PROGNOZU VE CDKN2B-AS1, HDACY, NINJ2, NAA25 GEN Adil Bozpolat, Ekrem Unal, Tugba Topaloglu, Serpil Taheri, Ayse Kacar-Bayram, Alper Ozcan,
POLIMORFIZMLERI ILE ILISKISI Musa Karakiikcli, Mehmet Akif Ozdemir, Hiiseyin Per
EPS-48 | 42 | COCUKLUK CAGI AGIR APLASTIK ANEMIDE PNH KLON POZITIFLiGI VE TEDAVI Sule Unal, Fatma Giimriik, Mualla Cetin
SONUCLARI
EPS-49 | 44 | NADIR BIR OLGU: FAKTOR XI EKSIKLIGI VE VON WILLEBRAND FAKTOR EKSIKLIGI Ayse Uysal, Zuhal Mehrekula, Fatos Dilan Késeoglu, Nur Akad Soyer, Fahri Sahin
BIRLIKTELIGI
EPS-50 | 48 | MERKEZIMIZDEKI VENOZ TROMBOEMBOLI GECIREN HASTALARIN TROMBOFILIK RISK | Selin Merih Urlu, Giilten Korkmaz Akat, Duygu Nurdan Avci, Emine Eylem Geng,
FAKTORLERI ACISINDAN DEGERLENDIRILMESI Abdullah Agit, Merve Pamukguoglu Mehmet Ali Ucar, Mesude Falay, Funda Ceran,
Simten Dagdas, Giilsiim Ozet
EPS-51 | 52 | HEREDITER SFEROSITOZ TANISINDA AKIM SITOMETRI EMA ( EOSIN-5-MALEIMIDE) Mesude Falay, Mehmet Senes, Selin Yildiz, Giil Ece Ulusan, Simten Dagdas, Funda Ceran,
BAGLAMA TEST Imdat Dilek, Dogan Yiicel, Giilsiim Ozet
EPS-52 | 67 | 3AY — 18 YAS ARASINDAKi COCUKLARDA SAPTANAN NOTROPENILERDE ETIYOLOJIK | Serap Karaman, Esin Karakilig Ozturan, Zeynep Karakas, Sema Anak, Aysegiil Untvar,
SINIFLAMA Gulytiz Oztiirk, Umit Turkoglu, Deniz Tugcu, Ayse Ozkan Karagenc, Omer Devecioglu
EPS-53 | 70 | UC OLGU iLE ORAK HUCRELI ANEMI VE HEPATIK SEKESTRASYON Ayse Uysal, Nur Akad Sover, Yesim Aydinok, Fahri Sahin, Giiray Saydam
EPS-54 | 72 | YAYGIN DEGISKEN IMMUN YETERSIZLIK TANILI ERISKIN OLGU: SONUCTAN NEDENE | Hiilya Yilmaz, Deniz Ozmen, Nurgiil Ozgiir Yurttas , Dilek Keskin, Sevil Sadri, Selin Berk,
Isil Erdogan Oziinal, Ayse Salihoglu, Ahmet Emre Eskazan, Seniz Ongéren, Zafer Baslar,
Teoman Soysal, Yildiz Aydin, Muhlis Cem Ar
EPS-55 | 73 | INDOLEN LENFOMANIN NADIR BiR PREZENTASYONU: IMMUN TROMBOSITOPENI Dilek Keskin, Mehmet Cem Fidan, Deniz Ozmen, Sevil Sadri, Muhlis Cem Ar
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EPS-1 Referans Numarasi: 6

NOTROPENIK ATES AYIRICI TANISINDA NADIR BiR HASTALIK: AKUT iDIOPATIK
iIMMUN NOTROPENI

Fehmi Hindilerden', Goktuirk Ggrediciz, Bahar Ozdemir?, Betiil Erismis?, Hakan Kocoglu?, Mehmet Hursitoglu?,
Ozlem Harmankaya?

'Bakirkdy Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi
Bakirkéy Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi ic Hastaliklari Klinigi

Giris: Immiin nétropeni, hiicre membran antijenlerine karsi antikor gelismesine bagl nétrofillerin periferde
parcalanmasina bagh gelisen nétropeni ile karakterizedir. Akut IN, ilaclarin indiikledigi mekanizmalar veya viral
enfeksiyonlarla iliskilendirilmistir. Kronik IN ise otoimmiin hastaliklar, hematolojik maliniteler (6rn. biiyiik graniillii
lenfositik 16semi), primer immiin yetmezlik sendromlari veya solid timérler zemininde gézlenmektedir.

Olgu Sunumu: 52 yasinda herhangi bir hastalik 6ykiisii olmayan hasta bir haftadir devam eden ates nedeniyle
bagvurdu. Fizik muayenesinde 6zellik saptanmadi. Kan sayiminda lokosit: 780/mm?, lenfosit: 440/mm?, nétrofil: 0/mm?,
Hb: 13,6 g/dL, trombosit: 166000/mm?; biyokimyasal analizlerde tire: 27 mg/dl, kreatinin: 0,49 mg/dl, LDH: 162 IU/L,
total bilirubin: 0,82 mg/dl saptandi. B12 ve folat diizeyleri normal saptandi. Periferik yaymada atipik hticre saptanmadi
ve buyik granillii lenfosit hiicresi gortilmedi. Febril nétropeni tanisiyla piperasilin-tazobaktam baslandi. Kemik iligi
aspirasyon incelemesinde miyeloid seri elemanlarinda goreceli artis gozlendi, atipik hiicre ve displazi saptanmadi.
Mevcut bulgular IN diisiindiirdii. Altta yatabilecek sistemik otoimiin hastaliklar acisindan istenen serolojik testlerde 6zellik
saptanmadi. IN altta yatabilecek solid ve hematolojik kanserler icin yapilan radyolojik taramada ézellik saptanmadi. Kan
kilttiriinde herhangi bir Gireme olmadi; antibiyotik tedavisi altinda ates yaniti alinamad: ve ciddi nétropeni sebat etti.
Grantilosit koloni stimiilan faktér (GSCF) baslandi ancak nétrofil sayisinda artis gézlenmedi. Idiyopatik IN 6én tansiyla
metilprednizolon (MP) 0,5 mg/kg/glin baslandi. MP ilk doz sonrasi yapilan kan sayiminda lokosit: 2860/mm?, nétrofil:
1900/mm? saptandi. Ates tekrarlamadi. 4. MP dozu sonrasi lokosit: 4640/mm?, noétrofil: 2900/mm?, Hb: 12,6 g/dL,
trombosit: 266000/mm? saptandi. MP 0,5 mg/kg/gtin ti¢ haftaya tamamlanmasi planlanarak taburcu edildi.

Tartisma: IN, notrofil membran antijenlerine karst gelisen otoantikorlara bagl periferde nétrofillerin parcalanmasiyla
karakterizedir. IN tanisi icin anti-nétrofil antikorlarin gosterilmesi gereklidir ancak bu testlere ulasim pek mumkiin
olmamaktadir. Bundan dolayi 6ncelikle kemik iligi incelemesiyle altta yatan hematolojik hastaliklar diglanmali, sekonder
otoimmiin noétropeniye neden olabilecek sistemik otoimun hastaliklar ve maliniteler dislanmalidir. Nétropeniye ragmen
kemik iligi aspirasyonunda grantilositik seri hiperplazi varhg kuvvetle IN dustindtirmelidir. IN tedavisinde énce G-CSF
denenmelidir; yanitsiz olgularda ¢zellikle enfeksiyon riski varsa kortikosteroid tedavisi uygulanmalidir.

Anahtar Kelimeler: notropeni, immiinite, metilprednizolon




EPS-2 Referans Numarasi: 7

ERISKINDE PANSITOPENI AYIRICI TANISINDA NADIR BiR HASTALIK:
MULTIPL MiYELOM

Fehmi Hindilerden’, Itir Sirinoglu Demiriz', Emre Osmanbasoglu’, ipek Yonal Hindilerden?, ibrahim Oner Dogan3

'Bakirkdy Sadi Konuk Egitim Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi
2jstanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi ¢ Hastaliklari Anabilim Dali Hematoloji Bilim Dali
3istanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali

Giris: Multipl miyelom (MM) seyrinde anemi sik goriilen bir bulgudur ancak baslangicta pansitopeni ile prezentasyon
nadir bir durumdur. Pansitopeni ayirici tanisinda MM yuksek diizeyde klinik stiphe gerektirir.

Olgu Sunumu: 65 yasinda baska hastalik 6ykiisti olmayan kadin bir haftadir devam eden ates nedeniyle basvurdu.
Fizik muayenesinde dzellik yoktu. Kan sayiminda lokosit: 1650/mm?, nétrofil: 720/mm?, Hb: 8,1 g/dL, trombosit: 85.000/
mm?; biyokimyasal analizlerde tire: 37 mg/dl, kreatinin: 0,69 mg/dl, kalsiyum: 8,9 mg/dl, LDH: 194 IU/L, total protein: 6,9
mg/dl, albumin: 3,8 mg/dl ve sedimentasyon: 68 mm/saat saptandi. Periferik yaymada atipik hticre, displazi saptanmadi;
belirgin rulo formasyonu gozlenmedi. Kemik iligi yetmezIigi 6n tanisiyla yapilan kemik iligi aspirasyonu hiicreden fakir
saptandi. Kemik iligi biyopsisinde diffliz-difflize yakin yama-interstisyel karakterde plazmablast morfolojide hiicre lambda
hafif zincir fenotipte plazma hiicre infiltrasyonu gortildi. Kemik iliginde orta dereceye varan retikilin lif artist saptandi.
Serum serbest lambda hafif zincir diizeyi 5,3 gr/dl ve serum serbest kappa hafif zincir diizeyi 0,17 gr/dl saptandi. Serum
kapa/lambda orani 0,032 saptandi. MM tanisiyla bortezomib-talidomid-deksametazon ile remisyon induksiyon tedavisi
baglandi.

Tartisma: MM’da ilk tanida pansitopeni nadir gozlenen bir bulgudur. Siklikla normal hematopoietik hticrelerin
plazma hucrelerince ortaya kaldirilmasina baghdir. MM seyrindeki pansitopeniye neden olan diger nedenler Fas-ligand
aracili apoptoz, sitokin aracili kemik iligi yetmezligi veya bobrek yetersizligi zemininde gelisen eritropoietin eksikligidir.
MM tanisinda gecikme ciddi organ hasari ile seyredeceginden pansitopeni ayirici tanisinda MM mutlaka diistintilmelidir.
MM Remisyon indiiksiyon tedavisinde pansitopeni nedeniyle alkilleyici ajan tedavisinden kaginilmalidir.

Anahtar Kelimeler: multipl miyelom, pansitopeni

KONSULTASYON HEMATOLOJISi
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EPS-3 Referans Numarasi: 8

BUYUME HORMONU EKSiKLiGi SAPTANAN TALASEMi INTERMEDIA TANILI
BiR OLGU

Ersin Toret, Nihal Karadas, Hiiseyin Anil Korkmaz

Balikesir Atattirk Devlet Hastanesi

Giris: Talasemiler hemoglobin zincirindeki globinlerin yetersiz veya hi¢ sentezlenmemesi sonucunda ortaya ¢itkan
hastaliklar grubudur. Beta globin sentezindeki defekt sonucu meydana gelen beta talasemide; hayatta kalmak i¢in diizenli
kan transflzyonlarina ihtiya¢ duyan ‘talasemi major'un (TM) yani sira klinik bagvuru 6zellikleri ve komplikasyonlarin
gelisimi acisindan farklilik gésteren, diizenli kan transfiizyonuna ihtivac duymayan bir grupta ‘talasemi intermedia’(Ti)
olarak adlandirilmistir. Talasemi intermediada komplikasyonlar inefektif eritropoez, kronik hemolitik anemi ve demir
yiiklenmesiyle iliskili olarak olusur. Ozellikle hipotalamo-hipofizer aksta biriken demir sonucu biiyiime hormonu (BH)
eksikligi kisa boylulugun 6nemli bir sebebidir. Ayrica bir grup kisa boylu hastada saptanan yiiksek BH dizeylerine
ragmen dustk ‘instlin like growth factor-1’(IGF-1) dizeyleri; BH duyarliligin azalmast olarak yorumlanir (1,2). Talasemi
intermedia’da boy kisaligi ve diger komplikasyonlarin dizenli izlemler ile énitine ge¢cmek, hastalarin yasam Kkalitesi
artiracak en 6nemli yoldur.
Olgu Sunumu: On iki yas kiz olgu, 3 yasindayken solukluk nedeniyle hastaneye basvuruyor ve yapilan tetkikler
sonucunda 6ykiisiinde 1° akraba evliligi de olan hastada Talasemi Intermedia tanisi konuldu. [zleminde transfiizyon
ihtiyact hic olmayan olgunun boy kisali@i belirginlesmesi tizerine Cocuk Endokrinoloji ile tetkikler planlandi. Sitogenetik
analizi 46,XX olarak gelen olgunun hipofiz MR ve batin USG’'de patolojik bulgu saptanmadi. Takvim yast 12, kemik
yasi 10, boy yasi 8 yas olarak saptandi. Bliyime hormonu (BH) diizeylerinde distikliik saptanan olguya Glukagon ve
L-DOPA ile uyar testleri yapildi (Sekil 1). Uyarn testlerine yanit alinamayan olgu idiyopatik bliyime hormon eksikligi
kabiil edildi. Olguya rekombinan BH tedavisiyle 7 cm/yil biiytime hizi saglandi.
Sonuc: Talasemi ¢cocuklarin izlemlerinde endokrin komplikasyonlar énemli yer tutar. Boy kisaligi bu komplikasyonlar
icinde en sik gorilenlerdendir. Tetkik edilen olgularin %40'nda BH eksikligi saptanir. BH eksiklik saptanan olgularda
hormon replasman tedavisi olgularin final boylarina katkisi 6nemlidir.
Kaynaklar:
1. Karamifar H, Karimi M, Amirhakimi GH, Badiei M. Endocrine function in thalassemia intermedia. Int J Biomed
Sci 2006 Sep; 2(3):236-40. PubMed PMID:23674986;PubMed Central PMCID. PMC3614602.

2. Geffner ME, Karlsson H. Use of recombinant human growth hormone in children with thalassemia. Horm Res
2009 Jan; 71 Suppl 1:46-50. doi:10 1159/000178037. PubMed PMID:19153505.

Anahtar Kelimeler: talasemi, boy kisalidi, biiylime hormonu

BH uyari testleri
8

Bilyiime hormun diizeyi
O = N W B U O N

0.dak | 30.dak | 60.dak | 120.dak | 180.dak |
~=glukagon uyari 0 0,9 0 7,5 4,6
= |-DOPAile uyarni, 1,3 1,99 1,44 7,14 4,41

Sekil 1. Uyari testlerinde BH diizeyleri; uyari testlerine yanit yok.

__
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EPS-4 Referans Numarasi: 13

DOGU KARADENIZ BOLGESI ORTAOKUL COCUKLARINDA NUTRiSYONEL
ANEMi PREVALANSI

Erol Erduran, Ayla Sahin, Gamze Can
Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiltesi

Amac: Anemi hem gelismis hem de gelismekte olan tlkelerde, insan sagligin: etkileyen, sosyal ve ekonomik acidan
6nemli sonuglari olan kiiresel bir halk saglig sorunudur. Anemilerin en sik nedeni nutrisyonel eksikliktir. Demir eksikligi
(DE), vitamin B12 eksikligi ve folik asit eksikligi baslica nutrisyonel anemi nedenlerindendir. Calismamizda Dogu
Karadeniz Bolgesi ortaokul ¢cocuklarinda nutrisyonel anemi prevalansinn saptanmasi amaglandi.

Gerec ve Yontem: Dogu Karadeniz Bolgesi'nde bulunan tim il ve ilgeler, sahil ve i¢ (yiiksek) kesim olmak tizere
iki gruba ayrildi. Sahil ve yiiksek kesim grubundaki il ve ilgeler kisi basina diigsen milli gelir durumuna gére en diistikten
en yiiksege dogru siralandi, siralamada medyan ilce sahil kesiminde Stirmene-Trabzon, yiiksek kesimde Tonya-Trabzon
oldu. Calisma 5. ve 8. smiflarda yapildi. Ogrencilere éncelikle anket uyguland:. Vakalardan tam kan sayimi, serum
demiri, serum demir baglama kapasitesi, ferritin, vitamin B12, folik asit ve CRP calisild1.

Bulgular: Ailesinden izin alinan toplam 824 6grenciye anket uygulandi. En fazla parametre bakilabilen 608
6grencinin 337’si (%55) kiz, 271’1 (%45) erkekti. Bu ég@rencilerin 378’1 (%62) sahil kesiminde, 230’u (%38) yiksek
kesimde yasiyordu. Tum gruplarin ortalama Hb degerleri normal sinirlar icerisindeydi ve yiiksek kesimde sahil kesimine
gore daha yiksekti (p<0,05). Ortalama vitamin B12 seviyeleri, yiiksek kesimde sahil kesimine gore diisiik saptandi
(p<0,05). Anemi, DE, DEA, miks anemi, vitamin B12 eksikligi prevalanslar 8. siniflarda 5. siniflardan (vitamin B12 icin
p<0,05, digerleri icin p>0,05), kizlarda erkeklerden daha yiiksek (p<0,05) bulundu. Anemi, DE, DEA ve miks anemi
sahil kesiminde yiiksek (p<0,05), vitamin B12 eksikligi yiiksek kesimde yiiksek (p<0,001) gorildu. Erkek 6grencilerde
ve yliksek kesimde folat eksikligi goriilmedi.

Sonuc: Calismamizda genel olarak DEA prevalansi sahil kesiminde, vitamin B12 eksikligi prevalansi ytiksek kesimde
daha yiiksek saptandi. . Calismamizda vitamin B12 eksikligi prevalansinin DEA prevalansindan ytksek ¢ikmasi da dikkat
ceken bir bulguydu. Ozellikle birinci basamak hekimlerin bu konuda dikkatli olmalar1 gerektigi kanisindayiz. Nutrisyonel
anemide tedaviden ziyade koruyucu yaklasim 6nemlidir. Korunmada 6zellikle anemisi olmayan risk altindaki yas
gruplarina demir destegi verilmesi, gida ve beslenme egitimleri, gidalarin (su, un, makarna, tuz vb.) demir ve vitamin
B12 ile zenginlestirilmesi gibi profilaksi yaklagimlarinin etkili olabilecegini diistiniiyoruz ve bu konunun devlet politikasi
haline getirilmesini 6neriyoruz.

Anahtar Kelimeler: vitamin B12, demir, anemi
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EPS-5 Referans Numarasi: 15

INATCI TROMBOZ VE iINATCI TROMBOSITOPENI iLE SEYREDEN SERONEGATIF
ANTIFOSFOLIPiD SENDROMU: OLGU SUNUMU

Tuba Bulduk!, Dondii Uskiidar Cansu?, Neslihan Andi¢', Hava Uskiidar Teke', Eren Giindiiz’, Cengiz Korkmaz?

'Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiltesi, Hematoloji Bilim Dali
2Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiltesi, Romatoloji Bilim Dali

Giris: Gunumiuzde tromboz klinigi ile bagvuran hastalarin yaklagik %80’inde etiyolojik neden saptanabilmektedir
(1). Predispozan faktor gosterilemeyen hastalarda, 6zellikle uygun antikoagtilasyon tedaviye ragmen tekrarlayan tromboz
varliginda malignite veya antifosfolipid sendromu (AFS) basta olmak tizere otoimmiin hastaliklar akla gelmelidir.

Olgu Sunumu: Basvurudan 2 ay 6nce aldigi Sjogren tanisi disinda hastaligi olmayan 48 yasinda kadin hasta
hastanemize sol alt ekstremite derin ven trombozu ve pulmoner tromboemboli (PTE) Klinigi ile bagvurdu. Basvuru sirasinda
platelet (PLT): 91.000/uL, hemostaz deg@erleri normal olan hastaya heparin inflizyonu baslandi, tedavinin 3. giiniinde
PLT sayis1 48.000/ul’ye distii. Heparin ile indiiklenen trombositopeni (HIT) ekarte edilemeyerek heparin tedavisi kesildi,
fondaparinux baglandi. Trombofiliye yonelik yapilan tetkiklerinde protein C, S normal, APC direnci (-), FV-leiden ve
protrombin mutasyonu (-), paroksismal noktiirnal hemoglobintiri paneli normal bulunurken antintikleer antikor (ANA)
(+) saptandi. Takiplerinde PLT degeri 10.000/uL olan hastada verilen trombosit siispansiyonuna ragmen PLT degerleri
yikselmedi. Hasta fondaparinux tedavisi altindayken re-emboli gelisti ve trombolitik tedavisi verildi. ANA (+) olan hastada
calisilan ENA paneli (-), anti-dsDNA (-), C3-C4 normal, anti-kardiyolipin IgM/IgG (-), lupus antikoagtilani (-), anti-beta2
glikoprotein I antikoru (-) saptandi. Maligniteye yonelik tomografileri ¢ekilen hastanin vena cava inferiorunda tromboz
saptandi. Anemi ve trombositopeni nedeni ile galisilan ADAMTS13, Ig G, A, M ve protein elektroforezi ve alinan kemik
iligi biyopsi sonucu normal saptandi. Takipte sag alt extremitesinde DVT ata@i oldu. Fondaparinux dozu artirilan hastanin
faktor Xa seviyesi normal sinirlarda saptandi; varfarin sodyum baslandi ve efektif INR’ye ulasiimasi sonucu fondaparinux
kesilerek hasta taburcu edildi. Taburculuktan 1 ay sonra bilateral alt extremite yiizeyel ven trombozu gelisti. Bu tarihten 3
ay sonra bas agrisi ve denge bozuklugu gelisen hastada siniis ven trombozu saptandi. Hastanin bu sirada PLT: 45.000/uL
ve INR: 3 idi. AFS’ve yonelik serolojik testler tekrarlandi ancak yine (-) bulundu. Seronegatif AFS olabilecegi diistintilerek
siklofosfamid 2x50 mg ve asetilsalisilik asit (ASA) bagland: ve varfarin dozu INR: 4 civarinda tutulacak sekilde ayarlandi.
Siklofosfamid tedavisinden 1 hafta sonra PLT sayist 400.000/uLye ulasti. Denge sorunlari ve gérme bozuklugu diizeldi.
Hastanin takiplerinde tromboz atagi saptanmadi, PLT seviyeleri 400 bin civarinda seyretti ve nérolojik sekel kalmadi.

Tartisma: AFS otoimmiin bir hastalik olup Sapporo kriterleriyle tanisi konulmaktadir. AFS Klinigi tasimakla beraber
antikorlarin saptanamadigi ve tanmin zor konuldugu seronegatif AFS olarak tanimlanan bir alt grup da mevcuttur.
Hastamizda da serolojinin desteklememesine ragmen AFS (seronegatif AFS) olabilecegi distiniilmus olup buna yonelik
verdigimiz antikoagtilan, antiagregan ve immiinsupresif tedavi ile uygun yanmit alinmstir. Klinisyenler beklenmedik ve
uygun antikoagtilan tedavi altinda tekrarlayan trombozlar varliginda klasik AFS basta olmak (izere seronegatif AFS ‘vi de
ayiricl tanida distinmelidir ve uygun tedavi ile mortalite ve morbiditenin azaltilabilecegini bilmelidirler.

Anahtar Kelimeler: tromboz, trombositopeni, antifosfolipid sendromu, seronegatif
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ISLAK KUPA TERAPISi (HACAMAT) ONCESi HEMATOLOJi KONSULTASYONU
GEREKLI MiDIR?

Giichan Alanoglu, Ozge Olmeztiirk
Stileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dall, Isparta

Giris: Eski zamanlardan beri, tamamlayici ve alternatif tip, insan saghigi ve refahinda énemli bir rol oynamustir.
Geleneksel tip alaninin disindaki bir¢ok terapétik yaklasim dinyanin cgesitli yerlerinde halen devam etmektedir. Bu
yaklagimlardan biri de hacamat (1slak kupa terapisi) denilen yontemdir. Burada hacamat tedavisi sonrasi durdurulamayan
kanama nedeniyle acil servise getirilen ve AML M3, dissemine intravaskiiler koagtlasyon (DIK) tanisi alan bir olgu
sunulmaktadir.

Olgu Sunumu: 77 yasinda kadin hasta, oral alimda bozulma, bulanti, kusma ve 15 glindir viicudunda morluklar
yakinmasi ile acil servis bagvurusunda, hematoloji bilim dalina konsiilte edildi. Oykiide asir1 bas agrisi nedeniyle kafasina,
sirtina kesiler (hacamat) yapildidi; ancak kanamanin durmadigi 6@renildi. Digs merkezde yapilan tetkiklerinde Hb: 5 ar/
dl, WBC: 1600, PIt: 8000 olmast tizerine merkezimize sevk edilen hastanin yapilan FM’de; biling agik, genel durum orta,
saclt deride kanamali lezyonlar, ellerde, g6gls 6n ve arka yiziinde ekimoz, ekstremitelerde kesi izleri izlendi. Hastanin
yapilan periferik yaymasinda; eritroblastlar ve blastlar izlendi. Hasta akut l6semi 6n tanisi ile dahiliye yogun bakima
yatirildi. Yapilan kemik iligi aspirasyon yaymasinda; %70 blastik hiicre infiltrasyonu, hiicrelerin bazilarinda yogun Auer
cisimcigi izlendi, peroksidaz ve sudan pozitif idi. Sitogenetik incelemesinde; t (15; 17): pozitif saptandi. Hasta AML M3
kabul edildi. Takipte hastanin oksijenasyonunun bozulmasi ve plevral effiizyon olmasi nedeniyle pulmoner emboli ve/
veya parapndémonik efflizyon 6n tanilar diistintildi; ancak effiizyon 6rneklemesi trombositopeni nedeniyle yapilamadi.
Kreatinin deg@erinin yliksek olmasi nedeniyle pulmoner BT anjiografi ¢ektirilemedi. Hastaya eritrosit ve trombosit destegi
verildi. D-Dimer ytiiksekligi olan, takipte INR degeri yiikselen, fibrinojen diizeyi diisen hastaya, akut promiyelositer [6semi
ve eslik eden DIK kabul edilerek, taze donmus plazma uygulandi. Muhtemelen AML M3 ve DiK’e bagli pulmoner emboli
nedeniyle ilerleyici solunum yetmezligi ile hasta yatisinin 2. gtinlinde kaybedildi.

Tartisma: Literatiirde islak kupa terapisinin (hacamat); karpal tlinel sendromu, non spesifik boyun agrilari, herpes
zoster, bronsial astim, romatoid artrit tedavisi, kan basinci kontrolii, serum lipid profili tizerine olumlu etkilerini gosteren
calismalar mevcuttur. Saglik ve tip alaninda yeni terapétik yollar acabilmek icin; konvansiyonel terapiler ile diger
tamamlayici ve alternatif terapiler arasinda sinerjik bir iliski kurmak zorundayiz; fakat bu terapi yontemi su anda tilkemizde,
yetkin olmayan eller tarafindan halkimizin da rizasi ile yapilmaktadir. Bu yéntemlerin kontrolsiiz ve bilingsiz kullanimi,
dogrulugu kanitlanmis tibbi tedavilere olan gtiveni zedelemekte olup hastalarin takip ve tedavilerini aksatmalarina sebep
olmaktadir. Unutulmamalidir ki tamamlayici ve alternatif tip yontemleri kullanimi sonucunda bir¢ok yan etki gozlenebilir.
Bizim hastamizda da gorildigu gibi kan tablosu bilinmeden yapilan hacamat islemi sonucu gézlenen durdurulamayan
kanamalar da bu yan etkilerden biridir. Bu tarz islemlerin ancak geleneksel tibbi tamamlayici yontemler olabilecegi ve
hastalarin bu tarz islemler dncesi bir tip doktoru ile mutlaka konstilte edilmesi gerekliligi unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: hacamat, akut promyelositer [6semi
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SEKONDER EVANS SENDROMU iLE BASVURAN BiR SISTEMIK
LUPUS ERITAMATOZUS OLGUSU

Giil ilhan, Murat Kagmaz
Mustafa Kemal Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji

Giris: Evans sendromu (ES), otoimmiin hemolitik anemi (OHA), immiin trombositopeni (ITP) ve/veya immiin
noétropeninin ayni anda veya ard arda gortlmesi ile karakterize bir hastaliktir. Primer ES’nin insidanst %0,8-3,7 olup
nadir gorilmektedir. Sekonder ES’yve neden olan hastaliklardan en sik goriileni Sistemik Lupus Eritamatozus (SLE)
olup, lenfoproliferatif hastaliklar, primer immiin yetmezlikler ve cocuklukta gortilen Otoimmtin Lenfoproliferatif Sendrom
(ALPS) diger nedenler arasindadir. Primer ve sekonder ES tedavisinde ilk basamak tedavi kortikosteroidlerdir. Bunlarin
disinda splenektomi, intraven6éz immiin globulin, danazol, rituksimab, dapson, siklofosfamid, vinka alkaloidleri,
azatiopurin ve mikofenolat mofetil gibi tedaviler ikinci ve ticlincli basamaklarda kullanilabilmektedir. Burada Sekonder
ES ile klinigimize bagvuran bir vaka sunduk.

Olgu: Halsizlik ve viicutta yaygin kasinti nedeniyle klinigimize basvuran hastada makrositer anemi ve trombositopeni
(hb: 5,5 g/dl, MCV: 116,l6kosit: 5370/uL, trombosit: 41.000/ul) saptandi. Hastanin fizik muayenesinde solukluk ve
splenomegali mevcuttu. Periferik yaymada siferositler ve indirek bilirubin, LDH ve retikiilosit yiiksekligi mevcuttu (T/D.
Bil: 1,52/0,58, LDH: 585 IU/L, Ret: %4,8). Direkt ve indirekt Coombs testleri gtiglii pozitif saptanan hastanin kan grubu
belirlenemedi. Kemik iligi aspirasyon incelemesinde eritroid seride belirgin artis ve sayica artmig megakaryositler vardi.
Viral testleri ve otoimmiin testleri icin kan érnekleri alindiktan sonra metil prednisolon 1 mg/kg/giin dozunda bagland:.
HBs Ag, Anti HBs, Anti HCV negatif bulundu. ANA ve Anti dsDNA pozitifligi olan hastada éncelikle SLE ve buna
sekonder ES dustintldi. Tedavisine hidroksiklorokin 1x200 mg/glin eklendi ve pulse steroid tedavisine gegilerek 5 giin
1000 mg/gtin dozunda verildi. Tedavisinin 10. gtintinde Hb 8 g/dl ve plt: 50.000/ul olan hasta metil prednisolon 1 mg/kg/
gtin dozuna inilerek taburcu edildi.

Tartisma: Primer ES immitin kokenli sitopenilerin bir arada gortildiigii ve immiin regtilasyonun bozuk oldugu kabul
edilen nadir bir hastaliktir. Daha sik gériilen formu olan sekonder ES ise en sik SLE ile birlikte olmaktadir. SLE’de tek
bagina OHA ve ITP daha sik izlenirken (sirasiyla %5-10 ve %20-40), ES olan hastalarin %3-15’inde SLE'ye ilerleme
bildirilmistir. Hastanede yatan 5724 SLE hastasinda yapilan bir calismada ES sikhi@i %0,47 bulunmustur. Bu calismada
ES olmayan SLE hastalarina gére olanlarda lupus nefriti daha nadir, fotosensitivite ise daha sik goriilmusttir. Hastalarin
yarisindan fazlasinda 6nce hematolojik komplikasyonlar baslamis, aylar ve yillar icinde SLE ye ilerleme olmustur. Bizim
vakamizda da SLE icin tani kriterleri tamamlanmamigt ancak kuvvetli bir 6n tani olarak SLE diistintlerek tedavi ve takibi
planlandi.

Sonug: Sekonder ES distintlen hastalarda SLE mutlaka akla gelmeli ve bu hastalarla ilgili klinik 6zellikleri ve tedavi
prorokollerini gelistirmek tizere genis prospektif calismalar yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Evans sendromu, SLE
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AKTIVE PARSIYEL TROMBOPLATIN ZAMANI OLCUMUNDE HANGI REAKTIFi
KULLANALIM?

Duygu Nurdan Avci, Mesude Falay, Emine Eylem Geng, Merve Pamukguoglu, Funda Ceran, Simten Dagdas,
Melike Pekin, Selin Merih Urlu, Giilten Korkmaz, Abdullah Agit, Mehmet Ali Ucar, Giilsiim Ozet

Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi

Giris: Aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTT) pihtilasmanin ortak ve intrinsek yolunu degerlendirilmede
kullanilan bir testtir. Giinlimtizde halen aPTT testinde bazi sinirlamalar bulunmaktadir. Bunlardan biri de tarama testlerinin
duyarliliklaridir. Genel olarak firmalarin ti¢ gesit aPTT kiti bulunmaktadir. Bunlar faktér sensitif, lupus antikoagtilan (LA)
sensitif ve faktor ve LAnin ikisine de orta duzeyde sensitif aPTT kitidir. Laboratuvarin tercihi dogrultusunda bu tc¢
reaktifden biri kullanilmaktadir. Faktor eksikligi daha sik gortildiigi icin bizim laboratuvarimizda tarama testi olarak faktor
sensitif aPTT reaktifi kullanilmaktadir. Ancak bazen aPTT sonuclarimiz hastanin klinigiyle uyusmamaktadir. Bu nedenle
bizde hem zaman hem de maliyet kaybini azaltma amagh (gereksiz faktor testleri, hastanin hastanede kalis stiresinin
uzamasli, operasyonun ertelenmesi gibi) aPTT uzun cikan olgularin hepsini diger 2 reaktifle de tekrarladik.

Metod ve Bulgular: ACLTOP cihaz ile; Actin SS reaktifi kullanilarak 100 6rnek calisildi. 20 olgu saglikli kontrol
grubuydu. Geri kalan 80 olguda, Actin SS reaktivi ile uzamis aPTT sonucu elde edildi. Calismaya alinan 100 6érnek;
Actin SS, Actin SF ve Actin SP kitleri olmak tizere 3 farkli aPTT reaktifi ile yeniden calisildi. Actin SS ile aPTT normal
sonuglanan 20 hastanin testini; Actin SF ve Actin SP kitleri ilede calisild: ve sonuclari tim testlerde normal bulundu.
Uzamig aPTT sonuclanan 80 olgu her (g kit kullanilarak yeniden incelendiginde; 23 olguda (%23,27) Actin SF ve Actin
SP kitleri ile aPTT normal sonuglandi. Bu 23 hastanin etyolojik degerlendirilmesinde herhangi bir patoloji tesbit edilmedigi
gibi bir kanama diyatez éykisinede rastlanilmadi. 3 (%3,75) olguda Actin SS, Actin SF ve Actin SP’nin herlclinde de
farkli sonuclar elde edildi. Bu ti¢ hastanin antiagregan, nsaii, antihiperlipemik gibi ¢oklu ilac kullanimi oldugu goéruldd.
Kalan 54 (%67,5) hastada aPTT her 3 test ilede uzun saptandi. Bu hastalarin etyolojik degerlendirilmelerinde lupus
antikogulani, faktor eksikligi, karaciger yetmezligi ve antikoagtilan kullanimi tesbit edildi.

Tartisma: Yaptigimiz bu ¢alismada aPTT yiksekliginin etiyolojik degerlendirilmesinde zaman ve maliyet kaybi
oldugundan, biz 3 farkli aPTT reaktifi ile test ile dogrulamalarimizi yaptiktan sonraki sonuclarla ile yanhs pozitif cikan
sonuclarin yol agacagi kafa karisikligi zaman ve maliyet kaybini en aza indirmeyi hedefledik.

Anahtar Kelimeler: aPTT, sekonder hemostaz, aPTT reaktifi
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DELTA HEPATITi NEDENIYLE UYGULANAN PEGINTERFERON TEDAVISi
SIRASINDA GORULEN KAZANILMIS HEMOFiLi BENZERI BiR TABLO

Aysel Kocagiil Celikbas', Funda Ceran?, Mesude Falay?, Simten Dagdas?, Giilsiim Ozet?

"Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi Enfeksiyon Hastaliklari Klinigi
2Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi

Giris: Kazanimis hemofili ¢cok nadir goriilen ve bazen hayat: tehdit eden kanamalarla seyreden bir durumdur.
Koagtilasyon faktorlerine karst antikor gelismesiyle olusur. Enfeksiyonlar, ilaclar, maligniteler nedeniyle goriilebilir. Biz
non-hemofilik bir hastada uzun streli interferon kullanimi ile gelisen APTT yiiksekligini nadir gortldig icin sunmayi
uygun bulduk.

Olgu: 46 yasinda kronik delta hepatiti tanisiyla Enfeksiyon Hastaliklar1 Klinigince izlenen bayan hastaya karaciger
biyopsisi sonucunda Histolojik aktivite indeksinin 9 fibrozis skorunun 3-4 gelmesi ve HBV DNA ve HDV RNA nin
pozitif saptanmasi nedeniyle peginterferon alfa 2a ve tenofovir tedavisi baslaniyor. Tedavi baslangicinda ALT: 74, AST:
78 olarak saptandi. Tedavinin birinci yili doldugunda HBV DNA negatiflesirken HDV RNA pozitifliginin devam etmesi
nedeniyle peginterferon alfa 2a ve tenofovir tedavisinin iki yila tamamlanmasi planlandi. Tedavinin 20. ayinda karaciger
fonksiyon testlerinde bozulma olmadan APTT dizeyi 60,7 saniyeye yikseldi. Bu dénemde diisme 6ykiisti olan hastanin
bacakta yaygin cilt alti hematomlari gelismesi izerine hasta Hematoloji bolimiine yonlendirildi. Hastadan ilk olarak
karigim testi istendi ve diizelme gortilmedi. Tekrarinda da APTT da diizelme olmadi. Faktor diizeyleri normal sinirlardaydi.
Lupus antikoagulani (LA) negatif bulundu. Hastada kazanilmis hemofili benzeri bir tablo distnildi. Klinik tablonun
hastanin almakta oldugu peginterferon alfa 2a tedavisiyle iligkili oldugu dustiniildii. Peginterferon alfa 2a tedavinin 24.
ayinda kesildi. Tedavi sonlandirildiktan sonra APTT diizeyi spontan gerileyerek 5. ayda normale déndi. (Hastanin APTT
dlzeyleri Sekil 1’de gosterilmistir). Hastanin takibi sirasinda muidahele gerektirecek hayati bir kanamast olmadi.

Tartisma: Kazanilmis hemofili nadirdir, ancak hayati tehdit edici kanamalara sebep olabilir. Aile ve daha 6nce
kanama oykiisti yoktur. Ozellikle faktér VIII e karsi spesifik antikorlarin olusmasiyla gériilebilir. Genellikle faktér VIII
diizeyleri diistik saptanir. Idiyopatik olabildigi gibi, otoimmiin hastaliklar, solid tiimérler, lenfoproliferatif hastaliklar,
ilaclar, gebelik ile iliskili olarak ortaya cikabilir. Ciddi kanamalar buiyiik sorun olugturmaktadir. Kanama nedeniyle dliimler
genelde tanidan sonraki ilk haftalarda gortliir. Destek tedavileri ve bypass edici ajanlar ciddi kanama sirasinda tedavide
kullanilir. Esas tedaviyi immiinsupresifler olusturur. Steroidler, azatioptirin, antiCDZ20, siklofosfamid gibi tedaviler
uygulamalar arasindadur. Ilaclara bagh olanlarda ézellikle interferon iliskili bildirilen vakalarda mekanizma net degildir
ve Klinik kazanilmis hemofiliden farkli olabilir. Literattirde bildirilen olgularin gogunlugu hepatit C tanisi olan ve ribavirin
ve peginterferon tedavisi verilen olgulardir. Kanamalar siklikla cilt, yumusak doku, kas ve mukoz membranlarda goralir.
Prognozu iyidir. Bizim hastamiz ise delta hepatiti nedeniyle interferon tedavisini uzun siire kullanmistir. Tablo tedavi
kesildiginde tamamen diizelir veya immiinsupresif tedavilere yanit alinir. Bizim hastamiz faktér diizeylerinin normal olmast
nedeniyle kazanilmis hemofiliye uymamakla birlikte diger klinik ve laboratuvar bulgulari uyumludur. Tedavi kesildikten
sonra APTT diizeyleri normale dénmisttir.

Sonuc: Non-hemofilik ve ailede hemofili 6ykiisii olmayan hastalarda izole uzamis APTT varliginda, ayirici tanida
kazanilmig hemofili ve benzeri durumlar distiniilmeli, altta yatabilecek sebepler arastiriimalidir.

Anahtar Kelimeler: interferon tedavisi, kazanilmis hemofili

Hastanin interferon tedavisi siiresince ve kesildikten
sonraki APTT izlemi

60,7 59,2

Sekil 1. Hastanin APTT duizeyleri.
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KASINTI iLE BASVURAN ORAK HUCRE ANEMILi BiR HASTADA GELISEN AKUT
GOGUS SENDROMU

Murat Kagmaz, Giil ilhan
Mustafa Kemal Universitesi Tip Fakiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Hatay

Giris: Orak hticreli anemi (OHA), kalitsal bir hemoglobinopati olup ¢oklu organ bozukluguna neden olan kronik bir
hastalikti. OHA hastalarinda mortalitenin en 6nde gelen ve hastaneye yatislarin agrili krizlerden sonra gelen nedeni akut
gogus sendromudur (AGS). AGS’nin Klinik bulgular1 gogtis agrist, 6kstirtik, ates, hipoksi, solunum sikintisi ve akciger
arafisinde beliren yeni lezyonlardir. Tan1 koymak icin biitiin bu bulgularin ayn1 anda gériilmesi gerekmez. Ozellikle akciger
grafisi bulgular klinik belirtileri 24-48 saat geriden takip eder. AGS, eriskinlerde cocuklardan 3 kat daha az siklikta
goriilmesine ragmen daha agir seyreder. AGS’lerin %50’si hastaneye akut agri krizi ile yatirilmis hastalarda gelisir. Burada
sadece kasinti sikayeti ile klinigimize basvuran ve sonrasinda AGS gelisen bir OHA olgusu sunulmustur.

Olgu: OHA tanili 47 yasinda erkek hasta bir haftadir devam eden kasint1 sikayetiyle klinigimize basvurdu. Fizik
muayenesinde cilt ve skleralar ikterik goriinimde, akciger ve diger sistem muayeneleri dogal, parmaktan bakilan oksijen
sattirasyonu (SpO,) %98 olarak tespit edildi. Laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin: 8,4 g/dI, 16kosit: 13,100/uL, notrofil:
10,600/uL, trombosit: 212,000/uL, total bilirubin: 7,5 mg/dl, indirek bilirubin: 6,5 mg/dl, LDH: 564 IU/L, CRP: 13, ALT:
12 U/L ve AST: 46 U/L bulundu. Akciger grafisi dogal goriinimdeydi. Takip amacl hastaneye yatirilan ve intraventz
hidrasyon tedavisi baglanan hastanin 2 giin sonra SpO, degerlerinin %88’e geriledigi, akciger grafisinde yaygmn
interstisyel tarzda infiltrasyonlarin gelistigi goriildi. Gogus tomografisinde yaygin buzlu cam alanlari, interlobuler septal
kalinlasmalar ve bant atelektazilerinin gériilmesi tizerine antibiyoterapi baslanip, akut gégiis sendromu kabul edilerek
“exchange transflizyon” yapild. Yatisinin birinci haftasinda klinik ve laboratuvar bulgulari belirgin olarak geriledi ve SpO,
%99’a yiikseldi. Izleminde sag Ust kadranda hassasiyetinin olmasi nedeniyle yapilan hepatobiliyer ultrasonografide de
safra kesesinde cok sayida kalkil gorildi. Kolesistektomi planlanan hasta oral antibiyotik onerisi ile taburcu edildi.

Tartisma: AGS, OHA hastalarinda hastaneye yatisin agrili krizlerden sonra goriilen en yaygin ikinci sebebi olup
morbidite ve mortaliteye belirgin etkisi olan acil bir durumdur. AGS’nin belirtileri gégus agrisi, 6kstirtik, dispne, ates
ve akciger grafisinde infiltratlardir. Hastalik hizlica yagsami tehdit eden solunum yetmezligine yol acabilmektedir. Bir ¢cok
faktoriin sebep oldugu bu sendromun en sik nedenleri enfeksiyonlar, hipoventilasyon (cerrahi sonrasi, eklem enfarkti
ve narkotik kullanimi ile) ve kemik enfarktina bagl akciger yag embolisi olarak sayilabilir. Vakamizda saptayabildigimiz
bir etiyolojik faktor yoktu. Kasinti ve indirek bilirubin yiiksekligi ile basvuran bu hastada yatisindan 2 giin sonra Klinik,
radyolojik ve laboratuvar bulgularla destekli bir sekilde AGS saptandi. AGS’nin ortaya cikisindan 6nce farkedilen ve
LDH ytiksekligi ile birlikte olan indirek bilirubin yiiksekliginin yaygin oraklasma sonucu gelisen hemoliz tablosuna bagli
olabilecegini distindik.

Sonuc: AGS, her zaman tipik bulgularla prezente olmayabilir. Klinisyenlerin indirek bilirubin diizeylerindeki akut
artisin, bazen AGS gibi komplikasyonlarin habercisi olabileceg@ini akilda tutmalar: ve bu hastalari klinik ve radyolojik
olarak yakindan izlemeleri faydal olabilir.

Anahtar Kelimeler: orak hiicreli anemi, akut gogiis sendromu

Sekil 1. Akciger grafileri. Hastaneye yatis sirasinda (a) ve iki gtin sonra (b).
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DEMIR EKSIKLIGI ANEMISI ZEMININDE TROMBOZ GELISEN OLGULARIMIZ VE
ILGILIi ALANYAZININ iNCELENMESI

Ceren Kilcr', Lale Olcay?

'Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Genel Pediatri Bliim(i
2Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dal, Pediatrik Hematoloji Onkoloji Blim(i

Amac: Simdiye kadar demir eksikligi anemisi (DEA) zemininde serebral/serebral olmayan, arteriyel/venéz tromboz
gelismis olan bir¢ok cocuk ve erigkin olgu bildirilmistir. Bu calismada, hastanemizde izledigimiz DEA zemininde
tromboemboli gelismis olan olgularin klinik 6zelliklerinin degerlendirilmesi ve ilgili alanyazinin derlenmesi amaclanmustir.

Gerec ve Yontem: Hastanemiz Cocuk Hematoloji Bolimi tarafindan 2013-2016 yillar: arasinda izlenen hastalarin
dosyasi DEA yéniinden tarandi. Ayrica, 1972-2016 yillani arasindaki Tiirkce ve Ingilizce alanyazin bu yénden incelendi.

Bulgular: Bu tarihler arasinda boliimiimizde 64 tromboz hastasi tani aldi. Tani sirasinda demir degerlerine bakilan
hasta sayist 17 idi. Bu 17 hastadan 9’unda DEA oldugu (Tablo 1), alanyazinda da bu 6&zellikleri tasiyan 33 olgunun
bulundugu saptandi (Tablo 2). Hastane verimiz, erkeklerin daha fazla etkilendigini, venéz yerlesimli trombozun arteriyel
trombozdan fazla (%55’e %45), serebral damar tutulumunun, serebral olmayan damar tutulumundan daha ¢ok (%55’e
%45) oldugunu, hastalarin dérdiinde (%44) eslik eden sistemik bir hastalik bulundugunu gésterdi. Hastanemizdeki
hastalarin tamami, DEA diginda bir veya birden cok trombofili faktoriine sahip idi (Tablo 1). Alanyazin verisi ise, DEA
zemininde trombozun ¢ocuklarla eriskinlerde benzer oranlarda olup, kadinlarla erkeklerin etkilenme oranmnin 1,5/1
oldugunu gosterdi. Bunun yaninda, trombozun en ¢ok gelistigi damarin venler oldugu; venler iginde de en ¢ok serebral
yerlesimli olanlarin (venéz sinus) etkilendigi goriildii. Onemli bir bulgu olarak serebral damar yerlesimli tromboz, cocuklarda
%100 iken (%53,8 serebral ven, %46,2 serebral arter), erigkinlerde %46 idi (%72,8 serebral ven, %27,2 serebral arter)
(Tablo 2). Alanyazindaki olgularin hepsinin, tromboz icin hazirlayici faktor olarak bilinen etkenler yoniinden taranmadigi
veya bunlarin hepsinin bir arada de@erlendirilmedigi (1-25), fakat Stolz ve ark.’larinin (26) ciddi aneminin, serebral
venoz tromboz icin, ancak trombofili ve hiperkolesterolemiyle birlikte oldugunda bagimsiz bir risk faktori oldugunu
saptadi@i gorildi. Diger alanyazin bulgulari, trombozlu hastalarda DEA sikh@inin normal poptilasyondan fazla oldugu
(27) ve DEA olan hastalarda tromboelastografi ile koagtilasyon artisi saptandidi seklinde idi (28).

Sonuc: Demir eksikligi anemisinin cocuk ve eriskinlerde tromboza egilim yarattigi, tromboz gelisen hastalarda serebral
damarlarin siklikla etkilendigi gortilmektedir. Bizim olgu serimizde, hastalarin tamaminda, eslik eden en az bir trombofili
etkeni bulunmakta iken, alanyazin verisi, DEA'nin tek basina mi, yoksa diger trombofili etkenleri ile birlikte oldugunda mi1
trombofili etkeni oldugu konusunda karar vermeye imkan vermemistir. Bulgularimiz, trombozun énlenmesinde DEAnin
erken tani ve tedavisinin 6nemine dikkat cekmektedir.

Anahtar Kelimeler: demir eksikligi anemisi, tromboz

(
<
3

Tablo 1. Klinigimizde teshis ve tedavi ettigimiz tromboz olgular iginde, zemininde DEA olanlarin topluca degerlendirilmesi

Yas Trombozun Serebral ve serebral Serebral arter ve  Serebral olmayan Eslik eden Eslik eden
(median) Cinsiyet oldugu damar olmayan damar tutulumu serebral ven damar tutulumu  trombofili faktorii hastalik
9 yas 6 E, 3K 5 ven; 4 arter 5 serebral; 4 serebral 3 Serebral arter: 3 arteryal (%33) 9 olgu 2 mastoidit
(108 ay) olmayan damar (%33) 1 veno6z (%12) 1 polikistik bobrek 1
2 Serebral ven aort koarktasyonu 2
(venoz sinus): (%22) KC transp

(

Tablo 2. Alanyazinda saptanan ve demir eksikligi anemisi zemininde tromboz gelisen 33 hastadan yeterli veri
bulunanlarin 6zellikleri

Yas grubu Yas Cinsiyet Trombozun Serebral ve serebral olmayan Serebral arter ve
(median) oldugu damar damar tutulumu serebral ven

Tim 13 gocuk, 13 eriskin, 20 16 K/11 E/6 %58,6 ven %41,4 %82,7 serebral %37,5 serebral arter
olgular 7 bilinmiyor ulagilamad arter %17,3 serebral olmayan %62,5 serebral ven
Cocuk 13 8 SE/7K 4 arter %100 serebral %53,8 Serebral ven
%0 serebral olmayan %46,2 serebral arter

Erigkin S5E/8K 4 arter (retina) %46 Serebral %72,8 serebral ven
9 ven %54 Serebral olmayan %27,2 serebral arter

b
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KENE ISIRMASI SONRASI FAKTOR V EKSIKLiGi (PARAHEMOFiLi) TANISI KONAN
OLGU SUNUMU

Can Acipayam’, Blisra Segmen?, Tugba Leblebici Cetinkaya?

'Kahramanmaras Stitcii imam Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali
2Kahramanmaras Siitcii imam Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Saglhdi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Giris: Faktor V eksikligi daha cok deri ve mukoza kanamalari ile seyreden bir nadir faktor eksikligidir. Prevalansinin
milyonda bir oldugu distinilmektedir. Nadir faktor eksikliklerinin toplandi@i calismalarda FV eksikliginin sikhigi %11
olarak verilmektedir. FV, protrombinaz kompleksinin esansiyel bir ko-faktoriidiir. Bu enzim kompleksi aktive FV, kalsiyum,
fosfolipid ve aktive FX’dan olusur. Klinik kanamalar genelde deri ve mukoza kanamalar: seklindedir ve dogumu takip
eden ilk yillar iginde goriliir. Bunun yaninda ameliyat sonrasi ve agiz ici kanamalarda da siktir. Kanamalar genellikle
homozigot ya da birlesik heterozigot olan ve faktér diizeyi %5’in altinda saptanan olgularda ortaya cikmaktadir.
Laboratuar tanisi FV eksikligi, edinsel ya da kalitsal olarak karsimiza ¢ikar. FV eksikligi, klinikte PT ve aPTT degerlerinde
uzama ile gider. Faktor V konsantreleri hentiz piyasada bulunmamaktadir. Kriyopresitat ve PCC de FV icermedigi icin tek
tedavi yaklasimi taze dondurulmus plazmadir. Genelde FV eksikligi selim gidisli oldugu icin profilaksi <%1 diizeyinde
bile cok yapilmamaktadir. En agir olgular da prenatal kafa ici kanayan olgulardir. Burada hi¢ kanama semptomu olmayip
kene 1sirmasi sonrasi tesadiifen tani alan Faktor V eksikligi olan bir olgu sunuldu.

Olgu: 9 yasinda erkek hasta sol koltuk altindan kene isirmast nedeniyle hastanemiz aciline bagvurdugunda yapilan
tetkiklerinde aPTT: 52,4 sn, PT: 46,3 sn ve INR: 4,1 saptandi. Hastaya tek doz K vitamini ve Taze donmus plazma 12 saat
arayla 2 kez tekrarland:. Takibinde herhangi bir komplikasyon gelismedi ve kanama gézlenmedi. Ozgecmisinden siinnet
sonras! ve daha 6nce gecirdigi umblikal herni operasyonunda aktif kanamasinin olmadigi 6grenildi. Gegmiste bocek
sokmasi nedeniyle hastaneye yatisinin oldugu ve yapilan koagtilasyon testlerinde yine aPTT, PT ve INR degerlerinin
yiksek oldugu gorildi. Bu nedenle taze donmus plazma aldigi 6grenildi. Bakilan hemogram, biyokimyasal tetkikleri ve
hepatit serolojisinde patoloji saptanmadi. Tim abdomen USG, abdominal aorta ve portosplenik renkli doppler USG
degerlendirmeleri normal idi. Takiplerinde kanama semptomu olmayan hastanin aPTT, PT ve INR degerleri yiiksekligi
sebat edince karigim testi yapildi ve sonug negatif idi. Fibrinojen 182,8 mg/dL (N: 175-400), Faktor 11 %77 (N: 80-130),
Faktér V %0,5 (N: 70-120), Faktér X %87 (N: 75-130) olarak saptandi. Hastanin Faktor V diizeyi distik bulundu ve
hasta takibe alindi.

Sonuc: Bagka bir nedenle hastaneye basvuran veya Kklinige yatirilan hastalarda koagtilasyon parametrelerinde
anormallik saptanir ise konjenital faktor eksikligi acisindan degerlendirilmeli ve bu yonde tetkikler istenmelidir.

Anahtar Kelimeler: kene isirmasi, faktor V eksikligi, parahemofili
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SERTOLIZUMAB KULLANIMINA BAGLI TROMBOTiIK TROMBOSITOPENIK
PURPURA OLGU SUNUMU

Mehmet Baysal', Elif Glilsiim Umit’, Fatih Saritas?, Nil Su Kodal?, Muzaffer Demir"

"Trakya Universitesi Tip Fakdiltesi Hematoloji Bilim Dall, Edirne
2Tekirdag Devlet Hastanesi, Tekirdag
3Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi ic Hastaliklari Anabilim Dali, Edirne

Giris: Trombotik trombositopenik purpura (TTP), mikroanjiopatik hemolitik anemi, trombositopeni, nérolojik
bulgular, ates yiiksekligi ve bobrek yetmezliginin bir arada gorilebildigi nadir bir hastaliktir. Tani koyabilmek icin bu
bulgularinin hepsinin birlikte olmasi beklenmemeli, bagka bir nedene bagli olmayan mikroanjiopatik hemolitik anemi
ve trombositopeni olmazsa olmaz iki bulgusudur. TTP mortalitesi yiiksek bir hastalik iken tedavide plazma degisiminin
kullanilmasiyla basarili sonuclar elde edilmis ve mortalitede belirgin bir bicimde iyilesme izlenmistir. Etiyolojisinde cesitli
enfeksiyonlar, gebelik, ilaclar, kanserler gibi bir cok farkli neden yer almaktadir. Monoklonal antikor tedavileri ile iligkili
TTP oldukga nadir olarak bildirilmistir. Sertolizumab Ankilozan Spondilit tedavisinde kullanilan bir TNF-alfa monklonal
antikoru olup, sertolizumaba bagli gelisen gelisen bir TTP olgusunu sunmayi amacladik

Gerec ve Yontem, Bulgular: Yaklasik 10 yildir AS tanusiyla izlenmekte olan salozopirin, NSAIl’ler ve diger ilaclara
yanitsiz olmasi nedeniyle 6 aydir sertolizumab kullanan 39 yasindaki erkek hasta, tarafimiza basvurusunundan ti¢ giin
oncesinde baslayan ishal, halsizlik yakinmalariyla acil servisimize bagvurdu. Fizik muayenesinde cildi hafif soluk, skleralari
subikterikti. Tansiyon Arteriyel 110/60 mmHg idi. Atesi 38 C° olarak 6lgtilen hastanin sistem muayenelerinde bir 6zellik
saptanmadi. Kan sayiminda Hgb 5,3 gr/dl, Htc %16,1 MCV 90 fL, Lokosit 4460/mm?3 Tromobsit sayisi 28,000/mm? olarak
saptandi. Protombin zamaninda uzama izlenmeyen hastanin biyokimyasal incelemelerinde LDH 5680 U/L (st sinir 220
U/L) total biluribin 2,2 mg/dl, direkt biluribin 0,32 haptoglobulin 28 mg/dl (30-200 mg/dl) bulundu. Direkt ve indirekt
Coombs testeleri negatif olarak saptanan hastanin ¢evre kan yaymasinda parcalanmis eritrositler saptandi. Hastaya TTP
tanis1 konularak gtnliik standart bir voliim plazma (40 ml/kg) degisimi ile plazmaferez ve 1 mg/kg’dan metilprednizolon
baglandi. Ardisik olarak bir hafta boyunca plazmaferez uygulanan hastanin LDH degerinin normale geldigi ve trombosit
sayisinin 150,000/mm?®in tizerine yikseldigi gézlendi. Plazmaferez tedavisinin 10. Giintinde Trombosit sayisinin iki giin
st Gste 150,000/mm? tizerinde oldugu saptaninca plazmaferez islemi kademeli olarak azaltildi. Hasta sifa ile poliklinik
kontrollerine gelmek tizere servisimizden taburcu edildi.

Sonuc: Anti-TNF-alfa’nin monoklonal antikorlari bugtin bir¢ok hastaligin tedavisinde yaygin olarak kullanilmaktadir.
Anti-TNf tedavilerin tiiberkiiloz reaktivasyonu ve otoantikor olusumunu kolaylastirmasi ile lupus benzeri tablo yarattig
bilinmektedir. Fakat TTP gelisimi beklenen bir bulgu degildir. Anti-TNF tedavilerin TTP ‘nin yapitasi olan mikroanijopatik
hemolitik anemi ve trombositopeniye hangi mekanizmalarla yol actigi bilinmemektedir. Literatiirde bagka bir TNF alfa
monoklonal antikoru olan adalimumab kullanan inflamatuar barsak hastaligina tanisi bulunan bir hasta TTP gelisimi
bildirilmistir. Ayni zamanda psoriatik artrit nedeniyle ustekinumab (IL-12 ve IL-23 monoklonal antikoru) kullanimiyla
iliskilendirilen iki adet TTP olgusu da bildirilmistir. Monoklonal antikorlar her gecen giin daha siklikla kullaniimaktadir.
Bircok tedavide ¢igir acan bu antikorlar beklenmedik yan etkilere, klinik tablolara yol agabilmektedir. Klinisyenler olarak
atipik tablolara, umulmayan yan etkilere karsi hazirlikli olmamiz gerektigini diisinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: trombotik trombositopenik purpura, ankilozan spondilit
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HEREDITER HEMORAJIK TELENJIEKTAZILi HASTALARIN GERiYE DONUK
DEGERLENDIRILMESi TALIDOMID DENEYiMi

Mehmet Baysal, Elif Giilsiim Umit, Muzaffer Demir
Trakya Universitesi Tip Fakultesi Hematoloji Bilim Dall, Edirne

Giris: Herediter hemorajik telenjiektazi (HHT) deri, mukoza ve karaciger, akciger gibi i¢c organlarda telenjiektaziler
ve arteriyoventz malformasyonlarla (AVM) seyreden, nadir gortilen ve otozomal dominant kalitilan bir hastaliktir. Nazal
telenjiektazilere bagl tekrarlayan epistaksisler en sik gortilen bulgusudur. Patogenezinden vaskiiler endotelyal bliytime
faktoriinlin agiri artisina bagh endotel hiicre proliferasyonu ve migrasyonu ile ortaya ¢ikan yeni damar olusumu sorumludur.
Gastrointestinal sistemde yerlesen diger telenjiektaziler nedeniyle gastrointestinal kanamalar ve tekrarlayan kanamalar
nedeniyle demir eksikligi anemisi gorilebilic. HHT tanisi genetik mutasyonun gosterilmesi veya klinik olarak Curagao
Olcltleriyle konulmaktadir. Tekrarlayan burun ve gastrointestinal sistem kanamalarina yonelik olarak antifibrinolitikler
(traneksamik asit), Gstrojen, progesteron preparatlari, segici strojen reseptérii modiilatérleri kullanilmigtir. Bugtline kadar
tedavide ylz guldiiriicii basarilar elde edilememistir. Talidomidin antianjiojenik etkisi nedeniyle HHT tedavisinde etkili
olabilecegi 6ne strilmustiir. Bu konuda Talidomid’in faydali oldugunu 6ne stiren cesitli olgu serileri ve bir adet faz iki
¢alisma mevcuttur. Biz de nadir gortilen bu hastalikta Talidomid ile kendi deneyimimizi ortaya koymayi amacladik.

Gerec ve Yontem, Bulgular: Curagao olciitlerine gére HHT tanist konulan ve lokal cerrahi mtidahalelere direngli
bes hastanin verileri geriye doniik olarak taranmistir. Hastalarin ticti kadin olup ikisi erkektir. ki hastamiz ayni aileden olup
birinci derece akrabaliklart mevcuttur diger hastalarimiz arasinda akrabalik bulunmamaktadir. Hastalarimizin ortalama
yasi 60’tir. Hastalardan gerekli onam alindiktan sonra endikasyon disina bagvurularak talidomid tedavisi baglanmustir.
Baslangicta 50 mg glin olarak baglanan tedavi daha sonrasindaki yanita gore artirillip 100 mg/gtin’e yiikseltilmis veya
50 mg giin olarak devam edilmistir. Talidomid tedavisi 6éncesinde hastalar tromboz acisindan degerlendirilip her bir
hastamiza ayni zamanda asetilsalisilik asit 100 mg baglanmistir. Hastalarimizin verileri geriye yonelik taramasinda
epistaksis sikligi, hemoglobin degerleri, ve direngli demir eksikligi tablosu incelenmistir. Hastalarimizin epistaksis siklid,
eritrosit transfiizyonlar ihtiyaclarinda azalama ve hemoglobin degerlerinde gézle gorilir bigimde yiikselme izlenmistir.
Hicbir olguda trombotik atak gézlenmemistir. Bir hastamizda seviye bir nétropeni gelismesi nedeniyle ilaca kisa bir stire
ara verilip daha sonrasinda bir kademe alt dozdan (50 mg) yeniden baslanmistir.

Sonuc: Talidomid’in immiinmodulator, antianjiojenik etkilerinin gtinimtizde otoimmiin hastaliklar ve o6zellikle
multiple myelomda faydali oldugu gortilmektedir. HHT gibi nadir goriilen bir hastalikta tekrarlayan burun kanama
ataklarini azalth@ bildirilmistir. Biz de hastalarimizda 6zellikle burun kanamalarinin sikliginin azaldigini, anemilerinin
diizeldigini ve ihtiya¢ duyduklari eritrosit transflizyonlarinin azaldigini izledik. HHT nin nadir gorilen bir hastalik olmast,
genis hasta sayisini igeren randomize calismalar yapilmasini gliglestirmektedir. Talidomid’in epistaksis sikligini azalttigi
gosterilse de i¢ organlardaki arteriyovenéz malformasyonlara ve gis kanamalara etkili olup olmadigi bilinmemektedir.
Talidomid tedavisinin stiresi, dozu ve sikligi konusunda yeni sorular ortaya koymaktadir. Bu sorularin cevaplanabilmesi
icin randomize kontrollti calismalara ihtiya¢ duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: herediter hemorajik telenjiektazi, talidomid

Tablo 1. Hastalarimizin talidomid tedavisi siiresince hemoglobin degerleri
Baslangictaki 3. aydaki Hgb 6. aydaki Hgb 12. aydaki Hgb ~ 15. aydaki Hgb

Hasta Cinsiyet Yas  Hgb degeri gr/dl degeri gr/dl degeri gr/dl degeri gr/dl degeri gr/dl
F.B. Kadin 61 4,2 5,8 7,3 8,2 9,1

F. A. Kadin 63 8,7 9,2 12,5 13,6

S.Y. Erkek 60 7,9 8,3 9,4 10,2

H.G. Kadin 73 4,8 5,6 7,8

E. A. Erkek 43 75 9,0 12,8

b
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KIKUCHI-FUJIMOTO HASTALIGI TANISI SONRASINDA HEMOLITiK ANEMI VE
BOBREK YETMEZLiGi GELISEN SLE OLGUSU

Seda Yilmaz', Ozlen Bektas', Ozcan Ceneli', Sinan Demircioglu’, Pembe Oltulu?, Mehmet Alparslan Yiimaz?

"Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari, Hematoloji Bilim Dali
’Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip Fakiiltesi, Patoloji Bilim Dali
3Konya Egitim Arastirma Hastanesi FTR Bilim Dali

Amac: Kikuchi-Fujimoto hastaligi (KFH) nadir goriilen, genellikle kendi kendini sinirlayabilen, etiyolojisi tam olarak
aydinlatilamamis, ates ve lenfadenopati karakterize benign bir durumdur. Kesin tani lenf diiglimii biyopsisinin incelenmesiyle
konulur. KFD, nadiren Sistemik Lupus Eritematozus (SLE) ile iligskilendirilmistir. Bu yazida ates ve lenfadenopati ile gelen,
takiplerinde otoimmiin hemolitik anemi, bobrek yetmezligi gelisen 19 yasinda erkek hasta sunulmustur.

Yontem: Benzer klinik ve histolojik 6zelliklere sahip olduklari icin KFH nin, tedavi ve prognozu tamamen farkli olan
SLE ile ayirict tanist yapilmahdir.

Sonuc: 19 yaginda erkek hastanin 2 haftadir olan ates sikayeti mevcuttu. Yapilan fizik bakisinda 39°C ates, servikal, aksiler
ve inguinal bolgelerde 15-20 mm capinda agrisiz lenf nodlart ve hepatosplenomegali saptandi. Laboratuvar calismasinda
lenfopeni (1000/mm3), anemi (hemoglobin 8,8 g/dl), normal kreatinin diizeyi (0,6 mg/dl), artmis laktat dehidrogenaz (414
U/L-normali 125-220), artmus biltiribin diizeyleri (total bilirubin: 2,2, indirekt bilirtibin: 1,6 mg/dl) azalmis demir, artmis demir
baglama kapasitesi ve artmis ferritin (371 ng/ml-normali 14-150) diizeyleri bulundu. Tam idrar tetkikinde 6zellik yoktu. Kan
ve idrar kiltlrlerinde tireme olmadi. Viral serolojik testler negatifti. Periferik kan degerlendirmesinde eritrositler hipokromik
anizositerdi. Ekokardiyografik incelemede patolojik bulgu yoktu. Aksiller lenf nodundan yapilan eksizyonel biyopsisinde
nekrotizan lenfadenit izlendi (Sekil 1). KFH tanisit konuldu. Tanisal islemler devam ederken hastanin kreatinin (2,9 mg/dl)
ve indirekt bilirlibin diizeylerinde artis, haptoglobulinde azalma (<8 mg/dl), ve hemoglobinde dists (5,4 g/dl), retikiilositoz
izlendi. Coombs testleri pozitifti. 24 saatlik idrar proteini 430 mg/giin saptandi. Antintikleer antikor (ANA) homojen ve
grantiler paternde pozitifti. Anti-ds DNA antikoru pozitif ve anti-kardiyolipin IgM pozitifti. C3 (0,6 g/L-normali 0,9-1,8) ve
C4 (0,06 g/L-normali 0,1-0,4) dizeyleri diistiktii. Tedavi olarak aylik pulse siklofosfamid ve yiiksek doz metilprednisolon
baslandi. Tedavi ile kreatinin diizeyleri normallesti ve hemoglobin diizeyleri ytkseldi.

Tartisma: KFH, lenfadenopati, ates, miyalji, artralji ve daha nadir olarak hepatosplenomegali ile presente olabilir.
Klinik seyir ¢ogunlukla olumlu olup dért ay icinde spontan remisyon beklenir. Patogenez hala bilinmemektedir. Klinik
prezentasyon, seyir ve histolojik degisiklikler T hticrelerin ve histiyositlerin enfeksiy6z ajanlara baglh immiin cevabi oldugunu
dustindiirmektedir. Epstein-Barr virlisii, insan herpes virlisii 6, insan herpes virtisii 8, insan immin yetmezlik virtst,
parvovirts B19, paramiksovirtsler, parainfluenza virtisti, yersinia enterocolitica ve toxoplasma suglanmaktadir. Kadin: erkek
orani yaklagik 4:1’dir. KFH ve SLE ortak histolojik 6zellikleri icermektedir. SLE’ye 6zel antikorlar, hematoksilen cisimcikler
ve lupus lenfadenitindeki vaskiilit ayirici tani yapmaya yardimci olur. Olgumuzda hematoksilen cisimcigi goriilmemesi ve
vaskiilitin belirgin olmamast ile SLE lenfadenopatisinden uzaklasiimistir. KFH’in etkili bir tedavi yéntemi olmayip semptom
ve bulgular genellikle 1-4 ayda kendiliginden diizelir. Etkilenen hastalar bir kag yil relaps veya SLE gelisimi acisindan takip
edilmelidir. KFH ve SLE iliskisinin saptanmasi erken ve yogun immiinsupresif tedavinin baglanmasi agisindan énemlidir.

Anahtar Kelimeler: Kikuchi-Fujimoto hastali@i, sistemik lupus eritematozus, lenfadenopati, bébrek yetmezligi,
hemolitik anemi

Sekil 1. Aksiller lenf nodundan yapilan eksizyonel biyopsisinde nekrotizan lenfadenit.

_
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EPS-16 Referans Numarasi: 35

NADIR GORULEN ASEMPTOMATIK BiR VAKA; HEMOGLOBIN O ARAB

Mustafa Duran
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Giris: Hb O Arab Beta Globulin zincirinde 121Glu >Lys (Hb O (Arab)) mutasyon nedeniyle genellikle asemptomatik
prezente olan nadir gériilen hemoglobinopatidir. Ozellikle Kuzey Afrika, Yunanistan, Romanya, Bulgaristan ve tilkemizde
gortlmektedir. Tan igin HbO (Arab) high-performance liquid chromatography (HPLC) yéntemi siklikla kullanilmaktadir
ozellikle alkalin Ph’da Hb C ile beraber hareket eder. Homozigot formu asemptomatik kompanse hemoliz klinigi ile
seyreder.

Olgu: Ttirkiye’de rutin yapilan evlilik éncesi yapilan rutin tarama esnasinda 29 yasindaki erkek vakamiz asemptomatik
olup HPLC tetkikinde HbC ve HbO arasindaki zamanda HbO seviyesi %22,1, HbA seviyesi %70,3 HbA, %3,2 saptandi.
Laboratuar ve periferik yayma sonuglari normal goriildu. Ek inceleme geregi gortilmeyen hastamiza esine ait tetkiklerinde
patoloji saptanmamast tizerine tavsiye ve 6nerilerde bulunularak taburcu edildi.

Tartisma: Hb O Arab iyi tolere edilen anormal hemoglobin yapisina sahip olan hemoglobinopatidir. Daha ¢ok
asemptomatik klinige sahip olan hastalarda eslik eden hemoglobinopati olmamasi durumunda tedavisiz takip edilmektedir.
Beraberinde Hb S eslik etmesi sonucunda klinik gériintimt orak hticreli anemi olarak prezente olmasit sonucunda tedavi
edilmesi 6nerilir. Ulkemizde ve ézellikle risk altindaki tikelerde evlilik éncesi ciftlere tarama yapilmasi tarama sonuglarina
gore iftlere genetik danigmanlik verilmesi hemoglobinopatisi olabilecek ¢ocuklarin dogumunun énlenmesinde ciddi bir
hizmettir

Anahtar Kelimeler: Hb O Arab, hemoglobinopati
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HEMOFILIK DEV ABDOMINOPELViIK PSODOTUMURDE REPLASMAN TEDAVISI

Mustafa Duran, Nur Akad Soyer, Fahri Sahin
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Hematoloji Bilim Dali

Giris: Agir hemofiliklerin %1-2" sinde goriilen; kemiklerin tizerinde yer alan kanamalarla gelisen yumusak dokularda
bliyime ile karakterize tiimore benzer kitleller pseudotiimérdir. Zamanla bast semptomlari, patolojik kiriklara ve ileusa
neden olabilmektedir. Tedavisinde cerrahi, radyoterapi, faktor replasmani, immobilizasyon ve ponksiyoni kullanilmaktadir

Olgu: 29 yasinda erkek, Agri nin kdytinde yasamakta 7 yasinda agir hemofili B tanist almig diizenli faktor kullanmadigini
sikayetleri oldukca faktor aldigimi belirtmekte. Bize son 1 ay icerisinde gelisen hemattiri karin ve kalca ag@risi ve yiiriiyememe
sikayetleriyle basvurdu. Hasta kalgadan fleksiyonda, ekstansiyonu kisitli yatar haldeydi. Fizik muayenede batinda hassas,
agrihi sol alt Gst ve orta hatti dolduran sert dev bir kitle palpe edildi. Laboratuar incelemesinde hemoglobin 5,3 g/
dL ve diger laboratuvar tetkikleri normaldi. Batin tomografisinde sol iliak kemik komgulugundan baslayan ve sol alt
kadranda batin igerisine dogru uzanim gdsteren aksiyel kesitlerde boyutlar yaklagik 17x10 cm olarak oélciilen heterojen
ic yapida yer yer kalsifiye alanlar barindiran kitle, sol gluteal bélgede yaklasik 10 cm capa ulasan ayrica adduktor kas
lojuna uyan bdélgede boyutlari yaklasik 7 cm olarak dlciilen i¢ yapisinda kalsifikasyonlar barindiran kitle ve iliak kemikde
kemik rezorpsiyonu saptanmis olup tekrarlayan kanamalara bagli hematom ve pseudotimér gorinimu saptandi. Ciddi
kanamasi olan hastaya eritrosit transflizgyonu ve hedef faktér diizeyi %100 olacak sekilde doz hesaplamasiyla 40001u/gtin
den toplam 18 giin faktor IX replasmani bagland:. 48 saat sonra hastanin agrisi ve hareket kisitliligi azaldi. Hastanin klinik
ve radyolojik takiplerinde kitlede gerileme saptandi.

Sonuc: Hemofili hastalarinda goriilen kas ve yumusak doku kanamalari hemartroza gore daha sinsi seyrederler ve
hemartrozdan sonra ikinci siklikta gordlir. En sik sebebleri arasinda diizensiz profilaksi kullanimi ve inhibitér gelisimidir.
Kanama rezorbe olana kadar hasta bazli replasman tedavisine ciddi kanamlarda yiiksek doz devam edilmelidir. Agir
hemofili tanili hastalarda diizenli profilaksi kullanimina yonelik takip hastalarin tekrarlayan kanamalarini en aza indiricektir.
Zamaninda tedavi edilmezse yasami tehdit eden kanamalardan kalici hareket kisithligina varan sonuclar dogurabilir.

Anahtar Kelimeler: hemofili B, pseudotiimér, faktoér 9

[ S~

Sekil 1. Batin tomografisi.
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EPS-18 Referans Numarasi: 38

ERiSKiN YASTA TANI KONULAN ‘TiIAMIN RESPONSIV MEGALOBLASTIK ANEMI
SENDROMU’ OLGUSU

Mehmet Dagli’, Ali Kutlucan', Abdulkadir Bastiirk’, Hazel Durmus’, Sait Celik?, Mehmet Corumlu?

'Selcuk Universitesi Tip Fakiltesi Hematoloji Bilim Dali, Konya
2Selcuk Universitesi Tip Fakdiltesi Tibbi Genetik Anabilim Dali, Konya
3Selcuk Universitesi Tip Fakiltesi Dénem VI Ogrencisi, Konya

Giris: Tiamin responsive megaloblastik anemi sendromu; kalitsal bazi defektlerin saptandidi, otozomal resesif gecis
gosteren nadir bir tablodur. Klasik triadi; megaloblastik anemi, diabetes mellitus (DM) ve erken baslangicli sensorinéral
sagirliktir. Bu tablolara, konjenital kalp defekti, kisa boy, gelisme geriligi, ataksi, trombositopeni, strok gibi tablolar
eklenebilmektedir. Burada, uzun zamandir miyelodisplastik sendrom tanisiyla izlenen ve tedavi ile anemisi diizeltilemeyen
hastada saptanan ‘thiamine-responsive megaloblastic anemia’ sendromu olgusu sunulmustur.

Olgu: Otuz iki yasinda kadin hasta, yaklasik bir buguk yil 6nce; derin anemi, hafif hepatosplenomegali nedeniyle
dis merkeze basvurmus. Burada yapilan tetkikler sonucu; kemik iligi degerlendirmesinde, eritroid ve megakaryosit
serisinde saptanan displaziler nedeniyle, miyelodisplastik sendrom tanisi almis. Genetik anormallik saptanmayan
hastaya darbopoietin tedavisi baglanmis. Hasta daha sonra takiplerini klinigimizde yaptirmaya baslamis. Ozgecmisinde;
cocukluk déneminde tani konulan tip 1 DM, hipertansiyon, kalp yetmezligi, sagirlik ve buna bagl konusma bozuklugu,
hipotiroidi tanilar1 ve bunlara yonelik tedaviler kullanmaktaydi. Takiplerinde, trombosit de@erleri normal olup, nétrofil
degerlerinde zaman zaman hafif degismeler olmasina ragmen, 1000/mm? altina diismemekteydi. Hastanin anemisine
yonelik tedaviler; darbopoietin dozu 150 mcgr/hafta, filgrastim 30 [U/hafta seklinde bir yildir devam etmekteyken, hala
transflizyon ihtiyact olmasi tizerine, ileri de@erlendirme icin yatirildi. Mental durumu iyi olan hastanin, yasina gore belirgin
gelisme geriligi ve boy kisaligi mevcuttu. Kardiyak muayenede, atrial fibrilasyon, ikinci derecede AV blok ve sistolodiastolik
tftrim saptandi. Mevcut hastaliklari ile beraber degerlendirildiginde bir sendrom olabilecegi diistintildii ve buna yonelik
degerlendirilen hastanin bulgularinin ‘thiamine-responsive megaloblastic anemia’ sendromu ile uyumlu oldugu géraldi.
Genetik degerlendirme planlandi. Kardiyoloji konstltasyonunda; tclincti derece trikispit yetmezlik ve belirgin sag kalp
yetmezligi saptandi. Hastaya tiamin de iceren B komplex vitamin tedavisi parenteral baslandi. Hemoglobin degeri en
yiksek tedavi dozlari ile 9,1 g/dL olan, cogu kez de daha diisiik de@erlerde oldugu igin eritrosit transflizyonu ihtiyaci olan
hastada, bir aylik tiamin tedavisi ile hemoglobin degeri 11,8 g/dL oldu.

Sonuc: Miyelodisplastik sendrom tanisi koymak bazen zor olabilmektedir. Hastalarin eslik eden tiim bulgularla
ayrintili de@erlendirilmesi gerekir. Megaloblastik anemi saptanan hastalarin etiyolojide farkl kalitsal ve edinsel nedenlerin
akilda tutulmasi gerektigini diisinmekteyiz.

Kaynaklar:

1. Mikstiene V, Songailiene J, Byckova J, Rutkauskiene G, et al. Thiamine responsive megaloblastic anemia syndrome:

a novel homozygous SLC19A2 gene mutation identified. Am J Med Genet A 2015;167(7):1605-9.

2. Manimaran P, Subramanian VS, Karthi S, Gandhimathi K, et al. Novel nonsense mutation (p.lle411Metfs*12)
in the SLC19A2 gene causing Thiamine Responsive Megaloblastic Anemia in an Indian patient. Clin Chim Acta
2016;452:44-9.

3. Hagr AA. Cochlear implant and thiamine-responsive megaloblasticanemia syndrome. Ann Saudi Med
2014;34(1):78-80.

4. Qishi K, Diaz GA. Thiamine-Responsive Megaloblastic Anemia Syndrome. GeneReviews [Internet]. Seattle (WA):
University of Washington, Seattle; 1993-2016.

Anahtar Kelimeler: thiamine-responsive megaloblastic anemia, isitme kaybi, kalp yetmezligi, diabetes mellitus
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SEKONDER ENFEKSIYONLA KOMPLIKE OLAN AKRODERMATITiIS ENTEROPATIKA
OLGUSU

Mehmet Corumlu’, Abdulkadir Bastiirk?, Mehmet Dagli?, Ali Kutlucan?, Ali Metin Ozek?

'Selcuk Universitesi Tip Fakiltesi Dénem VI Ogrencisi, Konya
2Selcuk Universitesi Tip Fakiltesi Hematoloji Bilim Dali, Konya
3Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi Aile Hekimligi Anabilim Dali, Konya

Giris: Akrodermatitis enteropatika, nadir, otozomal resesif bir hastaliktir. SLC39A4 geninin kodladi@i ¢inko transporter
proteininde defekt mevcuttur. Klinik olarak; daha ¢ok akral periorificial alanlarda cilt lezyonlari, alopesi ve diare ile
karakterizedir. Ayrica gelisme geriligi ve sekonder enfeksiyonlarda siklikla gorilir. Yetersiz tedavi 6liime yol agabilir. Biz
burada 22 yasinda, ¢inko tedavisi almasina ragmen cilt lezyonlari gelistigi icin ilac kullanimini birakan bir Akrodermatitis
enteropatika olgusunu sunduk.

Olgu: Yirmi iki yasinda erkek hasta; yiz, burun, agiz cevresi ve goévde ust kisminda vezikiler dokintili, purpurik
lezyonlarla dis merkezden Klinigimize demir ve cinko eksikligi dustnilerek yonlendirildi. Dogustan beri lezyonlarinin
oldugunu ve zaman zaman diarede tarifleyen hastanin dis merkezlerde uzun stireli takipleri ve yatiglari olmus. Bu
donemde cinko eksikligi saptanmis ve ¢inko tedavisi baslanmis. Son zamanlarda lezyonlar: genital bolgede ve agiz icinde
de ortaya ¢ikmis, agrili olan lezyonlari nedeniyle oral alimi ciddi diizeyde bozulmus (Sekil 1). Fizik muayenede, yasina
gore fiziksel gelisme geriligi oldugu goriildi. Hasta hematoloji servisine yatirildiktan sonra ayrintili tetkikleri istendi.
Lezyonlarinda enfekte gortiinim oldugu icin Ampisilin+Sulbaktam baglandi. Hastada dogustan beri olan lezyonlari,
daha 6nceden c¢inko eksikligi saptanmasi ve gelisme geriligi olmast nedeniyle Akrodermatitis enteropatika diistinuldd.
Buna yonelik genetik tetkikleri de istendi. Hasta cinko tedavisine devam etmedigi icin diizeyi 3,63 mcmol/lt saptandi (N:
11,1-19,5). Hastaya hentiz ¢inko tedavisi baslanmadan, antibiyotik tedavisiyle cilt lezyonlarinda tama yakin diizelme
saglandi. Hastanin hemogram, biyokimya, hormon ve anemi paneli tetkiklerinde belirgin patoloji saptanmadi. Hastaya
¢inko tedavisi 2 mg/kg/gtin dozunda tekrar baslandi ve genetik sonucuyla bagvurmak tizere taburcu edildi.

Sonuc: Akrodermatitis enteropatika, nadir gériilen, pediatrik dénemde tanist konulan bir hastaliktir. Bu hastalardaki
mevcut dermatolojik bulgularin sadece ¢inko eksikligi ile ilgili olmayacagi, sekonder enfeksiyonlar ile komplike olabilecegi
akilda tutulmalidir.

Kaynaklar:

1. Panzer R, Kiiry S, Schmitt S, Folster-Holst R. Identification of a Novel Mutation in the SLC39A4 Gene in a Case

of Acrodermatitis Enteropathica. Acta Derm Venereol 2016;96(3):424-5.

2. Garza-Rodriguez V, de la Fuente-Garcia A, Liy-Wong C, Kiry S, Schmitt S, Jamall IS, Ocampo-Candiani J.
Acrodermatitis Enteropathica: A Novel SLC39A4 Gene Mutatiom in a Patient with Normal Zinc Levels. Pediatr
Dermatol 2015;32(3): e124-5.

3. Kanthilatha P, Poornima B, Sathish P, Swati S. Acrodermatitis Enteropathica in an adult: a case report. Our
Dermatol Online 2015;6(2):201-3.

Anahtar Kelimeler: akrodermatitis enteropatika, sekonder enfeksiyon, cinko eksikligi

Sekil 1. Yirmi iki yasinda erkek hasta.

__
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POSTPARTUM KANAMA iLE PREZENTE OLAN EDINSEL HEMOFiLi A;
NADIR BiR OLGU

Nermin Keni, Leylagiil Kaynar, Esra Yildizhan, Ali Unal, Serdar Sivgin, Biilent Eser
Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Hematoloji Anabilim Dali

Giris: Edinsel Hemofili A (EHA), faktor 8 (FVIII) e karsi otoantikor (inhibitér) gelismesi ile ortaya ¢ikan nadir
fakat ciddi bir kanama bozuklugudur.Sikligi yasla birlikte artmaktadir. Kisinin kendisi veya ailesinde genellikle bilinen
kanama diyatezi yoktur.Olgularin %40-50’sinde neden idiyopatik iken, kalan kisminda ise siklik sirasina gore; otoimmtn
hastaliklar, maligniteler, gebelik 6zellikle postpartum dénem, ilaglar, asilama ve solunum sistemi hastaliklari etiyolojide rol
almaktadir. Postpartum kanama ile prezente olan EHA tim olgularin %7-21'ni olugturmaktadir.

Tedavide basglica kanama kontroldi, inhibitoér eradikasyonu ve altta yatan hastaligin tedavisi yer alir. Akut kanama
kontroliinde FVIII'i bypass edici ajanlar; rekombinan faktor 7 (r FVIIa), aktive protrombin kompleks konsantreleri (APCC))
etkilidir. Inhibitér eradikasyonu icin basta steroid olmak tizere immiinosupresif ilaclar kullanilmaktadir.

Olgu: Bilinen sistemik hastaligi olmayan 39 haftalik ilk gebeligi Haziran 2016’da kadin dogum servisinde yatirilarak
vajinal dogumla sonlanan 27 yasindaki olguya postpartum menoraji ve hipermenore nedeniyle yaklasik 20 tnite eritrosit
stspansiyonu ve 10 Uinite taze donmus plazma destegi yapilmis. Testlerde aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTZ):
83 sn gériilen hasta tarafimizca degerlendirildi. Invitro kanama zamani ve von willebrand faktér (VWF) diizeyi normal
idi. Hemogramda lékosit (103/uL): 10.000, hemoglobin (gr/dL): 6,9, trombosit (103/uL): 325.000 gériildii. izole aPTZ
yiiksekligine yonelik calisilan FVIII aktivitesi < %0,4 ve FVIII inhibitor; él¢tilemeyecek kadar yiiksek titrede pozitif idi.

Hastaya kanama kontroli icin rFVIla 2*#1000/kg olarak 3 giin verildi. Kanama rFVIla destedi ile kontrol altina alind:.
Eszamanl steroid 1 mg/kg (60 mg) olarak oral baglandi. 1 hafta sonra hemogramda l6kosit (10%/uL): 11.300, hemoglobin
(gr/dL): 11 gr/dl trombosit (10%/uL): 108.000 ve aPTZ: 38 sn gorilmiis olup hasta steroid tedavisi (prednol 32 mg) ile
taburcu edildi. 1 ay sonra ¢alisilan aPTZ: 45 sn, FVIII: %1,4 ve FVIII inhibitor: diistk titrede pozitif; 1,1 Bethesda Unite
(BU) gériildi. Steroid (prednizolon) dozu 16 mg a diisiildii. Klinigi stabil olan hastada steroid tedavisi doz azaltilarak
3. ay sonunda Kkesildi. Eylil 2016’da alt extremitede spontan gelisen ekimotik lezyonla basvuran olguda aPTZ: 64 sn,
FVIII: %0,6 FVIII inhibitér: 3 BU gdzlenen olguya haftada bir 375 mg/m? rituksimab tedavisi planland:. Laktasyona ara
verilerek haftada bir 4 kir rituksimab verildi. Herhangi sikayeti olmayan hasta Aralik 2016’da tetkiklerde aPTZ: 32 sn,
FVIIL: %58 ve FVIII inhibitor: negatif olarak tam yanith gorildii. Hastanin takibi devam etmektedir.

Tartisma: EHA; nadir gorilen, ancak ciddi kanama bozuklugu ile seyreden morbidite ve mortalitesi yiiksek bir
hastaliktir. Acgiklanamayan aPTZ yiiksekliklerinde akilda tutulmalidir. Erken tani ve tedavi hayat kurtaricidir. Tedavinin
temelini immunsupresyon olusturur. Gebelige bagli EHA de ilk sirada ve diger immiinsupresiflere yanit alinamayan
yiksek inhibitor titreli olgularda ikinci sira tedavide rituksimab tedavisi ile basarili sonuclar elde edilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Edinsel Hemofili A (EHA), postpartum EHA, Rituksimab

Tablo 1. Hastanin 6nemli laboratuvar sonuglan

Tarih Lokosit (10°/pL)  Hemoglobin (gr/dl)  Platelet (10°/pL) aPTZ (sn) FVIII (%) FVIII inhibitér (BU)
Haziran 2016 10.000 6,9 325.000 83 <0,4 Slgiilemeyecek titrede yiiksek
Agustos 2016 11.300 11 108.000 45 2,9 1,1

Eyliil 2016 11.000 12,6 260.000 64 0,6 3

Aralik 2016 9600 14 300.000 32 58 negatif

b
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PREOPERATIF HASTALARIN KARISIM (MIXING) TESTLERINi NASIL
YORUMLAMALIYIM?

Emine Eylem Genc¢', Mesude Falay', Namik Kemal Nazaroglu?, Duygu Nurdan Avci', Selin Merih Urlu’,
Gilten Korkmaz', Abdullah Agit', Funda Ceran’, Simten Dagdas', Merve Pamukcuoglu’, Mehmet Ali Ucar’,
Melike Pekin', Giilsiim Ozet'

"Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi
2Sinlab Ankara

Giris: Preoperatif hastalarda tarama amach istenen PT ve/veya aPTT temel hemostaz testleri olup bazi hastalarda
uzamis bulunabilmektedir. Bu durum preanalitik bir hata olabilecegi gibi, kullanilan reaktifin sensitivitesine (PT ve aPTT),
faktor eksikligine ya da lupus antikoagtilan varligina bagl olabilir. Ayirici tanida ilk asamada refleks bir test olan karigim
(mixing) testi uygulanmaktadir. Karigim testinde diizelme olmasi faktor eksikligini distindiirtirken, diizelme olmamasi
faktor inhibitori, lupus antikoagtlani veya yiiksek doz heparin varligini akla getirmektedir.

Materyal ve Metod: Ankara Numune Hastanesi Hematoloji Laboratuvarinda son 1 yilda calisilan hemostaz testlerini
inceledigimizde yillik PT ve aPTT sayimiz 30.000 hastaya ulagmaktadir. Bir yilda aPTT icin 244 (%0,81) mixing testi, PT
icinse 321 mixing testi (%1,7) uygulandi@i goralmustir. Laboratuvarimizda tim hemostaz testleri ACL-TOP cihazinda
calisilmistir. Mixing testi calistigimiz tim olgular laboratuvarimizda farkli zamanlarda iki kez tekrarlanmistir. Ayrica
laboratuar sonuglar klinikle uyumsuz 6rnekler farkl bir yontem olarak STAGO-STAR cihazinda da tekrar edilmistir.

Bulgular: PT testi bizim laboratuvarimizda sinirda uzun olan olgularin (n=299) %90'min PT'1 diger yontemle
normal saptanmigtir. APTT sinirda uzun cikan olgularin ise (n=122) %50’sinin aPTT degeri yine diger yontemle normal
bulunmustur.

Tartisma ve Sonug: Hasta bazli ve laboratuar bazli degiskenler hemostaz testlerini etkileyebilmektedir. Hemostaz
testlerinin asil zorlugu invitro ortamda, invvivo sartlari tam olarak saglayamamaktir. Bu nedenle de testlerin
strandardizasyonu zordur. Hemostaz cihazlarinda kullanilan mekanik ve optik 6lctim farkinin yani sira gesitli firmalara,
hatta ayni firmaya ait PT reaktiflerindeki tromboplastinin kaynagi, faktor sensitiviteleri birbirinden oldukga farklidir. PT
testi en hassas hemostaz testlerden biridir. Sinirda uzun saptadigimiz PT testlerimizin diger yontemle normal bulunmasinin
tromboplastin kaynaklarinin sensitivitesi ile iligkili oldugunu dustinmekteyiz. Yine aPTT testinde birbirinden farkl
hasasiyete sahip faktor sensitif, lupus sensitif ve mix tip reaktifler bulunmaktadir. Laboratuarlarin aPTT test sonuclari
arasindaki degisikligi de farkh firmalara ait reaktiflerin farkli hassasiyeti ile agiklayabiliriz. Hatta aPTT testi ayni firmaya
ait bu g reaktifle calisildiginda bile farkli sonuglar elde etmekteyiz. Bu nedenle 6zellikle preoperatif degerlendirmede
PT ve aPTT uzun bulunan hastalarda mixing testi dncesinde hem zaman hem de maliyet agisindan bu testlerin bagka
bir yontemle de tekrarlanmasinin daha uygun olacagini distinliyoruz. Bu durum bizim kullandigimiz yéntemin daha
az hassas olmasindan ziyade hemostaz testlerinde halen standardizasyonun saglanamamasindan kaynaklanmaktadir.
Yine de dogru testi secmek ve dogru yorumlamak i¢in hastanin klinigi en énemli faktérdiir. Hemostaz testleriyle ilgili
standardizasyonu saglayacak yeni ¢alismalar zaman kaybi ve gereksiz kaynak tiiketimini ortadan kaldiracaktir.

Anahtar Kelimeler: PT, aPTT, mixing testi, reaktif
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ILAC iMMUN HEMOLITIK ANEMI

Mehmet Sezgin Pepeler’, Seniz Goral? Burcu Ulkiiden’, Rauf Haznedar"

'Gazi Universitesi Hastanesi Eriskin Hematoloji
2Gazi Universitesi Hastanesi Kan Bankasi

Giris: Otoimmiin hemolitik anemi (OIHA) eritrosit antijenlerine karsi gelisen otoantikorlarn eritrosit yikimi ve
anemiye yol acmasi ile seyreden hastaliktir. Tanida Direkt anti-globulin testi (DAT) pozitifligi, laboratuvar, klinik bulgularin
bulunmasi gerekir. Gériilme sikhg 1-3/100000/y1l olan OIHAler icinde ilag iliskili immiin hemolitik anemi (IITHA) nadir
gortilenbir tablodur.

Olgu: 20 yasinda kadin hasta 6 aydir giderek artan halsizlik yakinmasi ile bagvurdu. Menstriiasyon agrilari icin
Naproksen kullanirken, 1 yil énce Hiyosin-N-butilbromtyr, Parastemol kullanmis ve son6 aydir ilac kullanmiyordu.
Fizik muayenede sadece cilt, mukozalarda solukluk mevcuttu. Hemoglobin (hb) 8,4 retikulositoz (410000, %19,7),
periferik yaymada eritrositlerde ver ver agliitinasyon, polikromotofili, sferositoz, makrositoz, indirekt bilirubin (IB)
1,6,LDH 580,glukoz 6-fosfat dehidrogenez 116 (N), Antintikleer antikor, Anti-dsDINA testi negatif, ferritin vit B12 folat
normal saptandi. DAT (Ig G 3+ ve C3b, C3 d +) ve indirekt coombs testi (Anti e +) pozitif, haptoglobin 1,7 saptandi.
Ovaryan dermoid kist, timére yénelik ultrasound normaldi. Indirekt coombs (+) nedeniyle THA dustiniilerek asit eluate
testi (eritrosit yikama testi) yapildi. WARM soliisyonu (IMMUCOR) kullanilarak ilaca bagh gelistigi distintilen antikor
adsorbsiyon testi ile gosterildi. Ilac immiin hemolitik anemi tansi konularak 1 mg/kg/giin prednisolon, folik asit tedavisi
sonrasl 1. ayda hb degerinde 3 g/dL artis (11,5), indirekt coombs testi (-) saptandi.

Tartisma: DAT, Ig G-C3 tabiatinda 1ilik antikorlar nedeni ile olusur (1). Indirekt coombs testi, DAT (+) olan hastanin
serumunda serbest otoantikor varligini géstermek icin ve baska nedene bagli olmayan durumlarda IIHAvi desteklemesi
nedeniyle 6nem tagur. llactan bagimsiz antikorlar, ilac ortamda olmasa dahi eritrosit membraninda degisikliklere yol acarak
hemolize neden olur. Bu olay ila¢c immiin tip hemolitik aneminin bir formudur. Hastamizda HA'ye kullanmis oldugu
ilaclar olabilecegi kanisina vardik. Invitro olarak eluate testi yapildi. IgG ile kaplanmis eritrositlerdeki otoantikorlarn
adsorpsiyonu icin hazirlanmig bir stlfidril/enzim soliisyonu olan W.A.R.M. (Warm Autoantibody Removal Medium)
hazirlandi. Bu solusyonla DAT (+) ve serumda serbest otoantikoru olan hasta eritrositleri muamele edildi. WARM flakon,
5 ml distile suyla karstirilarak soltisyon elde edildi. Hastadan EDTA' tiipe taze alinmis kan santrifiij edildi, eritrositleri
ayrigtirildi. Yeni test tiibtine 1 voliim eritrosit, 2 volum WARM solisyonu eklenip karistirildi. 37 °C’de 30 dakika inkiibasyon
sonrasl, WARM ile muamele edilmis eritrositler 3 kez salinle yikandi. Salin uzaklastirildiktan sonra WARM ile muamele
edilmig eritrositlere esit volimde hasta serumu eklendi. Kargtirilip 37 °C’de 60 dak inkiibe edildi. 2 dakika santrifuj
sonrasi transfer pipetle adsorbe serum toplandi. Elde edilen eluat ile 37 C’de indirekt coombs testi yapildi. Hastanin
serumunda antikorlarin adsorbe edilmesi ve indirekt coombs testi (-) olmasi nedeniyle ilagc-immin tip hemolitik anemi
oldugunu dogruladik. [IHA'de ilag tedavisinin kesilmesi énerilirken ilag-immiin tip HA tedavisinde prednizolon (1 mg/kg/
giin/1 ay) verilmektedir.

Sonug: Oykiisiinde ilag kullanimi olan hastalarda aktif olarak ila¢ kullanmasa bile HAnin olmas, indirekt coombs
veDAT (IgG yaninda C3 d) (+)’ligi, asit eluate testi ile ilaca baglt oldugu distintlen antikorun gosterilmis olmasi nadir
gortilen ilac immun hemolitik anemiyi distindiirmelidir.

Anahtar Kelimeler: ila¢ immiin hemolitik anemi, asit eluate testi, direkt antiglobulin testi
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TALASEMi iINTERMEDIA HASTASINDA GELiSEN TRANSFUZYON iLiSKiLi
ALLOIMMUNIZASYONDA PLAZMAFEREZ VE SPLENEKTOMININ YERIi

Yasin S. Géksu, Aybiike Olgun, Siireyya Yigit Kaya, Dogus Tiirkyilmaz, Alev Garip, Ahmet Seyhanl, inci Alacacioglu,
Ozden Piskin, Mehmet Ali Ozcan, Fatih Demirkan, Biilent Undar, Giiner Hayri Ozsan

Dokuz Eyliil Universitesi

Talasemi intermedia homozigot talasemidir ve erigkin hayata kadar tamamen asemptomatik olabilecegi gibi hastalarin
blyik cogunlugu genellikle transfuzyon gereksinimi olmaksizin sadece hafif bir anemi ile seyrederler. Burada talasemi
intermedia tansi ile takipli olguda transfiizyon sonrasinda alloimmiinizasyon gelistigi; sonrasinda tedavi olarak plazmaferez
ve splenektomi yapildigr sunuldu.

25 yasinda erkek hasta talasemi intermedia ile izlemde iken dalakta progresif biiyiime (20 cm) ve hemoglobin degerinde
diisme olmasi nedeniyle klinigimize basvurdu. Dalak sekestrasyonuna bagli hemoliz distintlerek splenektomi karari
alindi. Splenektomi hazirlik stirecinde aylik 2 tnite eritrosit replasmani destegi ile izlenen hastada replasman ihtiyacinin
artmasi, yiksek oranda cross porzitifligi ve hemoliz bulgularinda artis olmasi nedeniyle eritrosit alloimminizasyonu
dustntlerek yatist yapildi. Hastanin antikor tanimlamast testinde E ve c¢ rh antijenlerine karsi antikor saptandi. Klinik
izleminde eritrosit replasmanlari sonrast hemoglobin degerinde progresif diisme olan, LDH ve indirekt bilirubini artan
hastaya eritrositlere karsi gelisen antikorlarin uzaklastirilmasi amaciyla ve hastanin operasyona hazirlanabilmesi igin 3
seans albumin ile plazma degisimi uygulandi (Tablo 1). Her plazma degisimi sonrasi eritrosit replasmanina devam edilen
hastada hemoliz kontrol altina alinamayinca; splenektomi plani da olan hastaya genel cerrahi tarafindan acil sartlarda
seplenektomi yapildi. Hastaya postoperatif donemde 1 inite eritrosit replasmani yapildi, etkin yiikselme saglandi. Hasta
postoperatif 4. ayinda replasman ihtiyact olmadan, hemoglobin deg@eri 10 gr/dl diizeyinde izlemdedir.

Sonug olarak hastamizda, serbest antikorlarin uzaklastirilmasi amaciyla plazmaferez yapilmis ancak yanit alinamamistir.
Bununla birlikte splenektomi ile gerek sekestrasyonun énlenmesi gerek antikor bagl eritrositlerin ekstravaskiiler yikiminin
Onlenmesi ile klinik yanit alinmigtir.

Anahtar Kelimeler: talasemi intermedia, transflizyon iligkili alloimmiinizasyon, plazmaferez, splenektomi

Tablo 1. Hastanin laboratuvar sonuglar

05/ 06/ 07/ 08/ 09/ 09/ 09/ 09/ 12/
2016 | 2016 | 2016 | 2016 | 2016 | 2016 | 2016 | 2016 | 2016

I-lemoglobln oSl esl I7oN o7l HeZ N el 2B s KD
(gr/dL)
LDH(UL) 275 427 273 263 438 488 561 525 324

Indirekt 41 46 26 31 4.9 838 9.4 28 55

bilirubin
(mg/dL) t
ke Splenektomi
Transflizyon

Plazmaferez
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HEMATOPOETIK KOK HUCRE VERICiSINDE iMMUN TROMBOSITOPEN:I:
OLGU RAPORU

Miiriivvet Seda Aydin’', Gozde Kavgaci?, Rafiye Ciftciler', Sezgin Etgul’, Umit Yavuz Malkan', Hakan Goéker',
Haluk Demiroglu’, Yahya Biiyiikasik'

"Hacettepe Universitesi ic Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji
?Hacettepe Universitesi ic Hastaliklari

Amac: Onceden saglikli olan hemetopoetik kok hiicre (HKH) vericisinde mobilizasyon sirasinda gerceklesen immiin
trombositopeni sunmaktayiz. HKH mobilizasyonu sirasinda gerceklesen trombosit dustikliklerinde diger trombositopeni
nedenlerinin de akilda tutulmasi gerektigini anlatmayi amacladik.
Olgu: Otuz-bir yasinda saglikli erkek HKH wvericisi 5 yil 6nce de ayni kardesine kok hiicre bagist igin yatirilmigti.
flk mobilizayonda, trombosit sayimi, G-CSF (granulosit koloni stimdile edici faktér) éncesi 123.000/ul, 5. giinde aferez
éncesi 90.000/uL ve aferez sonrasi 60.000/uL idi. Uc yil sonraki kontroliinde trombosit sayimi 136.000/uL idi. Ikinci
HKH mobilizasyonu igin yatisinda, trombosit sayiminin 0. giinde 130.000/uL, aferez glini islem 6ncesi 64.000/uL ve
islem sonrast 30.000/uL oldugu ve 7. ginde 19.000/ul’yve kadar geriledigi izlendi. Otoimmiin ve viral trombositopeni
nedenlerinden pozitif test bulunamadi. Aferez 6ncesi olan kemik agrisi ve genel kirginliga ek olarak burun akintisi gelisti.
Viral enfeksiyonunun tetiklemis olabilecegi immiin trombositopeniden stiphelenildi. Tek sefer trombosit stispansiyonu
ile birlikte 40 mg/giin prednizolon tedavisi baglandi. Yapilan kemik iligi aspirasyon ve biyopsisinde megakaryositlerin
arttig1 ve normoseliler oldugu gézlendi. Vericinin trombositleri 239.000/ulye kadar yiikseldi ve kademeli prednisolon
azaltilmasi planlandi.
Tartisma ve Sonuc: G-CSF’ler, CD34+ progenitor hiicrelerin periferik kana mobilizasyonunda siklikla kullaniimaktadir.
(1,2) Kemik agrisi yan etki olarak gozlenmektedir.(1-5) Saglikli vericide G-CSF kullanimi ile ilimli trombosit diistkligi
beklenen bir bulgudur.(1,2) HKH aferezi sonrasinda %30-50 oranlarinda dustsler bildirilmistir [1,4]. ikinci aferez yapilanlar
ve/veya genis hacimli aferez yapilanlarda daha derin trombosit diistsleri bildirilmistir.(1,3) Derece 3 trombositopeni
nadirdir.(3,4) Trombosit sayisinin genellikle bir ay sonra normal sinirlara geldigi izlenmistir.(4) Miller ve arkadaglar1 2008
yilinda kok hticre aferezinden 4 hafta sonra gelisen tipik immtin trombositopeni olan bir hasta rapor etmislerdir.(6) HKH
mobilizasyonu sirasinda gerceklesen trombosit dustikliiklerinde 6zellikle derin trombositopenilerde diger trombositopeni
nedenleri de akilda tutulmalidir.
Kaynaklar:
1. Anderlini P, et al. Biologic and clinical effects of granulocyte colony-stimulating factor in normal individuals. Blood,
1996 88(8): p.2819-2825.

2. Holig K. G-CSF in healthy allogeneic stem cell donors. Transfusion Medicine and Hemotherapy, 2013 40(4):
p.225-235.

3. Pulsipher MA, et al. Adverse events among 2408 unrelated donors of peripheral blood stem cells: results of a
prospective trial from the National Marrow Donor Program. Blood, 2009 113(15): p.3604-11.

4. Murata M, et al. Peripheral blood stem cell mobilization and apheresis: analysis of adverse events in 94 normal
donors. Bone Marrow Transplant, 1999 24(10): p.1065-71.

5. Anderlini P, et al. Allogeneic blood progenitor cell collection in normal donors after mobilization with filgrastim: the
MD Anderson Cancer Center experience. Transfusion, 1999 39(6): p.555-560.

6. Miller JP, et al. Recovery and safety profiles of marrow and PBSC donors: experience of the National Marrow
Donor Program. Biology of Blood and Marrow Transplantation, 2008 14(9): p.29-36.
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DEMIR EKSIKLiGI ANEMiSi TESPIT EDILEN HASTALARIN ETiYOLOJIK
OZELLIKLERINiN DEGERLENDIRILMESi

Fahriye Nur Tiikel Turgut, Erdal Kurtoglu
Saglik Bilimleri Universitesi Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Bilim Dall, i¢c Hastaliklari Anabilim Dali

Giris: Demir eksiklgi diinyada en sik karsilasilan besinsel eksikliktir. Anemisi olan hastalarin yaklasik yarisinda demir eksiligi
oldugu kabul edilmektedir. Demir eksikligi anemisi (DEA), diinya genelinde anemilerin en yaygini ve pratik hekimlikte en fazla
karsilagilani oldugu gibi, diinya ntfusunun %30’unu etkilemektedir. Bu kadar sik goriilen hastanin yagam hastanin yagam
kalitesini etkileyen ve bunun yani sira tedavisinin basit, glivenli ve etkili olusu yontinden demir eksikligi anemisi 6nemlidir. Bu
¢alismada Klinigimize bagvuran demir eksikligi anemili hastalarin etiyolojik sebeplerinin arastirilmasi hedeflenmistir. Elde edilen
verilerin tlkemizdeki DEA sebepleri ve bu hasta grubunun 6zellikleri hakkinda 6nemli olacagr distintilmisttir.

Hastalar ve Metod: Calismaya Ocak 2011-Eyltl 2012 tarihleri arasinda Genel Dahiliye ve Hematolojii Poliklinigine
ayaktan ardisik olarak bagvuran 18-90 yas arasi, hemoglobin degeri erkeklerde <13 gr/dl, kadinlarda <12 gr/dl, gebede
<11 gr/dl ve viicut demir diizeyinin demir eksikligi ile uyumlu olan diger anemi nedenlerinin ekarte edildigi DEA saptanan
hastalar alindi. Demir eksikligi ile uyumlu laboratuvar bulgulari; diistik serum demir diizeyi (<25 ug/dl), distk ferritin diizeyi
(erkekte<23,9 ng/dl, kadinda <11 ng/dl) ve azalmig OEH (<80 fl) olarak belirlendi. Hastalar da DEA yapacak bagka bir
nedenin olmadig durumlarda alt ve iist GIS acisindan degerlendirildi. Premenopozal kadin hastalar éncelikle hipermenore
acisindan anamnez ve jinekolojik muayene ile degerlendirildi. Menstruasyon stiresinin >7 gtin olmast hipermenore olarak
kabul edildi. DEA tespit edilip alt ve iist GIS taramasinda etiyolojik sebep bulunmadiginda kontrastl ince barsak grafisi cekildi.

Sonug: 702 hastada (546 kadin, 156 erkek) kadin hastalarin 85i postmenapozal, 461i premenopozaldi. Genel ortanca
vas degeri 42+21 4 (erkeklerin 49+18,1, kadinlarin 40+13,6, premenopozal kadinlarin 32+11,4, postmenopozal kadinlarin
61+12,5) olarak bulundu. Ortalama Hb degeri erkeklerde 9,361+1,7, kadinlarda 9,469+1.,4 gr/dl olarak bulundu. Kadin
ve erkeklerin TDBK, vas ve ferritin degerleri arasinda istatiksel fark bulundu. GIS taramasi sonucu Tablo 2’de yer almaktadir.
Menopozal hastalarin 54’tinde mide, 9unda kolon, 5inde ince barsak, 4iinde inflamatuvar barsak hastahd: tespit edildi.
Menopozal hastalarin 54’iinde mide, 9unda kolon, 5inde ince barsak, 4 inde inflamatuvar barsak hastaligi tespit edildi.
Menapozal bayanlarin linde anal fisstir, linde bulbusta AVM, 2’sinde crohn hastalii, 3’tinde ¢olyak, 13’tinde gastrik tlser,
35’inde gastrit, 6’sinda hemoroid, 2’sinde ince barsak tlseri, 2’sinde kolonda AVM, 5inde mide ca, 2’sinde Ulseratif kolit
mevcuttu. Menstrual siklusu devam eden hastalarin kadin dogum sorgulamast ve yapilan muayene sonucunda; 33’tinde
hipermenore, 245’inde menoraji, 4'linde metroraji tesbit edildi, 8 hastada gebelik mevcuttu. Menoraji tesbit edilen 245
hastanin 39’unda rahim ici arag 42’sinde myom bulundu. Hipermenoresi ve menapozdaki hastalarinin yas ve ferritin degerleri
arasinda anlamli fark bulundu. Menapozdaki hastalarin yas ve ferritin degerlerinin hipermenoreli hastalara gére daha yiiksek
oldugu gorildi. Menapozdaki ve menorajili hastalarin yas ve ferritin degerleri arasindaki fark anlamli bulundu. Menorajisi olan
hastalarinin yas ve ferritin degerlerinin menoraji hastalarina goére daha yiiksek oldugu goruldi.

Anahtar Kelimeler: demir eksikligi anemisi, etiyoloji

Tablo 1. Cinsiyete gore hastalarin biyokimyasal Tablo 2. Alt/iist GIS endoskopi sonuglari

markerlarinin ortalama degerleri

Kadin Erkek Anal Fissiir 0,07
Yas (SS) 49 (£18,1) 40 (£13,6) 2::[:15;:::::; . 11 . 0’3 !
Hg (SS) 9,361 (+1,7) g\dl 9,469 (+1,4) g\dl Duodenit 9 13
Htc (SS) 31,7 %(+4,8) 32 %(+5,5) Colyak hastal 14 2
WBC (SS) 6819 (£1926)\ mm? 6951 (£1994)\mm? Gastrik iilser 53 7,5
PLT (SS) 298 (£91,4)\mm? 305 (£94,4)\mm? gastfif y 118; 22‘:62
lemoroi o
MCY 9 I E e 72 (€ Qe Hiatal herni+gastrik ilser 6 0,09
Demir (SS) 18,03 (+16) ug\dL 17,8 (£14) ug\dl H. pylori+duodenal iilseri 1 0,01
Vit B12 (SS) 257 (+150) pg\ml 249 (+168) pg\ml H. pylori+duodenit 4 0,06
Ferritin (SS) 7,06 (£3,1) ng\ml 5,2 (£4,7) ng\ml H. pylori+gastrik iilser 1 0,01
TDBK (SS) 395 (+44,6) ug\d 414 (£56,1) ug\d| H. pylori+gastrit 25 3,6
1 Ince barsalc ilser o 3
Kolon AVM 1 0,01
| Kolon ca 1 0,01
Tablo 3. Kadin dogum patolojisi tespit edilen (o ey g Gl
hastalarin say: ve yiizdeleri Opere kolon ! o
Parametreler Frekans (N) Yiizde (%) Kolon EOhP 2 YE
Kolon iilser 3 0,04
Gebe 8 11 Mide Ca 7 0
Hipermenore 33 4,7 Opere mide 4 0,06
Menopoz 85 12,1 Polipozis koli 1 0,01
Menoraji 245 34,9 Ulseratif kolit & 4,7
Metroraji 4 0,06 Mide polij 2 0,03
| _

b

Parametreler

Yiizde (%49,36)

Frekans (n: 412)
5
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KLINEFELTER SENDROMLU HASTADA GELISEN TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK
PURPURA: OLGU SUNUMU

Sinan Demircioglu, Seda Yilmaz, Ozlen Bektas, Ozcan Ceneli
Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali

Giris: Klinefelter sendromu primer hipogonadizme neden olan en yaygin konjenital anomalidir. Bin canli erkek
dogumun yaklasik 1’inde meydana gelir. En sik goriilen genotipi 46,XXY dir. Fakat 48, XXXY ve 46, XY/46, XXY
mozaikligi gibi karyotiplere yol acan daha buyik ve daha az sayida X kromozomu da rapor edilmistir. Testosteron
seviyesinin azalmasi, FSH-LH artmasi testislerde atrofiye, infertiliteye ve azalmis virilizasyon bulgularina sebep olur.
Yagsamin ileri dénemlerinde testosteron eksikligi ile iligkisi olmayan morbiditeye sebep olabilir. Bunlara kronik bronsit,
bronsektazi ve amfizem gibi akciger hastaliklari, germ htcreli timérler, meme kanseri ve muhtemelen non-hodgkin
lenfoma dahil olmak tizere kanserler; bacak tlserlerine yol acan varikéz damarlar, muhtemelen ekstra X kromozomuna
bagli sistemik lupus eritematosus ve diabetes mellitus dahildir. Bu olgu sunumunda Klinefelter sendromu tanist ile takipli
hastada gelisen edinsel Trombotik trombositopenik purpura (TTP) birlikteligini sunduk.

Olgu: Klinefelter sendrom tanilt 36 yasinda erkek hastanin 1 haftadir olan bas agrisinin siddetlenmesi ve biling degisikligi
olmasi tizerine acil servise getirilmis. Acil servis de degerlendirilen hastanin bilinci kapali, agrili uyarana yaniti yoktu. Kan
basinct: 90/60 mmHg nabiz: 116/dk ates: 36,7 °C. Yapilan tetkiklerinde wbc: 10,9x10%L, hgb: 6,2 g/dl, plt: 7x10%/uL,
retikilosit: %17,2, kreatinin: 1,39 mg/dl, LDH: 1749 u/L, total biliribin: 1,99 mg/dl, indirekt biliriibin: 1,33 mg/dl, SGPT:
33 u/L, SGOT: 68 u/L, direkt ve indirekt coombs: negatif, haptoglobulin: <9 mg/dl, B12:291 pg/ml, folik asit: 3,51 ng/ml
saptandi. Periferik yaymasinda her alanda yaygin sistositler ve trombositopeni izlendi (Sekil 1). TTP diistintilerek ADAMTS13
icin 6rnek alinip metilprednizolon 1 mg/kg/giin baslandi ve 1 voliim plazma degisimi yapild:. Ilk plazmaferezden sonra bilinci
acildi, LDH: 377 u/L dstii, PLT: 47x10%ul’e yiikseldi. Plazma degisimine devam edildi. Ugtincii plazmaferez sonrast plt:
164x10%ulL seviyelerine ¢ikti. Tedaviye Asetilsalisilik asit 100 mg/gtin eklendi. ADAMTS13 aktivite: %<0,2, ADAMTS13
antijen: 0,06 ug/mL, ADAMTS13 inhibitor: 60,90 U/mL saptandi. Hasta kazanilmig TTP olarak kabul edildi. Toplam 11 kez
plazma degisimi yapildi, metilprednizolon azaltilarak 3 ayda kesildi. Hasta halen remisyonda takip edilmektedir.

Tartisma: Trombotik trombositopenik purpura (TTP), von Willebrand faktoriini parcalayan ADAMTS13’tin ciddi
derecede azalmis aktivitesinin neden oldugu bir trombotik mikroanjiyopatidir. Trombositopeni, mikroanjiopatik hemolitik
anemi ve organ hasarina neden olan kiigiik damarlarin trombs ile tikanmast ile karakterizedir. TTP, uygun tedavinin
derhal baglatilmamasi durumunda neredeyse daima 6liimcil olan bir tibbi acil durumdur. Uygun tedavi ile %90’ nin
lizerinde kadar hayatta kalma oranlart mimkindir. Gortilme insidansi yilda ortalama milyonda tgtiir. TTP vakalarinin
%95’inden fazlast ADAMTS13 enzimine karsi inhibitér gelismis olan edinsel vakalar iken %5’inden azi ADAMTS13
yoklugu ile karakterize olan herediter vakalar olusturur. Edinsel TTPE, sistemik lupus eritematosus (SLE) gibi diger
otoimmiin bozukluklari olan hastalarda da mevcut olabilir. Bu iligkinin benzer demografik 6zelliklerin ve/veya benzer
patofizyolojinin bir kombinasyonuna bagli olabilecegdi distintilmektedir. Klinefelter sendromu ile TTP arasinda literattirde
birliktelige rastlamadik. Bizim vakamiz literattirde klinefelter sendromunda TTP gelisen ilk olgu olma 6zelligine sahiptir.

Anahtar Kelimeler: Klinefelter sendromu, trombotik trombositopenik purpura
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IMMUN TROMBOSITOPENILi COCUK OLGUDA NADIR BiR KOMPLIKASYON:
OSTEOMYELIT

Melek Erdem?, Seda S6nmez?, Ozlem Tufekei', Sebnem Yilmaz', Nursen Belet?, Hale Oren’

'Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali
2Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
3Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar Bilim Dali

Giris: Immun trombositopeni (ITP) tanisi alan ve tedavi endikasyonu bulunan hastalarda ilk tedavi secenekleri
arasinda steroid veya intraventz imminglobulin (IVIG) bulunmaktadir. Burada IVIG tedavisine yaniti olmayan ve
uzamis, yiiksek doz steroid tedavisi sonrasinda osteomyelit gelisen bir olgu sunulmaktadir.

Olgu: Dort ay 6nce akut ITP tanist alan 9 yasinda erkek hastaya IVIG tedavisine yanitsiz olmasi nedeni ile kemik
iligi aspirasyonu yapildi ve megakaryositler gérece az izlendi, atipik hiicre infiltrasyonu saptanmadi. Bes giin yiiksek
doz metilprednisolon (MP) aldiktan sonra oral MP tedavisinin ikinci glinlinde trombositopenisi devam eden ve
mukozal kanamasi olan hastaya alti glin daha yiiksek doz metilprednisolon (MP) verildi. Sonrasinda MP oral olarak
idame edildi, dozu azaltilirken trombosit sayis1 10000/mm?®tn altinda olan, IVIG yanitsiz, yiiksek doz steroide ihml
yanitt olan; steroid bagimli hastada Eltrombopag tedavisi icin onam alindi, 50 mg/gtin bagland: ve MP azaltilarak 25
gtinde kesildi. Eltrombopag tedavisinin birinci haftasinda trombosit sayist 100.000/mm? {izerinde izlendi. Olgu steroid
kesiminden 20 glin sonra ates yiksekligi, her iki dizde agr1, ishal yakinmasiyla bagvurdu. Fizik incelemede Cushingoid
goriniim, viicutta yaygin strialari, her iki dizde 1st artisi, 6dem ve her iki diz ekleminde hareket kisitliligi ve agri mevcuttu.
Tetkiklerinde Hb: 11,4 g/dL, Lokosit: 3500/mm? Trombosit: 51.000/mm?* CRP: 139,3 mg/L saptandi. Diz MRG'de sol
dizde daha belirgin olmak tzere her iki diz eklemini olusturan kemiklerin metafizinde osteomiyelit ve sag diz lateral
kondilde osteonekroz lehine bulgu izlendi. Es zamanli kan ve gaita kultiriinde Salmonella paratyphi tip B (iremesi olmasi
lizerine antibiyoterapisi tekrar diizenlenen olgunun devam eden atesleri nedeni ile yapilan Batin US ve BT de karacigerde
yaygin, yer yer birlesme egiliminde, hiperekojen, vaskularite izlenmeyen lezyonlar, enfeksiyoz stirecler acisindan anlamli
olarak degerlendirildi. izlemde Klinigi diizelen, karaciger lezyonlar gerileyen ancak diz eklemi gériintiillemelerinde hastalik
progresyonu devam eden olgu Ortopedi bolimi ile de@erlendirildi. Lezyonlarin epifize yakin olmasi ve trombositopeni
nedeni ile kiiretaj yapilamadi. Tanidan Ui¢ ay sonra trombositopenisi devam eden olgu persistan ITP olarak kabul edildi.
IVIG ve trombosit destegi verilerek ve Eltrombopag dozu 75 mg/giin olarak artirlarak trombosit sayist 80.000/mm?3
lizerine cikarilan olgudan doku tanist icin biyopsi alindi, patolojisi kronik nonspesifik osteomiyelit ile uyumlu olarak
raporlandi. Intravenoz tedavisi alti haftaya tamamlanarak taburcu edilen, oral sefiksim ve eltrombopag tedavileri idame
edilen hastanin poliklinik izlemleri devam etmektedir.

Sonug: Ozellikle steroid tedavisine yiiksek dozda ve uzun siireli devam edilen olgularda immiinsupresyona bagli
gelisen osteomiyelite literatlirde sadece az sayida erigkin olguda rastlanmustir. Bu hastalarda persistan klinik tablo
nedeniyle devam eden trombositopeni varliginda tani ve tedaviye yonelik cerrahi girisim i¢in trombosit stispansiyonu
verilmesi gibi ek tedbirler gerekebilir.

Anahtar Kelimeler: immiin trombositopeni, steroid, eltrombopag, osteomiyelit
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EDINSEL SAF ERITROID Dizi APLAZILi ADOLESAN BIiR OLGU

Melek Erdem’, Deniz Kizmazoglu', Ozlem Tiifekci’, Zeynep Giile¢ Koksal?, Sebnem Yilmaz', Hale Oren’

'Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali
Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Giris: Saf eritroid dizi aplazisi, anemi, retikiilositopeni ile seyreden ve kemik iliginde miyeloid ve megakaryositer seri
hticreleri mevcutken eritroid seri elemanlarinin yokluguyla karakterize, cocukluk ¢aginda nadir gorillen bir hastaliktur.
Burada halsizlik ve solukluk yakinmalari ile bagvurup, derin anemi saptanan ve tetkikler sonucunda edinsel saf eritroid
dizi aplazisi tanisi alan hasta sunulmaktadir.

Olgu: Bilinen hastaligi olmayan 16 yasinda erkek hasta, halsizlik, solukluk yakinmast ile basvurdu. Fizik muayenesinde
soluk, halsiz gériinimdeydi. Sistolik Gftiriim, tasikardisi mevcut olan hastanin organomegalisi saptanmadi. Tetkiklerinde
Hb: 2,2 g/dL, OEH: 108 fl, OEHb: 37 pg, OEHK: 34,6 g/dl, retikiilosit: %1,2 diizeltilmis retikilositi %0,16 beyaz kire:
32.000/mm3, mutlak nétrofil: 2100/mm3, trombosit: 310.000/mms3, direkt Coombs negatif saptandi. PY’da makrositer
eritrositleri mevcut olup anizositoz ve poikilositoz saptandi, hemoliz bulgusu izlenmedi. Tam idrar tetkikinde hemoglobintirisi
olmayan hastanin LDH ve bilirubin degerleri normal araliktaydi. Hasta transfiize edildi. B, ,, demir parametreleri, folik asit
normal aralikta olan hastanin hemoglobin elektroforezinde hafif HbF yiiksekligi mevcuttu. Kemik iligi aspirasyonunda
(KIA) kemik iligi normoselliiler, eritroit seri tiim erken ve ge¢ elemanlari belirgin azalmis olarak izlendi. Myeloid seri tiim
elemanlari her evrede izlendi. Displazi izlenmedi. Atipik hiicre, depo hiicresi yada hemofagositoz gbzlenmedi. Parvovirus
enfeksiyonuna sekonder gortilebilecek dev eritroblast yada eritrodisplazi izlenmedi. Myelodisplastik sendrom acisindan
gonderilen KIA 6rneklerinde monozomi 5, 7, trizomi 8 negatif sonuclandi. Hepatit, HIV, TORCH, EBV serolojisi negatif
olan hastanin Parvoviriis B19 PCR negatif saptandi. Akciger gortintiilemesinde timoma ile uyumlu gérinti izlenmedi.
ANA negatif, anti-dsDNA porzitif, C3, C4 normal, IgA dustik saptandi. Kontrol hemoglobin degerlerine gore dort kez
transfiize edilen hasta Hb: 7,2 gr/dl ile taburcu edildi ve yakin takip edilmek tizere poliklinik izlemine alindi. Bir ay sonraki
kontroliinde Hb: 4,5 gr/dl olan hasta tekrar transfiize edildi. Hastaya edinsel saf eritroid dizi aplazisi (ESEDA) tanisi
konularak, 6 mg/kg/g siklosporin A ve 1 mg/kg/g metilprednizolon bagland, bir hafta sonraki kontroliinde retikilosit yaniti
ve hemoglobin degerinde iki birimlik artis izlendi.

Tartisma: Hastanin yakinmalarinin yeni baglamast, daha énce normal hemoglobin degerlerinin olmasi nedeni ile
hastada kalitsal nedenler digslandi. ESEDA icin sekonder nedenler olan Parvovirtis B19 enfeksiyonu, lenfoproliferatif
hastaliklar, myelodisplastik sendrom, timoma, otoimmiinite, kollajen doku hastaliklari, solid timérler, ilaclar diglanmustir.
Hastada mevcut bulgularla primer otoimmiin ESEDA dustiniildi ve buna yonelik immiinsupresif tedavi baglandi. Primer
edinsel saf eritroid dizi aplazisinin nadir de olsa ¢cocukluk caginda gérilebilece@i unutulmamali ve sekonder nedenler
dislandiktan sonra tedavi geciktirilmeden baglanmalidir.

Anahtar Kelimeler: anemi, saf eritroid dizi aplazisi, siklosporin, steroid
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KLiINiGiMIiZDE iZLEDIGiMiZ PEDIATRIK KUTANOZ MASTOSITOZ OLGULARI

Lale Olcay’, Nesibe Deren Ozcan?, Merih Tepeoglu?, Eda Yilmaz Akcay?, Ayse Tiilin Giile¢?, Arzu Karatas Togral?,
Burcu Tahire Koksal*, Ozlem Ozbek*

'Bakent Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Saghidi ve Hastaliklar Anabilim Dali, Pediatrik Hematoloji Onkoloji Béliimii

2Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Dermatoloji Anabilim Dali

3Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali

“Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadghigi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Pediatrik Allerji B&Iimii

Giris: Mastositoz, organlarda mast hiicrelerinin anormal birikimi sonucu gelisen nadir bir hastalik grubudur.
Mastositozun bir alt grubu olan ‘kutanéz mastositoz (KM)’, en sik cocuklarda gortiliir; sadece deriyi tutar ve yas ilerledikce
geriler. Kendi icinde iirtikeria pigmentoza (UP, makulopapiiler KM), deri mastositomu (soliter KM), diffiiz KM, ertiptif
persistan makiiler telenjiektazi olarak gruplandirilir. Bu hastalar, mast hiicrelerinin, bazi uyaranlarin etkisi ile uyarilarak,
icerdikleri maddeleri ortama salmalar ile gelisen yiizde kizarma, kusma, karin agrisi, ishal, bas agrisi, tasikardi,
bronkospazm, senkop, anaflaksi ile karsimiza cikabilir. Soguk, sicak, stirtinme, adr fizik egzersiz, korku, bazi ilaclar (asetil
salisilik asid, bazi anestezi ilaclari, iyotlu radyolojik kontrast maddeler) mast hticrelerini uyarir. Asagida, kliniklerimizde
izlenmekte olan doért KM'lu cocuk hasta sunulmaktadir.

Olgular: Ortalama vasi 20,25+ 13,36 ay olup, ticii kiz, biri erkek olan hastalarin tictintin bulgulart ‘UP’(Olgu 1-3),
digeri ‘diffiz KM’(Olgu 4) ile uyumlu idi. Dékintiilerin, ortalama 4,0+1,2 ayda cikmaya basladigi, UP’li hastalarin
dokintiilerinin gégsiin 6n ve arka yiiziinden baslayarak kol ve bacaklara yayildigi, sayilarinin Olgu 2’de tlge ¢iktid,
Olgu 1 ve 3’de ise 60’1 buldugu, Olgu 3’de li¢ yasina kadar artip, daha sonra artisin durdugu, Olgu 1 ve 2’de artigin
héla devam ettigi tespit edildi. Lezyonlar, 0,2-2 cm capli olup, acik-koyu kahverengi, genellikle makiiler (Olgu 1, 3),
daha az siklikla makiilopapitiler (Olgu 1) veya paptiler 6zellikte (Olgu 3) idi. Difftiz KM’lu olgumuzda (Olgu 4) lezyonlar
govde, ekstremite ve yanaklarda eritemli birbiri ile birlesen, sinirlar1 belirgin olmayan buiyiik plaklar seklinde idi. Hepsinde
Darier bulgusu porzitif idi. Urtikeria pigmentozali olgularda, siirtiinme durumlarinda ve banyo yaptiktan sonra lekelerin
bir veya birkaginda kabariklik, etrafinda kizarma oldugu (Olgular 1-3), bazen buna kasintinin da eslik ettigi (Olgu 1), 1-2
saat icinde kendiliginden diizeldigi, bu sirada sadece bir hastada (Olgu 2) yiizde kizarma oldugu 6grenildi. Difftiz KM'lu
olguda (Olgu 4), yizde kizarma yakinmalarinin cilt lezyonlarinda kabariklik olmaksizin ve genellikle banyo yaptiktan
sonra gelistigi, hastalarin ikisinde ayrica, tekrarlayan allerjik cilt dokiintiiler oldugu (Olgu 3, 4) dikkat cekti. Hepsinde
hemogram, biyokimya bulgulari, akciger grafisi ve abdominal ultrasonografi bulgulari normaldi. Triptaz diizeyinin normal
sinirlarda ve <100 ng/ml olmasi nedeni ile hicbirine kemik iligi ponksiyonu yapilmadi. Tani, hepsinde cilt biyopsisi
ile konuldu. Hastalar, mast hiicre uyaranlari yoniinden bilgilendirildi; gerekli durumlarda uygulanmak tizere antialerjik
ilaglar ve adrenalin otoenjektorii regetesi yazildi. Olgularin higbirinde anaflaksi gelismedi.

Sonug: Pediatri polikliniklerine basvuran hastalardaki cilt dokintilerinin olast bir mastositoz yoniinden de
degerlendirilmesi, hayati komplikasyonlarin énlenmesi yéniinden énem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: kutantz mastositoz, anaflaksi, cocukluk cagi
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IMMUN TROMBOSITOPENIK PURPURADA ERITROSIT MIKRO PARCACIKLARININ
VARLIGI VE TROMBOSIT SAYISINDA SAPTANAN YANLIS YUKSEKLIK

Lale Olcay’, Esra Erdemli?, Nillifer Bayraktar?, Dilek Unalan®

'Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali Pediatrik Hematoloji-Onkoloji Bélim(i
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Histoloji Embriyoloji Anabilim Dali

3Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Biyokimya

*Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Doku Tiplendirme Laboratuvari

Giris: Immiin trombositopenik purpura (ITP) hastalarinda, hemogram cihaz ile yapilan 6lctimlerde buyiik
trombositlerin cihaz tarafindan taninamamasi nedeni ile, trombosit sayist ‘vanlis diistik’ ¢ikabilmektedir. Buna karsin
asagidaki olgular, ITP’de trombosit sayilarinin, hemogram cihaz ile ‘vanls yiiksek’ de bulunabilecegini gstermektedir.

Olgu 1: Kronik ITP nedeniyle izZlemde olan 11 yasindaki kiz hasta, olagan kontrolii icin basvurdu. Cildinde birkac
petesi ve ekimoz oldugu, trombosit sayisinin hemogram cihazi (Abbott Cell Dyn Ruby) ile 84.000/mm?® bulundugu
gorlldi; ancak periferik yayma (PY)’da trombositlerin gértinimi bu sayi ile uyumsuzdu. (x100 biliyiitmede her alanda
1-2 trombosit). Bir, iki ve yedi glin sonraki kontrollerde fizik inceleme ve PY’de degisiklik olmadigi, ancak trombosit
sayilarimin  78.000/mm?, 65.000/mm?3, 35.000/mm?® olctildiga goérildi. Hastanin trombositten zengin plazmasinin
elektron mikroskopik incelemesinde eritrosit parcaciklari: ve bunlari fagosite etmis hiicreler izlendi.

Olgu 2: Uc yasinda erkek hasta cildindeki kirmizi ve mor dékiintiiler ve burun kanamast nedenleri ile getirildi. Oz
ve soy gecmisinde 6zellik bulunmayan hastanin yaygin mukokutanéz kanama bulgulari vardi. Laboratuvar bulgular
‘akut ITP’ile uyumlu idi. Trombosit sayist hemogram cihaziyla 27.500/mm? bulundu; PY bulgulari, bu sayi ile uyumsuz
idi (x100 blylutmede her alanda 0-1 trombosit). Hemogram cihazinda trombosit penceresinde kiictik bir pik saptandi.
Akim sitometride (BD Facs Canto 2) SSC’da CD41a, CD42b ve CD61, sirasiyla %4,9; %4,6; %4,5 idi. Ayni pencerede,
trombositten ¢ok daha kiiclik parcaciklarin yogunlastigi, bunlarin CD41a/41b/61 ile boyanmadigt, bu bolgedeki CD45 ve
CD14 oranlarinin %3,3 ve %2,8 oldugu gorildi. Hiicreleri CD71 ile boyama imkénimiz olmadi. Elektron mikroskopik
incelemede yeterli doku elde edilemedi. Hastanin ertesi giinti bakilan trombosit sayist 4430/mm? idi. Hemogram cihazinda
trombosit penceresinde, bir giin 6nce goriilen pik kaybolmustu. Baglanan mega doz metil prednizolon tedavisinin sonunda
trombosit sayist 300.000/mm? oldu; PY bulgulari uyumlu idi. Akim sitometride daha énce gorilen mikro parcaciklarin
azaldigr gorilda.

Sonuc: Bulgularimiz, bu yanlighgin, trombosit ve monosit parcaciklarindan degil (Olgu 2), eritrosit parcaciklarindan
(Olgu 1) kaynaklandigini diisindiirmektedir. Her iki olguda da direkt Coombs testi negatif, kompleman, kollajen doku
testleri normal seyretmistir. Alanyazinda da, ITP olgularinda, hemoliz bulgusu olmaksizin eritrosit mikroparcaciklari
goruldugl, bunlarin prokoagulan rol oynadid, bu hastalarda subklinik bir hemoliz oldugu bildirilmistir. Ancak, bunlarin
hemogram cihazindaki trombosit sayimina etkisi ile ilgili bir yayina rasttanmamustir. Bulgularimiz, bu hastalarda,
hemogram cihaziyla 6lgiilen trombosit sayisinda, eritrosit mikroparcaciklarindan kaynaklanan yanhs yiiksekliklerin de
bulunabilecegini gostermekte; periferik yaymanin mutlaka kontrol edilmesi gerektigini vurgulamaktadir.

Kaynaklar:

1. Zucker-Franklin D, Karpatkin S. Red-cell and platelet fragmentation in idiopathic autoimmune thrombocytopenic

purpura. N Engl J Med 1977;297:517-523.

2. Sewify EM, Sayed D, Abdel Aal RF, Ahmad HM, Abdou MA. Increased circulating red cell microparticles (RMP)

and platelet microparticles (PMP) in immune thrombocytopenic purpura. Thromb Res 2013;131: e59-63.

Anahtar Kelimeler: immiin trombositopenik purpura, eritrosit mikropartikiilleri, trombosit sayisi, yanlis yiikseklik
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TEKRARLAYAN VENOZ TROMBOZLARLA SEYREDEN BiR
MEGASISTiS-MiKROKOLON-INTESTINAL HiPOPERISTALTiZM SENDROMLU
(MMIHS) OLGU

Zuhal Onder Sivis', Fatma Burcu Belen?, Burcak Tath Giines', Eda Ataseven', Masallah Baran?, Miray Karakoyun?,
Yeliz Cagan Appak?, Baris Malbora’, Meral Tiirker', Berna Atabay’

'izmir Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali

2jzmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali

3izmir Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali

Giris: MMIHS mesanenin dilatasyonu, mikrokolon, azalmus intestinal peristaltizm ile karakterize ve patogenezinde
duz kas yapisinda yer alan aktin flamanlarmnin genetik bozukluklarinin yolagtigt nadir bir hastaliktir. Bu hasta grubunda
yeralan ACTG2, ACTA2 ve MYH11 mutasyonuna sahip olgularda vaskiiler diiz kas aktin yapisindaki bozukluk nedeniyle
vaskiler anevrizma ve diseksiyona yatkinlik, arter okliizyonu, kollateral gelisimi ve arteryel tromboz bildirilmistir. Burada
kateter girisim yerlerinde tekrarlayan venéz tromboembolik olaylar ile seyreden MMIHS tanili bir olgu sunmaktayiz.

Olgu: 1 yasinda erkek olgunun yasamin ilk 48 saatinde digkilamama, safrali kusma nedeniyle basvurdugu dis merkezde
mesanenin dilatasyonu ve intestinal psédoobstriiksiyon saptanmasi nedeniyle yapilan ince barsak biyopsisi ile MMIHS
tanist aldigi 6grenildi. Olgu intestinal yetmezIlik nedeniyle ince barsak nakli acisindan merkezimizde izleme alindiginda,
santral kateter takilan venoz girisim yerlerinde tekrarlayan trombozlari olmasi nedeniyle bélimimiize danisildi. Sag
ve sol internal juguler venlerinde rekanalize olmus parsiyel trombis, sol eksternal iliak ven, ana femoral veninde, sag
femoral veninde kronik subakut trombozlar saptandi. G6gtis 6n duvarinda yaygin kollateral olusumu gézlendi. Herediter
trombofili acisindan génderilen MTFR 677 TT homozigot mutant, homosistein normal sinirlardaydi. MMIHS genetik
incelemesinde ACTG2 geninde heterozigot mutasyonu oldugu 6grenildi. Trombolitik tedavi sonrasi baglanan 1 mg/kg/
doz X 2 dustik molekiil agirlikli heparin tedavisine devam planlandi ve primer hastaligina baglh olarak arteryel tromboz
yatkinligi da g6z 6nlinde bulundurularak asetil salisilik asit 3 mg/kg/giin den baslandi.

Tartisma: MMIHS sendromu ile ilgili yayinlar bulunmasina ragmen patogenezi heniiz net olarak aydinlatilamamustir.
Bu konuda cesitli genetik, nérojenik, myojenik ve hormonal teoriler ortaya atilmistir. Arterlerin ve viseral i¢c organlarin
(mide, kolon, mesane) duvar yapisinda bu organlarin peristaltik fonksiyonlarini yerine getirmek amaciyla diiz kas
htcreleri (DKH) bulunmaktadir. Bu DKH’leri embriyonel orxjin ve fizyolojik 6zelliklerine gbre ACTA-2 tarafindan kodlanan
a-aktin ve ACTG2 tarafindan kodlanan y-aktin izoformlari olarak DKH yapisinda yer alirlar. MMIHS sendromunda bu
2 mutasyonun yolactigi aktin flaman disfonksiyonu patogenezi aciklamada literatiirde yer bulmustur. MYH11 geni
de yine diiz kas myozin agir zincirini kodlayan bir gendir ve MMHIS patogenezinde yeralir. ACTA-2 mutasyonu olan
MMIHS olgularinin torasik aort anevrizmast ve diseksiyonu, koroner arter hastaligi, inme, moyamoya sendromu gibi
arter duvari diiz kasinin ilgilendiren komponentlerinin de olabilecedi ve arteryel tromboza yatkinlik yaratabilecegi
belirtilmistir. Olgumuzda girisim ile tetiklenen cok yaygin venéz tromboembolilerin olmasi ve bunu agiklayabilecek bir
genetik yatkinh@inin gosterilememesi, primer hastalidi ile ilgili olarak venlerin tunika media tabakasinda yeralan aktin
filamanlaryla ilgili bozuklugunun patogenezde rol oynayabileceg@ini distindiirmiuistiir. Hastanin viseral i¢ organlarinda
hipoperistaltizme yolc

Anahtar Kelimeler: megasistis, mikrokolon, hipoperistaltizm, ACTG2, diiz kas hticreleri, gama-aktin, venéz tromboz
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NADIR FAKTOR EKSIiKLIKLERINDE KANAMA SEMPTOMLARI:
TEK MERKEZ VERILERI

Burcak Tath Glines', Fatma Burcu Belen?, Baris Malbora’, Eda Ataseven’, Meral Tiirker', Berna Atabay’,
Zuhal Onder Sivis'

'izmir Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali
2jzmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Amac: Nadir faktor eksiklikleri (NFE) faktor (F) VIII, FIX ve von Willebrand faktor eksikligi disindaki eksikliklerin
tiimiine verilen isimdir. Bu eksiklikler; fibrinojen, FII, FV, FV+VIII, FVII, FX, FXI, FXII-I ve K vitaminine bagli faktorleri® dir.
Tum koagiilasyon faktor eksikliklerinin %3-5"idir. Sikhigr eksikligin tipine gore degismekle birlikte 1/500.000 (FVII) ile
1/2.000.000 (FII ve FXIII) arasinda degismektedir. Akraba evliliginin sik oldugu bolgelerde daha sik gértilmektedir. Olgular
bazen erken yasta kanama diyatezi ile basvurmakta ancak hastaliklarin nadir olmasi nedeniyle tani gecikebilmektedir.
Bu calismada 19 nadir faktor eksikligi olgusunun kanama bulgulari, tedavi ve izlem yaklagimlari agisindan retrospektif
degerlendirilmesini amacladik.

Yontem: 1997-2015 yillan arasinda Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi® nde izlenmis olan 19 nadir fator eksikligi
olgusunun dosyalari retrospektif olarak tarandi. Olgular kanama semptomlari ve tedavi yaklasimlari agisindan degerlendirildi.

Bulgu: Olgularin %52,6's1 erkek, %47,4’t kiz olgulard: (K/E: 10/9). Yas ortalamasi 49,47 + 10,1 ay olarak saptandi.
Olgularin %31,8’ini FV eksikligi, %26,3’tint FVII eksikligi, %10,5'ini FX eksikligi, %10,5'ini hipofibrinojenemi,
%10,5’ini afibrinojenemi, %5,2’sini FX11 eksikiligi ve %5,2’sini kombine faktor eksikligi (VII, IX, X) olusturdu. Olgularin
%31,6’sinda ekimoz ve agiz i¢i kanama, %52,6’sinda hematom, %68,4’linde epistaksis, %26,3’linde gbbek kanamast,
%5,2’sinde subkonjunktival kanama, %15,7’sinde hemartroz, kas ici kanama gériildii. Intrakranyal kanama gériilen 3
olgudan (%15,7) 2’si kaybedildi. Olgularin %21’inde akrabalik mevcuttu. Olgularin biri hari¢ (afibrinojenemi tanist ile
fibrinojen konsantresi profilaksisi kullanildi) timi kanama dénemlerinde taze donmus plazma tedavisi ile izlendi. 12/19
olguda (%63) ek olarak traneksamik asit tedavisi kullanildi. Intrakranyal kanama nedeniyle élen olgularin birisi FVII
eksikligi, digeri afibrinojenemi taniliydi.

Sonuc: Calismamizda olgularin cogunda semptomlarin gelismesiyle beraber epizodik tedavi uygulanmasi tercih
edilirken, spesifik rekombinan fakttre erisim olsa dahi taze donmus plazma ile kanama tedavisi siktir. Calismamiz agir
kanamayla bagvuran olgularda profilaktik faktor konsantresi ile tedavinin uygun olabilecegini diistindirmusttir.

Anahtar Kelimeler: nadir faktor eksiklikleri, taze donmus plazma, epizodik tedavi
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YAYGIN LENFADENOPATI NEDENI iLE BASVURAN HASTADA BRUSELLA TANISI:
OLGU SUNUMU

Veysiye Hiilya Uzel', Sercan Yiicel Yanmaz2, Kahraman Oncel’, Zeynep Kayra Tanriverdi?, Ozlem Erten?, Murat Soker'

'Dicle Universitesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali
2Dicle Universitesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Giris: Lenfadenopati (LAP), lenf digiminiin boyut ve karakterindeki anormallik olarak tanimlanmustir. Yaygin
lenfadenopati sebepleri arasinda enfeksiyonlar, otoimmiin hastaliklar, malignensiler, histiyositozlar, depo hastaliklari,
hiperplaziler sayilabilir. Bruselloz; baslica semptom ve bulgular ates, basagrisi, terleme, kilo kaybi, hepatosplenomegali
ve lenfadenopati olan enfeksiyoz bir hastaliktir. Lenfadenopati nedeniyle tetkik edilen hastalarda Brusellay1 géz 6niinde
bulundurmamiz gerektigini bu yazida vurgulamak istedik.

Olgu: On iki yasinda kiz hasta; yaklasik iki aydir olan, halsizlik, ates, terleme ve kilo kayb1 (bir ayda 4 kg) sikayetleri
ile cocuk hematolojisi ve onkolojisi poliklinigimize basvurdu. Ozgecmisinde 6zellik yoktu. Soygecmisinde anne-baba
arasinda 1. dereceden akrabalik mevcuttu. 6 yasindaki kiz kardesi Kronik ITP tanisi ile takip edilmekteydi. Fizik
muayenesinde vicut sicakligi 37,4 °C (aksiller), nabiz 74/dk, tansiyon arteriyel 110/70 mm/Hg bulundu. Her iki servikal,
aksiller ve inguinal bolgelerinde cok sayida, yumusak kivamli, hareketli ve agrisiz lenfadenopatiler saptandi. Karaciger
orta klavikuler hatta kosta altindan 3 cm, dalak 4 cm ele geliyordu. Diger sistem muayeneleri normal degerlendirildi.
Laboratuvar tetkiklerinde; beyaz kiire sayisi: 4640/mm, trombosit sayisi: 362.000/mm?3, hemoglobin: 11,9 g/d, mg/dl)
saptandi. Periferik yaymasinda %48 notrofil, %44 lenfosit ve %8 monosit, eritrosit morfolojisi normal deg@erlendirildi,
atipik hiicre izlenmedi. C-reaktif protein 1,68 mg/L, eritrosit sedimentasyon hizi 22 mm/saat idi, alt: 231U/, ast: 185U/,
total biltiribin: 0,4,alp: 282U/, 1dh: 320U/1, albtimin: 3,4 gr/dl saptandi. Antistreptolizin-O antikoru, ANA, Anti Ds Dna
negatif ve romatoid faktori negatifti. Tiberkiilozla temas 6ykiisii olmayan hastanin PPD testi negatifti. Hepatit B,
Hepatit C, HIV, TORCH paneli, EBV Ig M ve G negatif olarak bulundu. Hastanin kan kultiriinde tireme olmadi. Batin
ultrasonografisinde karaciger boyutu 145 mm, dalak 160 mm saptandi. Periportal, gastrohepatik ligamanda, mezenterde,
2-3 cm boyutlarinda ¢ok sayida LAP izlendi. Boyun axiller, inguinal USG'de cok sayida 1-2 cm boyutlarinda yagl
hilusu secilen ¢ok sayida lenf nodu izlendi. Pastérize olmayan stit, stit Griinleri tiiketimi ve hayvan temast 6ykusii yoktu.
Rose-Bengal testi pozitif bulundu. Brusella aglitinasyon titresi 1/2560 saptandi. Olguya antibiyotik tedavisi baglandi.
(doksisiklin, rifampisin) Tedavinin ikinci haftasinda hastanin klinik bulgular gerileyen hastanin karaciger, dalak, lenf bezi
boyutlari belirgin kiiclildii. Hasta 6 haftalik tedavi sonrasi tekrar degerlendirilmek tizere takibe alindi.

Sonuc: Brusellozun 6zgln tanist 6rneklerden etkenin tretilmesi veya standart tlip agliitinasyon testinde 1/160 ve
lizerindeki titrelerin varligi ile konur. Bruselloz; multisistemik, klinik spektrumu genis bir hastaliktir. Bagka hastaliklarla
kolayca karisabilir,

birgok hastaligi taklit edebilir. Lenfadenopati ile gelen hastalarda brusellozun da hatirlanmasi gereksiz tetkik ve
tedavilerden hastay1 koruyacag gibi, brusellozun olasi komplikasyonlarint da énlemede yardimci olacaktir.

Anahtar Kelimeler: lenfadenopati, splenomegali, brusella
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RASTLANTISAL SAPTANAN NADIR BiR OLGU: FAKTOR 11 EKSIKLIGi
(HEMOFiLI C)

Mehmet Hilmi Dogu, Rafet Eren
Istanbul Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi

Giris: Faktor 11 eksikligi (Hemofili C) nadir goriilen bir faktor eksikligi olup otozomal resesif gegis gostermektedir.
Genellikle asemptomatik bir seyir gosteren bu grup hastalar ile preoperatif donemde tetkikler esnasinda rastlantisal olarak
karsilasilmaktadir. Faktor 11 diizeyinin %15’in altinda olmasi agir eksiklik olarak, %20-70 arasi olmasi parsiyel eksiklik
olarak tanimlanmakla birlikte genellikle plazma faktor dizeyi ile klinik arasinda korelasyon yoktur. Spontan kanamalardan
¢ok travma veya cerrahi sonrast kanamalar ile karsimiza gelmektedir.

Olgu: 56 yasinda erkek hasta inguinal herni operasyonu 6ncesinde yapilan tetkikler esnasinda aktive parsiyel
tromboplastin zamani (APTT) uzunlugu saptanmast tizerine tarafimiza génderildi. Ulseratif kolit tanisi olan ve mesalazin
kullanan hastanin kanama diyatezi agisindan sorgulamasinda yaklasik 10 yil 6nce dis ¢ekimi sonrasi uzun stiren bir
kanama oldugunu saptandi. Fizik muayenesinde herhangi bir 6zellik saptanmayan hastanin rutin tetkiklerinde Hb: 14,9
g/dl, PT: 10,9 sn (10,4-14,6), INR: 0,9, PT (%): 116,5, APTT: 54,6 (20,8-35) olarak saptandi. Bunun tizerine yapilan
karisim testinde uzamis olan APTT nin normale geldigi gértildi. APTT uzunluguna neden olabilecek kazanilmis nedenler
sorgulandi. Etiyolojiye yonelik kalitsal faktor eksikligi diistintilerek faktor diizeyleri istendi. F8 duizeyi: %139,5 (56-191),
F9 duzeyi: %116,9 (70-184), Von Willebrand Faktor (VWF) diizeyi: %100,9 (51-215), Faktor 11 diizeyi: %0,8 (56-153)
saptandi. Dogrulama amacli tekrar bakilan faktor 11 diizeyi ayni saptandi. Faktor 11 konsantreleri tilkemizde olmamast
nedeniyle taze donmus plazma (TDP) destegi ile kanama ve APTT takibi yapilarak operasyon 6nerildi.

Tartisma: Faktor 11 eksikligi nadir gortilen bir hemofili grubu olup genellikle ileri yaslarda cerrahi 6ncesi tetkiklerde
veya travma sonrasi tani almaktadir. Plazma faktér diizeyleri ile kanama bulgular arasinda korelasyon yoktur. Ulkemizde
faktor 11 konsantreleri olmamast nedeniyle taze donmus plazma, faktor 7a preparatlari, traneksamik asit kullanilmaktadir.

Anahtar Kelimeler: kanama bozukluklari, hemofili
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AKUT iNTERMITTAN PORFiRi: OLGU SUNUMU

Gizem Hatem, Akin Hizmetgi, Ali Alper Solmaz, Anil Tombak, Eyiip Naci Tiftik
Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi

Giris: Akut intermitan porfiri, hem sentezinde porfobilinojen deaminaz eksikligine bagli defekt olmasindan kaynaklanan
otozomal dominant, en sik goériilen formdur.(1) Geng, aile 6ykiisi bulunan, karin a@risi, uv hassasiyeti, néropsikiyatrik
semptomlari olan hastalarda distinilmelidir. Akut ataklar %1 oranda mortal seyretmektedir. Atak yonetimi, tetikleyen
etkenler agisindan hasta egitimi hayati 6nem tasimaktadir.(2)

Olgu: 21 yas kadin hasta karin agrisi, bulanti, kusma, pembe renkli idrar yapma sikayetleriyle acil servise
basvurdugunda akut intermittant porfiria tanisi mevcuttu. Aile dykistinde annesinde akut intermitan porfia tanist oldugu
ogrenildi. Karin agrist nedeniyle genel cerrahi, kadin dogum bélimlerine danigildi. Ayakta batin grafisinde ve batin
ultrasonunda akut patoloji gorilmeyerek agri palyasyonu acisindan morfin inflizgonu baglandi. Yiiksek karbonhidratli
diyet baglandi. Basagrisi nedeniyle serebral mr ve diffizyon mr tetkik edildi. AKUT patoloji goriilmedi, gabapentin
2x300 mg baglandi. Hipopotasemi gorilerek potasyum replasmani yapildi. Amilaz: 205 lipaz: 469 gériildi, hidrasyon
saglandi. Genel durumu daha iyi olan hastanin, tanisinin karin agrisiyla basvurdugu gastroenteroloji béliimde kondugu
ogrenildi. Eski sonuclarda idrar porfobilinojen 24,79 (0-2) idrarda troporfirin 1ve 3 641 mikrogram/l (n: 0-36), idrar
hegzakarboksiporfirin 3,6 (n0-2,7), idrar pentakarboksiporfirin 23,74 (0-7,20) oldugu goéralda.

Tartisma: Akut intermittan porfiri, noéroviseral bulgularla seyreden, karin agrisi, néropatik semptomlar gosteren,
tant koyma aninda atlanabilmektedir. Hepatik alas-1 ve hepatik sit. p450 enzimini indiikleyen ilaclar, alkol, sigara,
progesteron, stres, karbonhidrattan fakir diyet ile hastalik aktive olabilmektedir.(3) Kadinlarda, otuzuncu ve kirkinci
dekatta gorilir. Klinikte karin agrisi, periferik néropati, otonomik, santral sinir sistemi patolojileri énplandadir.
Nonspesifik laboratuar degisiklikleri, anemi, kcft artist gorilebilir. Akut atakta spot idrarda PBP duzeylerine bakarak
akut porfiri tanist konarak alt tip ayrimi yapilmali, asemptomatik aile bireyleri taranmali, eritrosit PBGD aktivie diizeyi
ve PBGD/HMBS DNA mutasyonlarina bakilmahdir. Akut ataklta hospitalizasyon izlenmeli. Karin agrisina neden olacak
diger nedenler gozden gecirildikten sonra yiiksek karbonhidrath diyet veya hemin tedavisine baglanmalidir. Hastalar
hipertansiyon, tasikardi, solunum depresyonu acisindan monitorize edilmeli, gereken solunum destegi saglanmalidir.
Agri1, bulanti kontrolii yapilmali, elektrolit imbalanst diizeltilmelidir. Psikoz, ajitasyon, deliryum gibi bulgular varhiginda
psikivatrik destek saglanmalidir. Ata@ tetikleyebilecek enfeksiyonlara yonelik hastaya uygun antibiyoterapi planlanmal,
sitp450 induksiyonu yapan ilaclar kesilmelidir. Bu hastalarin uzun takibinde demir eksikligi, kronik bébrek yetmezligi ve
hepatoseliiler karsinom gelisimi agisindan hastalar bilgilendirilmeli ve farkindalik saglanmalidir.(4)

Kaynaklar:

1. Lange Klinik Hematoloji Giincel Tani ve Tedavi 2016.

2. Yang J, Chen Q, Yang H, et al. Clinical and Laboratory Features of Acuteporphyria: a study of 36 subjects in a

chinese tertiary referral center.

3. Stein PE, Badminton MN, Rees DC. Update Review of the Acute Porphyrias. Br J Haematol 2016 Dec 16.

4. Fontanellas A, Avila MA, Berraondo P Emerging Therapies for Acute Intermittent Porphyria. Expert Rev Mol Med

2016.
Anahtar Kelimeler: porfiri, intermitan, genclerde
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TEK DOZ SEFTRIAKSONA BAGLI HEMOLITiIK ANEMI

Isik Odaman Al, Nihal Ozdemir, Basak Kog, Ezgi Pasli Uysalol, Cengiz Bayram, Gizem Ersoy, Tugba Nur Giicer,
Esra Arslantas, Fatih Mete, Ali Aycicek, Goniil Aydogan

Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi

Giris: Otoimmiin hemolitik anemiler (OHA), eritrosit yiizey antijenlerine karst gelisen antikorlarin eritrosit yikimina
neden oldugu bir grup hastaliktir. Sicak ve soguk antikor iligkili olarak iki gruba ayrilir. Otoimmtn hemolitik anemiler
birincil (idiyopatik) veya ikincil olabilir. Ikincil OHA nedenlerinden biri ilaclardir. flaca baghi OHA cocuklarda oldukca
nadirdir. Seftriakson tilkemizde enfeksiyon tedavisinde en sik tercih edilen antibiyotiklerdendir. Bu yazida apandisit
operasyonu sonrasinda tek doz seftriakson tedavisi uygulanan ve ilaca bagli OHA gelistigi diistintilen bir hastanin tani ve
tedavi yaklagimi sunulmustur.

Olgu: On dort yaginda erkek hasta, apandisit ameliyati sonrast ani soluklasma, koyu idrar yapma sikayetleriyle
tarafimiza danisildi. Fizik muayenesinde; genel durumu orta, cilt soluk, akciger sesleri normal, batin muayenesi rahat,
norolojik muayenesinde ézellik yoktu. Laboratuvar incelemelerinde; Hb 7,5 gr/dL, l6kosit sayist 8500/mm?, trombosit
sayist 260.000/mm?, CRP negatif idi. Karaciger testlerinde ve bilirubin diizeyinde hafif yiikseklik, idrar tetkikinde
hemoglobintiri tespit edildi. Hastaya apandisit operasyonu sonrasi tek doz seftriakson 100 mg/kg/doz uygulandigt,
sonrasinda sirt adrisi, titreme, ates ve ardindan solukluk gelistigi ailesinden 6grenildi. Periferik yaymasinda yer yer hemoliz
bulgular: ile polikromazi gorildii. Diizeltilmis retikiilosit sayisi yiiksek, direk coombs (-) saptandi. Hastaya hidrasyon
baglanildi ve hemotokrit takibine alindi. Takipte hemotokritinde diisme olmadi ve idrar rengi 24. saatte acildi. Hastada
seftriaksona baglt hemoliz disiiniildii. Hastanin sikayetleri ilacin kesilmesi ve destek tedavisi ile tamamen diizeldi.

Tartisma: Seftriakson iligkili OHA anti-seftriakson antikorlari ile ortaya ¢ikan ve damar ici hemolize neden olan
nadir bir durumdur. 2014 yilinda su ana kadar yayinlanan benzer olgu sayisi 37 olarak bildirilmistir, bunlarin %70’i
cocuktur. Direk coombs testi %70 olguda pozitif saptanmustir. Tedavide genellikle destek tedavisi yeterlidir; ilacin
kesilmesi, hidrasyon ve gerekirse transflizyon uygulanmalidir. Steroidlerin yeri tartismalidir. Hastalarin tekrar tgtinci
kusak sefalosporin kullanmamast da mutlaka énerilmelidir.

Anahtar Kelimeler: hemolitik anemi, seftriakson, ¢cocuk

KIRMIZI HUCRE FiZYOLOJiSi VE BOZUKLUKLARI
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VISSERAL LEISHMANIA ENFEKSIYONUNA iKiNCiL HEMOFAGOSITIK SENDROM

Emine Cigdem Kelleci, Esra Arslantas, Isik Odaman Al, Basak Kog, Ezgi Pasli Uysalol, Cengiz Bayram, Ali Aycicek,
Nihal Ozdemir

Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Giris: Hemofagositik lenfohistiositoz (HLH) artmig inflamasyon ve kontrolstiz miktarda salinan sitokinlerin neden
oldugu hayati tehdit edici nadir bir sendromdur. Ates, splenomegali, karaciger enzimlerinde artis ve sitopeni ana
bulgularidir. Birincil ve ikincil HLH olarak ikiye ayrilir. Kala-azar (Visseral leishmaniasis), retikiiloendoteliyal sistemi tutan
yaygin bir enfeksiyondur. Hemofagositik lenfohistiositoz ile Leishmania enfeksiyonu birlikteligi oldukca nadirdir. Biz
burada, baslangicta birincil HLH diistiniilen ancak takibinde Leishmania'ya bagh HLH tanisi alan hastamizi sunmak
istedik.

Olgu: iki haftadir siiren ates nedeniyle basvuran hastanin fizik bakisinda karaciger kot alt1 1 cm, dalak kot alt1 5 cm ele
geliyordu. Tetkiklerinde beyaz kiire: 2930, nétrofil: 700, hb: 8,48 g/dL, trombosit: 65.000, LDH: 2231 U/L, Ferritin: 1500
ng/mL saptandi. Hastanin takibinde Ferritin: 13 999 ng/ml yikselmesi nedeniyle 6én planda HLH distintlerek kemik
iligi aspirasyonu (KIA) vapildi. Yayma bakisinda hiposeliilerite, %5’in altinda blast orani ve iki alanda hemafagositoz
gorildi. Akraba evliligi olmadig icin 6n planda ikincil HLH distintilerek 1 gr/kg intravenéz imminglobulin (IVIG)
tedavisi verildi. Intravenéz immiinglobulin tedavisi sonrasi hepatosplenomegalisi ve ferritin diizeyi geriledi. Hastanin
kiiltiirlerinde ve viral serolojisinde patoloji saptanmadi. Takibe alinan hasta 5 ay sonra tekrar HLH bulgulariyla geldi
ve tekrar IVIG verildi. Tekrarlanan KiA'da hemofagositoz gériildii. Hastanin ebeveynlerinin akrabalarinda cok sayida
erken 6lim 6ykiisti oldugundan ve hastalik tekrar ettiginden akraba evliligi olmamasina karsin birincil HLH olabilecegi
distintldi ancak birincil HLH agisindan yapilan genetik taramalari normal bulundu. Hastanin atesinin diismemesi ve
diger bulgularinin devam etmesi (hepatosplenomegali, pansitopeni, hiperferritinemi, hipertrigliseridemi) tGzerine HLH
2004 protokolii baglandi. Tedavinin 37. glintinde tekrar ateslenen hastada protokol tekrar bastan baglatildi. HLH klinigi
gerileyen hastanin takibinde yaklasik 2 ay sonra HLH bulgulari tekrarladi. Hastaya kok hiicre nakli planlandi. Tekrarlanan
KIA incelemesinde Leismania amastigotlar gosterildi. Lipozomal Amfoterisin-B tedavisiyle HLH’nin tim belirtileri
ortadan kalkt.

Tartisma: Hemofagositik lenfohistiositoz; ates, splenomegali, karaciger enzimlerinde artig ve sitopeni ile seyreden bir
hastaliktir. Enfeksiyonlar, romatizmal hastaliklar ve malinitelere ikincil olarak goriilebilir. Birincil HLH’de mutasyon sayisi
¢ok fazla oldugundan ve tlkemizde tiim mutasyonlar ¢alislamadigindan tanit koymak oldukca zordur. Birincil HLH’nin
tek tedavisi kemik iligi naklidir. Leishmania gibi tedavisi miimkin nadir enfeksiyonlarin da HLH’ye neden olabilecegi
akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: hemofagositik lenfohistiositoz, Kala-azar, leishmania
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ALFA TALASEMIi INTERMEDIALI BiR HASTADA PSODOTROMBOSITOZ

Ezgi Payas, Gizem Hatem, Anil Tombak, Eyiip Naci Tiftik
Mersin Universitesi Saglik Arastirma ve Uygulama Merkezi

Psodotrombositoz sebepleri mikroeritrositlerin ve eritrosit fragmanlarinin cihaz tarafindan trombosit gibi okunabilmesi,
TTP, l16semi ve lenfoma hiicrelerinin sitoplazma parcalari (kemoterapiden sonra), kriyoglobulinemi (l6kosit sayisi da
yikselebilir), bakteriler, mantarlar (Candida), hipersilomikronemi, parenteral beslenme olabilir. Bu olguda alfa talasemi
intermediali bir hasta incelendi. Bu hastada platelet sayisinin yiiksek oldugu fark edildi ve periferik yaymada platelet
sayisinin hemogram ile uyumlu olmadigr gortildii. Mikroeritrositlerin kan sayimi cihazinda trombosit olarak okunmus
olabilecegi dustintilda. Belirgin trombositopeni ve trombositoz durumlarinda elektronik sayim sonugclarinin boyanmig
yaymalarla dogrulanmasi gerektigi sonucuna varildi.

Giris: Talasemiler klinik olarak hafif, orta veya agir derecede hipokrom (MCH dustik), mikrositer (MCV distik)
anemiye yol agan kalitsal hastaliklardir. Alfa talasemi klinik bulgu vermeyen sessiz tagiyicilardan, anne karninda élime yol
acan agir kansizlik seklinde ¢ok degisken bulgularla seyreden kalitsal bir kan hastaligidir. Talasemilerde mikroeritrositler
oldugunda psédotrombositopeni goriilebilmektedir. Makalemizde alfa talasemili bir hastada goriilen psédotrombositozdan
bahsedildi.

Olgu: Klinigimize 21 yasinda alfa talasemili bir hasta bagvurdu. Aktif yakinmasi yoktu. Hastanin alfa globin mutasyon
taramasi sonucu “Alfa 3, 7 ve SEA kombine heterozigot mutasyonlarina rastlanmigtir.” seklinde raporlanmigti. Hastanin
hemoglobin elektroforezine ulagilamadi. Hemograminda Hb: 9,4 g/dL, WBC: 9,31 x10%ul, PLT: 1381 10%ul RDW:
%26,2 oldugu saptandi. Biyokimyasal degerlerinden direk bilirubin: 0, 52 mg/dL, total bilirubin 2,22 mg/dl Id: 272
U/L saptandi. Hastanin periferik yaymasinda poikilositoz, hedef hiicreler, sferositler, gbzyasi hiicreleri gorildi. Kiime
yapmamis, tekli trombositlere rastlandi. Trombosit sayist 250-300 10%/ul ile uyumluydu. Fizik muayenesinde skleralar
ikterik degildi. Abdominal ultrasonografisinde dalak 19 cm olarak normalin Gst sinirinda saptanmisti. Hastanin platelet
sayisinin mikroeritrositler ve eritrosit fragmanlarina bagl olarak yanlis okundugu distinaldi.

Tartisma: Trombositoz, birgok hematolojik hastalikta hekimleri tanya gétiirmede 6nemli bir parametredir ancak bazi
durumlarda psédotrombositoz goriilebilmektedir ve bu durum yaniltici olabilmektedir. Bunun éniine gegebilmek igin kan
sayimi yapan laboratuvar gorevlileri, sonuclari bildirmeden 6nce, ciktilari ve bir uyari mesaji varsa histogramlari dikkatle
incelemelidir. Belirgin trombositopeni ve trombositoz durumlarinda elektronik sayim sonuclari periferik yaymalarla
dogrulanmalidir. Anemi durumlarinda yaymalarin incelenmesi eritrosit morfolojisi hakkinda degerli bilgiler verir ve bazen
erkenden hekimi kesin tanya ulastirir.

Anahtar Kelimeler: alfa talasemi, trombositoz, psddotrombositoz, periferik yayma
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AILESEL POLISITEMIi OLGUSU

Nihal Ozdemir, Basak Kog, Ezgi Pasli Uysalol, Gizem Ersoy, Cengiz Bayram, Ali Aycicek
Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Giris: Hemoglobin diizeyinin yasa, cinsiyete ve yasam alaninin yiiksekligine gére 97 persentilin tizerinde olmasina
polisitemi denilir. Polisitemi nedenleri birincil veya ikincil olabilir. Birincil polisitemi edinsel (somatik, polisitemi vera) veya
konjenital (eritropoetin reseptér mutasyonu sonucu) olarak ikiye ayrilir. Birincil ailesel ve konjenital polisitemi otozomal
baskin olarak gegen bir durumdur. Eritroid énciillerinde bozukluk oldugundan diisik EPO dizeyleri ile seyreder. Bu
yazida konjenital polisitemi oldugu diistintilen bir olgu sunulmustur.

Olgu: Dort yasinda sikayeti olmayan erkek cocuk USYE sirasinda bakilan tetkiklerinde 16kosit sayisi yiiksekligi
saptanmast Uzerine tarafimiza danigildi. Daha 6nce yapilan kan sayimi yoktu. Fizik muayenesinde; genel durumu iyi,
akciger sesleri normal, batin muayenesi rahat, nérolojik muayenesinde 6zellik yoktu. Laboratuvar incelemelerinde; Hb:
15,5 agr/dL, HCT: 45,6, I6kosit sayist 17.000/mm?, trombosit sayis1 250.000/mm?, CRP negatif idi. Periferik yayma ve kan
biyokimyasinda 6zellik saptanmadi. Enfeksiyonu olan hastanin tekrarlanan kan sayiminda l6kosit sayist normal idi ancak
hemoglobin ve hematokrit benzer bulundu. Hastanin yasa ve cinsiyete gére beklenen ortalama hemoglobin dizeyi 12,5
gr/dl; hemoglobin 97. persentili 14,2 gr/dl idi. Anne ve baba arasinda akraba evliligi vardi, evde sigara icilme 6ykust
yoktu, aile Istanbul’da yasiyor ve seyahat etmiyordu. EPO diizeyi 3,9 mIU/ml baskilanmis bulundu. Batin USG, kalp
EKO, hemoglobin elektroforezi normaldi. JAK2 mutasyonu negatif bulundu. Hastanin anne ve babasindan kan sayimi
istendi. Baba hb: 17,5 gr/dl, HTC: 53 bulundu. Hastada konjenital polisitemi olabilecegi distintldi.

Tartisma: Birincil konjenital polisitemi oldukg¢a nadir olarak gorilir ve simdiye kadar neden olan 12 eritropoetin
reseptdr mutasyonu gosterilmistir. Ulkemizde bu mutasyonu calisan merkez olmadigindan hastamiza kesin tan koyamadik
ancak sikayetinin olmamast, aile 6ykiisiiniin olmasi, kan sayimi diger serilerinin normal olmast ve diisiik EPO diizeyi ile
konjenital polisitemi olabilecegini diistinduk.

Anahtar Kelimeler: polisitemi, hemoglobin, ailesel polisitemi
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RELAPS REFRAKTER TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK PURPURANIN
RITUKSIMAB PLAZMAFEREZ KOMBINASYONUYLA TEDAViISI

Aybiike Olgun, Ahmet Seyhanli, Dogus Tiirkyilmaz, Siireyya Yigit Kaya, Alev Garip, Biilent Undar, Fatih Demirkan,
Mehmet Ali Ozcan, Ozden Piskin, inci Alacacioglu, Hayri Giiner Ozsan

Doku Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali

Trombotik trombositopenik purpura (TTP), ADAMTS13 aktivitesinin diisiikliigli sonucu olusan, trombositopeni,
mikroanjiopatik hemolitik anemi ve organ hasariyla sonuclanabilen bir Klinik tablodur. Uygun tedavi edilmediginde,
6limctil olabilen bir tablodur.

30 yasinda, yandas hastaligi olmayan kadin hasta klinigimize, kol ve bacaklarda morluklar, halsizlik ve nefes darligi
sikayetleriyle bagvurdu. Normositer anemi (Hb: 8,6 gr/dL. MCV: 91,9 fl) trombositopeni (Plt: 11.000/uL) LDH (1081U/L)
ve total bilirubin yiiksekligi saptanan hastanin periferik kan yaymasinda eritrositlerde belirgin polikromazi, sferositoz, her
alanda 3-4 sistosit saptandi. Lokosit formiilii olagan, trombosit degerleri hemogram ile uyumlu, koagtilasyon parametreleri
normal olan hasta TTP kabul edilerek, gtinltik tek volim plazma degisimi baglandi. Eszamanli 1 mg/kg metilprednizolon
baglanan hastanin izlemde trombosit ve Hb degerinde yiikselme, LDH degerinde diizelme olmasi nedeniyle plazmaferez
araligi acilarak, steroid azaltilarak kesildi. 3 yil sonra, akut st solunum yolu enfeksiyonu zemininde niiks olan hastada
ADAMTS13 aktivitesi <%2 saptanan hastaya tekrar plazma degisimi baglandi. Sekizinci seanstan sonra trombosit degeri
yikselmeye baglayan hastanin plazmaferez aralig: agildi, 25. seans sonrasi kesildi. Remisyonda 2 yil izlem sonrasi anemi,
trombositopeni ve LDH yiiksekligi ile tekrar klinigimize bagvuran hastanin ADAMTS13 aktivitesi <%0,2, inhibitor dizeyi
33,57 U/mL olarak saptandi. Plazma degisimi baslanan hastaya, 30. seanstan sonra Saglik Bakanligi’'ndan endikasyon
dist onam alinarak Rituksimab 375 mg/m2/hafta; 4 hafta IV verildi. Rituksimab sonrasi plazma degisim araligi agilarak
sonlandirildi. Hasta 8 aydir remisyonda tedavisiz olarak izlenmektedir.

Sonug olarak inhibitére bagl kazanilmig TTP hastalarinda, steroid sonrasi tekrarlayan ve plazma degisimine direncli
ataklarda Rituksimab remisyonu saglayabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: TTP, plazmaferez, rituksimab
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PURIVAT KINAZ DUZEYi NORMAL OLAN TRANSFUZYON BAGIMLI
PURIVAT KiNAZ EKSIKLIGi OLGUSU

Nihal Ozdemir?, Isik Odaman Al', Gizem Ersoy', Miige Gokge', Sule Unal?

'Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali
Hacettepe Universitesi, Pediatrik Hematoloji Bilim Dali

Giris: Piruvat kinaz (PK) eksikligi farkl klinik tablolarla ortaya cikabilen, otozomal ¢ekinik gegen kalitsal hemolitik
anemilerdendir. PK-LR geni 1. kromozomun uzun kolunda yer alir ve simdiye kadar PK eksikligine neden olan 260
mutasyon bildirilmistir. Biyokimyasal tan1 PK enzim diizeyinin diistik saptanmasina dayanir ancak bazi kisilerde PK diizeyi
normal olabilir. Burada transfliizyon bagimli hemolitik anemi tanisiyla takip edilen, tekrarlanan PK diizeyleri normal
bulunan ve genetik mutasyonun gosterilmesi ile tan1 alan olgu sunulmustur.

Olgu: ki aylik erkek hasta ilk kez dogum sonrasi 1. giinde hiperbilirubinemi ve anemi (hb: 4,5 gr/dl) saptanmast
lizerine bagka bir merkezde transfiize edilmis ve tarafimiza génderilmis. Bagvuru laboratuvar tetkikleri; hb: 5,4 gr/dl, HTC:
19,9 %, MCV: 88, beyaz kiire: 14.300, trombosit: 278.000, LDH 1084 U/L, total bilirubin: 2,4 mg/dl, i. bil.1,91, retiktlosit
%10. Periferik yaymasinda hemoliz bulgulari, anizositoz ve hedef hiicreler saptanmis. Kemik iligi aspirasyonunda eritroid
htcre hiperplazisi mevcutmus. Direk coombs testi, hemoglobin elektroforezi, osmotik frajilite testi, GGPD ve PK diizeyleri
ve anne-baba kan sayimi normal bulunmus. Hasta 2 ayliktan itibaren ayda bir kere merkezimizde transfiize edilmis.
[zZleminde ferritin 1254 ng/dl saptanmasi tzerinde ti¢ yasinda iken deferasiroks baslanmis. Hastay1 gérdiigiimiizde 6,5
yasinda idi. Fizik bakisinda hepatosplenomegalisi ve subikteri vardi. Transflizyon 6ncesi tekrarlanan pirtivat kinaz diizeyi
294 [U/g Hb (111-406), G6PDH: 19,2 U/g Hb (7-20), 5’ niikleotidaz, osmotik frajilite testi, vitamin B 12, folik asit,
homosistein diizeyleri normal bulundu. Periferik yaymasinda yer yer ekinositler gorildii (resim 1). Hastanin ve ailesinin
kan tetkikleri arastirma icin Italya Milano'da referans merkezine génderildi. Bakilan tetkiklerinde hastanin PK diizeyi
normal anne ve babaninki hafif distiik bulundu. Akraba evliligi 6ykiisi yoktu ancak hem anne hem de baba PK-LR
geninde ¢.1623 G>C heterozigot tasiyict hasta homozigot olarak mutasyon saptandi ve PK eksikligi tanist konuldu.

Sonuc: Transflizyon bagimli hemolitik anemisi olan hastalarin tanisi ve tedavisi zordur. Hastalarin kesin tanisinin
konulmasi splenektomi veya kemik iligi nakli gibi tedavilerin yonlendirilmesi acisindan énemlidir. Ancak transfiizyon
bagiml hastalarda transfiize edilen kan hiicreleri veya retikilositoz testlerin yanls sonuclanmasina neden olabilir. Bunun
disinda bir grup PK eksikligi hastasinda disfonksiyonel termolabil enzim varyanti normal kan diizeyi ile sonuglanmasina
neden olabilir. Ilging olarak klinik ve hematolojik olarak tamamen normal heterozigot tasiyici anne ve babalarin enzim
dlzeyleri hafif distik cikabilir ve tani konulamayan hastalarda yol gosterici olabilir.

Anahtar Kelimeler: hemolitik anemi, ptirivat kinaz eksikligi, transflizyon bagimli anemi
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T-ALL TEDAVISi SIRASINDA GELISEN NADIR BiR DURUM:
G-CSF VE EKSTRAMEDULLER HEMATOPOEZ

Melike Sezgin Evim, Birol Baytan, Adalet Meral Giines
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji

Giris: Granulosit-koloni sittimtile edici faktor (G-CSF) akut lenfoblastik l6semili hastalarda, yiiksek risk bloklari arasinda
rutin olarak kullanilan destek tedavisidir. Bunun disinda periferik kok hiicre toplanmasinda ve grantilosit donérlerinin
mobilize edilmesinde de kullanilmaktadir. Saglikli donérlerde genelde gribal semptomlara, kas ag@rilarina neden olmakla
birlikte genellikle iyi tolere edilmektedir. Nadiren saglikli vericilerde dalak riptiiriine bagh olimler bildirilmistir. Bu
sunumda yiiksek risk T-ALL olguda G-CSF tedavisine bagli gelisen ekstramediiller hematopoez tanimlanmustir.

Olgu Sunumu: 17 aylik erkek hasta solukluk ve karinda sislik yakinmast ile geldi. Fizik bakida soluklugu olan hastanin
dalagi kot alti 5 cm ele geliyordu. Tam kan sayiminda; beyaz kiire: 310.000/mm?3, hemoglobin 8,4 gr/dl, trombosit:
85.900/mm? idi. Hastanin, kemik iligi %100 L1 morfolojisinde blastikti ve Flow incelemesinde T-ALL ile uyumlu idi.
Mediastende genislemesi mevcut idi. Testis ve santral sinir sitemi tutulumu yoktu. Hastanin tedavisi ALLIC-BFM-2009’a
gore baglandi. Steroide cevap vermeyen hastanin 8. Giin almasi gereken vinkristin ve daunorubisin 5. glinde verildi.
15. gin kemik iligi yaniti M3 (blast %33) ve flow-MRD %13,191 idi. Hastamizin 15. Glinde mediasten genisligi ve
splenomegalisi kaybolmustu. 33. Giin remisyonda idi. Steroid yanitinin kétti olmasi, 15. Giin yanitinin kétii olmasi ve
gelis 16kosit sayisinin >100,000 olmasindan dolayi kok hiicre nakli planlandi. Hastanin olasi vericisi yoktu ve akraba dist
taramalari baglandi. Hastanin tedavisine Augmented I-B olarak devam edildi. Sonrasinda HR1 blogu verildi; HR blogu
bitiminde G-CSF baslandu. Iki giin sonra karinda sislik, ates, kusma ve ishali olan hastaya antibiyotik tedavisi baslandi.
Hastanin atesi devam etmesi tizerine cekilen USG de hepatosplenomegali ve Akciger HRCT de 33. Giin toraks CT de
gorilmeyen, yeni ortaya cikan 23x13 mm boyutunda 6n mediastinal kitle saptandi. Hepatosplenomegalisi giderek artti
(karaciger kot alti: 7 dalak 12 cm). Hastanin yapilan kemik iliginde %10-15 primitif hiicresi gortldi ancak T markerlar
gostermiyordu ve iki hafta sonra tedavisiz bakilan kemik iliginde bu hiicrelerde artis gértilmedi. PET’de tomografide
bildirilen alana uyan lenf bezinin SUV max degeri 9,7 olarak degerlendirildi. Ancak Aorta yakin konumundan dolay:
biyopsi yapilamadi. Hastaya karaciger biyopsisi yapildi; ekstramediiller hematopoez ve T-marker ifade etmeyen lenfoid
hucreler gortldi. Hastanin G-CSF kullanimi ile ile es zamanl olarak karaciger ve dalak buyikligl gelistigi gozlendi ve
cilddinde yaygin mavi-mor renkli kanamali paptiller tarzda lezyonlar ekstramediiller hematopoezin deri tutulumu olarak
disunildi. G-CSF kesimi sonrasinda hastanin karaciger ve dalak buytkligu ve cilt bulgular geriledi. Hastanin tedavisi
HR-2 ve HR-3 blogunu takiben kemik iligi nakli olarak planlandi.

Tartisma: G-CSF kullanimina bagli nadiren; 6zellikle kemik iliginin primer fibrozisi ile giden hematolojik hastaliklarda
ciltte, lenf bezlerinde ve dalakta ekstramediller hematopoez bildirilmistir. Ancak hastamizda kemik iligi fibrozisini
distundirecek bulgumuz yoktu. Saglikli kok hiicre vericilerinde G-CSF uygulanmasi sonrasi gozlenen dalak riiptiriniin
kok hiicrelerinin gocline ve ekstrameduiller hematopoeze baglt oldugu distintilmektedir. Cocukluk ¢agi 16semileri ve solid
timorlerinde ekstramediiller hematopoez ¢ok nadir tanimlanmustir. Bu durum mikrogevre hasarina ve G-CSF’e bagl
yogun stimilasyona bagli olarak gelismektedir.




\
Selim Hematoloji R —
Giincelleme Sempozyumu |

Torkeeol i
: - o RO
EPS-43 Referans Numarasi: 81

TRANSKOBALAMIN Il EKSIKLIGI

Adalet Meral Giines, Melike Sezgin Evim, Birol Baytan, Utku Aygiines
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bursa

Giris: Transkobalamin II eksikligi otozomal resesif gecigli, nadir gorilen B12 metabolizma bozuklugudur.
Transkobalamin II'ye bagl olmayan B12 vitamini hiicre icine giremez. B12 diizeyi normal olmakla birlikte, megaloblastik
degisiklik, sitopeni ve nérolojik bulgular gériilmekte ve homosistein ve metilmalonik asit yiiksek bulunmaktadir. Klinik
olarak yenidogan déneminde bulgu vermesine karsin, 9 aylik oldugunda Transkobalamin II eksikligi tanist alan olgumuzu
sunacagiz.

Olgu Sunumu: Gelisme geriligi, diyare, huzursuzluk yakinmalari olan, mevcut anemi ve nétropenisine trombositopeni
eklenmesi nedeniyle konstilte edilen 9 aylik erkek hasta. Ik defa 19 giinliik iken ishal ve emmeme yakinmasi baslayan
hastanin, yenileyen ates ve tist solunum yolu enfeksiyonu ile 6 aydir Cocuk Immiinoloji béliimiinden takipli edildigi
6grenildi. Anne-baba birinci dereceden akraba idi. Ailenin birinci ¢ocugu idi. Ailede disiik ya da kaybedilen ¢ocuk
Oykiist yoktu. Fizik bakida; ileri derecede hipotonisitesi mevcuttu. Kurbaga pozisyonunda yatan hastanin cevreye ilgisi
zayifti. Basini tutamayan hastanin emeklemesi yoktu ve destekle oturabiliyordu. Diger sistem bakilart dogaldi. Tam kan
sayiminda; beyaz kire 7990/mm?, nétrofil 690/mm?3, Hb 8,47 gr/dl, MCV: 87,4 fl, trombosit 33.300/mm? idi. Periferik
yaymasinda %20 notrofil, %72 lenfosit, %4 monosit, %2 eozinofil, %2 bazofil gorildi ve trombositler tekli idi. Notrofillerde
hipersegmentasyon mevcuttu. Retikilositi %1 idi. Laktat dehidrogenazi 1789 IU/L (125-243) olan hastanin diger
biyokimyasal parametrelerinde anormallik yoktu. Idrarda proteintiri gériilmedi. Kemik iligi incelemesinde; normoselliiler,
megaloblastik miyelositer ve eritrositer seri 6nciilleri vardi. Mekakaryositleri yeterli idi. Plazma B12 diizeyi 331 pg/ml
(normal 200-860) ile normal gelen hastanin plazma homosistein diizeyi 31 umol/L (normal 5,5-17) yiksek bulundu.
Noromotor gelisimi geriligi, periferik yaymada ve kemik iliginde megaloblastik degisiklikler ve hipersegmentasyonu
olmast, hastanin B12 normal sinirlarda bulunmasina ragmen, homosistein diizeyinin yiiksek olmasindan dolay1, hastada
transkobalamin II eksikligi diistiniildii. Hastaya 1000 mcg/gtin im hidroksikobalamin baglandi. Tedavinin 3. glintinde
noétrofili 3590/mm?3, Hb 9,18 gr/dl ve trombosit degeri 190.000/mm®’e yiikseldi. 14. Giinde nétrofil sayist 5460/mm?3, Hb
11,3 gr/dl ve trombosit degeri 555.000/mm? tespit edildi. Periferik yaymasinda nétrofillerde hipersegmentasyonun ve
megaloblastik degisikliklerin kayboldugu goértldii. Transkobalamin I eksikligi tanisi igin genetik analiz 6rnegi yurtdigina
gonderildi ve homozigot c. 1106+1516-1222+ 1231 del saptandi. Hasta halen haftada 2 giin B12 tedavisi 1000 mcg im
olarak almaktadir. Hastanin néromotor gelisimi belirgin olarak diizelmis olup desteksiz olarak yiiriimeye baslamis ve Iki
ve (g kelimelik ctimleler kurmaya baglamigtir.

Tartisma: Transkobalamin II eksikligi klinik stiphe olmadikga tanisi zor olan bir hastaliktir. Hastanin ishal ve sitopeni
bulgular: Shwahman-Diamond sendromu ile karismakta, hatta kemik iliginde vakoeller gortilebildigi bildirilmistir. Yine
hipogamaglobilinemi, sik enfeksiyon ve nétropeni nedenli Immiin yetmezliklerle karismakta ve yanlis olarak Immiin
yetmezlik tanisi alarak, bizim hastamizda oldugu gibi, gercek tanist ve tedavisi gecikmektedir. Yenidogan déneminde
itibaren néromotor gelisim geriligi ve sitopenisi olan olgularda, B12 diizeyi normal bile olsa, megaloblastik anemisi varsa
konjenital Transkobalamin II eksikligi distintlmelidir.
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ORAK HUCRE HASTALIGINDA iNFLAMASYON PATOGENEZINDE IGF-1 VE
IGFBP-3 SERUM DUZEYi VE GEN iFADESININ ARASTIRILMASI

Nursel Basut, Selma Unal, Feryal Karahan
Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Inflamatuvar bir hastalik olan orak hiicre hastahiginda (OHH) inflamasyon patogenezinde serum insulin like growth
factor-1 (IGF-1), insulin like growth factor binding protein-3 (IGFBP-3) diizeyi ve gen ifadesinin hastalik patogenezi ile
iligkisini aragtirmay1 ve OHH’na bagl gelisen agrili krizlerdeki roliinii belirlemeyi amacladik.

Gerec ve Yontemler: Nisan 2012 ile Nisan 2013 tarihleri arasinda bilim dalimiz tarafindan OHH tanust ile izlenen,
2-18 yas arasl, toplam 71 hasta ¢alismaya dahil edildi. Hastalar; Grup 1: Calisma sirasinda agrili kriz gegiren hastalar (41
hasta, ortalama yasi; 11,5 yas) ve Grup 2: Calisma sirasinda agrili kriz gecirmeyen hastalar (30 hasta, ortalama yast: 11
yas) olarak 2 gruba ayrildi. Hastalardan tam kan sayimi, C-reaktif protein (CRP), interlokin-1f (IL-1p), interlokin-6 (IL-6),
timor nekrozis faktor-alfa (TNF-a), IGF-1, IGFBP-3 serum diizeyi ve IGF-1, IGFBP-3 gen ifadesi icin kan 6rnekleri alindi.

Bulgular: Her iki gruptaki hastalar serum IGF-1 degeri yontinden karsilastirldiginda; Grup 2’deki hastalarin hepsinin
(%100), Grup 1'de ise 33 hastanin (%80,5) serum IGF-1 degerinin normal oldugu saptandi ve bu fark istatiksel olarak anlamli
kabul edildi (p<0,001). IGFBP-3 duzeyi yoninden karsilastirildiginda, Grup 2’de diizeyin Grup 1’e gére anlamli oranda
dustik oldugu bulundu (p=<0,001). Hastalar IGF-1 ve IGFBP-3 gen ifadesi degerleri yoniinden incelendiginde gruplar
arasinda istatiksel olarak anlamli farklilik saptanmadi (Tablo 1). Grup 1’de 16kosit degeri ile IGF-1 arasinda, Grup 2’de de
IGF-1 gen ifadesi ile CRP arasinda negatif bir korelasyon oldugu saptandi. Son bir yilda hic agril kriz gecirmeyen hastalarda
serum IGFBP-3 ve IL-6 diizeyinin agrili kriz gegiren hastalara gére anlamh 6lgtide diistik oldugu saptandi (p<0,05).

Sonuc¢: OHH’daki klinik bulgular uzun stire sadece Hb polimerizasyonuna baglanirken, yeni calismalar, OHH nin
kronik inflamatuvar bir hastalik oldugunu géstermistir. Insan viicudunda proinflamatuvar sistokinler ve IGF bir denge
halindedir. IGF-1 endotelde Uretilen ve vazodilatatér yanit olusturan NO tiretiminde major rol aldigi, antioksidan
sistemleri arttirip oksidatif stresi azalttigi ve bunlarin sonucu olarak proinflamatuvar sitokinleri azaltip inflamasyonda
azalmaya neden oldugu bildirilmektedir. Calismamizda, daha énce OHH’da hi¢ calisiimamis olan, 6nemli bir biiytime
faktori olup son zamanlarda inflamasyondaki etkileri tizerinde durulan IGF-1’in serum diizeyinin agrili krizi olan OHH’l1
hastalarda duragan gruba gére anlamli oranda olmasa da diisttigti, ayni1 donemde bakilan IL-6 ve TNF-a gibi inflamatuvar
sitokinlerin diizeylerinin ise arttigi saptandi. Bu sonuclarla birlikte IGF-1’in 6zellikle OHH’da goriilen akut inflamasyon
patogenezinde roli olabileceg@i distnildda.

Kaynaklar:

1. Embury SH. Sickle cell anemia and associate hemoglobinopathies. Cecil Textbook of Medicine 21st Edition,

Philadelphia: WB Sounders Company 2000:893-905.
2. Lanaro C, Franco-Penteado CF, Albuqueque DM, et al. Altered levels of cytokines and inflammatory mediators in
plasma and leukocytes of sickle cell anemia patients and effects of hydroxyurea therapy. J. Leukoc. Biol 2009:235-242.

3. Higashi Y, Sukhanov S, Anwar A, et al. Aging, Atherosclerosis, and IGF-1. J Gerontol A Biol Sci Med Sci

2012;67:626-639.

Anahtar Kelimeler: orak hiicre hastaligi, IGF-1, IGFBP-3, inflamasyon, sitokin

|
Tablo 1. Gruplarin ortanca, Lékosit, CRP, IL-18, TNF-a, IGF-1, IGFBP-3, serum diizeyleri ve IGF-1, IGFBP-3 gen
ifadesi degerlerinin karsilastirnimasi

Grup 1 (n: 41) Ortanca [min.-max.] Grup 2 (n: 30) Ortanca [min.-max.] P Degeri
Lokosit (p/dL) 14,150 [4,6-33,8] 12,9 [6,9-18,2] 0,376
CRP (mg/L) 4,90 [0,20-159,16] 3,03 [0,36-10,36] 0,067
IL-6 (pg/ml) 11,31 [4,35-160,17] 8,12 [0,10-48,32] 0,001
IL-1B (pg/ml) 7,89 [5,71-95,65] 6,84 [5,20-30,76] 0,018
TNF-o (pg/ml) 10,75 [4,52-45,28] 7,20 [5,44-11,03] 0,019
IGF-1 (ng/ml) 215,07 [37,27-751,82] 231,09 [62,66-550,31] 0,334
IGFBP-3 (ng/ml) 2538,02[1028,82-5625,40] 1762,11 [124,94-3050,49] 0,010
IGF-1 Gen ifadesi 0,18 [0,00-1,19] 0,27 [0,01-3,71] 0,224
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GEBELERDE TROMBOSITOPENi PREVALANSI VE ETIYOLOJIK SINIFLANDIRMASI;
TEK MERKEZ DENEYiMi

Itir Sirinoglu Demiriz', Betiil Erismig?, Firuze Midi Kursat?, Hakan Kursat?

'Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi
2Bakirkéy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, ¢ Hastaliklari Klinigi

Giris: Gebelik boyunca trombositopeni (TP) goériilme sikhigi %5 civarinda olup, yalnizca %1’inde trombosit sayisi
100,000/mm?®tin altina iner. Etiyolojide siklik sirasina gore; gestasyonel TP (GTP) (%60-75), preeklampsi (PE), HELLP
sendromu iligkili TP (%21), immin trombositopenik purpura (ITP) (%3-10), ilaclar, sistemik lupus eritematozus,
antifosfolipid antikor sendromu, HIV igkili TP, mikroanjiopatik hemolitik anemiler, kalitsal trombosit bozukluklari, kemik
iligi hastaliklar1 ve hipersplenizm yer alir. Biz bu bildiride merkezimize son 6 ayda poliklinigimize bagvuran gebelerde TP
etiyoloji ve tedavi yaklasimimizi paylasmak istedik.

Yontem: Farkli gebelik haftalarindaki 118 gebe kadin trombositopeni yontinden tarandi. Trombositopenik olgular,
yas, parite, ek hastalik, ilag-madde kullanimi, spontan diistik 6ykusiti ve TSH parametreleri acisindan retrospektif olarak
degerlendirildi.

Bulgular: Yas ortalamasi 29,4 olan gebe kadinlarda ortalama trombosit sayisi 124.843/mm? olarak saptandi.
Yalnizca 3 (%2,5) gebenin trombosit sayist 50,000/mm?in altinda iken, 12 (%10,1) gebenin 50.000-100.000/mm?
ve 103 (%87,3)’tintin ise 100.000-150.000/mm? arahiginda oldugu gériildi. Oykiisiinde spontan dustik olan 8 (%6,7)
gebe vardi. TSH degeri belirlenebilen 69 trombositopenik gebenin ortalama TSH degeri 1,73 wlU/mL olarak saptandi.
Trombositopenik gebelerin 46 (%38,9)’sinin ilk gebeligi idi. Tarama esnasinda 31’i halen gebelik strecinde iken, 32
(%27,1)’sinin normal dogum, 38 (%32,2)’inin ise sezaryen ile dogum yapmis oldugu saptandi. 17 olgunun ise dogum
sekli bilgisine ulagilamadi. Ek hastalik yoniinden incelendiginde 2 hastanin 6ykiistinde esansiyel hipertansiyon, birinin
ise tip 2 diabetes mellitus tanusi vardi. Iki hastanin asetilsalisilikasit, bes hastanin diisiik molekiil agirlikli heparin ve bir
hastanin da eroin kullanim 6ykiisti mevcut idi. Taranan gebelerden 6 (%5)’sinda trombositopeni etiyolojisinin altinda
belirli bir neden (hipersplenizm, preeklampsi, pulmoner hipertansiyon, HELLP sendromu, immiin trombositopenik
purpura) tespit edilirken, diger 112 (%94,9) gebede ise trombositopeni mevcut gebelikle iligkilendirildi.

Sonug: Literatiirle uyumlu olarak trombositopenilerin cogunlugu hafif gestasyonel tarzda idi. Yalnizca 2 hasta steroid
tedavisi alirken diger tim hastalarin tedavisiz takip edildigi belirlendi. Dogum sekli bilinen gebelerde maternal hicbir
kanama komplikasyonu goézlenmedi. Fetal trombositopeninin de arastirildigi, detaylari kapsayan galismamiz devam
etmektedir.

Anahtar Kelimeler: trombositopeni, gebelik, gestasyonel trombositopeni

M Gestasyonel
trombositopeni
TP

W Preeklempsi

m HELLP sendromu

® Pulmoner Hipertansiyon

Sekil 1. Trombositopeni etiyolojisi.
|

Tablo 1. Gebelerde trombositopeni derinligi oranlari

Trombosit sayis % ik gebelik, % Dogum sekli

<50.000/mm? 2.5 66 %50 NSD*, %50 C/S**

50-100.000/mm? 10,1 66 %8 NSD, %75 C/S

100-150.000/mm?* 87,3 34,9 %29 NSD, %28,1 C/S, %14,5
bilinmeyen

* normal spontan dogum.
** sezaryen dogum.
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DEMIR EKSIKLIGINDE GORULEN TROMBOZUN PATOGENEZINE YAKLASIM:
KOAGULASYONUN TROMBOELASTOGRAFi ILE DEGERLENDIRILMESI

Ceren Kilcr', Lale Olcay?, Beril Ozdemir’, Ali Fettah3

'Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Genel Pediatri Bliimii, Ankara

2Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Pediatrik Hematoloji-Onkoloji Béliimdi, Ankara
3Dr. Sami Ulus Cocuk Egitim Arastirma Hastanesi, Pediatrik Hematoloji-Onkoloji B6liimii, Ankara

Amac: Demir eksikligi anemisi (DEA), cocuklarda en sik goriilen anemi cesididir. Simdiye kadar, DEA zemininde tromboz
gelisen bircok cocuk ve eriskin olgu bildirilmistir. Ayrica trombozlu hastalardaki DEA sikligi, normal poptilasyondakinden
fazla bulunmustur. Ancak, DEA ile trombozun iliskisini kanitlayan ve mekanizmasini arastiran prospektif ve karsilastirmal bir
klinik calismaya rastlanmamustir. Bu calismada, Virshow triadinda ifade edilen ve tromboz olusumunda temel ti¢ faktérden
biri olan kan bilesenlerindeki degisiklikler ile DEAnin iligkisinin arastirlmasi amaclandi. Bunun i¢gin koagtilasyonun primer
ve sekonder hemostaz ve fibrinolitik sistem boltimlerinin toplu bigimde degerlendirilmesi planlandi.

Gerec ve Yontem: Pediatri poliklinigine basvurup DEA tanisini alan, yaglart 4 ay — 18 yas arasinda olan 40 hasta
ve 40 saglikli cocuktan alinan kan 6rnekleri tromboelastografi cihazi (TEG® 5000 Thromboelastograph® Hemostaz
Analyzer) ile ‘dlz kap testi’ kullanilarak incelendi. Her iki grupta tromboelastografi parametreleri olan reaksiyon (R)
zamani, pihtilagsma (K) zamani, alfa (a) acisi, maksimum amplitid (MA), 30. dakikadaki maksimum lizis (LY30) ve
koagtilasyon indeksi (CI) belirlendi.

Bulgular: Tromboelastografi ile hasta ve kontrol grubunda sirasiyla reaksiyon zamani (R) 3,9+1,41 ve 4,1+1,4 dk
(p: 0,569); piht1 olusum zamani (K) 1,45+0,64 ve 1,8+1,07 dk (p: 0,025); alfa acisi (o) 52,7+8,34° ve 52,7+9,5° (p:
0,876); maksimum amplitud (MA) 70,3+5,41 ve 66,8+8,2 (p 0,045); koagtilasyon indeksi (CI) 0,96+1,47 ve 0,26+2,14
(p: 0,12), 30. dakikadaki maksimum lizis (LY 30) 3,29+1,47 ve 2,02+2,14 (p: 0,328) olarak saptandi. Hemoglobin (Hb),
hematokrit ile K degeri arasinda anlamli bir dogrusal iligki; eritrosit dagilim genisligi (RDW), trombosit sayisi ve ansatiire
demir baglama kapasitesi ile K degeri arasinda anlamli bir ters iligki; Hb ile MA arasinda anlamli bir ters iligki; RDW ile MA
ve RDW ile CI arasinda da anlamli bir dogrusal iligki saptandi. Bu bulgular, DEA'nde hiperkoagtilasyon egilimi oldugunu
ve bunun DEAnin siddeti (Hb ve Hct diststi, RDW artisi, trombosit artisi, ansatiire SDBK artisi) ile orantili bicimde
arthigin1 gostermektedir. Elde edilen veri, bu hiperkoagtlasyonun, trombosit fonksiyonlarindaki artisa ve/veya fibrinojen
yuksekligine bagl olduguna isaret etmektedir. Tromboelastografi egrilerimiz, ayrica DEA grubunda fibrinojen, FXIII, diger
faktor eksiklikleri, trombositopeni, trombosit fonksiyon yetersizligi, hiperfibrinoliz bulunmadigini da géstermistir (Tablo 1).

Sonug: Calismamizda, DEAnin tromboz olusumu igin hazirlayict bir neden oldugu laboratuvar bulgular ile
kanitlanmistir. Patogenezde rol alan diger mekanizmalarin da belirlenebilmesi igin ileri calismalara gerek vardir.

Anahtar Kelimeler: demir eksikligi anemisi, tromboz, tromboelastogram

Tablo 1. Tromboelastografi* parametrelerinin anlamlari ve ¢alisma bulgularimiz
Calisma bulgulan

Tanim Arttigi durumlar Azaldig1 durumlar (Hasta ve kontrol)
R (dk) Kan 6rneginin cihaza konulmasindan Faktor eksikligi, Antikoagulan kullanimi Hiperkoagiilasyon 3,9+1,41 ve 4,1+1,4 dk
(reaksiyon ilk fibrin olusumuna kadar (2 mm) Agir fibrinojen diisiikligi Agir trombosit (p: 0,569)
zamant) olan zamandir. Pihtilasmasi ve inhibitér  disiklugi

aktivitesini gosterir.
K (dk) R zamanindan 20 mm yiikseklige kadar  Faktor XllI eksikligi Fibrinojen diisikligi Hiperkoagiilasyon (Baslica 1,45+0,64 ve 1,8+1,07 dk
(Pihtr kinetigi) olan zamandir. Pihti olusma kinetigiile ~ Trombositopeni Trombosit fonksiyon fibrinojen artisi, daha az oranda  (p: 0,025)

ilgilidir. Pihtimin belli bir giice ulasma bozuklugu Heparin gibi antikoagulanlarin  trombosit fonksiyonlarinin

hizini 6lger. kullanimi artmasi)
Alfa agisi Pihti polimerizasyonunun hizini 6lger. Hiperkoagiilasyon Faktor eksikligi Fibrinojen 52,7+8,34° ve 52,7+9,5°
(derece) Pihtinin giiclenmesi ile ilgilidir. diisiikliigii Trombositopeni (p: 0,876)
(Pihti kinetigi)
MA (mm) Fibrin ve trombosit baglanmasinin Hiperkoagiilasyon (Enzimatik Fibrinoliz Trombositopeni 70,3+5,41 ve 66,8+8,2
(Maksimum maksimum dinamik 6zelligini hiperkoagulabilite R zamani K’dan daha Trombositopati Hipofibrinojemi  (p 0,045)
amplitiid) gosterir. Fibrinojenden ¢ok trombosit ¢ok kisalmistir. Trombositlere bagh

fonksiyonuyla iligkilidir. Fibrin pthtisinin  hiperkoagulabilitede, R ve K zamaninin ikisi

giiciinii ifade eder birden ayni derecede ve belirgin azalmistir
Cl R zamani, K zamani, maksimum +3’den biiyiikse hiperkoagiilasyon -3’den diisiik ise 0,96+1,47 ve 0,26+2,14
(Koagiilasyon  amplitud ve a agisi 6lgtimlerinin lineer hipokoagiilasyon (p: 0,12)
indeksi) indeksleri hesaplanarak bulunur
Maksimum MA’dan sonraki 30. dakika %7,5’un lizerinde ise artmis fibrinolizis 3,29+1,47 ve 2,02+2,14
lizis (LY30) ampliitudiindeki diisiisii %olarak ifade (p: 0,328)

eder. Fibrinoliz derecesini gosterir.
Pihtinin stabilligi ile iligkilidir.
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iNMELi COCUKLARIN PROGNOZU VE CDKN2B-AS1, HDAC9, NINJ2, NAA25 GEN
POLIMORFIZMLERI iLE iLiSKisSi

Adil Bozpolat', Ekrem Unal‘,Tug";ba Topaloglu?, Serpil Taheri?, Ayse Kacar Bayram?, Alper Ozcan', Musa Karakiikgii',
Mehmet Akif Ozdemir, Hiiseyin Per?
'Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali, Kayseri, Tiirkiye

2Frciyes Universitesi Tip Fakiltesi Tibbi Genetik Anabilim Dali, Kayseri, Tiirkiye
3Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nérolojisi Bilim Dali, Kayseri, Tiirkiye

Giris: Iskemik inme cocukluk caginda sikligi giin gectikce artmakta olan énemli bir saglik sorunudur. inme gelisiminde
rol oynayan bircok etmen olmakla birlikte; risk faktorti tasiyan bireylerin genetik bir alt yapiya sahip oldugu gosterilmistir.

Amac: Bu calismanin amaci iskemik inme geciren ¢ocuklarda eriskinlerde iligkili bulunan genetik mutasyonlarin risk
faktorl olup olmadigini belirlemektir.

Yontem: Calismaya 2012-2016 yillar arasinda hastanemize basvuran akut ya da tekrarlayan arteryal iskemik inme
tanili 58 (29 erkek, 29 kiz) hasta ile yas ve cinsiyet bakimindan benzer herhangi bir kronik hastaligi olmayan saglklh 68
(31 erkek, 37 kiz) cocuk alindi.

Calismaya alinan biitiin gocuklardan genetik analiz i¢in kan 6rnekleri alind:. Siklin bagimli kinaz inhibitér 2B (CDKNZB-
AS1) geni (Rs2383206), Histon Deasetilaz 9 (HDAC9) geni (Rs11984041), Nerve Injury-Induced Protein 2 (NINJ2) geni
(Rs12425791), N alfa asetil transferaz 25 (NAA25) geni (Rs17696736) bolgelerinde mutasyon olup olmadigi calisildi.
Hasta ve kontrol grubunda istatistiksel bir fark olup olmadig arastirildi.

Bulgular: Hasta ve kontrol grubunun yas ortalamalari 6,2 idi. Her iki grubun yaklasik yarisi kiz yarisi erkek
cinsiyete sahipti. {lk basvuru semptomu icerisinde nébet ilk sirada yer aldi. Inme etiyolojisinde en sik sebepler olarak
kardiyak hastaliklar, protein C veya protein S eksikligi, faktér V Leiden mutasyonu bulundu. Hastalarin son poliklinik
kontrollerinde yaklasik %70’inde epilepsi, mental motor gerilik gibi nérolojik anormallik bulunurken, hastalarin %3,4’G
takipte oldiler. Hasta ve kontrol grubunun calisilan CDKN2B-AS1 gen polimorfizmi nérolojik anormallikler ile iligkili
bulunurken (p=0,047), HDAC9 gen polimorfizmi mortalite ile iligkili bulunmustur (p=0,004).

Sonug: Eriskinlerde inme ile iliskili bulunan CDKNZB-AS1, HDACY, NINJ2Z, NAA25 gen polimorfizmleri ¢ocukluk
¢aginda inmeleri i¢in bir risk faktori olarak saptanmamisti,. CDKN2B-AS1 ve HDCA9 gen polimorfizmleri saptanan
¢ocuklarda olumsuz prognoz oldugu literattirde ilk defa gosterilmistir.

Anahtar Kelimeler: cocuk, iskemik inme, genetik, trombofili
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COCUKLUK CAGI AGIR APLASTIK ANEMIDE PNH KLON POZITIFLIiGi VE
TEDAVi SONUGLARI

Sule Unal, Fatma Giimriik, Mualla Cetin
Hacettepe Universitesi, Pediatrik Hematoloji Bilim Dali

Amac: Cocukluk caginda agir edinsel aplastik anemi nadir olup HLA uygun kardes varliginda ilk tedavi segenedi
%90’larda basari ile uygulanabilen hematopoetik kok hiicre naklidir (HKHN). Ancak hastalarin HLA uygun kardes vericisi
yoksa immiinosupresif tedavi (IST) ile hastalarin %50 kadarinda basarili olunabilmektedir. Ozellikle son yillarda PNH
klonunu tespit etmede daha hassas bir gere¢ olan FLAER’in kullanima girmesi ile cocukluk cagi agir edinsel aplastik anemili
olgularin %18-59’unda PNH klon pozitifligi saptanmaktadir. PNH klon pozitifligi olan hastalarda verici bulunamamasi
durumunda IST bagarisi, klon negatif hastalarla karsilagtirildiginda %70’lere ulagsmakta olup daha yiiksektir. Cocukluk
¢aginda klasik hemolitik PNH nadir olup, PNH siklikla Aplastik Anemi PNH Sendromu seklinde karsimiza ¢ikmaktadir.
Cocukluk cagdi agir edinsel aplastik anemilerinde PNH klon pozitifligi ve sonuclar ile ilgili bilgilerimiz az sayida hasta
serileri ile sinirlidir. Calismamizda aplastik anemili olgularimizda PNH pozitifligi sikligin belirlemeyi ve bu hasta grubunda
tedavi sonuclarini 6zetlemeyi hedefledik.

Gerec ve Yontem: Calismamiz igin Lokal Etik Kurul Onayi alinmistir. Calismaya Mart 2013-Haziran 2016 yillan
arasinda agir edinsel aplastik anemi tanist olan ve PNH klonu FLAER metodu ile calisilan 14 hasta dahil edilmistir. Bu
hastalardan ikisi galismaya dahil olma déneminden 6nce aplastik anemi tanist alarak IST almig ve tedavi cevabi olan
hastalardir. Bu iki hastada FLAER ile PNH klonu IST’den sonra bakilmistir, diger hastalarda ise agir aplastik anemi tanisi
aninda gonderilmistir. Hastalara kardes donér varliginda ilk segenek olarak HKHN uygulanmistir (n=3). Kardes donoru
yoksa At kaynakli ATG, steroid, siklosporin A, G-CSF’den olusan protokol (n=9), 1 hastada tek basina yiiksek doz steroid
verilmistir. Bir hasta uygun donoru olmasina ragmen HKHN yapilamadan akut apandisit, sepsis nedeniyle kaybedilmistir.

Bulgular: Calismaya alinan hastalarin ortanca yast 12 yil (8-17) olup 8’i (%57) erkektir. PNH klon pozitifligi 8
hastada (%57) saptanmustir. Klon pozitif hastalarda IST basarisi 6/7 (%85,7) (bir hasta IST sonrasi sepsis nedeniyle
erken dénemde eksitus oldu, klon pozitif bir hastaya donoru olmasi nedeniyle HKHN planlandi ancak éncesinde eksitus
oldu), klon negatif hastalarda IST basarist 2/3 (%67) Klon pozitif 8 hastanin 2’sinde (%25) aplastik anemiye eslik eden
hemoliz bulunmaktadir (“Overlap” grup). Bu hastalarin tipik olarak klon miktarlari sadece aplastik anemi bulgular1 olan
hastalara gore daha yiiksektir (tek bagina aplasik anemide sirasiyla ortanca eritrosit, nétrofil ve monosit klonu %0,35
(0-3,5), %1,39 (0,3-4,3) ve %0,7 (0,4-8,9) vs “Overlap” grupta %17 (2-32), %52,5 (14-91), %46,5 (7-86)). Overlap
grubunda buluna 2 hasta da IST sonrast klon pozitifligi devam etmis, bu hastalardan birinde transfiizyon gerektirecek
sekilde akut hemoliz atagi goriilmiis ve hastaya eculizimab tedavisi baglanmistir. Eculizimab sonrast hemoliz atagi ya da
tromboz gérilmemistir.

Sonuc: Cocukluk cadr aplastik anemisinde FLAER gibi hassas metodlarla bakildiginda PNH klon pozitifligi sik olarak
saptanmaktadir. PNH klon pozitif hastalarda IST cevabi yiiksek oldugundan, HLA uygun vericisi olmayan hastalarda IST
yiizgiildiirict sonuclar vermektedir. Ozellikle klon miktar: yiiksek olan hastalarda IST cevab olsa dahi hemolitik durum
devam edebilmektedir ve bu hastalardaki hemoliz ataklari eculizimabdan yarar gérmektedir.

Anahtar Kelimeler: PNH, aplastik anemi, pediatrik
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EPS-49 Referans Numarasi: 44

NADIR BiR OLGU: FAKTOR XI EKSiKLiGi VE VON WILLEBRAND FAKTOR
EKSIKLIGI BIRLIKTELIGI

Ayse Uysal, Zuhal Mehrekula, Fatos Dilan K6seoglu, Nur Akad Soyer, Fahri Sahin

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Giris: Faktor Xl eksikligi (Hemofili C hastaligi) nadir goriilen faktor eksikliklerindendir. Otozomal resesif kalitim
gosteren bu hastalik milyonda bir izlenir. FXI diizeyi < %15 olmasi Agir eksiklik olarak tanimlanmigtir. Ancak bu hastalikta
faktor dizeyi ile kanama egilimi arasinda korelasyon yoktur. Spontan kanama genelde gézlenmezken kanama egilimini
etkileyen bazi durumlar vardir. Bunlardan biri de vWF eksikligidir. Bu durum kanama egilimi fazla olan hastalarda
irdelemistir ve kanamadan sorumlu tutulmustur. Biz de FXI ve vWF eksikligi birlikteligi olan bir olgu sunmayi diistindik.

Olgu: 19 yasinda kadin hasta, preoperatif tetkiklerinde aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTZ) uzun gelmesi
lizerine poliklinigimize yonlendirilmis. Kanama acisindan asemptomatik olan hastanin ailesinde de kanama o6ykisi
yoktu. Fizik muayenesi normal olan hastanin kontrol tetkiklerinde aPTZ: 91,4 sn, Protrombin zamani: 11,6 sn, INR: 1,06
gelmesi Uzerine ileri inceleme yapildi. Mixing testi ile APTZ’de diizelme saptanmasi lizerine bakilan Faktor VIII: %46,6 ve
IX: %79,6 olarak saptandi. FVIII diizeyinin ileri derecede uzamig aPTZ ile uyumlu olmamasi tizerine Faktor XI, XII ve hafif
Faktor VIII dustkliagi olmasi tizerine von Willebrand Faktoér Antijeni (VWF Ag) ve Ristosetin Kofaktor Aktivite (RICOF)
duzeyi istendi. Faktor XI: %2,5, Faktor XII: 67,5 %, vVWF Ag: %53 RICOF: %43 olarak saptandi. Tipl von Willebrand
hastaligi (VWH) ile uyumlu sonuclari olan hastanin aile 6ykisti, kanama klinigi olmamasi nedeniyle vWF eksikligi olarak
nitelendirildi. Ayni zamanda agir derecede Faktor XI dustikligi tespit edilmisti. Faktor XI ve vWF eksikligi birlikteligi
olarak degerlendirilen hasta takibe alindi. Yaklasik 1 yildir takipte olan hastada hic kanama bulgusu izlenmedi.

Tartisma: F XI ile vWF’nin birlikte eksikliginin ¢cok nadir de olsa mevcuttur. Sinirli sayidaki literatiirde bu birlikte
spontan kanama egilimi genelde artmis olarak verilmistir. Ancak bizim olgumuzda literatiirtin aksine hi¢ kanama bulgusu
izlenmedi. Bu birlikteligi gosteren smirli veri olmasindan dolayi bu vakayi sunmayi deger bulduk.

Anahtar Kelimeler: faktor XI, von Willebrand faktor
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MERKEZiMiZDEKi VENOZ TROMBOEMBOLi GECIREN HASTALARIN
TROMBOFILIK RiSK FAKTORLERi ACISINDAN DEGERLENDIRILMESi

Selin Merih Urlu, Giilten Korkmaz Akat, Duygu Nurdan Avci, Emine Eylem Geng, Abdullah Agit, Merve Pamukcuoglu,
Mehmet Ali Ucar, Mesude Falay, Funda Ceran, Simten Dagdas, Giilsiim Ozet

Ankara Numune Egitim Arastirma Hastanesi

Amac: Giinimzde kalitsal trombofili taramasi ve profilaksisine dair fikir birligi yoktur. Bu calismada merkezimizdeki
venoz tromboembolisi olan 45 yasindan geng hasta grubundaki trombofilik risk faktorlerinin prevelansini incelemeyi
amacladik.

Yontem: Ankara Numune Egitim Arastirma Hastanesindeki 16-45 yas arasi toplam 69 hasta retrospektif olarak
incelendi. Kalitsal trombofili risk faktorleri olarak faktér v leiden, protrombin gen mutasyonu, antitrombin, protein c,
s eksikligi, aktive protein c rezistansi, faktor VIII yiksekligi taranirken, edinilmis risk faktorleri olarak sigara, viicut kitle
indeksi, immobilizasyon, tetiklenmis durum varligi, pnh klonu, lupus antikoagtilani arastirild.

Bulgular: Yas ortalamasi 32,9 olan, 16’s1 erkek, 53 kadin hastanin; 7 (%10)’sinde faktér V Leiden homozigot,
20 (%28) ‘sinde faktér V Leiden heterozigot, 1 hastada protrombin homozigot, 3 hastada protrombin heterozigot, 6
(%8,9) hastada 2 kalitsal trombofilik defekt (faktér v leiden heterozigot, protrombin heterozigot), 2 hastada hafif diizeyde
antitrombin eksikligi, 2 hastada protein s eksikligi, 10 hastada la pozitifligi, 2 hastada faktor 8 yiiksekligi saptandi. 13
hastanin aile 6ykisii mevcuttu. 53 kadin hastanin %56 (30)’sinda =1 diistik sayisi mevcut olup, 4 hastada faktér V Leiden
heterozigot, 1 hastada faktor V Leiden homozigot, 1 hastada kombine, 1 hastada protrombin heterozigot mutasyonu,
6 hastada antifosfolipid antikor poziftligi mevcuttu. Viicut kitle indeksi >30 kg/m2 olan sadece 1 hasta mevcuttu. %17
sinde sigara kullanimi mevcuttu. %34 (24 hasta)’tinde kalitsal trombofilik risk faktori tespit edilemedi. 69 hastada PNH
Klonu tespit edilmedi.

Sonug: Retrospektif incelemede %34 hastada trombofilik risk faktori tespit edilememis olup tarama yapilacak olan
hasta grubu 6ncelikle iliskili birimlerle konsulte edilmeli, maliyet etkin olabilmesi ve stirecin hasta, hekim agisindan uygun
yonetilmesi icin secilmis hastalarda tarama yapilmasi uygun olacaktir.

Anahtar Kelimeler: trombofili, kalitsal risk faktorleri

TROMBOSIT BOZUKLUKLARI/TROMBOZ VE ANTIiTROMBOTIK TEDAVI
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HEREDITER SFEROSITOZ TANISINDA AKIM SITOMETRi EMA (EOSiN-5-
MALEIMIDE) BAGLAMA TESTI

Mesude Falay', Mehmet Senes?, Selin Yildiz?, Giil Ece Ulusan’, Simten Dagdas', Funda Ceran’, imdat Dilek?,
Dogan Yiicel? Giilsiim Ozet’

'"Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji, Ankara
2Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ankara

Giris: Herediter Sferositoz (HS) en yaygin gortilen kalitsal hemolitik anemidir. HS'nin etiyopatolojisinde, eritrosit
zarindaki ¢ift katli lipit tabaka ile iskelet protein yapisi arasinda dikey pozisyonda yerlesmis olan protein baglarindaki
kalitsal kusur rol oynamaktadir. Hiicre zarindaki proteinlerden spektrin, ankirin, band 3 ve protein 4,2’nin yapisal hasari,
zardaki lipit igerigin kaybina yol acar. Bunun sonucunda eritrositlerde ytizey hacim iligkisi bozulur. Normal kosullarda
esnek olan eritrosit zari, hlicrenin kiire seklini almasi ile gerilmeye dayaniksiz hale gelir. HS tanisi icin; klinik bulgular,
tam kan sayimi, cevre kani yaymasinda sferositoz varligi, ailede hemolitik anemi 6ykisiiniin bulunmasi ve anormal
ozmotik frajilite (OF) testi ile konulmaktadir. MCHC’nin >36 g/dl ve RDW’nin >14 {izerinde olmasi da HS'u dustindtiren
bulgulardir. Ancak bu testlerin sinirlmalar1 vardir. Hastalarin %15’inde inkiibasyonlu OF testi normal olabilmektedir.
Akim Sitometri ile Ema testi basit, hizhi (2 saat) ve daha sensitif (%93) bir test olarak son yillarda kullanima girmekle
beraber halen calismalar devam etmektedir. Test kisinin eritrositlerindeki spesifik transmembran proteinlere baglanan
EMAi yansitan floresansin miktarini akim sitometri ile belirleme esasina dayanur.

Materyal ve Metod: Biz bu calismada Ankara Numune Egitim ve Arastrma Hastanesi Akim Sitometri
Laboratuvarimizda: 7 HS 6n tanist ile gelen olguyu inkiibasyonlu osmotik frajilite ve EMA baglama testi ile degerlendirdik.
EMA baglama testi icin EMA floresan boyasi ile 1 saat inkiibe ettigimiz yikanmis eritrositleri BD Facs Canto cihazinda
degerlendirdik. Her bir calisma igin saglikli kontrol’de calistik ve olgularin ve kontrollerin Mean Floresan index (MFI) lerini
formuiltize ettik. Hasta MFI/kontrol MFI=0,9-1,10 araligini normal deg@er olarak aldik.

Bulgular: 1 olguda hemolitik anemi siddetli idi ve hastanin retikiilositi yiiksekti. Bu olguda OF negatif gelirken EMA
baglama testi 0,65 olarak bulundu (pozitif). Diger 6 olgumuzda OF testi ve EMA baglama testi birbiriyle ve hastalikla
uyumlu bulundu.

Sonuc: EMA baglama testinin inkiibasyonlu OF testi ile bile karsilastirildiginda daha kisa stirede sonug vermesi ve basit
olmasi nedeniyle daha Usttin oldugunu séyleyebiliriz. Yeni dogan déneminde ilk 6 ay OF testi yaniltici olmast nedeniyle
kullanilamamaktadir. EMA baglama testi yenidogan dénemi boyunca da gtivenli sonug vermektedir. Calismamiz halen
devam etmektedir. Daha cok olgu ve farkli hemolitik anemilerde de calistiktan sonra daha net sonuclar elde edebilecegiz.

Anahtar Kelimeler: herediter sferositoz, akim sitometri, EMA baglama testi
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3 AY - 18 YAS ARASINDAKiI COCUKLARDA SAPTANAN NOTROPENILERDE
ETiYOLOJIK SINIFLAMA

Serap Karaman', Esin Karakilic Ozturan', Zeynep Karakas', Sema Anak?, Aysegiil Uniivar!, Gilyuz Oztiirks,
Umit Tiirkoglu*, Deniz Tugcu’, Ayse Ozkan Karagenc', Omer Devecioglu®

'istanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali

’Medipol Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali

3Acibadem Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali

*istanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi, Tibbi Biokimya Anabilim Dali

Sistanbul Memorial Sisli Hastanesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Béliimdi

Giris: Notropeni, mutlak notrofil sayisinin ortalama degerinin iki standart sapmanin altina diismesi olup; enfeksiyon,
ilag, malinite, immin yetersizlik veya otoimmuiinite gibi durumlara bagli olarak nétropeni gelisebilir; 6zellikle enfeksiyonlar
ve ilaglar immiin mekanizmalari tetikleyebilir. Bu kesitsel calismanin amaci nétropeni saptanan hastalarda etiyolojiyi
belirlemek, enfeksiyon ve ila¢ kullanma 6ykisi olanlarda antinétrofil antikor taramasi yaparak immiin mekanizmalari
degerlendirmektir.

Gerec ve Yontem: Calismamiz tek merkezli kesitsel bir calisma olup, bu ¢alisma kapsaminda; Kasim 2015-Subat
2016 tarihleri arasinda Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Merkez Biyokimya Laboratuvarina génderilmis
kan 6rneginden 13.000 kan sayimi incelendi. Yaslar 3 ay — 18 yas araliginda degisen 312 nétropenik hasta calismaya
dahil edilip etiyolojileri arastirildi. Enfeksiyon veya ilag iligkili oldugu distintilen nétropenik 106 hastanin serum 6rnekleri
ile yine ayni dénemde laboratuar verilerinden elde edilen, ayni yas araliginda nétropenisi olmayan 39 gontilliintin serum
ornekleri; ayrica nétropenisi devam eden 12 hastanin ilk ve son serum 6rnekleri anti notrofil antikor dizeyleri acisindan
karsilagtirildi.

Bulgular: Hasta grubunun 149'u kiz (%47,8), 163’0 erkek (%52,2) idi. Kontrol grubunun ise 27’si kiz (%69,2), 12’si
erkek (%30,8) idi. Hasta grubu yas ortalamasi 5,6 + 4,7 olup, kontrol grubunda yas ortalamasi 5,3 + 4,5 olarak bulundu.
Tanilarin 157’si (%50,3) enfeksiyon, 59'u (%18,9) ilag, 34’t (%10,9) malinite, 30'u (%9,6) metabolik hastalik, 26’s1
(%8,3) sekestrasyon, 23’0 (%7,4) konjenital/edinsel kemik iligi yetersizligi, 16’s1 (%5,1) immin yetersizlik, 15’i (%4,8)
konjenital notropeni, 8’1 (%2,6) kronik idiyopatik nétropeni, 4’ (%1,3) besinsel eksiklik, 2’si (%0,6) ikincil otoimmiin
notropeni ile iligkili olarak bulundu. Hasta ve kontrol grubu arasinda anti-nétrofil antikor diizeyleri agisindan istatistiksel
olarak anlamli farklilik saptanmadi (p>0,05). N6tropenisi devam eden gruptakilerin ilk ve son alinan serum anti-nétrofil
antikor diizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlaml farklilik gozlenmedi (p>0,05).

Sonuc: Antinétrofil antikor tayini, yapilmasi zahmetli, pratik olmayan, pahali ve birden ¢ok etkene bagl olarak
degiskenlik gosteren bir testtir. Yanlis negatif ve pozitif sonuglar tanida karigikliga yol agabilir. Calismamiz, antinétrofil
antikorlarin, nétropeni etiyolojisi ve klinik gidisi hakkinda yetersiz fikir vermesi nedeniyle rutin kullanimmin ¢ok gerekli
olmadigini diisindirtmuistir.

Anahtar Kelimeler: Notropeni, antinotrofil antikor
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UC OLGU iLE ORAK HUCRELI ANEMI VE HEPATIK SEKESTRASYON

Ayse Uysal', Nur Akad Soyer', Yesim Aydinok?, Fahri Sahin’, Giiray Saydam'

'Ege Universitesi Tip Fakiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali Hematoloji Bilim Dali
2Fge Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sadghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali

Giris: Orak hiicreli anemi (OHA) sik gorilen kalitsal hemoglobinopatilerden biridir ve diger hemoglobinopatiler ile
birlikte olabilir. Bu formlardan biri de B/S birlikteligidir. Anormal hemoglobine bagh gelisen oraklagsma ve vazo-okliizyon
klinik bulgularin gelismesinde 6énemli rol oynar. Bircok organ bu vazookliizyondan etkilenebilir ve acil tedavi edilmez ise
fatal olabilir. Biz de hepatik sekestrasyon bulgular gelisen ve eritrosit de@isimi (ED) ile diizelen 3 orak hiicre/f talasemi
(B/S) olgusunu sunmayi amacladik.

Olgu 1: 31 yasinda erkek hasta, 3 yasindan beri B/S ile takip ediliyor. 3 yasindan 10 yasina kadar diizenli transfiizyon
alan hasta 10 yagindan sonra aralikh transfiizyon aliyormus. 18 yil énce splenektomi yapilan hasta o dénemden beri
hidroksitire kullaniyor. Nadir eritrosit transfiizyon ihtiyaci olan hastanin Eyliil 2015’te gézlerde sararma ve ates sikayeti
ile acil servise bagvurmus. Tetkiklerinde pnémoni ve bilirubin degerleri yiiksek saptanan hasta ¢cocuk hastaliklari klinigine
yatirilmis. Pnémoni tedavisi yapilan hastanin bilirubin degerlerinde gerileme olmasi lizerine taburcu edilmis. Poliklinik
takibinde tekrar bilirubin degerlerinde artis olan hastanin batin USG'de safra yollar patolojisi saptanmamig. Viral ve
otoimmiin hepatit acisindan tetkikleri normal. Takiplerinde bilirubin degerleri progrese olan hastada hepatik sekestrasyon
disiniilmts ve ED acisindan tarafimiza yonlendirildi. Aralik 2015°te ED baglandi. ED’den sonra bilirubin degerleri
regrese olan hastanin islem araligi basamakli olarak arttirildi. Hastanin ED baglarken ve son degerleri tabloda verilmistir.

Olgu 2: 30 yasinda erkek hasta, 2 yasindan beri /S ile takip ediliyor. 15 yildir takipsiz olan hasta Ocak 2016’da
gozlerde sararma sikayeti ile gastroenterolojiye bagvurmus. Bilirubin ve transaminaz degerleri yiiksek bulunan hastanin
batin USG'de intrahepatik venéz stazi distindiren bulgular saptanmis. Hastanmn bilirubin ve transaminaz yiiksekligi
acisindan yapilan tetkiklerinde (viral seroloji, otoimmiin hepatit, hemokromatozis) patoloji saptanmamis. Takibinde
bilirubin degerleri daha da artan hastada oraklagmaya bagl hepatik sekestrasyon diistintildi ve ED planlandi. 2 hafta ara
ile ED yapilan hastanin bilirubin degerlerinin regrese olmasi tGizerine diizenli devam edildi. laboratuvar degerleri tabloda
verilmistir.

Olgu 3: 29 yasinda erkek hasta, 1,5 ayliktan itibaren B/S ile takip ediliyor. 2005 yilina kadar diizenli olarak aylik
eritrosit transflizgonu almis. Daha sonra dizenli takibe gelmeyen hastanin Mayis 2016’da gozlerde sarilik sikayeti ile
acile bagvurmus. Kolestaz enzimleri ve bilirubinleri yiiksek saptanmis. Hemoglobin 7,4 gr/dl saptanan hastanin non-
immin hemolitik anemi ile uyumlu bulgulart mevcuttu. Kolestaz acisindan yapilan batin USG'de safra yollari normal
saptandi. Hastaya 2U eritrosit transfiizyonu yapilarak poliklinigimize yonlendirildi. Hepatik sekestrasyon diistintilerek ED
baglandi. ED yapilan hastanin bilirubin degerlerinde belirgin regresyon olmasi sonucu ayda bir olacak sekilde exchange
islemine devam edildi. Takibinde hemoglobin degeri artan ve kriz atagi yagsamayan hastanin laboratuvar deg@erleri tabloda
verilmistir.

Tartisma: Oraklasmaya bagl gelisen hepatopati nadir gortilen bir komplikasyondur. Bilirubin yiiksekligi, karaciger
enzimlerinin yiksekligi ve tekrarlayan karin agrisi ile karakterizedir. Fulminan karaciger yetmezligine ilerlemesi acisindan
ciddi bir komplikasyondur ve acil ED gerektirir.

Anahtar Kelimeler: orak hicre/f talasemi, hepatik sekestrasyon, eritrosit deg@isimi

Tablo 1. Olgularin eritrosit exchange 6ncesi ve sonrasi laboratuvar bulgulari

Eritrosit degisim oncesi Son eritrosit degisim sonrasi
Olgu 1 Olgu 2 Olgu 3 Olgu 1 Olgu 2 Olgu 3

AST (U/L) 110 148 48 28 101 18
ALT (U/L) 95 71 73 45 119 20
Total bilirubin (mg/dL) 10,4 25,2 26,4 1,8 7.1 2,4
Direkt bilirubin (mg/dL) 6,3 23,2 16,5 0,9 5,8 0,7
ALP (U/L) 75 218 118 89 440 71

Hemoglobin (g/dL) 9,4 9,2 7,9 11,1 11 10,5
HbS (%) 34,6 62,9 58,6 12,8 34,2 17,2

b
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YAYGIN DEGISKEN iMMUN YETERSIZLiK TANILI ERiISKiN OLGU:
SONUCTAN NEDENE

Hiilya Yilmaz', Deniz Ozmen?, Nurgiil 6zgijr Yurttas?, Dilek Keskin?, Sevil Sadri?, Selin Berk?, Isil Erdogan Oziinal?,
Ayse Salihoglu?, Ahmet Emre Eskazan?, Seniz C)ngérenz, Zafer Baslar?, Teoman Soysal? Yildiz Aydin?, Muhlis Cem Ar?

'istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklari Anabilim Dal.
2jstanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi ¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali

Giris: Yaygin degisken immiin yetersizlik (YDIY) yaklasik 1/25.000-1/75.000 siklikta gériilen bir idiyopatik antikor
eksikligidir ve eriskin vasta en sik gériilen immiin yetersizlikti. Onceden sadece tekrarlayan enfeksiyonlarla seyrettigi
distntlen bu hastalik grubunda, hastalarin destek tedaviler ile uzun dénem yasatilmasi sonucu enfeksiyon disinda
otoimmiin, otoinflamatuar ve malinite gibi komplikasyonlarin da ortaya ¢iktigi gérilmustiir. Olgularin %10 kadarinda
major enfeksiyonlar goértilmez iken otoimmiin komplikasyonlar baskin klinigi olusturur. Klinigimize basvuran mide
adenokarsinomlu hastanin YDIY tanisi almasina kadar gecen siirecte karsilasilan sorunlara dikkat cekilmesi amaclanmustir.

Olgu: 25 yasinda erkek hasta 2004 yilinda erken evre mide adenokarsinomu tanisi ile opere (total gastrektomi +
splenektomi + distal pankreatektomi) edilmis ve takipte akcigerinde nodiiller saptanmasi lizerine metastatik hastalik
kabul edilerek, kemoterapi baslanmusti. Ug kur kemoterapi sonrasi akcigerdeki nodiillerde kiiciilme olmamast iizerine
nodul biyopsisinde kronik iltihabi infiltrasyon saptanmis, grantilom veya malignite goriilmemisti. Bunun tzerine G6gls
Hastaliklar1 hekimi tarafindan istenilen immiinglobulin duizeylerinin distik saptanmasi (Ig A <26 mg/dl, IaG: 429 mg/
dl, IgM <26,3 mg/dl) tizerine tarafimiza yonlendirildi. Oz gecmisi sorgulandiginda 7 vasinda pernisiyéz anemi, 20
yasinda hipotiroidi tanilarin1 alarak replasman tedavileri ile takip edildigi 6grenildi. Yapilan fizik muayenesinde batin
orta hatta insizyon skari olmasi disinda 6zellik yoktu. Bagvuru laboratuvarinda hemoglobin: 13 g/dL, l6kosit: 17.200/
mm?, trombosit: 550.000/mm?, eritrosit sedimantasyon hizi: 60 mm/saat, laktat dehidrogenaz: 200 UI/L, albiimin: 4,6
ar/L, total protein: 6,4 gr/L, beta2-mikroglobulin: 3677 ng/ml idi. Tru-cut biyopsi patolojik revizyondan gegirilerek tani
dogrulandi. Boyun, toraks ve batin gorlintiilemesinde akcigerdeki nodiller disinda patolojik bulgu saptanmadi. Hasta
YDIY tansi ile 3 haftada bir intravenéz immiinglobulin (IVIG) tedavisi verilerek klinigimizde takip edildi. Takip stirecinde
periferik palpable lenf nodlari saptanmasi tizerine yapilan tetkiklerinde diffiiz bliyiik B hticreli lenfoma tanis1 konulan
hasta 6 kur R-CHOP (riuksimab, siklofosfamid, adriablastin, vinkristin, prednizolon) tedavisiyle tam yanit elde edilerek
hala takip edilmektedir.

Sonuc: YDIY, humoral yanit olusumunun cesitli asamalarinda meydana gelen mutasyonlar sonucunda ortaya
¢ilkan ve ortak noktasini yetersiz immunoglobulin + hiicresel bagisiklik yanitinin olusturdugu bir hastalik grubudur.
Farkli hastalarda hastaliga eslik eden otoimmiin, inflamatuvar hastaliklar ve malignitelerin olmasi, farkli yolaklarda
meydana gelen mutasyonlarin patogenezden sorumlu oldugunu distindiirmektedir. Ancak genetik etiyolojisi tam olarak
aydinlatilamamistir. Hastalarin cogunda baskin klinigi tekrarlayan enfeksiyonlar olustururken, bazi hastalarda tekrarlayan
enfeksiyonlar olmaksizin otoimmiin, otoinflamatuar hastaliklar ve maligniteler goriilebilmektedir. Bu durumlarda tani
gecikmektedir. Yapilan bir calismada tanida gecikme yilinin ortalama 5-8 yil oldugu tespit edilmistir. IVIG tedavileri
sonrasinda hastalarin enfeksiyondan korunabildikleri ve daha uzun yasadiklari, ancak bu hastalarda enfeksiyon dist
komplikasyonlarin morbidite ve mortalite nedeni oldugu gorilmektedir. Ortaya cikabilecek komplikasyonlar acisindan
hastalar diizenli takip edilmelidir. Erken tani hastalik ve 6lim oranlarini azaltabilir.

Anahtar Kelimeler: YDIY, eriskin, primer immiin yetersizlik
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INDOLEN LENFOMANIN NADIR BiR PREZENTASYONU:
IMMUN TROMBOSITOPENI

Dilek Keskin?, Mehmet Cem Fidan', Deniz Ozmen?, Sevil Sadri2, Muhlis Cem Ar?

"istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi ¢ Hastaliklari Anabilim Dali
2jstanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi ¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali

Giris ve Amac: Immun trombositopeni (ITP); giincel Tip pratiginde sikca karsilastgimiz genc, kadin hastalarda
gériilen klinik tablolarn basinda gelmektedir. Etiyolojik acidan primer ve sekonder olarak ikiye ayrilan ITP vakalarinin
buyiik bir kisminda hala neden tespit edilememektedir. Olgumuz, sekonder ITP olup CD5 negatif B hiicreli lenfoprofileratif
hastalik tanisi almigtir. Olgunun bazi yénlerinin, sekonder nedenlerin arastirilmasina katkida bulundugu igin Kklinisyenlere
ipuclar: da sunmaktadir.

Olgu: Bilinen diabetes mellitusu olan 73 yasindaki erkek hasta viicudunda kirmizi dékiintiiler ve morluklar ile Acil
klinigine basvurdu. Agr trombositopeni nedeniyle hematolojive darsildi. Oykiisiinden; yakinmalarinin 1 ay énce
basladidi, baska bir saglik kurulusuna gittigi ve parenteral kortikosteroid aldigi fakat plt sayisinin yiikselmedigi 6grenildi.
Fizik muayenede cildinde ve sert damakta petesileri ile ekimozlart mevcuttu. Lokosit: 12.200/mm?® (nétrofil: 5800/
mm?, lenfosit: 5100/mm?), hemoglobin: 10,9 gr/dl, hematokrit: %30,7, trombosit (plt): 2000/mm?, laktat dehidrogenaz
(LDH): 289 1U/l, eritrosit sedimentasyon hizi: 42 mm/saat idi. Periferik yaymasinda normokrom normositer eritrositler
ve rulo formasyonu olup trombositler sayimla uyumluydu, atipik hiicre yoktu. Demir agigi ve hematinik eksiklik
saptanmadi. Bobrek ve karaciger fonksiyonlart normaldi. Tam idrar tetkiki dogaldi. Hasta Hematoloji Servisi'ne yatirild.
Hemostaz kusuru olmayan hastanin mukozal ve deri kanamalari nedeniyle 2 glin ardisik 1 gr/kg dozunda intravenz
immiinglobin (Ivlg) uygulandi. Trombosit sayisi 50.000/mm®¥e kadar yiikseldi ancak birka¢ giin icinde tekrar distii.
Yatisi boyunca deksametazon 40 mg/giin peroral doért giin ardisik blok uygulamalara devam edildi. Ancak plt sayis1 40—
50.000/mm? civarina ulagabildi, deksametazon bloklarinin uygulanmadi@i gtinlerde hizla disti. Boyun, toraks ve batin
goruntlilemelerinde organomegali ve lenfadenomegali yoktu. Serum IgG diizeyi poliklonal olarak yiiksekti. Antintikleer
antikor (ANA), anti SS-A antikoru pozitifti, kompleman diizeyi normaldi, antifosfolipit antikoru yoktu. Viral serolojisi
negatifti. Eltrombopag 25 mg/giin dozunda baslanan olgunun 50 mg/glin uygulamaya ragmen trombosit degerleri bir
hafta sonra ancak 25.000/mm? degerine ulagabildi. Kemik iligi biyopsisi ve aspirasyonunda; olgun morfolojide CD5
negatif B hiicrelerin interstisyel yerlesim gosterek kemik iligini infiltre ettigi ve normoblastik maturasyon ile eritroid
hipoplaziye yol ac¢tigi goriildi. Ayrica artmis sayida blytk cekirdekli ve genis sitoplazmali megakaryositler mevcuttu,
politipik plazma hticre artisi eslik etmekteydi. Olgu indolen B hucreli lenfoma kabul edildi. Dort hafta ardigik 375 mg/m?
dozunda rituksimab basglandi. Bu stire icinde agir trombositopeni devam ettiginden diisiik dozda steroide devam edildi.
Hastanin tedavi yaniti hentiz de@erlendirilmedi.

Sonuc ve Tartigma: Sekonder ITP, ITP olgularinin kiigiik bir kismini olustursa da bu tip olgularin tedavisinde spesifik
nedene yonelmelidir. Ayrica hastalarin prezentasyonunda sekonder nedenleri distindirecek ipuglarini yakalamak da
klinisyene vakit kazandirabilir. Olguda normokrom normositer anemi, mutlak lenfositoz, LDH ytiksekligi, ileri yas, erkek
cinsiyet ve poliklonal hipergamaglobulinemi yol gosterici niteliktedir. Olguda kemik iligini hafif bir sekilde infiltre eden
indolen bir lenfoma varligina ragmen inatci bir ITP mevcuttur. Her ne kadar selim bir antite de olsa sekonder nedenli ITP
klinisyeni zorlayabilir.

Anahtar Kelimeler: immin trombositopeni, sekonder, indolen lenfoma
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