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Abstract: 0124 P-171
NADIR BiR OTOIMMUN HEMOLITiK ANEMi NEDENI:
OVER KISTADENOFIBROMU. Veysi Asoglu!, Mehmet
Sevki Uyanik?, Muhammet Maden? Gulsim Emel
Pamuk?. Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklan
Anabilim Dali, Edirne, *Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi,
Hematoloji Bilim Dali, Edirne

Giris: Otoimmiin hemolitik anemi (OIHA); Otoimmiin
bir mekanizma ile vicudun kendi eritrositlerinde yer
alan membran proteinlerine karsi antikor Uretimi ve
kompleman aktivasyonu sonucu meydana gelen eritro-
sit yikim strecidir. OIHA; sicak tip ve soguk tip antikor
olusumuna gore 2 sinifa ayrilmaktadir. Sicak tip antikor
olusumunda; B hticreli neoplaziler, otoimmun hastalik-
lar, ilaclar yer almakta iken soguk tip antikor grubunda;
B htucreli neoplazilerin yaninda enfeksiyonlar siklikla yer
almaktadir. OIHA lenfoproliferatif hastaliklar icinde sik
oldugu iyi bilinen bir paraneoplastik sendrom olsa da
nadir de olsa solid timorler ve benign karakterli neopla-
zilerle birlikte gortilebilmektedir

Olgu: 72 yasinda kadin hasta. Yaklasik 2 haftadir
mevcut olan halsizlik, yorgunluk ve bas dénmesi sikayet-
leri ile hastanemize basvurdu. Fizik muayenesinde; kon-
junktivalar soluk, Lenfadenomegali yok, hepatomegali
yok, splenomegali yok, traube kapali, subikter (+) saptan-
di. Bagvuru sirasinda yapilan laboratuvar tetkiklerinde;
HGB:5,76 gr/dl,HCT:%15,7 PLT: 480.000 uL, Retikulosit;
%21,5 (Dtizeltilmis:%7,5) WBC:12.800 uL, MCV: 110
f/1 T.BiL:3,0 mg/dl D.BiL:1,0 mg/dl, LDH:1004 U/L,
(N:120-246) Haptoglobulin: <5,83(N:120-246) mg/dl, tek-
rarl olarak calisilan Direkt Coombs(+3), Indirekt Coomb’s
(+4) olarak saptandi. Gérunttlilemelerinde; Batin USG’de;
Karaciger normal, Dalak boyutu 12,8 cm ile artmis olup
sol over lojunda 6 cm capinda anekoik kistik lezyon sap-
tandi. Toraks BT’de: Akciger parankimi ve mediastinal
yapilar normal, mediastinal Lenfadenomegali yok, Batin
MR’da: Karaciger ve dalak normal, lenfadenomegali yok,
Uterus boyutlari ve parankim yapisi normal, en blyuga
sol overde 5 cm capinda olmak Uizere her iki overde kistler
mevcut olup sag overde izlenen 2,5x3 cm boyutundaki
kistik lezyonda milimetrik boyutta nodiler komponent
izlendi. Yapilan muayenesinde; Transvajinal USG’de
Uterus normal gértintimde, endometrium ekosu; ince, sol
overde 45x49 cm Kistik lezyon, sag over normal saptandi.
Bakilan timor belirteclerinden CA 15-3: 82,6 U/ml (N:0-
31,3) disinda digerleri normal diizeyde saptandi. Total
Abdominal Histerektomi+Bilateral Salpingooforektomi
operasyonu sonrasi ovaryal lezyonlardan alinan 6rnekle-
rin histo-patolojik incelemesinde; sol overde serdéz kista-
denom, sag overde kistadenofibrom izlendi.

Tartisma: Olgumuz OIHA’nin paraneoplastik send-
rom olarak Lenfoproliferatif Hastaliklar ve diger malign
neoplazilerin yaninda benign neoplazilere de eslik edebi-
lecegini gosteren ¢ok nadir bir olgu olup sizlerle paylasma
geregi duyduk. Bu baglamda OIHA tanili hastalara tani-
sal yaklasimda faydali olacagini umuyoruz.

Anahtar kelimeler: Otoimmun hemolitik anemi, over
kistadenofibrom

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

Abstract: 0287 P-172
SAGLIKLI BIiREYLERDE, DEMIR, B12 VE FOLAT
EKSIKLIGi GORULME ORANI. Ulki Ergene!, Emine
Aygér Kabasakal®. 'Sifa Universitesi, Hematoloji Bilim
Dali, Izmir, 2Caldiran Devlet Hastanesi, Van

Giris: Saglikli bir hematopoez i¢in, kemik iliginde sag-
likli bir mikrogevreyle birlikte basta eritropoetin ve andro-
jenik hormonlar olmak tizere yeterli uyaranlar, proteinler
ve Ozellikle de B12 vitamini, folik asit ve demire ihtiyac
vardir. Bu faktorlerden B12 vitamini, folik asit ve demir
hematopoezin besinsel faktorleri olarak adlandirilirlar ve
bunlarin herhangi birinin eksikligi anemi ile sonug¢lana-
bilir. Demir eksikligi anemisi muhtemelen diinyada en
sik gorulen anemi seklidir. Her yasta ve btitiin sosyoeko-
nomik gruplarda gértlmekle birlikte cocuklarda ve genc-
lerde, fakir diyetle beslenenlerde ve dogurganlik cagin-
daki kadinlarda daha siktir. Dlinya saglk orgutinin
verilerine gore; demir eksikligi anemisi diinya ntfusunun
%10-30’unu (yaklasik 1,3 milyar insani) etkilemektedir.
Kadinlarin %50’sinde ve gebelerin %90’ inda hentiz anemi
baslamamis olmakla beraber demir depolarinin ileri
derecede azaldig (demir eksikligi) saptanmistir. vitamin
B12 eksikligi yash hastalarda sik olmakla beraber sinsi
oldugu icin atlanir veya arastirilmaz. EnduUstrilesmis
toplumlarda vitamin B12 eksikligi yaslhlarda prevalansi
yaklasik %20 olarak bildirilmistir. Folat eksikligi diyetteki
alim eksikligi, emilim kusuru, gereksinim artisi ve ilacla-
ra bagli olarak gelisir. Alkoliklerdeki megaloblastik anemi
genellikle folat eksikliginden kaynaklanir.

Materyal-Metod: Calismaya Manisa ilinde en az bir
yildir yasayan, gebe olmayan, bilinen hastaligi olmayan,
fizik muayene ve Oyklide patolojik bulgu saptanmayan,
son 15 gln icinde ila¢ kullanimi olmayan, kendisinde ve
1. derece yakinlarinda kan hastaligi olmadigini belirten,
18-70 yas arasi1 saglikli eriskin gonullta, 813*a kadin
ve 562’si erkek olmak Ulizere toplamda 1375 kisi alindi.
Calismaya katilanlarin her biri i¢cin hemogram ve B12,
folik asit, ferritin degerleri Celal Bayar Universitesi Tip
Fakultesi Biyokimya Laboratuvari’nda calisildi.

Bulgular: Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi
Biyokimya Laboratuvar: referans degerleri; her iki cin-
siyet icin B12 alt smir; 126 pg/ml, Folik asit alt sinir;
3 ng/ml olarak verilmistir. Ferritin i¢in ise, cinsiyetlere
gore referans alt simir1 ayri olarak verilmekteydi. Buna
gore, ferritin alt sinir referans degeri; kadinlar icin 11
ng/ml, erkekler icin 23,9 ng/ml olarak verilmekteydi.
Bu verilere dayanarak calismaya alinan erkek bireylerde
B12, folik asit, ferritin eksikligi sirasiyla 114 (%20,3), 22
(%3,9), 121 (%21,5) kiside saptandi. Calismaya alinan
kadin bireylerde ise, B12, folik asit, ferritin eksikligi
sirastyla 144 (%17,7), 12 (%1,5), 370 (%45,5) saptandi.
(Tablo 1,2,3)

Tam grupta toplam 1375 birey bulunuyordu, kadin-
larda 813 kisiden 450 (%55)’sinde, erkeklerde ise 562
kisiden 211 (%37,5)'inde B12, folik asit ve ferritin dtizey-
lerinden en az birinde dusukluk saptanmistir.

Sonuc: Hicbir sikayeti olmayan fizik muayenesi nor-
mal olan bireylerde bu kadar ytiksek sayida B12, Folat
ve Ferritin dustklugt gortilmesi bize saglikli bireylerinde
kontrol yaptirmasi gerekliligini dtistindtirda.

Anahtar kelimeler: demir eksikligi, B12 eksikligi, folik asit eksikiligi

Tablo 1. Tim grupta B12 eksikligi saptananlar
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Cinsiyet Frekans |Persentil(%)
Normal 448 79,7
Erkek \it B12 Eksik 114 20,3
Total 562 100,0
Normal 669 82,3
Kadin Vit B12 Eksik 144 17,7
Total 813 100,0
Tablo 2. Tiim grupta folik asit eksikli§i saptananlar
Cinsiyet Frekans Persentil(%)
Normal 540 96,1
Erkek Folik asit eksikligi olanlar 22 3.9
Total 562 100,0
Normal 801 88,5
Kadin Folik asit eksikligi olanlar 12 1,5
Total 813 100,0
Tablo 3. Tiim grupta ferritin diisiikligii saptananlar
Cinsiyet Frekans Persentil(%)
Nomal 441 78,5
Erkek Ferritin eksikligi olanlar 121 21,5
Total 562 100,0
Nomal 443 54,5
Kadin Ferritin eksikligi olanlar 370 45,5
[Total 813 100,0
Abstract: 0140 P-173

ILK BASVURUDA LOSEMIi DUSUNULEN VE SEREBRAL
ATROFIiSi BULUNAN BIR SUT COCUGU: MATERNAL
EKSIKLIGE IKINCIiL AGIR B12 EKSIKLiGi. Ebru
Yilmaz Keskin', Hilal Kabasakal?, Hiilya ince®, Mahmut
Keskin?®, Mahir igde?, Banu Giilcan Oksiiz2. Samsun
Egitim ve Arastrma Hastanesi, Pediatrik Hematoloji ve
Onkoloji, Samsun, 2Samsun Egitim ve Arastuma Hastanesi,
Cocuk Sagligt ve Hastaliklari, Samsun, *Samsun Egitim ve
Arasturma Hastanesi, Cocuk Noérolojisi, Samsun, *Samsun
Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Kardiyolojisi, Samsun

Girig: Sut cocuklugu doneminde B12 vitamini eksik-
ligine bagli megaloblastik anemi nadirdir. Bu durum
genellikle, annesinin B12 depolar1 yetersiz olan ve sadece
anne sutl ile beslenen bebeklerde gorulir.

Olgu: Istahsizlik sikayeti bulunan 12 aylk bir kiz
cocugu, basvurudaki hepatomegali, agir anemi (Hb 2.6 g/
dl) ve trombositopeni bulgulari nedeniyle, 16semi 6n tani-
siyla merkezimize yonlendirildi. Bliytume-gelisme geriligi
bulunan ve sadece anne stitl alan olgunun ileri deger-
lendirmesinde, maternal eksiklige ikincil B12 vitamini
eksikligi bulundu. Denver II nérogelisimsel testinde belir-
gin gerilik bulunan hastanin kranial manyetik rezonans
gorunttilemede serebral atrofisi mevcuttu. Eritrosit sus-
pansiyonu, intramutskiiler B12, multivitamin preparati,
enteral beslenme solisyonu ve oral demir (2. haftadan
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itibaren) baslanan hastanin tedavi sonrasinda cevreyle
ilgisinde, istahinda ve viicut agirliginda belirgin artis ve
noéromotor aktivitisinde ilerleme kaydedildi. Hematolojik
bulgular1 tamamen dtzeldi. Ancak, nérogelisimsel aci-
dan, tedaviden 4 ay sonra, yasitlarina goére halen gerilik
oldugu gozlendi.

Sonuc-Tartigsma: Geri déontissiimstiz norolojik hasar-
lara yol agabilen infantil B12 vitamini eksikliginin énlen-
mesi icin, gebe kadinlara yeterli B12 desteginin saglan-
mast ve bu destegin emzirme doénemi boyunca strdi-
rilmesi 6nemlidir. Bir diger yaklasim ise, B12 eksikligi
yonunden riskli olan toplumlarda, yenidogan déneminde
uygun taramalar yapilarak, gerekli olgularda, eksikligin
erken dénemde giderilmesidir.

Anahtar kelimeler: Vitamin B12, Stt cocugu, Maternal

Sekil 1. Kranial MR Goriintiisi-|
Kranial MR Goriintiisi-Il

Sekil 2. Olgunun beyin MR'inda bilateral frontal ve frontoparietal serebral
atrofi gortintiist

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi
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Abstract: 0093 P-174
TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK PURPURA ILE
PREZENTE OLAN SLE OLGUSU: OLGU SUNUMU.
Hava Usktidar Teke!, Déndti Usktidar Cansu?, Eren
Gunduiz!, Olga Meltem Akay!, Cengiz Korkmaz?,
Zafer Gtilbag®. !Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip
Faktiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim
Dali, Eskisehir, 2Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip
Fakiiltesi, I¢ Hastaliklart Anabilim Dals, Romatoloji Bilim
Dali, Eskisehir, >Anadolu Saglik Merkezi Hastanesi, Kemik
Iligi Transplantasyon Merkezi, Gebze, Kocaeli

Giris: TTP, trombositopeni, mikroanjiyopatik hemoli-
tik anemi, ates ve noérolojik veya renal bulgularla karak-
terize hayat: tehdit edici bir hastaliktir. TTP, maligniteler,
enfeksiyonlar, gebelik, SLE gibi cesitli konnektif doku
hastaliklar1 ve ilaclara bagli olarak da gortilebilmekte-
dir (1). SLE ile TTP ayni anda gorulebilecegi gibi, SLE
tanisindan yillar sonra da TTP ortaya cikabilmektedir.
TTP tanisindan yillar sonra ise SLE hastaliginin ortaya
cikmasi nadirdir (2).

Olgu: 34 yasinda bayan hasta. Mide bulantisi, ates ve
gozlerde sarilik sikayeti ile bir saglik merkezine basvuran
hastaya Uist solunum yolu enfeksiyonu dustintlerek anti-
biyotik tedavisi baglanmis. Sikayetleri gecmeyen hasta alt
ekstremitede petesiyal dékunttiler de olusmasi Uzerine
acil servise basvurmus. Fizik muayenesinde bilin¢ acik,
koopere-oryante, konjuktivalari soluk, skleralar ikterik,
alt ekstremitede petesiyal dékiuntiler saptandi. Hb 6,2
gr/dl, hematokrit 17,6, 16kosit 4500/mm?3, absolil not-
rolfil sayis1 (ANS) 3200/mm?, absoll lenfosit sayis1 (ALS)
1100/mm?, platelet 6000/mm?, eritrosit sedimentasyon
hizi 28mm/h, c-reaktif protein (CRP) 0,470, PT, a-PTT,
fibrinojen normal, laktat dehidrogenaz (LDH) 2003 IU,
T.Bilirubin 6,9 mg/dl, D.Bilirubin 0,81 mg/dl, direkt
coombs negatif, haptoglobin <5,83, retiktlosit indeksi
yuksek, ANA neagtif, periferik yaymada eritrositlerde
fragmantasyon izlendi, trombosit gortilmedi. Kemik iligi
aspirasyonunda megakaryositler yeterli, normal myeloid
eritroid elemanlar izlendi. Hastaya‘TTP’tanis1 konularak
plazma degisimi (PD) ve metil prednisolon tedavisi baslan-
di. PD’nin 8.glint bayilma, bilin¢ bulanikligi ve konusma
guclugt gelisen hastanin plazma degisimi sabah-aksam
seklinde gtinde 2 keze ¢ikarildi. TTP’nin direncli olmasi ve
norolojik bulgularin ortaya ¢ikmasi nedeni ile rituksimab
tedaviye eklendi. Rituksimab tedavisinden 1 hafta sonra
Hb 8,6 gr/dl, platelet 126000/mm?3, LDH 352, T.Bilirubin
ve D.Bilirubin degerleri normal degerlere ulasti. Plazma
degisimi haftada 3, haftada 2 ve haftada 1 seklinde azal-
tilarak kesildi. TTP tanisindan 1 yil sonra ylizde dokintu
(malar ras) acgisindan ANA, antidsDNA testleri calisilan
hastanin ANA pozitif, antidsDNA pozitif, ENA panelinde
SS-A pozitif, C3-C4 normal, lupus antikoagiilani negatif
saptandi. TTP tanis: sirasinda bakilan ANA testi negatif
saptanan hastaya‘malar ras, l6kopeni (3700/mm?), ANA
ve antids-DNA pozitifligi'nedeni ile ’SLE’tanis1 konularak
hidroksiklorokin tedavisi baslandi.

Tartisma: SLE ve TTP iki farkl klinik antite olup over-
lap ozellikler gosterebilir. SLE ve TTP’nin bir arada gortl-
me insidansi tam olarak bilinmemektedir (3). Literattirdeki
olgular agirlikli olarak SLE’nin basglangi¢ bulgusu olarak ya
da SLE takipleri sirasinda ortaya ¢ikan TTP olgular seklin-
de gorulmektedir (2). TTP tamisindan 1-2 hafta sonra SLE
tanis1 konulan bir olgu literattirde mevcut olmasina ragmen
aylar sonra tani konulan olgular mevcut degildir (4).
Anahtar kelimeler: TTP, SLE

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

Abstract: 0452 P-175
HiPOPROLIFERATIF ANEMIDE ENDOKRIN
NEDENLERiI UNUTMAYALIM. Sema Akinci!, Tuba
Hacibekiroglu?, Imdat Dilek!'. !Atatirk Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, ?Edirne Devlet
Hastanesi, Hematoloji, Ankara

Eritrosit yapiminda btiytime faktorleri ve hormonlarin
(eritropoetin, tiroid ve kortikosteroid hormonlar) etkisi
6nemlidir. Tim anemi olgularinin %75’ hipoprolifera-
tif 6zelliktedir. Biz de anemi ayrici tanisinda endokrin
nedenlere dikkat cekmek icin, panhipopituitarizm sapta-
nan olguyu paylasmak istedik.

Olgu: 36 yasinda erkek hasta halsizlik yakinmasi
ile hematoloji poliklinigine basvurdu, Ozgecmisinde 5
yil o6nce trafik kazasina baglhh kafa travmas: gecirdigi
ve kafa kemiginde kirik oldugu ve bu dénemden sonra
saclart disinda tim vicut killarinin dokalduga 6grenildi.
Testlerinde hb:7,2 g/dl idi. Kemik iligi biyopsisinde kemik
iligi seltilaritesi %30 olarak saptandi. Hasta takibe alindi,
yaklasik 3 ay sonraki hb:6,5 g/dl saptaninca kars: taraf-
tan kemik iligi biyopsisi tekrarlandi. Kemik iligi biyop-
sisinde onceki ile uyumlu kemik iligi hiposelilaritesi
saptandi. Hasta hipoproliferatif anemi 6n tanaisi ile takibe
alindi. Yaklasik 1 hafta sonra ates ve biling bulaniklig
o6n tanis: ile enfeksiyon hastaliklari klinigine yatirildi.
Yapilan incelemede 6ncelikli viral enfeksiyon distnuldu.
Istenen rutin tetkiklerinde TSH: 2.67 ST3: 1,18 ST4: 0,46
saptanan hasta endokrinoloji tarafindan degerlendirildi.
Hastadan istenen 6n hipofiz hormon paneli sonuclari
panhipopittiitarizm ile uyumlu idi. Hastaya panhipopi-
thitarizm tanisi ile dekzametazon 5 mg tb glinde 1 kez
baslandi. 3 gin sonra L-tiroksin 25 mcgr/gtun eklendi.
Hastanin ilk haftasinda kontrol hemoglobini 10 g/dl’ye
yukseldigi gértlda.

Bu olgu ile, hipoproliferatif anemilerde halsizlik,
cabuk yorulma gibi endokrin hastaliklarda da gortlebilen
semptomlar hastanin anemisine baglanarak, altta yatan
endokrin hastaligin tani1 almasini geciktirebilecegine dik-
kat cekmek istedik.

Anahtar kelimeler: hipoproliferatif anemi, hipopittiitarizm

Abstract: 0602 P-176
INTRAVENOZ IMMUNGLOBULIN TEDAVISININ
HEMATOLOJIK BIR TOKSISITESI: COOMBS (+)
HEMOLITIK ANEMi. Mediha Akcan, Yusuf Ziya
Aral. Adnan Menderes Universitesi Tiyp Fakiiltesi, Cocuk
Hematoloji Bilim Dali, Aydin

Intravenéz immunglobulin (IVIG) tedavisi alan kisilerde
%5-10 oraninda yan etki goruldigt bildirilmektedir.
En sik gortilen yan etkiler bas agrisi, bulanti, ates,
urtiker ve hipertansiyondur. Tromboz, anafilaksi,
pulmoner 6dem ve hemolitik anemi gibi yasami tehdit
eden yan etkiler %1 oraninda goértulmekte ve daha cok
yiiksek doz kullanimlarinda ortaya cikmaktadir. Immtin
trombositopenik purpura (ITP) tanisi ile IVIG verilen ve
Coombs pozitif hemolitik anemi gelisen bir cocuk hasta
nadir goraldtiga icin sunulmustur.

Olgu: Uc yasinda erkek hasta 2-3 gindir viicudun-
da morluklarin olmasi nedeniyle basvurdu. Iki hafta
6nce ust solunum yolu enfeksiyonu gecirme oOykust
mevcuttu. Fizik muayenesinde yumusak damakta islak
petesi, ylztinde ve ekstremitelerinde yaygin petesi ve
ekimozlari mevcuttu. Organomegali ve lenfadenopatisi
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yoktu. Hemograminda hemoglobin: 11.1 gr/dl, l6kosit
sayisi: 8670/mm?3, trombosit sayisi: 2000/mm?, MPV:
9.1 fl idi. Periferik yaymasinda atipik hticre gortlmedi,
trombositler nadir tekli idi. Biyokimyas: normal, direkt
Coombs testi (-) idi. ITP tanisiyla 1 gr/kg dozunda IVIG
verildi. Ikinci gin kontrol hemograminda trombosit sayi-
si: 14.000/mm? ve diseti kanamasi1 oldugu icin IVIG 1
gr/kg tekrarlandi. Infiizyon sirasinda bas agrisi, kusma
ve ates gortildu. Ikinci inflizyonun bitiminden 40 saat
sonra olgunun soluklastig1 ve idrar renginde koyulasma
oldugu fark edildi. Hemoglobin: 5.6 gr/dl, 16kosit sayisi:
41980/mm?®, trombosit sayisi: 44000/mm?3, MCV: 86 fl,
RDW: 13.1, MPV: 11.9 ], total bilirubin: 1.8 mg/dl, direkt
bilirubin: 0.6 mg/dl, LDH: 647 U/L, direkt Coombs: IgG
(4+), kan grubu: A Rh (+) idi. Periferik yaymasinda %52
lenfosit, %44 PNL, %1 monosit, %1 ¢omak, %1 eozinofil,
%1 metamyelosit, %3 normoblast, anizositoz ve nadir
sferosit mevcuttu. IVIG tedavisine bagli hemolitik anemi
dustintldt ve eritrosit stispansiyonu verildi. Alti aylik
izlemde hemolitik anemi ve trombositopeni gézlenmedi.
Tartisma ve Sonug: IVIG buittin kan gruplarini iceren
ve saglikli binlerce vericilerden elde edilmis olan plazma
havuzundan hazirlanir. Hazirlanan havuzdaki O kan
grubu plazma oranina gore IVIG preparatlari degisen
oranlarda A veya B kan grubu antijenlerine kars1 antikor
icerir. IVIG tedavisi alan olgularin blyuk ¢ogunlugunda
direkt veya indirekt Coombs testi pozitiflesir. Fakat olgu-
larin cok azinda hastamizda oldugu gibi klinik olarak
anlamli hemolitik anemi gelismektedir. Hemolitik anemi
gelisimini 6ngérebilmek zordur. IVIG tedavisi 6ncesi ve en
az 48-72 saat sonrasinda hemogram, bilirubin, LDH ve
direkt coombs kontrolti yapmak bu komplikasyonu tespit
etmede fayda saglayabilir.
Anahtar kelimeler: IVIG, toksisite

Abstract: 0453 P-177
ACIL SERVISTEKi 21 YASINDAKi HEMOGLOBINi
3.2G/DL OLAN ATESLi IKTERIK HASTA:OLGU
SUNUMU. Sema Akinci!, Tuba Hacibekiroglu?, Tekin
Guney!, Imdat Dilek'. !Atatiirk Egitim ve Arastuma
Hastanesi, Hematoloji Klinigi, 2Edirne Devlet Hastanesi,
Hematoloji

Pure red cell aplazi, kemik iliginde eritroid prokurser-
lerde azalma, retikiilositopeni ve derin anemi ile karak-
terize nadir gortilen bir tablodur. Eriskinlerde gortlen
kazanilmis PRCA formu genellikle idiopatik olmasina
ragmen, large grantiler lenfositik 16semi, MDS, timoma,
antieritropoetin antikorlari, ilaglar, ABO uyumsuz alloje-
nik ilik nakli, lenfoproliferatif hastaliklar ve otoimmunite
etyolojide rol alabilir. Biz de derin anemi ile acile basvu-
ran, parvovirus B19 enfeksiyonuna bagli PRCA olgusunu
sunmak istedik. 21 yasindaki kadin olgu 3-4 gtundur
ates, bogaz agris1 yakinmalarina eklenen asir1 halsiz-
lik nedeniyle basvurdugu acil serviste degerlendirildi.
Hastanin hb:3,2 g/dl, total bilirubin:3,6 mg/dl, indirekt
bilirubin:3,1mg/dl, LDH: 489 saptandi. Hastanin perife-
rik yaymasinda eritrositler normokrom normositer, yer
yer sferositler mevcuttu, retiktilosit boyamasi ise retikti-
lositopenik olarak degerlendirildi. Viral etyolojiye yonelik
(hepatit B, C, HIV, toxoplasma, EBV, CMV, Parvovirus
B19) serolojik testler istendi. Kemik iligi aspirasyon
degerlendirmesinde, eritroid seride azalma, iri ntikleus ve
nukleusunda inkltizyon cisimcigi izlenimi veren partikil-
ler iceren dev eritroblastlar izlendi (Sekil). Grantlositer
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ve miyeloid seri normal olarak degerlendirildi. Hastanin
takiplerinde bilirubinleri geriledi, human parvovirus B19
IGM pozitif olarak saptanmasi lizerine parvovirus B19
enfeksiyonuna bagl kazanilmis pure red cell aplazi dusi-
nuldu. Takiplerinde hemogrami normale geldi.

Biz de bu olguyu ek hematolojik veya immunsupresif
hastaligi olmadan literattirdeki en dustk hb dizeyine
sahip olan parvovirus B19 enfeksiyonuna baglh PRCA
olgusu olmasi nedeniyle paylagsmak istedik.

Anahtar kelimeler: pure red cell aplazi, parvovirus B19

Sekil 1. Kemik iliginde intraseliler inklizyon cisimcigi iceren dev eritroblastlar

Abstract: 0176 P-178
C-REAKTIF PROTEININ COK YUKSEK SEVIYELERI
ORAK HUCRELI HASTALARDA AKUT GOGUS
SENDROMU GELISIMI iCIN KLINISYENLERI UYARICI
OLMADIR. Can Acipayam', Sadik Kaya?, Mehmet
Rami Helvaci®, Gil ilhan*, Géntil Oktay®. ‘Department
of Pediatric Hematology and Oncology, Medical Faculty of
the Mustafa Kemal University, Hatay, Turkey, 2Department
of Pediatric, Hatay Antakya State Hospital, Hatay, Turkey,
3Department of Internal Medicine, Medical Faculty of the
Mustafa Kemal University, Hatay, Turkey, *Department
of Hematology, Hatay Antakya State Hospital, Hatay,
Turkey, *Hemoglobinopathy Center, Hatay Antakya State
Hospital, Hatay, Turkey

Amac: Akut gogis sendromu (ACS) enflamasyon ve
doku iskemisi iligkilidir. C-reaktif protein (CRP) siste-
mik inflamasyon bir belirtecidir. Bu ¢alismanin amaci,
CRP ve siddetli ACS arasinda bir iliski olup olmadigini
belirlemektir.

Gere¢c ve Yontem: 2012 ve 2014 yillar1 arasinda
orak hucreli anemili ACS’Iu 23 hasta ve ACS’suz (komp-
likasyonsuz vazo-okluiziv krizler) 20 hastayr kapsayan
agril kriz ile hastanede yatan 43 hasta (aralik: 4-18 yas,
ortalama: 11.4 yil) bu ¢alismaya alindi. Retrospektif veri-
ler yatan hastalarin tibbi kayitlarindan elde edildi. ACS,
basvurudan sonra ve taburcudan 6nce akciger grafisinde
yeni pulmoner infiltrasyonun olmasi olarak tanimlanmis-
tir. CRP seviyeleri BN II nefelometre kullanilarak 6élctildi.
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Bulgular: ACS’lu hastalarin hastanede kalig stre-
si ortalama 9.9 gin (dagilim 7-18 glin) iken ACS’suz
hastalarin kalis stresi 5.2 giin (dagiim 2-10 gun) idi,
(p=0.001). ACS’lu olgularin %91’inde, ilk 72 saat icinde
ACS gelisirken kalan %9 olgu vazo-okltiziv krizle bagvur-
du ancak hastanede kalislarinin 5. ve 7. glinlerinde ACS
gelisti. Basvurudaki CRP seviyeleri ACSlu hastalarda
ACS’suz hastalardan belirgin olarak ytiksek bulunmus-
tur (p=0.001).

Sonuc¢: Biz orak hticre hastaligi olan cocuklarda
CRPnin ACS’da iligkisini calistik. Yuksek CRP, orak
hticre hastaligi olan tiim ACS’Iu hastalarda saptanmistir.
CRP, orak htuicre hastaligi olan bireylerde ciddi ACS igin
haberci ve Gsttin bir tanisal belirte¢ olabilir.

Anahtar kelimeler: Orak hticre hastaligi, akut gogus sendromu,
C-reaktif protein

Abstract: 0155 P-179
DEMIiR EKSIKLiGINE BAGLI TROMBOSITOPENI;
NADIiR GORULEN BiR OLGU SUNUMU. Senar Ebinc!,
Erdal Kara?, Ramazan Esen?, Cengiz Demir?. !Ytiztincii
Yil Universitesi Tip Fakliltesi, I¢c Hastaliklart Anabilim Dali,
Van, ?Yiiziincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji
Bilim Dali, Van

Demir eksikligi anemisi beslenme bozukluguna bagh
olarak gortilen en sik ikinci hastaliktir. Demir eksikligi ile
beraber trombositozis gortlebilmektedir. Bu durum aktif
kanayan hastalarda daha siktir. Trombositopeni demir
eksikligi anemisi ile birlikte nadir goértltir ve bu durum
daha ¢ok demir replasmani esnasinda gorulebilmektedir.

Olgu: Klinigimize halsizlik, yorgunluk ve uzun stre-
dir devam eden adet kanamalari nedeni ile basvuran 32
yasinda kadin hastanin yapilan fizik muayenesinde kon-
juktivalarda solukluk, ¢arpinti ve tim kardiyak odaklar-
da pansistolik tftirtim mevcut idi. Hepatosplenomegali ve
lenfadenopati izlenmedi. Hastanin yapilan tetkiklerinde
Hb: 3,1 gr/dl (11-18gr/dl), MCV 52 fl (80-100f1l), Nétrofil
4,6x10°/ml (2-8x10°/ml), lenfosit 1x10%/ml (1-5x10%/
ml), WBC 5,9x10%/ml (4-11x10%/ml), Trombosit 63x103/
ml (150-400x10%/ml), Demir 40ug/dl (37 — 145 ug/dl),
Demir Baglama Kapasitesi 393ug/dl (112 - 346 ug/dl),
Ferritin 3ng/mL, ALT 10U/L (0-41), AST 12 U/L (0-31),
Total Bilirubin 0,6 Mg/Dl (0 — 1), LDH 206 U/L (240-
480), Direk ve indirek coombs testleri negatif, Kreatinin
0,7mg/dl(0,4-1,2mg/dl), Folat:6,2 ng/ml(3-17), Vitamin
B12 335pg/ml (193-987), HbsAg negatif, Anti HCV neag-
tif, Anti HIV negatif, Brusella tip agltitinasyon negatif
olarak saptandi. Hastanin bakilan periferik yaymasinda
eritrositler ileri derecede hipokromik mikrositer, trom-
bosit sayisi 60.000/microL civarinda idi. Granulositer
ve lenfositer seri normal morfoloji ve maturasyondaydi.
Pelvik ultrasonografide uterus fundus dtizeyinde 4x2
cm’lik myom tespit edildi. Hastaya demir II stilfat teda-
visi baslandi. Hastanin takiplerinde gtinltik hemoglobin
degerlerinde yukselme, trombosit sayisinda 6nce diisme
izlendi. Trombosit sayis1 60.000/microL’den 15.000/
microL’ye kadar duistti. Daha sonra tedrici ytkselerek
>100.000/microL’ye kadar cikti. Yeterli dlizeyde demir
bulunmadigl dénemde eritropoietin trombopoezi stimtile
etmektedir. Uygun dtizeyde demir miktar1 bulundugu
zaman ise eritropoietin eritropoezi daha o6ncelikli ola-
rak aktiflestirmekte ve megakaryopoezin gecici olarak
baskilanmasina sebep olmaktadir. Bizim vakamizda da
demir tedavisi baslandiktan sonraki trombositopeninin
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derinlesmesinin sebebi muhtemelen demir replasmani ile
birlikte megakaryopoezin gecici olarak baskilanmasi idi.
Sonug¢ olarak; demir eksikligi anemisinde trombosi-
topeni izlenebilmektedir. Demir replasmani ile bu durum
daha da artabilmektedir. Anemi ve trombositopeni ile
basvuran hastalarda demir eksikligi tespit edildigin-
de ITP dustinmeden once ilk olarak demir replasmani
yapilmalidir.
Anahtar kelimeler: Demir Eksikligi Anemisi, Trombositopeni

Abstract: 0285 P-180
3.KUSAK SEFALOSPORINLERE BAGLI NADIiR BiR
YAN ETKI:HEMAOLITIK ANEMIi. Derya Akarken,
Seval Akay, Emin Taskiran, Utku Soydemir, Zeynep
Altin, Harun Akar. Tepecik Egitim Arastuma Hastanesi,
Dahiliye Anabilim Dali, Izmir

Giris: flaca bagh hemolitik anemi (IBHA), ilaca karst
olusan antikorlarin eritrositlerle reaksiyona girmesi sonu-
cu eritrositlerin intravaskuiler veya ekstravasktiler alanda
yikimi ile karakterize olan immunolojik bir durumdur.
Otoimmun hemolitik anemilerin alt tipi olup yetiskinlerde
oldukca seyrek goriiltir. IBHA’nin ise en sik nedeni 2. ve
3. kusak sefalosporinlerdir. Bu yazida, idrar yolu enfeksi-
yonuna bagl sefaperazon sulbaktam ve vankomisin teda-
visi sirasinda hemolitik anemi gelisen olgu sunulmustur.

Olgu: 70 yasinda erkek hasta, hipertansiyon,kronik
bobrek yetmezligi ve serebrovaskuler hastalik tanilar
olup, son 1 yildir yataga bagl olarak takip edilen ve
antihipertansif tedavi digsinda bir ila¢ kullanim oykust
olmayan hasta son 2 gtndir genel durumunda bozul-
ma, ates, oral alim azligi olmas: Uzerine acil servise
getirilmis. Vital bulgular ates yuksekligi (38,7°C) disin-
da olagan. Sistemik muayenesinde sag total hemipleji
disinda olagan. Laboratuvar degerlerinde wbc: 11.1K/ul,
hemoglobin(Hb):10.3 gr/dl, trombosit: 159.000K/ul, tre:
294 mg/dl, kreatinin: 5.7mg/dl, total biluribin(Tb):0.54
mg/dl, direkt biluribin (Db): 0.11 mg/dl, tit’de 16kosit:
3+ olmasi Uzerine idrar yolu enfeksiyonu dustntlerek,
idrar kulttrd alindiktan sonra enfeksiyon hastaliklar:
klinigi tarafindan interne edildi. Onceki idrar kultiir ve
antibiyogram sonuglarina goére doz ayar1 yapildiktan
sonra intravendz vankomisin 5 glinde 1 gr ve sulpere-
zon 2x1gr tedavisi baslandi. Hastanin ertesi gtin alinan
hemogram kontrollerinde Hb:5.4gr/dl saptanmas: ve
muayenesinde aktif kanama bulgusu olmamas: lizerine
ic hastaliklar klinigine konstlte edildi. Periferik yaymada
her alanda 2-3 adet sistosit ve sferositler mevcut olup
eritrosit seride anizositoz ve poikilositoz saptandi. Direkt
coombs testi 3+ ve Ldh:797 U/L Tb:1.71 mg/dl, Db:0.83
mg/dl olarak saptanmasi tizerine hastada sefaperazon ve
vankomisin kullanimina bagll immun hemolitik anemi
dustunutlerek tedavisi kesildi. IV Meropenem 1x500mg
ve steroid tedavisine gecildikten sonra dahiliye servisine
takip ve tedavisinin devami i¢in devir alindi. Hastanin
laboratuar degerleri ve periferik yaymas: gtnltik olarak
izlendi. Steroid tedavisi sonrasi,iclincii gintnden itiba-
ren hemoglobin diizeyinde kararli bir ytkselis gozlendi
ve periferik yaymasinda sistosit sayisi azaldi. Tedavisi 14
gline tamamlanarak kesildi. Taburculuk sonrasi hemog-
lobin takiplerinin normal dlizeylerde seyrettigi ve 3 hafta
sonra coombs testinin negatiflestigi gozlendi.

Sonuc: Bu olguda 3. kusak sefalosporinlerin kulla-
nimi sirasinda gelisebilecek ani Hb. dustkltigtinde nadir
bir yan etki olsa da otoimmun hemolitik aneminin g6z
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6ntnde bulundurulmas: ve mevcut tedavinin en kisa
stirede kesilmesi gerekliligine dikkat cekmek istedik.
Olgumuzda da gozlendigi gibi, tedavi kesildikten sonraki
3. glinde Hb. degerlerinde ylkselme ve 3. haftada coombs
testlerinde normale dénme hem taninin dogrulanmasin-
da hem de tedavi etkinliginin saptanmasinda 6nemlidir.
Anahtar kelimeler: anemi, ilag, sefalosporin

Abstract: 0103 P-181
ALTINCI AYDAN ITIiBAREN DEVAM SUTU ILE
BESLENMENIN BEBEKLERDE HEMOGRAM VE DEMIR
PARAMETRELERI UZERINE ETKiSi (PRELIMINER
CALISMA). Hilmi Apak!, Nihal Ozdemir!, Gtilen
Tuysuz!, Busra Kutlubay!, Ethem Ergin6éz?, Mine
Kucgur®. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji
Bilim Dali, Istanbul, 2Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Halk
Saghgt Anabilim Dali, Istanbul, *Cerrahpasa Tip Fakiiltesi,
Biyokimya Anabilim Dali, Istanbul

Giris: Beslenme bozuklugu, demir eksikligi anemisi,
cinko eksikligi ve bunlara baglhh sorunlar Dunyada ve
Tuarkiye’de stt cocukluk déneminin énemli saglhk sorun-
larindandir. Calismanin amaci anne slUttintn tek basina
yetersiz kaldig1 6. aydan itibaren beslenme yetersizligi
olan sut cocuklarinda ek gidalarin verilmesinin ek gida
verilmeyen kahvalt1 ve sebze ¢orbasi gibi besinlerle bes-
lenen stt cocuklariyla karsilastirilarak bu cocuklardaki
demir ve cinko dtizeyleri ile birlikte beslenme ve gelisme
durumlarini karsilastirmaktir.

Gerec ve Yontem: Calismaya Istanbul ilinin cesitli
bolgelerinden 6-9 aylik 84 saglikli stit cocugu alinmistir.
Saglik kontroltinden gecirildikten sonra agirliklarina gére
beslenme problemi olmayan, demir depolar:i yeterli ve
agirhiklar1 10. persantil tizeri bebekler kontrol grubuna
alinmis, calisma grubunu ise tartilar1 3. persantil tizerin-
de olan, anne sttt alamayan, yeterli ve dengeli beslen-
meyen ve kronik hastaligi olmayan, premattire olmayan
hastalar olusturmaktadir. Buittin bebekler baslangictan
itibaren 3 ay boyunca takibe alinarak evlerinde ziyaret
gerceklestirilmistir. Her kontrolde boy, agirlik, bas cevre-
si, fizik muayene bulgular: kontrol edilerek aylik hemog-
ram, demir, demir baglama, ferritin, ¢inko, antioksidan
kapasite tetkikleri yapilmig, beslenme yetersizligi olan,
anne sUtl alamayan sut cocuklarina beslenmelerine
devam sutd (Bebelac) ilavesi yapilmistir. Calismanin
sonunda U¢ aylik degerler karsilastirilarak ek besinin
incelenen parametreler tizerindeki etkisi saptanmustir.

Bulgular: Devam sttt alan bebeklerin MCV ve demir
degerlerinin takipte istatiksel olarak anlamli derecede art-
tig1 gosterildi. Kontrol grubunun ise MCV degeri anlamli
olarak dustd. Ferritin degerleri, devam suti alan bebek-
lerde takipte ortalama 53,2441,8 mg/L'den 64,7+89,7
mg/L’e yukseldi, kontrol grubunda ise 42,8+34,0
mg/L’den 34,6+29,3 mg/L’e dlistii. Son ferritin 6l¢timleri
icin ¢calisma ve kontrol grubu karsilastirildiginda, ¢calisma
grubunun degerleri anlamli olarak daha ytiksekti.

Sonuclar: Bu degerlendirme sonucunda devam suti
ile beslenen bebeklerde istatistiksel olarak anlamli sekil-
de boy, kilo ve bas cevresi gelisimi gozlenmistir. Yine
devam sttu ile beslenen bebeklerde standart anne stta
Onerisi ile beslenen bebeklere benzer boy, kilo ve bas ¢ev-
resi gelisimi saglanmistir. Devam stitl ile beslenen bebek-
lerin bas cevresi persentil degerleri standart anne sttt
Onerisi ile beslenen bebeklere gére anlamh olarak artmis-
tir. Devam sttt ile beslenen bebeklerin demir depolarinin
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takipte arttigi gozlenmistir. Standart anne sttt Onerisi
ile beslenen bebeklerde ise demir depolarinin azalmasi
dikkate degerdir. Sonug olarak bebeklere ikinci alt1 ayda
ilave tamamlayici devam sutl ilavesi ile yetersiz beslenen
bebeklerin hem gelisimlerini normale getirmistir, hem de
anemi parametrelerini, demir depolarini dtizeltmistir.
Anahtar kelimeler: demir eksikligi anemisi, devam sttt

Abstract; 0146 P-182
AGIR B12 VITAMINI EKSIKLiGI TANILI 21 AYLIK
OLGUDA B12 TEDAViSi SONRASINDA ISTEMSiz
HAREKET GELiSiMi. Ebru Yilmaz Keskin. Samsun
Egitim ve Arastuma Hastanesi, Pediatrik Hematoloji ve
Onkoloji, Samsun

Giris: B12 vitamini eksikligi, stit cocuklugu dénemin-
de gelisme geriligi, hipotoni, letarji, apati yaninda istemsiz
hareketler ve nébet ile iliskilendirilmistir. Istemsiz hare-
ketler, B12 eksikligi nedeniyle basvuran bir hastada,
tedavi 6ncesinde gortlebildigi gibi, B12 tedavisi baslan-
diktan sonra gunler icerisinde de, akut ve gecici olarak
gelisebilir. Literattirde, B12 tedavisi sirasinda istemsiz
hareket gelisimi, ilk kez, 1997 yilinda Grattan-Smith ve
ark. tarafindan bildirilmistir; bu durum, nadir gértlen
ve patofizyolojisi halen tam olarak aydinlatilmamis bir
konudur.

Olgu: Rutin tetkikler sirasinda makrositik anemi
(Hb 5,4 g/dl; MCV 109,3 fl) bulunan ve agirlikli olarak
anne stti ile beslenen 21 aylik kiz olgudan istenen ileri
tetkiklerde, annedeki eksiklige ikincil agir B12 vitamini
eksikligi bulundu (Tablo). Annenin hayvansal gidalari
yetersiz tukettigi bilgisi alindi. Mikrosefalisi olan olgunun
Denver II gelisimsel test sonucu anormal olarak degerlen-
dirildi. Olguya intramusktler B12 yerine koyma tedavisi
baslandi. Cevreyle ilgisinde artis fark edilen hastada,
tedavi baslangicindan 3 glin sonra basta titreme seklinde
istemsiz hareketler ortaya c¢ikti. Biling degisikligi gozlen-
medi. Istemsiz hareketlere yénelik herhangi bir tedavi
baslanmayan olguda bu durum hafifleyerek 3 glin iceri-
sinde tamamen kayboldu.

Sonuc-Tartigma: Agir B12 eksikligi olan stit ¢ocuk-
larinda istemsiz hareketler, yerine koyma tedavisi sonra-
sinda da gelisebilir. Bu durumun nedeninin, agir eksiklik
déneminin ardindan, B12 vitamininin ani sekilde elde
edilebilir olmasiyla, kobalamin ve folik asit yolaklarinin
asir sekilde uyarilmasi ya da hiperglisinemi gelisimi ola-
bilecegi dtisiintilmektedir. Genellikle glinler ya da birkac¢
hafta icerisinde dtizelen bu durum i¢in, klinik tablonun
siddetine gére, medikal tedavi (klonazepam gibi) gereke-
bilir; baz olgularda ise, ila¢ tedavisi baslanmadan kisa
sUre icerisinde diizelme gortlebilir.

Anahtar kelimeler: Vitamin B12, Titreme, Istemsiz Hareketler

Tablo 1. Olgunun ve annesinin bagvurudaki bulgular

Olgu Anne
Hemoglobin (g/dL) 54 12,5
MCV (fL) 109,3 93,7
Serum B12 (pg/mL) <150 <150
Plazma homosistein (umol/L) >50,0 141
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Abstract: 0329 P-183
HEMOGLOBIN D VE TALASEMININ BIRLIKTE
KALITIMI. Zafer Bicake¢i. Kafkas Universitesi Tip
Fakiiltesi, Cocuk Saglhg: ve Hastaliklart Anabilim Dal,
Cocuk Hematolojisi, Kars

Normal hemoglobin zincirlerindeki amino asitlerde-
ki yer degisikligi, cesitli fizyon ve mutasyonlarla ortaya
cikan anormal hemoglobinler Turkiye'de p-talasemi’den
sonra en sik gorulen hemoglobinopatilerdir. Hemoglobin
sentezindeki kalitsal anormallikler bir ya da daha fazla
hemoglobin polipeptid zincirlerinin azalmis sentezine veya
yapisal olarak anormal hemoglobin varyantlarina bagh
gelisir. Hemoglobinin yapisinda bulunan globin zincirlerinin
yapilarindaki aminoasit degisikligi ile anormal hemoglo-
binler veya hemoglobin varyantlar1 olusmaktadir. Bu degi-
sim pek cogunun fonksiyonunu degistirmedigi gibi klinik
bir semptom da gdstermemektedir. Ulkemizde belirlenen
anormal hemoglobinlerden en 6énemlisi Hb S olup, daha
az oranda Hb D Los Angeles (3-121) ve Hb O Arab (3-121)
gortilmektedir. Ulkemizde talasemiden sonra {iglincii en
sik anormal hemoglobin HbD olmasina ragmen talasemi ve
HbD’nin birlikte kalitimi ilgili yayinlara pek rastlayamadik.
Hemoglobin D’nin homozigot ve heterozigot sekillerinde
eritrosit indeksleri genellikle normal oldugu bildirilmesine
ragmen talaseminin homozigot ve heterozigot sekillerinde
eritrosit indeksleri genellikle anormaldir. Bu nedenle amaci-
miz; hemoglobin D ve talasemi heterozigot birlikte kalitilan
bir hastadan edinilen deneyim paylasilmak istenmistir.

Olgu Sunumu: Bir yasinda erkek hasta. Klinigimize
kansizlik nedeni ile getirilen hastanin yapilan tetkikle-
rinde 16kosit 7.56x10°/uL, Hb 10.7 g/dL, HCT %30.0,
trombosit 269x10%/u, MCV 55.8 fL, MHC 19.9 pg, MCHC
35.7 g/dL, RDW %17.4, serum demiri 13ug/dL (60-180),
SDBK 281ug/dL (155-355), ferritin 40 ng/mL olarak
bulundu. Hastanin yapilan periferik yaymasinda c¢ok
sayida hedef hticre gézlendi. Hemoglobin elektroforezinde
HbA2%5.22, HbA%25.36, HbF%7.49, HbD%89.70 olarak
bulundu. Anne ve babasi akraba olmayan hastanin yapi-
lan aile taramasinda annesi talasemi babasi1 ise hemoglo-
bin D tasiyicisi olarak bulundu.

Sonug olarak; talasemi ve hemoglobin D tlkemizde
siklikla gortilmesi nedeni ile birlikte genetik gecis gostere-
bilir. MCV dustik, anemi ve periferik yaymada ¢ok sayida
hedef hticre varsa talasemi ve HbD birlikte kalitimi da
akla gelmelidir.

Anahtar kelimeler: hemoglobin D, talasemi, hedef hticre

Tablo 1. Hasta ve ailesinin bazi hemogram degerleri

Lokosit Hb Het Eritrosit Trombosit MCV MHC MCHC RDW Ferritin
103/uL g/dL % 103/uL  103/uL  fL  pg g/dL %  ng/mL

Hasta 756 10.7 30.0 5.37 269 558 199 358 174 4571
(1y erkek)

Annesi 41 11.0 31.7 446 246 71246 347 135 37
Babasl 84 163 488 5.03 236 91 324 336 13.0 1524

Tablo 2. Hasta ve ailesinin hemoglobin elektroforez bulgulari Sekil 3. Hastanin periferik yaymasinda gok sayida hedef hiicre goriiliiyor
HbA2%  HbA% HbF Hemoglobin D
(1.5-3.7) (94-99)  %(0-2) (Punjab=Los Angelis)/G(Philadelphia)
Hasta* 5.22 25.36 749 61.93
(1y erkek)
Annesi 5.43 93.71 0.86
Babasi 2.96 57.64 0.25 39.15
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Abstract: 0097 P-184
PLATELET AND WHITE BLOOD CELL COUNTS iIN
SEVERITY OF SICKLE CELL DISEASES. Mehmet Rami
Helvaci!, Fsun Aydogan?, Alper Seving®, Celaletdin
Camci®, Imdat Dilek®. !Department of Internal Medicine,
Medical Faculty of the Mustafa Kemal University, Antakya,
2Department of Nuclear Medicine, Medical Faculty of
the Mustafa Kemal University, Antakya, *Department
of Internal Medicine, Medical Faculty of the Gaziantep
University, Gaziantep, *Department of Internal Medicine,
Medical Faculty of the Yiudirim Beyazit University, Ankara

Background: We tried to understand whether or not
there is an association between platelet (PLT) and white
blood cell (WBC) counts of peripheric blood and severity
of sickle cell diseases (SCDs).

Methods: The SCDs patients with red blood cell
transfusions of less than 50 units in their lives were put
into the first and 50 units or higher were put into the
second groups.

Results: The study included 316 cases. There were 224
cases (70.8%) in the first and 92 cases (29.1%) in the second
groups (p<0.001). Male ratio was significantly higher in the
second group (45.5%versus 64.1%, respectively, p<0.001).
Although both the WBC and PLT counts were higher in the
second group, the difference was only significant for the
PLT counts (p= 0.005) probably due to the small sample
sizes. Although prevalences of smoking, avascular necrosis
of bones, cirrhosis, and exitus were similar in the groups,
mean number of painful crises per year, digital clubbing,
chronic obstructive pulmonary disease, leg ulcers, stroke,
chronic renal disease, and coronary heart disease were sig-
nificantly higher in the second group (p<0.05 for all).

Conclusion: Although the difference was statistical-
ly nonsignificant between the WBC count and severity
of SCDs probably due to the small sample sizes of the
study, there was a highly significant association between
the PLT count and disease severity. So the higher PLT
and WBC counts of the second group may indicate the
significant roles of the cells for the chronic endothelial
damage of the SCDs all over the body.

Keywords: Platelet, white blood cell, sickle cell diseases

Table 1. Sickle cell patients with the units of red blood cell transfusions

Cases with RBC* transfusions Cases with RBC transfusions of

Variables of less than 50 units p-value 50 units or higher
Prevalence 70.8%(224) <0.001 29.1%(92)
Thalassemia 62.0%(139) nst 58.6%(54)
minors

Mean RBC units 12.9 = 11.2 (0-48) <0.000 99.0 + 56.5 (50-362)
Mean age (year) 28.9 + 9.9 (5-59) ns 30.0 + 9.2 (9-56)
Male ratio 455%(102) <0.001 64.1%(59)

*Red blood cell TNonsignificant (p>0.05)

Table 2. Sickle cell patients with peripheric blood values

Cases with RBC* transfusions Cases with RBC transfusions

Variables of less than 50 units p-value of 50 units or higher
Mean WBCT 14.931 + 6.791 ns¥ 15.346 + 5.640
counts (uL) (2.460-39.200) (1.580-36.900)
Mean PLT§ 435.670 = 236.693 0.005 498.310 = 224.570
counts (uL) (48.000-1.827.000) (53.000-1.370.000)
Mean hematocrit 238+48 ns 237 +49
value (%) (11-42) (13-39)

*Red blood cell tWhite blood cell +Nonsignificant (p>0.05) §Platelet
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Table 3. Sickle cell patients with associated disorders

Cases with RBC*
transfusions of less than

Cases with RBC
transfusions of

Variables 50 units p-value 50 units or higher
Painful crises 3.8 6.3 (0-52) 0.000 8.4 = 10.9 (0-52)
per year

Smoking 12.0%(27) nst 17.3%(16)
Digital clubbing 7.1%(16) <0.01 15.2%(14)
COPD# 6.6%(15) <0.001 20.6%(19)
Leg ulcers 11.6%(26) <0.01 21.7%(20)
Stroke 5.8%(13) <0.05 11.9%(11)
CRD§ 4.9%(11) <0.001 14.1%(13)
Avascular 20.5%(46) ns 17.3%(16)
necrosis of bones

Cirrhosis 4.4%(10) ns 4.3%(4)
CHDT 4.0%(9) <0.05 8.6%(8)
Exitus 4.4%(10) ns 5.4%(5)

*Red blood cell tNonsignificant (p>0.05) $Chronic obstructive pulmonary disease
§Chronic renal disease TCoronary heart disease

Abstract: 0154 P-185
COKLU TEDAVIYE DIiRENCLi EVANS SENDROMU; BiR
OLGU SUNUMU. Erdal Kara!, Senar Ebin¢?, Mehmet
Erdem?, Veysi Barut?, Ramazan Esen!, Cengiz Demir!.
'Yiiziincti Y Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim
Dali, Van, 2Yiiziincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic
Hastaliklart Anabilim Dali, Van

Otoimmtuin Hemolitik Anemi (OIHA)li olgularin taki-
binde yaklasik %20-25 oraninda Immtin trombositopeni
(ITP) gelisebilirken, ITP’de OIHA gelisimi daha nadirdir.
Evans sendromu (ES) ITP ve OIHA birlikte veya ardi
ardina gortlmesi ile karakterizedir. Tedavi hastalarin
cogunda yetersiz kalmakta ve hastalik kroniklesmek-
te ya da tekrarlamaktadir. Mortalite orani yuksektir.
Hastalarin 6nemli bir kisminda nétropeni de mevcuttur.
ES’nda eritrosit, trombosit ve notrofillere karst olusan
antikorlarin varhigi gésterilmistir. izole trombositopeni
veya hemolitik anemi epizodlarinin olusu ile invitro
calismalar eritrositler ve trombositler Utzerinde farkl
antijenik determinantlar1 hedefleyen antikorlarin varli-
gin1 distndirmektedir. ES’lu hastalarin cogu tedaviye
direnc gosterir ve kronik ITP ve/veya kronik OIHA sek-
linde kalic1 olur.

Olgu: Klinigimizde refrakter immuin trombositope-
nik purpura tanisiyla takip edilen 61 yasinda kadin
hasta halsizlik, yorgunluk ve gozlerde sararma sikayeti
ile poliklinigimize bagvurdu. Oz gecmisinde steroide
direncli trombositopenileri olmasi nedeniyle splenektomi
yapilmis idi. Takiplerinde trombositopenin devam etme-
si tizerine sirasiyla vinkristin, rituksimab, eltrombopag
tedavileri verilmisti. Mevcut tedavilerden fayda gérme-
mesi tizerine baslanan siklosporin tedavisi altinda trom-
bosit degerleri normal aralikta seyreden hasta halen
siklosporin 2x200mg/gtin kullanmakta idi. Fizik mua-
yenede; konjitivalar soluk ve skleralar ikterik gériintim-
de idi. Yapilan tetkiklerinde Hg 6,9gr/dl (11-18gr/dl),
MCV 100 fl (80-100 fl), Neutrofil 10x10°/ml (2-8x103%/
ml), Lenfosit 3,3x10%/ml (1-5x10°/ml), WBC 14,4x103%/
ml (4-11x10%/ml), Trombosit 72x10°/ml(150-400x10°%/
ml), LDH 581 U/L (125-220 U/L), Total Billirubin 4,64
mg/dL(0,2-1,2 mg/dL), Indirekt Billirubin 2,74 mg/
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dL(0-0,8 mg/dL), ALT 25 U/L(0-41U/L), Direkt Coombs
Testi Pozitif, Ferritin 126 ng/mL, ANA negatif, Anti ds
DNA negatif, Anti HIV Negatif, HbsAg negatif, Anti HCV
negatif olarak saptandi. Periferik kan yaymasinda ani-
zositoz poikilositoz, polikromazi ve sferositler gértldu.
Siztosit saptanmadi. Duizeltilmis retiktilosit sayis1 %15
civarinda idi. Diger biyokimyasal tetkikleri normal refe-
rans sinirlar1 arasinda idi. Mevcut bulgularla otoimmuin
hemolitik anemi tanisi1 konularak metil prednizolon
1 mg/ kg/gtn (80 mg/glin) dozunda tedavi baslandi.
Takiplerinde hastanin hemoglobin degeri 10/gr/dl dtze-
yine kadar ytkseldi. Hasta halen poliklinigimizde takip
edilmektedir.

Sonuc¢ olarak; Evans sendromunda hemolitik anemi
ve trombositopeni ayni anda c¢ikacag gibi degisik zaman-
larda da karsimiza cikabilmektedir. ilk 6énce trombosito-
peni ile gelen hastaya ITP tanisi konulup buna yoénelik
tedavi verilmisti. Evans sendromunda izlendigi Ulizere
hasta bir¢ok tedaviye yanit vermemisti. Bu nedenle teda-
viye yanitsiz ITP hastalarinda, her ne kadar tedavi pek
degismezse de, daha sonra hemolitik aneminin tabloya
eklenebilecegi akilda tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: Evans Sendromu, Hemolitik Anemi, Immtin
trombositopeni

Abstract: 0100 P-186
ORAK HUCRE HASTALIKLARI VE ILEUS. Mehmet
Rami Helvaci, Akin Aydogan, Seckin Akkuctk, Cem
Orug, Mustafa Ugur. Mustafa Kemal Universitesi, Tip
Fakiiltesi, Antakya

Amag: Orak hicre hastaliklarinda (OHH) artmis bir
ileus sikliginin olup olmadigini anlamaya calistik.

Yontem: Tum OHH vakalar: calismaya alinda.

Sonugclar: Toplam olarak 325 hasta (160 bayan)
calisildi. Ortalama yas, bayan ve erkeklerde benzerdi
(sirasiyla 29.3 ve 29.8 sene, p>0.05). Ileus erkekler-
de anlamli oranda yuksekti (%3.6ya karsiik %1.2,
p<0.01). Tam ileus ataklari basit ve tekrarlanan kirmizi
ktire karisimi nakilleriyle herhangi bir cerrahi mtidaha-
leye gerek duyulmadan tedavi edildi. Sigara sikligi da
erkeklerde fazlaydi (%21.8’e karsilik %6.2, p<0.001).
Nakledilen kirmizi kure karisimi sayisi, comaklasma,
bacak yarasi, akciger hipertansiyonu, kronik tikayici
akciger hastaligi, koroner kalp hastalig ve kronik bob-
rek hastaligi da erkeklerde fazlayd: (hepsi icin p<0.05).
Hernekadar 6ltim, beyaz kiire ve platelet sayisi, senelik
agrili kriz sayisi, romatizmal kalp hastaligi, kemigin
avaskuler nekrozu, siroz ve inme de erkeklerde fazlaysa
da, muhtemelen 6rnek hacimlerinin kticlik olmasi nede-
niyle farklar anlamsizdi (hepsi icin p>0.05).

Ozet: OHH vakalarinin goreceli diistik yas ortala-
malarina ragmen ileus sikliginin ytiksek olmasi, her iki
hastalik stirecinin de damar sertligi ve tikanmasi ile ilis-
kili olabilecegini gostermektedir ve bu vakalarda basit ve
tekrarlanan kirmizi kiire karisimi nakilleri, barsak kan-
lanmasinin tekrar saglanmasi ve ileus tablonun duzeltil-
mesinde oldukca etkilidir.

Anahtar kelimeler: Orak hticre hastaliklari, ileus, kro-
nik endotel hasari
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Tablo 1. Orak hiicre hastalarinin ozellikleri

Degigkenler Bayan p-degeri Erkek
Siklik %49.2 (160) Ns* %50.7 (165)
Ortalama yas (sene) 29.3 + 9.6 (8-59) Ns 29.8 + 9.9 (5-58)
Talasemi minér %60.0 (96) Ns %67.2 (111)
Sigara %6.2 (10) <0.001 %21.8 (36)
ileus %1.2 (2) <0.01 %3.6 (6)
ol %3.7 (6) Ns %6.0 (10)
*Anlamsiz (p>0.05)

Tablo 2. Orak hiicre hastalarinin kan degerleri

Degigkenler Bayan p-degeri Erkek
Ortalama beyaz 14.644 + 6.288 15.519 = 6.728

Ns*

kiire sayisi (/mikrolitre) (1.580-39.200) (2.460-38.800)

Ortalama hematokrit degeri (%) 23.0 = 3.9 (14-38) 0.016 244 =55 (11-42)

450.740 = 190.903
(48.800-1.241.000)

455.030 + 268.794
(56.000-1.827.000)

Ortalama platelet sayisi

(/mikrolitre) Ns

*Anlamsiz (p>0.05)

Tablo 3. Orak hiicre hastalarinda eslik eden saglik sorunlar

Degigkenler Bayan p-degeri Erkek

Senelik agril kriz sayisi 4.6 +7.9(0-52) Ns* 5.6 = 8.1 (0-52)

Nakledilen kirmizi kiire

Kanigimi torba sayisi 27.3 = 34.1 (0-200) 0.001 49.1 = 61.4 (0-370)
Gomaklasma %6.8 (11) <0.05 %11.5 (19)
Bacak yarasl %8.1 (13) <0.001 %20.6 (34)
Akciger hipertansiyonu %8.7 (14) <0.01 %14.5 (24)
KTAHT %5.6 (9) <0.001 %19.3 (32)
KKH$ %3.7 (6) <0.01 %7.8 (13)
KBH§ %4.3 (7) <0.001 %10.9 (18)
Romatizmal kalp hastaligi %5.6 (9) Ns %8.4 (14)
Kemigin avaskiiler nekrozu %20.0 (32) Ns %21.2 (35)
Siroz %3.1 (5) Ns %5.4 (9)
inme %6.8 (11) Ns %9.0 (15)

*Anlamsiz (p>0.05) tKronik tikayici akciger hastalidi $Koroner kalp hastaligi §Kronik bobrek hastalgi

Abstract: 0099 P-187
ORAK HUCRE HASTALARINDA AMELIYAT ONCESI
HIDROKSIURE. Mehmet Rami Helvaci, Sedat
Hakimoglu, Veysel Bahadiroglu, Adil Esen, Selim Koc.
Mustafa Kemal Universitesi Tip Fakiiltesi, Antakya

Amag: Orak hticre hastaliklarinda (OHH) hidroksi-
urenin saglik gdstergeleri Utzerine etkilerini anlamaya
calistik.

Yontem: Tium OHH vakalar: calismaya alindi ve hep-
sine hidroksilire tedavisi baslandi.

Sonuclar: Toplamda 337 hasta calisildi. Hastalarin
%80.1’inde, hidroksitire tedavisine devam saglandi.
Tedavi ile senelik ortalama agrili kriz sayis1 (10.3ten
1.7ye, p<0.000) ve siddetinde (7.8’den 2.2ye, p<0.001)
anlaml azalmalar tespit edildi. Vicut agirligi ve hema-
tokrit degerleri artarken, beyaz kire ve platelet sayis1 ve
toplam ve direk bilirubin ve laktat dehidrojenaz (LDH)
seviyeleri azald: (hepsi icin p<0.000).
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Tablo 1. Orak hiicre vakalarinin hidroksiiire tedavisi 6ncesi ve sonrasi ¢zellikleri

Hidroksiiire tedavisi
p-degeri sonrasi

Hidroksiiire tedavisi
Degigkenler éncesi

Ortalama senelik agrili kriz sayisi ~ 10.3 = 10.6 (0-48) <0.000 1.7 +1.1(0-6)

AQrilr krizlerin ortalama siddeti 7.8 =22 (0-10) <0.000 2.2 1.7 (0-10)

Viicut agirii (kg) 501+ 11.4 (37-95)  <0.000 65.2 = 13.0 (46-107)

15.050 + 6.148 <0.000
(4.890-38.800)

23.2 + 4.0 (16-35) <0.000

11.349 + 5.029
(5.010-31.850)

Beyaz kiire sayisi
(/mikrolitre)
Hematokrit degeri (%) 27.8 = 3.4 (20-36)

Ortalama kirmizi kiire hacmi
(femtolitre)

88.7 £ 9.6 (57-112)  <0.000 105.2 = 13.6 (66-129)

449.840 = 217.370  <0.000
(169.000-1.561.000)

430.840 + 142.681
(219.000-936.000)

Platelet sayisi (/mikrolitre)

Toplam bilirubin (mg/dl) 53+56(06-382) <0.000 3.1=x22(0.7-11.0)

Direk bilirubin (mgy/dI) 20+34(02-150) <0.000 0.9 =0.9(0.2-6.0)

647.5 + 265.8 <0.000
(196-1.552)

509.9 + 315.4
(235-2.218)

Laktat dehidrojenaz (1U/l)

Tablo 2. Orak hiicre hastalarinda eslik eden sorunlar

Degigkenler Siklik

Otosplenektomi %46.8 (158)

Kemigin avaskiler nekrozu %18.9 (64) (%90.6 femur bag)

Bacak yarasi %12.7 (43)
Akciger hipertansiyonu %11.5 (39)
Kronik bobrek hastaligi %8.3 (28)
Koroner kalp hastalii %7.7 (26)
Gomaklasma %6.5 (22)
inme %6.5 (22)
Oliim %5.3 (18)
Kronik tikayici akciger hastali§i %4.7 (16)
Siroz %3.2 (11)

Ozet: OHH, dogumla baslayan kronik bir iltihabi
surectir. Hidroksitire, agrili kriz sayisi ve siddeti, beyaz
ktire ve platelet sayis1 ve toplam bilirubin, direk bilirubin
ve LDH seviyelerini azaltir, viicut agirligi ve hematokrit
degerlerini arttirir ki btitiin bunlar viicutta hafifleyen bir
iltihabi stirecin gostergeleridir. Bu sebeple acil olmayan
girisimsel islemler, birkac aylik hidroksitire tedavisi son-
rasinda yapilmalidir. Boylece cerrahi girisimler o6ncesi
gerekebilen kirmizi kuire karisimi destegi miktari azalti-
lip, tim viicutta dogustan bugline mevcut kilcal damar
hasarinin hafifletilmesiyle de girisime bagh gelisebilecek
hastaliklar ve 6ltim de azaltilabilir.

Anahtar kelimeler: Hidroksitlire, orak htuicre hastaliklari, kronik
endotel hasar1
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Abstract: 0177 P-188
VASO-OKLUSIV KRiZ ORAK HUCRELi ANEMIDE
HEMATOLOJIK PARAMETRELERI NASIL DEGISTIRIR?.
Can Acipayam!, Sadik Kaya?, Go6nul Oktay®, Gul
Ilhan®. Mustafa Kemal Universitesi Tiyp Fakiiltesi, Cocuk
Hematolojisi ve Onkolojisi Anabilim Dali, Hatay, Antakya
Devlet Hastanesi, Cocuk Sagligt ve Hastaliklart Boliimii,
Hatay, 3Antakya Devlet Hastanesi, Hemoglobinopati
merkezi, Hatay, “Antakya Devlet Hastanesi, Hematoloji
Béltim, Hatay

Amac: Bu calismada, vazo-okluziv kriz ve stabil
durumda orak hticre anemili (OHA) cocuklarda hemato-
lojik parametreleri karsilastirmay: amacladik.

Gere¢ ve Yontem: 18 yas altinda yatarak tedavi
goren 47 OHA hastas:1 (24 vazo-okltziv krizli ve 23 sta-
bil durumda) bu calismaya dahil edildi. Hasta grubu
ile aym1 yas grubunda, kronik hastaligi olmayan, 24
saglikli cocuk kontrol grubu olarak secildi. Demografik
ve hematolojik parametreler kaydedildi. Tam kan sayimi
otomatik analizor (Sysmex XT- 2000i, USA) ile ol¢tldu.

Bulgular: Vazookluziv krizli grup ile kontrol grubu
karsilastirildiginda, vazo-okltiziv krizli OHA’li hastalarda
beyaz kuire sayisi1 (WBC), eritrosit dagilim genisligi (RDW),
ortalama eritrosit hemoglobin (MCH), ortalama eritrosit
hemoglobin konsantrasyonu (MCHC), trombosit sayi-
m1 (PLT), nétrofil sayis1 ve monosit sayis1 daha yuksek
bulundu (sirasiyla; p<0.05). Ancak eritrosit sayis1 (RBC),
hemoglobin (HGB), hematokrit (HCT) ve ortalama trombo-
sit hacmi (MPV) daha dustktt (p <0.05). Stabil durum-
daki OHA’l1 grupta kontrole géore RBC, HGB, HCT ve MPV
daha dusuk iken WBC, RDW, noétrofil, lenfosit ve monosit
sayist anlaml ytksek bulundu (p<0.05). Bununla birlikte
vazookliziv krizli ve stabil durumdaki OHA’l1 hastalar
karsilastirildiginda hematolojik bulgular acisindan arala-
rinda anlaml fark yoktu (p>0.05).

Sonug: Bu calismada MCH, MCHC ve PLT sayiminin
orak hticre anemili hastalarda vazookltziv kriz i¢cin tistlin
bir tanisal belirte¢ olabilecegi sonucuna varilmistir.
Anahtar kelimeler: Orak hiicreli anemili, vazookluziv Kriz,
hematolojik parametre

Abstract: 0628 P-189
OTOIMMUN HEMOLITiK ANEMILi HASTANIN KLINiK
SEYRI. Gulstim Akgiin Cagliyan, Can Ozli, Oktay
Bilgir. Izmir Bozyaka Egitim ve Arasturma Hastanesi,
Hematoloji Klinigi, Izmir

Giris: Otoimmun hemolitik anemi (OIHA), hastanin
kendi eritrositlerine kars: antikor tretmesi sonucunda,
eritrositlerin parcalanmasi: ve anemi ile karakterize bir
hastaliktir. Cogu hastada idyopatik olarak goériilmekte-
dir. Hastaligin tedavisinde kortikosteroidler, rituksimab,
splenektomi,danazol, siklofosfamid, azatiyoprin, mikofe-
nalat mofetil, vinkristin kullanilabilir. Otoimmun hemo-
litik anemi nedeniyle takip edilen ve tedavisi yapilan bir
olgu sunuldu.

Olgu: 34 yasindaki erkek hasta hematoloji poliklinigi-
ne halsizlik ve bitkinlik nedeniyle nisan 2012‘de basvurdu.
Hastanin oyktstnde 1996 yilinda otoimmun hemolitik
anemi tanisi aldigi ve kortikosteroid tedavisine direnc-
li olmasi nedeniyle splenektomi uygulandigi o6grenildi.
Hastanin o dénemden itibaren kan degerlerinin normal
oldugu ve tedavi almadigi 6grenildi. Hastanin poliklinik
basvurusunda wbc:8400 mm?, hgb:8.4 gr/dl, plt:548.000
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mm? tespit edildi. Yapilan periferik yaymasinda anizositoz,
poikilositoz,polikromazi, normokrom normositer eritrosit-
ler, trombosit sayist reaktif atmis, 1-2 adet normoblast
oldugu goéruldu. Retikulosit sayis1 %8.5, LDH:514 u/1 ve
T/D.bilurubin: 3.4/0.7 mg/dl, direkt coombs IgG ++++,
indirekt coombs:++++ saptandi. Hastaya nisan 2012de 1
mg/kg dozundan prednizolon tedavisi baslandi. Hastanin
lenfoproliferatif hastalik ve enfeksiyonlar yéntinden yapi-
lan tetkikleri normal saptandi. Tedavi ile yanit saglandik-
tan sonra kortikosteroid tedavisi azaltilarak kesildi. Ocak
2013‘de hastalik ntiksti nedeniyle hastaya 2 mg /kg/gtn
dozundan azatiyopurin tedavisi, ardindan yanit alinama-
masi1 nedeniyle Mayis 2013‘te endikasyon dis1 rituksimab
375 mg/m? haftada bir olarak uygulandi. Rituksimab
tedavisi sonras1 6 ay yanit elde edilen olguda Aralik
2013‘te hastalik ntkst nedeniyle siklosporin 5 mg/kg/
glin olarak uygulandi. Yanit elde edilememesi nedeniyle
hastaya Mart 2014’te siklofosfamid 500mg/giin 28 glinde
bir olarak uygulandi. Yanit saglanamayan olguda Haziran
2014’de 40-60 ml/kg dan doz hesaplanarak TDP ile plas-
maferez uygulandi. Gunltk 24 Utnite TDP ile plazmaferez
tedavisine yanit alanamayan olguya eritrosit transfuzyonu
uygulandi. Hastanin son hemogram degerleri wbc:4300
mm?,hgh:9.5 gr/dl, plt:498.000 mm? T.bil/d.bil:2.2/0.8
mg /dl,LDH:312 u/l seklindedir. Hastada hematopoietik
kok hticre nakli icin donér taramasi planlanmistir.
Sonug¢: Otoimmun hemolitik anemi eriskin hastalar-
da nukslerle seyreden kronik bir seyir gostermektedir.
Kortikosteroid tedavisi ve immunsupresif tedavilere yanit
vermeyen hastalar plazmaferez ve kok hticre nakli acisin-
dan degerlendirilmelidir.
Anahtar kelimeler: Otoimmun Hemolitik Anemi

Abstract: 0679 P-190
SAGLIKLI COCUKLARDA FERRITIN DUZEYLERI
ILE TROMBOSIT SAYISI ARASINDAKI ILiSKININ
ARASTIRILMASI. Zeynep Karag6z!, Yasemin
Ardicoglu?, Nejat Akar?. 'TOBB-ETU T Fakiiltesi,
Ankara, °TOBB-ETU Hastanesi, Ankara

Amagc: Saglikli cocuklarda, 12 ay — 24 ay arasinda
yapilan anemi varliginin arastirilmasinda ferritin dtizey-
leri kriter olarak alinip, bu olgulardaki trombosit sayisi-
nin degisiminin incelenmesi amaclanmistir.

Yontem: 2011-2013 yillar1 arasinda Uc¢ yilhik bir
stirecte, saglikli bebek kontrollerinde (12 ay — 24 ay)
anemi varliginin kontrold icin yapilan kan sayimi ve fer-
ritin dtzeyleri retrospektif olarak 2473 bebek incelenmis-
tir. Ferritin ditizeyi 20 ng /ml sinir olarak alinmis, buna
gore bebekler iki gruba ayrilmistir. Trombosit sayilar:
ise 150-45 10 3 ul duzeyleri normal olarak alinmistir.
Trombosit sayis1 700 10 3 ul tizerinde olan bir olguda ise
trombosit sayis1 849 10 3 ul olarak belirlenmistir.

Sonuclar: Elde ettigimiz sonuglar tabloda
gosterilmistir.

Yorum: Tablodan izlenecegi Uizere ferritin diizeylerine
gore olgularin dagilimi, trombosit sayilari ile demir eksikligi
arasinda bir iligski calismamizda gosterilememistir. Bunun
nedeni idiopatik trombositoz sikliginin pediatrik yas gru-
bunda %10.5 olan sikligindan kaynaklaniyor olabilir.
Anahtar kelimeler: Demir eksikligi, Ferritin, trombosit
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Tablo 1. Ferritin diizeylerine gore trombosit sayilarinin dagilimi

Trombosit Ferritin diizeyi 20 ng/ml altinda  Ferritin diizeyi 20 ng/ml iizerinde
sayisi 1 (N (%)) (N (%))

150-450 592 (87.9) 1701 (9.4)

450-700 80 (11.88) 193 (10.5)

>700 1(0.15) 7(0.37)

Abstract: 0224 P-191

TONSILECTOMY IN SICKLE CELL DISEASES. Mehmet
Rami Helvaci!, Cengiz Arli?, Can Acipayam?, EyUp
Buyukkaya®. ‘Internal Medicine, Medical Faculty of
the Mustafa Kemal University, Hatay, “Ear, Nose, and
Throat Disorders, Medical Faculty of the Mustafa Kemal
University, Hatay, °Pediatrics, Medical Faculty of the
Mustafa Kemal University, Hatay, *Cardiology, Medical
Faculty of the Mustafa Kemal University, Hatay

Background: We tried to understand whether or not
there are lowered prevalences of terminal consequences
of sickle cell diseases (SCDs) with tonsilectomy.

Methods: All cases with SCDs were taken into the study.

Results: The study included 334 patients (164
females). There were 27 cases with tonsilectomy and 307
cases without. The mean ages, female ratios, and preva-
lences of associated thalassemia minors and smoking were
similar in both groups (p>0.05 for all). Although the white
blood cell and platelet counts of peripheric blood were
higher in patients without tonsilectomy, the mean hema-
tocrit value was lower in them, but the differences were
nonsignificant probably due to the small sample size of
the tonsilectomy group (p>0.05 for all). Similarly, although
the painful crises per year, digital clubbing, leg ulcers,
pulmonary hypertension, chronic obstructive pulmonary
disease, rheumatic heart disease, avascular necrosis of
bone, cirrhosis, stroke, and mortality were higher in cases
without tonsilectomy, the differences were nonsignificant
probably due to the same reason again (p>0.05 for all).

Table 1. Characteristic features of the study cases

Cases with Cases without
Variables tonsilectomy p-value tonsilectomy
Prevalence 8.0%(27) 91.9%(307)
Female ratio 51.8%(14) Ns* 48.8%(150)
Mean age (year) 29.2 = 10.0 (14-54) Ns 29.6 = 9.8 (5-59)
Thalassemia minors 51.8%(14) Ns 66.7%(205)
Smoking 11.1%(3) Ns 14.3%(44)

*Nonsignificant (p>0.05)

Table 2. Peripheric blood values of the study cases

Cases with Cases without
Variables tonsilectomy p-value tonsilectomy
Mean WBC* counts (uL) 14.502 = 4.655 Nst 15.170 = 6.654
(5.000-27.000) (1.580-39.200)
Mean Hctt value (%) 24.9 + 5.4 (13-39) Ns 23.6 = 4.9 (11-42)
Mean PLT§ counts (uL) 468.680 = 139.002 Ns 481.140 = 236.932

(149.000-795.000)
*White blood cell tNonsignificant (p>0.05) $Hematocrit §Platelet

(48.800-1.827.000)
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Table 3. Associated pathologies of the study cases

Cases with Cases without
Variables tonsilectomy p-value tonsilectomy
Painful crises per year 41 %71 (0-36) Ns* 5.2 +8.2(0-52)
Digital clubbing 0.0%(0) Ns 10.4%(32)
Leg ulcers 3.7%(1) Ns 15.6%(48)
Pulmonary hypertension 11.1%(3) Ns 11.7%(36)
cOPDt 11.1%(3) Ns 13.3%(41)
CHD# 11.1%(3) Ns 6.1%(19)
CRD§ 11.1%(3) Ns 8.1%(25)
Rheumatic heart disease 3.7%(1) Ns 7.1%(22)
Avascular necrosis of bone 14.8%(4) Ns 21.8%(67)
Cirrhosis 0.0%(0) Ns 4.8%(15)
Stroke 7.4%(2) Ns 9.1%(28)
Mortality 0.0%(0) Ns 5.2%(16)

*Nonsignificant (p>0.05) tChronic obstructive pulmonary disease $Coronary heart disease
§Chronic renal disease

Conclusion: There may be an inverse relationship
between prevalence of tonsilectomy and severity of SCDs,
and the tonsils may act as a chronic inflammatory focus
accelerating the chronic endothelial damage in the SCDs.
Keywords: Sickle cell diseases, tonsilectomy, chronic endothe-
lial damage

Abstract: 0101 P-192
SIGARA VE ORAK HUCRE HASTALIKLARI.
Mehmet Rami Helvaci!, Ahmet Korkmaz!, Alper
Seving?, Celaletdin Camci?, Ali Keskin®, !Mustafa
Kemal Universitesi, Tip Fakiiltesi, Antakya, *Gaziantep
Universitesi, Tiyp Fakiiltesi, Gaziantep, 3Pamukkale
Universitesi, Tip Fakiiltesi, Denizli

Amagc: Orak hticre hastaliklarinda (OHH) sigara ile
otosplenektomi arasinda bir iligkinin olup olmadigini
anlamaya calistik.

Yontem: Tum OHH vakalar1 calismaya alindi ve
otosplenektomililer, digerleriyle karsilastirildi.

Sonugclar: Toplamda 253 hasta (124 bayan) calisil-
di. Vakalarin 168’inde (%66.4) otosplenektomi mevcut-
tu (p<0.001). Otosplenektomili hastalar daha yaslhydi
(80.7’ye karsilik 25.7 sene, p= 0.000). Eslik eden talasemi
mindr, otosplenektomili grupta dustkta (%91.7’ye karsi-
lik %50.0, p<0.001). figin¢ olarak sigara, otosplenektomili
grupta yuksekti (%16.6’ya karsilik %9.4, p<0.05). Benzer
sekilde, beyaz kiire ve platelet sayilar1 otosplenektomili
grupta anlamli sekilde yltksek olmasina ragmen, ortala-
ma hematokrit degeri dustkti (hepsi icin de p= 0.000).
Diger taraftan, comaklasma, akciger hipertansiyonu,
bacak yarasi, kronik bobrek hastaligi, koroner kalp has-
taligt ve romatizmal kalp hastaligi da otosplenektomili
grupta fazlaydi (hepsi icin de p<0.05).

Ozet: Sigara ve OHH arasindaki giiclti damar sertligi
iligkisi nedeniyle, sigara OHH’nin siddetini daha da
arttirtyor olabilir ve bir kan stizgeci olan dalak muhteme-
len bu durumdan en ¢ok etkilenen organdir.

Anahtar kelimeler: Sigara, orak hticre hastaliklari, damar
sertligi
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Tablo 1. Orak hiicre hastalarinin ozellikleri

Degigkenler Otosplenekomili p-degeri Otosplenektomisiz
hastalar hastalar
Siklik %66.4 (168) <0.001 %33.5 (85)
Ortalama yas (sene) 30.7 + 9.5 (16-58) 0.000 25.7 + 9.6 (5-54)
Bayan orani %50.0 (84) Ns* %47.0 (40)
Talasemi min6r %50.0 (84) <0.001 %91.7 (78)
Sigara %16.6 (28) <0.05 %9.4 (8)
Ortalama rakledien 345 + 49.2 (0-362) Ns 39.2 + 48.8 (0-224)
irmizi kiire karigimi sayisi
Senelik agrili kriz sayisi 5.6 9.1 (0-52) Ns 5.4 = 8.1 (0-36)

*Anlamsiz (p>0.05)

Tablo 2. Orak hiicre hastalarinin kan degerleri

Degiskenler Otosplenekomili hastalar  p-degeri Otosplenektomisiz hastalar
Ortalama beyaz kiire 15.879 + 6.257 0.000 13.503 + 6.446
sayisi (/mikrolitre) (6.870-38.800) (2.460-32.100)
Ortalama platelet sayisi 471.990 = 214.420 0.000 380.280 + 252.492

(/mikrolitre) (48.000-1.827.000) (52.000-1.370.000)
Ortalama hematokrit

degeri (%)

22.9 + 4.3 (11-34) 0.000 25.5 £ 5.3 (11-42)

Tablo 3. Orak hiicre hastalarinda eslik eden saglik sorunlari

Degigkenler Otosplenekomili p-degeri Otosplenektomisiz
hastalar hastalar
Priapizm %2.3 (4) Ns* %11 (1)
Gomaklagma %14.2 (24) 0.001> %1.1 (1)
Akciger hipertansiyonu %17.8 (30) 0.001> %2.3 (2)
KTAHT %10.7 (18) Ns %8.2 (7)
Bacak yarasi %19.0 (32) 0.05> %8.2 (7)
inme %8.3 (14) Ns %9.4 (8)
KBH# %8.3 (14) 0.05> %1.1 (1)
Kemigin avaskiiler nekrozu %22.0 (37) Ns %15.2 (13)
Siroz %7.1(12) Ns %2.3 (2)
KKHS %8.3 (14) 0.05> %1.1 (1)
Romatizmal kalp hastalig %10.7 (18) 0.01> %1.1 (1)
Olim %4.7 (8) Ns %4.7 (4)

*Anlamsiz (p>0.05) TKronik tikayici akciger hastaligi $Kronik bobrek hastaligi §Koroner kalp hastaligi

Abstract: 0159 P-193
ORAK HUCRELI ANEMi VE BETA TALASEMI
BIRLIKTELiGI; BIR OLGU SUNUMU. Erdal Kara!, Senar
Ebing¢?, Ramazan Esen!, Cengiz Demir'. 'Yiziinci Yi
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Van,
2Yiiztineii Yil Universitesi Typ Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar
Anabilim Dali, Van

Sickle Cell anemi (SCA) otozomal resesif kalitilan bir
hastalik olup hemoglobin yapisindaki beta globulin geni-
nin 6. pozisyonundaki glutamik asit yerine valinin gel-
mesinden kaynaklanmaktadir. Sickle hemoglobin(HbS)
deoksijenize oldugu zaman hticre icinde c¢okerek hticre-
nin orak seklinde deforme olmasina sebep olur. Hucreler
oraklastiginda vazo-okluzif, sekestrasyon, hemolitik
ve aplastik krizler ortaya cikabilmektedir. Oraklaslan

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi



POSTER BILDIRILER

hticrelerin bir kismi reversibldir, normal hale gelir, bir
kismi ise hlicre membranlardaki harabiyetten dolay: irre-
versibledir. Bu htuicreler damar tikaniklarina yol acarak,
doku hipoksisine, hipokside agrili krizler ve organ infark-
tasyonlarina, sonucta akut ve kronik doku harabiyetine
yol acar. Orak-beta + talasemi kisiler, HbSS hastalig:
olanlardan daha az siddetli bir klinige sahiptir. Hastalik
periferik yaymada hypochromic, mikrositer alyuvar ve
artmis HbA2 duzeyleri ile karekterize olup, siddeti %5 ile
%30 arasinda degisen HbA miktar ile ters iliskilidir.
Olgu: Klinigimize halsizlik yakinmalar ile basvuran
18 yasinda bayan hastanin soy gecmisinde; abisinde orak
hticreli anemi hastaligi ve erkek kardesinde ise orak htic-
reli anemi tasiyiciligl vardi. Hastanin fizik muayenesinde
konjuktivalar soluk, dalak kot altinda 1-2 cm plapable ve
traube kabali idi. Hastanin yapilan tetkiklerinde Hg 9,7gr/
dl (11-18gr/dl), MCV 66 fl (80-100 fl), Neutrofil 5,2x10°/
ml (2-8x10%/ml), Lenfosit 1,5x10%/ml (1-5x10%/ml), WBC
7,2x10°/ml (4-11x10%/ml), Trombosit 250x10%/ml(150-
400x10%/ml), LDH 637 U/L (240-480 U/L), Indirekt
Billirubin 1,4mg/dL(0-0,8 mg/dL), ALT 14 U/L(0-41U/L),
Direkt Coombs Testi negatif olarak tespit edildi. Periferik
kan yaymasinda anizositoz, hedef hticreler, mikrositoz,
ve bazi hticrelerde oraklasma izlendi. Hastanin yapilan
hemoglobin elektroforezinde HbA2: %6, HbS: %47: %6,
HbAO: %22, HbAF: %13 olarak izlendi. Hastaya orak hticre
beta (+) talasemi tamisi konuldu. Hastanin klinigimizde
takipleri yapilmakta olup agrili krizleri yilda 1-2 defa
olmakta ve transfiizyon ihtiyaci yilda 2-3 tinite olmaktadir.
Sonuc¢ olarak; talasemi tasiyicilarinda ytizde 50’yi
asan bir HbA fraksiyon vardir; Orak htuicre-beta (+) tala-
semi hastalar1 mikrositer anemi ile beraber %5-30 gibi
bir HbA duzeyine sahiptir. Orak hticre beta-talasemi
hastalar arasinda, hastalik hemoglobin miktar: ile degis-
mektedir. Genellikle hastalik orak hticre-beta(0) talasemi
hastalarinda siddetli izlerken orak huicre-beta (+) talase-
mi, hastalarinda daha hafif izlemektedir. Bizim vakamiz-
da da siddetli klinik yakinma yoktu. Orak hticreli anemi
ve beta talasemi birlikteligi bolgemizde nadir gértilmesi
nedeni ile bu olguyu sunmak istedik.
Anahtar kelimeler: Orak Hucreli Anemi, Beta Talasemi

Abstract: 0102 P-194
ORAK HUCRE HASTALIK SIDDETINDE
OTOSPLENEKTOMI. Mehmet Rami Helvaci, Muazzez
Ozdogan, Serkan Serifler, Can Acipayam, Ramazan
Davran. Mustafa Kemal Universitesi, Tip Fakiiltesi, Antakya

Amag: Otosplenektomi ile orak hticre hastaliklar
(OHH) siddeti arasinda bir iligskinin olup olmadigini anla-
maya calistik.

Yontem: Omra boyunca 50 torbanin altinda kirmizi
ktire karisimi nakli yapilan hastalar birinci gruba, 50
torba ve lzeri nakil yapilanlar ise ikinci gruba alindi.

Sonuclar: Toplam olarak 316 hasta (155 bayan)
calisildi. Hastalarin %70.8’i (224) birinci, %29.11 (92)
ikinci grupta yer aldi (p<0.001). Ikinci grupta erkekler
anlaml sekilde fazlayd: (%64.1°e karsilik %45.5, p<0.001).
Hernekadar beyaz ktire ve platelet sayis: ikinci grupta ytk-
sekse de, muhtelemelen 6rnek hacimlerinin ktgcukluga
nedeniyle gruplar arasi fark sadece plateletler acisindan
anlamliyd: (p= 0.005). Birinci grupta otosplenektominin
anlaml sekilde yliksek (%56.2ye karsilik %45.6, p<0.05)
olmasina karsilik, senelik agrili kriz sayisi, comaklasma,
kronik tikayici akciger hastaligi (KTAH), bacak yarasi,
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inme, kronik bobrek hastaligi (KBH) ve koroner kalp has-
talig1 (KKH) ikinci grupta fazlayd: (hepsi i¢in de p<0.05).
Ozet: Omra boyunca daha fazla kirmizi kiire karisimi
nakli yapilmis olan ikinci gruptaki daha dustk otosp-
lenektomi sikligina ragmen, senelik agrili kriz sayisi,
comaklasma, KTAH, bacak yarasi, inme, KBH ve KKH bu
grupta anlaml sekilde ytiksekti. Otopslenektomi ile OHH
siddeti arasinda zit bir iliski olabilir ve sert ve oraklasmis
huicrelerin bir stizgeci olan dalak, kronik iltihabi bir mer-
kez gorevi gorebilir.
Anahtar kelimeler: Otosplenektomi, orak hticre hastaliklari,
kronik kilcal damar hasari

Table 1. Nakledilen kirmizi kiire kangimi miktarina gére orak hiicre hastalarn

50 torba ve iizeri
kirmizi kiire karigimi nakli

50 torbanin altinda
kirmizi kiire karigimi

Degiskenler nakli yapilan hastalar p-degeri yapilan hastalar
Siklik 70.8% (224) <0.001 29.1% (92)
Nakledilen kirmizi 12.9 + 11.2 (0-48) <0.000 99.0 + 56.5 (50-362)
kire kangimi sayisi

Ortalama yas 28.9 = 9.9 (5-59) Ns* 30.0 + 9.2 (9-56)
(sene)

Erkek orani %45.5 (102) <0.001 %64.1 (59)
Talasemi minor %62.0 (139) Ns %58.6 (54)
Otosplenektomi %56.2 (126) <0.05 %45.6 (42)
*Anlamsiz (p>0.05)

Table 2. Orak hiicre hastalarinin kan degerleri

50 torba ve iizeri
kirmizi kiire karigimi
nakli yapilan hastalar

15.346 + 5.640
(1.580-36.900)

498.310 = 224.570

Degigkenler 50 torbanin altinda p-degeri
kirmizi kiire karigimi

nakli yapilan hastalar

Ortalama beyaz kiire 14.931 = 6.791 Ns*
sayisi (/mikrolitre) (2.460-39.200)

Ortalama platelet sayisi (/  435.670 + 236.693 0.005

mikrolitre) (48.000-1.827.000) (53.000-1.370.000)
Ortalama hematokrit 23.8 = 4.8 (11-42) Ns 23.7 =49 (13-39)
degeri (%)

*Anlamsiz (p>0.05)

Table 3. Orak hiicre hastalarinin elik eden saglik sorunlari

50 torba ve iizeri
kirmizi kiire karigimi

50 torbanin altinda
kirmizi kiire karigimi

Degigkenler nakli yapilan hastalar  p-degeri  nakli yapilan hastalar
Senelik agril kriz sayisi 3.8 +6.3(0-52) 0.000 8.4 +10.9 (0-52)
Sigara %12.0 (27) Ns* %17.3 (16)
Gomaklagma %7.1 (16) <0.01 %15.2 (14)
Akciger hipertansiyonu %11.6 (26) Ns %10.8 (10)
KTAHT %6.6 (15) <0.001 %20.6 (19)
Bacak yarasi %11.6 (26) <0.01 %21.7 (20)
inme %5.8 (13) <0.05 %11.9 (11)
KBH% %4.9 (11) <0.001 %14.1 (13)
Kemigin avaskiler nekrozu %20.5 (46) Ns %17.3 (16)
Siroz %4.4 (10) Ns %4.3 (4)
KKH§ %4.0 (9) <0.05 %8.6 (8)
Romatizmal kalp hastalgi %8.4 (19) Ns %3.2 (3)
Oliim %4.4 (10) Ns %5.4 (5)

*Anlamsiz (p>0.05) tKronik tikayici akciger hastaligi $Kronik bobrek hastaligi §Koroner kalp hastaligi
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Koagiilasyon ve Fibrinoliz Bozukluklari

Abstract: 0359 P-195
TEKRARLAYAN GEBELIiK KAYBI NEDENIYLE
HEMATOLOJiI KLINIiGINE REFERE EDIiLEN

KADINLARIN EDINSEL VE KALITSAL TROMBOFILIi
ACISINDAN DEGERLENDIRILMESI. Arzu Or!, Aysun
Halacoglu?, Deniz Arica?, Ebru Koca?, Sema Karakus?.
!Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢c Hastaliklart
Anabilim Dali, Ankara, 2Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi,
Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Gebelik sirasinda fizyolojik degisikliklerin
yaninda kalitsal veya edinsel trombofili faktorlerinin de
eslik etmesi ile vendz tromboembolik olaylarin (VTE) gelis-
me riski artar. Gebelik sirasinda VTE riski 200/100,000
iken, postpartum dénemde 500/100,000 dir. Bu olay-
larin buaytk c¢ogunlugunu derin ven trombozu (DVT) ve
eslik edebilen pulmoner emboli olusturmaktadir. Erken
gebelik kayiplar: en sik gortlen gebelik komplikasyonu-
dur. Gebeliklerin ortalama %15’ kaybedilir ve kadinlarin
%1’inde tekrarlayan (3 ten fazla ardisik) gebelik kaybi
gorulur. Gebelik kayiplarinin ¢ogunlugu ilk ti¢ ayda olur
ve 6nemli bir kismi fetal sitogenetik anomalilerle iligki-
lidir. Trombofili, trombotik olaylara yatkinlikla iliskili
koagtilasyon bozukluklaridir. Trombofili ile iliskili kalitsal
faktorler Faktor V Leiden (FVL), protrombin G20210A gen
mutasyonu, protein C (PC), protein S (PS), antitrombin
(AT) eksikliklerini icerir. Erken gebelik kaybinda goértilen
en sik kazanilmis trombofili nedeni antifosfolipid sendro-
mudur (APS).

Yontem: Bu calismada Haziran 2013 tarihinden
itibaren 1 yil icinde Baskent Universitesi Tip Faktiltesi
Hematoloji Bilim Dalina tekrarlayan gebelik kayiplar:
nedeniyle Kadin Hastaliklar1 ve Dogum Anabilim Dali
(KHD AD) tarafindan konstlte edilen 35 hastanin konje-
nital ve edinsel trombofili risk faktorleri degerlendirilmis-
tir. Hastalar KHD AD tarafindan gebelik kaybina neden
olabilecek organik ve diger kalitsal anomaliler arastirilip,
ekarte edildikten sonra yonlendirilmislerdir.

Bulgular: 35 hastanin yas ortalamas: 35.3+6.3 idi.
Hastalarin 29’unda en az bir trombofili genetigine ait
mutasyon saptandi. 35 hastanin 2’sinde PC, 2’sinde
PS eksikligi (gebelik 6ncesi donemde iki farkli zamanda
bakilan tetkiklerinde), 2’sinde Lupus Antikoagtilan1 pozi-
tifligi ile birlikte APS, 3’inde aktive protein C rezintansi,
3inde ANA pozitifligi ile birlikte kollajen doku hastaligi
saptandi.

Genetik trombofili tetkikleri hastalarin 25’inde KHD
AD tarafindan bakilip hazir sekilde gelmislerdi diger
hastalarin genetik tetkiklerine tarafimizca bakildi. 32
hastanin 5’inde FVL heterozigotlugu, 3"inde protrombin
geninde heterozigot mutasyon, 7’sinde MTHFR C677T
mutasyon heterozigotlugu, 3*inde homozigot mutant-
lik, 11’inde MTHFR 1298 mutasyonu heterozigotlugu,
4’inde plazminojen aktivator inhibitér (PAI) mutasyonu
saptandi. (MTHFR ve PAI mutasyon taramalar1 KHD AD
tarafindan bakilmisti). 3 hastada saptanabilir genetik
mutasyon yoktu. Mutasyonlar arasinda gebelik kaybi
zamani ve sayilari ag¢isindan istatistiksel bir farklilik
saptanmadi (p=0.065, p=0.999). 35 hastanin 28’inde
en az bir canli dogum gerceklesti. Gebeligi stresince
dtizenli kontrollere gelen 28 hastanin 16’sina DMAH
proflaksisi verilmesine karar verildi. Tedavi altindaki
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gebelerin 2’sinde gebeligin 12. ve 14. haftalarinda gebe-
lik kayb1 yasandi. Hi¢cbir hastada heparine bagli trombo-
sitopeni, trombotik trombositopeni veya kanama komp-
likasyonu goérulmedi. Hastalar aylik anti-Xa aktivite
tayini ile takip edildi.

Anahtar kelimeler: gebelik kaybi, trombofili

Abstract: 0535 P-196
NADIiR FAKTOR EKSIKLiGi OLAN HASTALARIMIZIN
FENOTIPIK OZELLIKLERI. Yilmaz Ay, Ersin Téret, Yesim
Oymak, Tuba Hilkay Karapmnar, Burcak Tath Gunes,
Gtilcihan Ozek, Yéntem Yaman, Bugra Han Acar, Esin
Ozcan, Beng(i Demirag, Canan Vergin. Dr Behget Uz Cocuk
Hastaliklant ve Cerrahisi Egitim ve Arastuma Hastanesi,
Cocuk Hematoloji-Onkoloji Klinigi, lzmir

Girig: Nadir faktor eksiklikleri (NFE) cogunlukla
otozomal resesif kalitilir ve kalitsal faktoér eksiklikleri-
nin %3-5ini olusturur (1). Prevalans 1: 500.000 ile 1:
2.000.000 arasinda olan bu hastaliklarin sikligi akraba
evliliginin fazla oldugu Orta Dogu ve Glney Hindistan’da
artmaktadir. Klinik olarak NFE’ler genellikle hemofili A
ve B’ye gore daha hafif seyrederken bazen orta ve agir
bulgular da gortlebilir. Bu c¢alismada, NFE tanili has-
talarimizin klinik fenotipik 6zellikleri, kanama dénemle-
rinde ve cerrahi islemlerde uygulanan tedaviler gézden
gecirildi.

Gerec ve Yontem: 1997 ile 2014 yillar1 arasinda kli-
nigimizde NFE tanisi alan toplam 41 hastanin verisi geri-
ye donuik degerlendirildi. NFE tanisi; uzamis protrombin
zamani (PZ), aktive parsiyel tromboplastin zamani (APTZ)
ve dusuk faktér aktivitesi ile konulmustur. European
Network Rare Bleeding Disorders (EN-RBD) verilerine
gore FXI eksikligi disindaki NFE’lerin laboratuar fenoti-
pik o6zellikleri koagulan faktor aktivitesinin diizeyine gore
siniflandirild: (Tablo 1). Hastalarin demografik 6zellikleri,
kanama bulgular1 ve uygulanan cerrahi iglemler Tablo 2
ve 3’de belirtilmistir.

Bulgular: 18 hasta (%44) tesadufi veya cerrahi
girisim Oncesi yapilan tetkiklerde PZ ve/veya APTZ
uzunlugu saptanmasi tzerine faktor aktiviteleri calisil-
misti. Geri kalan 23 hasta (%56) mukozal kanama, kas
ici kanamasi, hemartroz, yenidogan déneminde gébek
kanamasi ve intrakranial kanama sonrasi tani almisti.
Hastalarin en sik kanama odaklar: sirasiyla; mukoza
(%50), yumusak doku ve kas ici (%19) ve eklem kana-
malari (%11) olarak saptandi. izlem stiiresince; 17 hasta
asemptomatik, 16 hasta 5ten az kanamis ve 3 hasta
20°den fazla kanamigti. 5 hastada (%12) intrakranial
kanama (IKK) géruldi. Hastalarimizin 4’0 yenidogan
déneminde, biri 10 yasinda (FI eksikligi) iken IKK gecir-
di. Nadir Faktor Eksikligi tanili hastalarimizin 4’4 (%10)
(FI, FVII, FX ve FXIII eksikligi) profilaksi almaktayken,
geri kalan hastalarimiza kanadik¢a tedavi uygulanmak-
taydi. Takip stresince sadece bir hasta (FI eksikligi)
IKK nedeniyle 3 aylikken kaybedildi. Takip sirasinda 27
hastaya (%66) cerrahi islem uygulandi. En sik uygula-
nan cerrahi girisimler stinnet (%48), dis cekimi (%22),
adenotonsillektomi, inmemis testis operasyonu ve port
takilmasi. Cerrahi islemlerin hi¢ birinde hemostaz ile
ilgili komplikasyon yasanmadi.
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Tablo 1: Nadir faktér eksikligi Iabore&war siniflamasi

Laboratovar fenotip
Faktor Pihtilagma aktivites:
A Crta Hafif
Fibrinojen Pihts yok 01-1g L’ > 1grLl”
FII Aktivite vok 7 10% > 10%
FV Aktivite yok < 10% T 108
FvO < 10% 10-20% > 20%
FX < 10% 10 -40% > 4
FXmI Aktivite yok < 30% 7 30%
Tablo 2. Hastalarin demografik 6zellikleri
Nadir Faktor N (%) KizlErkek Ortancata | Alraba evlilis / Aulede benzer oyl
Eksikhsp tipt yap (3y)
s(%)
N 41
FVII ckaikhip B |me 5.5 20N 5(20)
Habf 15
O 2
Adr ]
FIl ekeilkdigy 2(9 F1) 35 afo
Haff 1
Orta 1
FV elsikhi§ H el n 9,5 1(50)/0
Orta 2
FX cksikh§ H o n 1 [1]]
Habf 1
A 1
FXI ckakhips 209 m 35 [1]]
FXIll desikdip | 2(9) or &5 2 (100) 12 (100)
Agr i
FI csikdip 6 (14) M 33 209/3(50)
Haff 1
Orta 1
A 3
Tablo 3. Hastalarin kanama bulgulari, uygulanan cerrahi islemler, verilen tedaviler
Halat Pl Crtamc e Toren Dagar i Frofibdn = Tompa em Corvals proordis arunede inS e rden
Chakhgnps | sy L b - e
- dag -
i) iperkiemi 1]
L2 LX) Fpadsins x* Hn 18068 Doy yoin Lkl tmberben. ek wat, 1FV1N, TORY
VT £
m " Oyaninem e Kur diairin Loshd aui ambe, TUF vevs v cagetal
L) - Mokard iy Dy el Lekal sal el Ewsciiasit ast, TOF
™ T e o [Frep———
sl Py
X .8 Makord N Do jriam Laokal ssireing vesGend s
Fxm - Tamgak KK 142 10l ] Tng gelemn, Lokl oo mnlen, wrumwkmumk amt, TOF verps inaprosgetet
e s p e
(Hemaum) knepreapt )
n " Makard W o e LR Lng jetzmm Lokl mlemden. Srmayen bmemiven, T8 v
g [T g chet, asreramk an?
i an)

Tartisma ve Sonug¢: Nadir Faktor Eksikliklerinde
kanama riski her zaman faktor eksikliginin seviyesi ile
korele degildir. Yeterli hemostaz1 saglayan, spontan ve
travmayla iligkili kanamay1 6énleyen minimum koagtilan
aktivite diizeyinin ne oldugu konusunda hala yeterli
bilgiye sahip degiliz. Kanamalari 6nlemek icin gerekli
olan minimum faktér dizeyinin belirlenmesi ve optimal
profilaksi semasi1 olusturmak icin prospektif calismalara
ihtiya¢ vardir.

Anahtar kelimeler: Nadir faktor eksikligi, klinik fenotip, tedavi
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Abstract: 0321 P-197
KRONIK SINOVITLI HEMOFILILIK
OLGULARDA YTTRIUM 90 VE RHENiUM186 ILE
RADYOSINOVEKTOMI -AKDENiZ UNIVERSITESI
PEDIATRIK HEMATOLOJI DENEYIMi. Funda Tayfun!,
Nursah Eker?, Can Cevikol®, Adil Boz?, Feyyaz
Akyildiz®, Alphan Kupesiz?. ‘Diyarbakir Cocuk Hastanesi
Hematoloji Onkoloji, Diyarbakir, 2Akdeniz Universitesi
Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, Antalya, *Akdeniz
Universitesi Radyoloji Bilim Dali, Antalya, ‘Akdeniz
Universitesi Niikleer Tip Bilim Dali, Antalya, °Akdeniz
Universitesi Ortopedi Bilim Dali, Antalya

Giris ve Amag: mHemofili hastalarinda gortilen en sik
kanama sekli hemartroz olup kanamaya bagh degisiklikler
eklem icinde kikirdak hasari yaratarak sinovyal prolife-
rasyon ve kronik sinovite neden olurlar. Sinovyanin ¢ikar-
tilmasi sinoviti ortadan kaldirarak kanamalarin tekrarini
onleyecektir. Medikal olarak en sik tercih edilen yontem
son yillarda gtivenle uygulanan eklem igine radyoaktif
madde verilerek yapilan radyosinevektomi (RS) yontemidir.
Kronik hemofilik sinoviti olan olgularimizda Yttrium 90
(Y(90)) ve rhenium186 (186Re) kullanilarak gerceklestiri-
len RS sonuclarimizi degerlendirmeyi amacladik.

Yontem: Akdeniz Universitesi Cocuk Hematoloji
Bolimtnde 2006-2013 yillar1 arasinda takip edilen
hemofilili olgularin dosyalar1 geriye déntik olarak tarandi
ve RS uygulanan hastalar calismaya dahil edildi.

Bulgular: Akdeniz Universitesi Cocuk Hematoloji
Bolumunde yedi yillik stirec icerisinde 19 olguya toplam 34
RS islemi uygulanmis olup, olgularin yas araligy 72-197 ay
(ortalama 158,3)idi. Cogu (n=18) olgu hemofili A tanis: ile
izleniyordu. Diz eklemi i¢in Yttrium 90 (Y(90))kullanilirken;
dirsek ve bilekler icin rheniuml86 (186Re)tercih edilmis
olup yapilan uygulamalarin eklemlere gore; dagilimi diz
eklemi (n=15), dirsek (n=8), bilek (n=10) ve diger (n=1)olarak
belirlendi. Inhibitér pozitif Hemofili A ve Hemofili B tanis1 ile
iki olgunun toplam dért eklemine RS uygulandigi gértilda.

Olgularin 17’sinde islem sonrasi kanama sikliginin
belirgin olarak azaldig1 inhibitérti olmayan iki olguda ise
ayni ekleme ikinci kez RS yapilmas: gerektigi belirlendi..
Olgularin hicbirinde islem sirasinda radyoisotop madde
kacag, lokal inflamatuar reaksiyon veya izlemde malig-
nite gelisimi gézlenmemistir.

Sonu¢: RS tekrarlayan eklem kanamalarina bagh
olusan kronik sinovitlerde etkili ve glivenli bir tedavi
secenegi gibi gérunmektedir.

Anahtar kelimeler: kronik sinovit, hemofili, radyosinevektomi

Abstract: 0438 P-198
HOMOZIGOT P.A109T MUTASYONU iLE BIRLIKTE,
YENI TANIMLANAN HETEROZIiGOT P.I454T VE
P.Y472X MUTASYONLARINI TASIYAN BIiR AILEDE
KALITSAL FAKTOR XI EKSIKLIGI. Zafer Gokgoz!,
Veysel Sabri Hancer?, Reyhan Diz Kug¢tkkaya®. ‘Ordu
Devlet Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Ordu, 2Istanbul
Bilim Universitesi, Fen Edebiyat Fakiiltesi, Molekiiler
Biyoloji ve Genetik Bélimii, Istanbul, 3Istanbul Bilim
Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dals,
Hematoloji Bilim Dali, Istanbul

Giris: Faktor XI (FXI) karacigerden sentezlenen bir
serin proteaz enzimidir, plazmada bir homodimer olarak
dolasir. Her bir zincirde katalitik bolge ve dort tekrarh
dizi (Apple dizileri) yer alir. Yaklasik %14 trombositlerde
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bulunur. Trombin FXIi aktive ederek intrensek yolagi
uyarir, bu reaksiyon koagtilasyonun amplifikasyonunda
6nemli rol oynar. F11 4q34-35de yerlesiktir. Kalitsal
FXI eksikligi olduke¢a nadirdir 1/500.000-2.000.000) ve
kanama diyatezine neden olabilir. Bu calismada kalit-
sal FXI eksikligi olan ilgin¢ bir ailenin genetik sonuclari
sunulmaktadir.

Hastalar ve Yontem: Ebeveynleri akraba olan 10
yasindaki erkek hasta 2010’da dis ¢ekimi sonrasi uzun
stire devam eden kanama nedeniyle incelenmisti. aPTT
testi 84.3 saniye (N: 32-39 sn) bulundu, faktér VIII ve IX
aktivitesi normaldi. FXI aktivitesi tekrarlanan 6lctimlerde
%0 saptaninca kalitsal FXI eksikligi tanis1 kondu. Bu
nedenle baba, anne ve erkek kardesi tarandiginda FXI
aktiviteleri sirasiyla %4, %40 ve %60 olarak sonuglandi.
Sadece babada uzamis kanama 6yktsu eslik etmektey-
di. Aile genetik acidan degerlendirildi. Periferik kandan
gDNA ornekleri izole edilip, tasarlanan primerler ile F11
geninin tim eksonlar1 30b¢lik intronik boélgeler de dahil
edilerek PZR ile cogaltildi, dizilendi ve referans diziden
farklilik gosteren varyasyonlar raporlandi.

Sonuclar: FXI aktiviteleri ve tanimlanan mutasyonlar
Sekil 1.’de sunulmaktadir.

Hasta ve babasinda, anne tarafinda mevcut olmayan
homozigot A109T mutasyonu saptandi. A109T erkek kardes
ve babanin ebeveynlerinde heterozigot bulundu. Hastada
ayrica heterozigot 1454T ve Y472X mutasyonlar1 gosterildi.

m :
Al109T EA: %63 EA: %126 EA: %61
14547 A109T y ST
ya72x* 1454T* WiidType
e Y472x*
EA: %4 EA:%‘:O
A109T** 1454T
Ya72x*

ﬂ EA: %0 EA: %60

A109T** A109T*
1454T* 1454T*
Y472%* YA72X*

EA: Enzim aktivitesi, *: Heterozigot, **: Homozigot

§ekil 1. indeks hastanin soy agac!

Tartigma: Calismamizdaki 1454T ve Y472X mutasyon-
lan ilk kez tanimlanmaktadir. A109T mutasyonu italyan
bir ailede heterozigot bildirilmistir (Guella ve ark, Thromb
Haemost 2008), calismamizdaki bu aile, homozigot A109T
tanmimlanmis ilk olgular1 icermektedir. Guella ve ark.
A109T mutasyonu ile eksonun tamaminin yanls kirpil-
dig1 fakat bu durumun enzim aktivitesine hicbir etkisinin
olmadigini gostermisler, nedenini de‘anlamsizlik aracili
RNA yikimi (nonsense mediated RNA decay)’ile agiklamig-
lardir. Heterozigot A109T icin sonuglarimiz bu hipotezi
dogrulamaktadir, clinkdi 3 mutasyonu da heterozigot tasi-
yanlardaki enzim aktivitesi heterozigot 1454T ve Y472X
mutasyonlar1 tasiyanlarla benzerdir. Homozigot A109T
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mutasyonu varliginda ise aktivite ciddi bicimde (%4 ve
%0) dusmektedir. Heterozigot 1454T ve Y472X birlikteligi
aktiviteyi %40-%60 azaltmakla birlikte kanama diyatezi-
ne yol agmamaktadir. flgin¢ bir diger bulgu da hasta ve
babasinda homozigot A109T mutasyonu varken, annenin
bu mutasyonu tasimamasidir. Bu durumun, bagisiklik
sistemindeki degisken (Variable), cesitli (Diverse), birles-
me (Joinning) VDJ rekombinasyonuna benzer bicimde,
somatik rekombinasyon sonucu meydana geldigini 6ngor-
mekteyiz. Bundan sonraki asamada, bu mutasyonlarin in
vitro fonksiyon analizlerinin yapilarak, enzim aktivitesini
etkileyis seklinin arastirilmasi planlanmaktadir.

Anahtar kelimeler: Faktor XI, hemofili, mutasyon

Abstract: 0630 P-199
DOGUMSAL ANOMALILERLE BIRLIKTELIK
GOSTEREN NADIR FAKTOR EKSIKLIKLERi. Baris
Malbora!, Zekai Aver!, Namik Ozbek!, Murat Derbent?.
!Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi
Bilim Dali, Ankara, ?Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi,
Klinik Genetik Bilim Dali, Ankara

Giris: Nadir faktor eksikliklerinin gortilme orani genel-
likle 1/500,000 ilel/2,000,000 arasindadir. Literattirde
nadir faktor eksiklikleri ve dogumsal anomali birlikteligi
nadir bulunmaktadir.

Olgu 1: 4.5 yasinda erkek hasta, dogumsal kalp has-
taligl nedeniyle hastanemize yonlendirildi. Anne ve baba
birinci dereceden akrabayd: ve saglikli cift yumurta ikiz
kardesi vardi. Hastada gelisme geriligi ve bilateral mikst
tip isitme kaybi vardi. Ailede hematolojik acidan bir has-
talik oykusu yoktu.

Vicut oOlctleri <3p’di. Sol godzde pitozis, mikrognati,
pektus karinatum, kifoskolyoz, sol elde total sindaktili,
birinci parmakta ulnar deviasyon ve sag elde 5. parmak-
tan 3. parmaga kadar sindaktilisi vardi. Alt ekstremite
parmaklarinda deviasyonu oldugu ve parmaklarin bir-
birinin Gsttine bindigi dikkati ¢ekti (Sekil 1 ve 2). Ayrica
mental-motor gerilik saptanda.

PZ 12.5 s; INR 1 ve aPTZ 116.7 s idi. FXI dtizeyi %5ti.
FVIII, FIX, FXII, vWF, fibrinojen dtizeyleri ve kanama
zamani normaldi. Anne, baba ve ikiz kardesinin koagu-
lasyon profilleri normaldi. Hasta bu bulgularla dogumsal
kalp hastaligi, dogumsal FXI eksikligi ve Cenani-Lenz
sendromu tanilarini aldi.

Olgu 2: Polidaktilisi olan 7 yasinda erkek hasta pre-
operatif dénemde aPTZ yuksekligi ile klinigimize kabul
edildi. Hastanin sik burun kanamasi 6yktst vardi. 32
haftalik premattre olarak cift yumurta ikiz esi olarak
dlinyaya geldigi 6grenildi. Ebeveynler arasinda akrabalik
ve ailede herhangi bir hematolojik hastalik 6yktist yoktu.

Hastanin sag preaksiyal polidaktilisi ve alt ekstre-
mitede, sirtinda birkac¢ ekimozu mevcuttu. Laboratuvar
incelemede PZ 12.1 s, INR 0.96, aPTZ 102 s, FXI: %7 idi.
FVIII, FIX, FX ve FXIII dlizeyleri normaldi. Anne, baba ve
ikiz kiz kardesinin koagtlasyon profilleri normaldi.

Olgu 3: 9 yasinda erkek hasta majér eklemlerde
dogumsal kontrakturler, fasiyal dismorfizm, opere Duane
sendromu, strabismus ve FXII eksikligi tanilarn ile klini-
gimize kabul edildi. Aralarinda 1. dereceden akrabalik
olan anne-babanin ilk cocuguydu. Teyzesinde de benzer
fenotipik o6zellikler oldugu 6grenildi.

Bilateral pitozis, dar ve yuksek damak, dtstuk kulak,
brakidaktili, parmaklarda parsiyel sindaktili, ulnar devi-
asyon, diz ve el bileginde fleksiyon kontraktlirti mevcuttu
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(Sekil 3). Teyzesinin kogtilasyon profili ve FXII duzeyi
normaldi.

Sekil 1. Faktor X! eksikligi olan olgumuz (Olgu-1). A. Hastanin genel goriinim, sol gozde
pitozis, mikrognati, pectus carinatum, kifoskolyoz, B. Ust ekstremite anomalileri, sol elde
total sindaklili, birinci parmakta ulnar deviasyon ve sag elde 5. parmaktan 3. parmaga
kadar sindakiilisi C. Alt ekstremite anomalileri, parmaklarda deviasyon ve overlapping.

Sekil 2. Faktor XI eksikligi olan olgumuzun radyoloji gorintileri (Olgu-1). A. Ust
ekstremite bulgulari, B. Alt ekstremite bulgulari.

Sekil 3. Faktor XII eksikligi olan olgumuz (Olgu 3). A. Yiiz gbrinimii bilateral pitozis,
diisiik kulak B. Ust ekstremite goriinimdi, brakidaktili, parmaklarda parsiyel sindaktili
ve ulnar deviasyon.

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

Sonug: Nadir faktor eksiklikleri ile dogumsal ano-
malilerin birlikteligini vurgulayan az sayida yayin bildi-
rilmistir. Literattrde izole FVII, FX ve kombine FVII+FX
eksikligi ile birlikte mental-motor retardasyon, mikrose-
fali, epikantus ve yarik damak birlikteligi olan hastalar ve
K vitamin bagimli koaguilasyon faktorlerinin eksikligi ile
birlikte psédoksantoma elastikum benzeri fenotipi olan
bir hasta bildirilmistir. FXII eksikligi olan bir olguda ise
herediter spastik parapleji gosterilmistir. Ancak bizim
olgularimizdaki gibi komplike iskelet anomalileri bildi-
rilmemistir. Olgularimiz bu birliktelige dikkat cekmek
amaciyla bildirilmistir.

Anahtar kelimeler: Dogumsal anomaliler, Faktor XI eksikligi,
Faktor XII eksikligi

Abstract: 0084 P-200
PNH HASTALARINDA ECULiZUMAB FETAL KAYBI
ONLEYEBILIR Mi? VAKA SUNUMU. Yusuf Bilen',
Fuat Erdem!, Nurhan Bilen?, Rahsan Yildirim!,
Mehmet Gundogdu!, Gulden Sincan'. I!Atatiirk
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Erzurum
2Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklar Anabilim
Dali, Erzurum

Giris: Paroksismal Nokturnal Hemoglobulintiri (PNH)
hematopoetik kok hticrede glikozilfosfatidilinozitol kan-
casinin sentezi icin kritik éneme sahip olan gen Uzerin-
de somatik mutasyon sonucu ortaya cikan klonal kék
hticre kaynakli kemik iligi yetmezligi gibi kendine has
bazi 6zellikleri olan edinsel bir hemolitik anemi olup aym
zamanda hayati tehdit eden edinsel trombofilik duruma
neden olmaktadir. Bizim burada ilk hamilelik denemesi
abortus ile sonuglanan ve eculizumab tedavisi altinda
saglikli dogum yapan bir vakamizi sunmak istedik.

Vaka Sunumu: Hastamiz 19 yasinda 6 aylik hamile
bayan, gunlik islerini engelleyecek diizeyde olan halsiz-
lik, yorgunluk sikayetleri ile bagvurdu. Muayenesinde
cilt ve konjonktivalar ileri derecede soluk, skleralar
ikterik ve uterus hamilelik ay: ile uyumlu idi. Kalp tepe
atimi 112/dk ritmik tasikardikti. Hb: 7,7gr/dl, RBC:
2,49x10°/ul, PLT: 68x10°/ml, WBC: 6900 /ml, MCV.
951l, AST: 61 U/L, ALT: 31U/L, LDH: 945 U/L (0-250),
total bilirubin 1,96 mg/dl, direkt bilirubin: 0,74 mg/dl
idi. Karaciger mid klaviktler hatta 4 cm palpe ediliyordu.
Hasta megaloblastik anemi, hemolitik anemi 6ntanilari
ile servise yatirildi. Hamileligide olmasi nedeni ile 1sinlan-
mi1s eritrosit sUspansiyonu replasmani yapildi. Yapilan
degerlendirmelerden sonra PNH danisi ile hastaya 1 mg/
kg prednisolon baslandi. Hastanin steroid tedavisi ile
Hb 10,2 gr/dl olurken total bilirubin 1,2 mg/dl, LDH:
562 U/L duizeyine geriledi. Hasta nin FLAER sonucunda
monositlerde %97, noétrofillerde %98 ve eritroid seride
%99 PNH klonu tespit edildi (Sekil 1). Hastaya hastaligi
ve eculizumab hakkinda bilgi verildi ancak hamilelik
stirecinde eculizumab kullanimini reddetti. Hamileligin
35. Haftasinda intrauterin 61t fetlis nedeni ile hamilelik
sezeryan seksio yontemi ile sonlandirildi. Operasyondan
bir hafta sonra hasta klinigimize halsizlik ve cabuk
yorulma sikayeti ile basvurdu. Bilirubin degerleri anlam-
Ii sekilde ytiksek olan hastanin tedavisine eculizumab
eklendi. Hb, LDH ve bilirubin degerleri kisa surede
diizeldi. Rutin vizitlerinde hasta Ocak 2013 te menstu-
rasyon kanamasinin 6 haftadir olmadigini ifade etmesi
lUzerine bakilan tetkiklerde hamilelik tespit edildi. Bu
defa cocugunu dogurmak istedigini ifade eden hastaya
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onami alinarak hamilik stiresince eculizumab 900 mg/
gin (14 ginde bir)ve tinzaparin 175U/kg/glin devam
edildi. Hamilelik stiresince herhangi bir problemi olma-
yan hasta 2013 Agustos’ta 2770gr agirhiginda saglikli
bir erkek cocuk dogurdu. Hastanin dogum sonrasi 6.
Ay kontroliinde herhangi bir semptomu yoktu ve 9100gr
agirhiginda saglikli bir ¢cocupa sahipti. Hasta halen eculi-
zumab idame tedavisi almaktadir.

Anahtar kelimeler: Fetus kaybi, Paroksismal Nokturnal
Hemoglobulinuri

18] C0% PE [CD64+ MONOSIT)
Co5e PE w W w w
Gate Number YTotal NGated FLAER AITC
% 5 %8 e e st s
TP 4065 %59 8.1 Al %04 5.62 100.00
TPH 6,057 1211 1.1} PHH 881 549 97.68
. [CD15++ Grams)
w 'I
W'y
&
§ 'y
o TIP il PNH
" *‘
i3 o e iy
FLAER FITC
Gate Number %Total %Gated
All 4177 25.99 100.00

TP HIPNH 4,089 2544 97.89

Sekil 1. Fluorescent Aerolysin (FLAER) based flowcytometric examination of
peripheral blood of the patient. A. Erythrocyte B. Monocyte C. Granulocyte

Abstract: 0197 P-201
INTIHAR ETMEK iCIN 3750 MG DABIGATRAN ALIMI
SONRASI GELISEN YASAMI TEHDIT EDEN MASIF
KANAMA VE TEDAVISI. Girsel Giines, Umit Yavuz
Malkan, Eylem Eliacik, Ayse Isik, Salih Aksu, Ibrahim
Celalettin Haznedaroglu. Hacettepe Universitesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Direkt trombin inhibitérti dabigatran nonvalvular
atriyal fibrilasyonda (AF) inme ve sistemik embolinin
6nlenmesinde kullanilan yeni bir oral antikoagtilan ajan-
dir. Antikoagtilan etkisinin geri cevrilebilmesi icin 6zel bir
antidotunun olmamasi1 dabigatran nedeniyle olabilecek
kanamalarin tedavisinde ciddi sorunlara neden olmak-
tadir. Biz bu yazida intihar etmek amaciyla 3750 mg
dabigatran alan ve sonrasinda masif hemattiri gelisen bir
hasta ile ilgili deneyimlerimizi paylasmak istiyoruz.

AF, koroner arter hastaligi, hipertansiyon ve mye-
lodisplastik sendrom tanilari olan 83 yasinda erkek
hasta masif hematuri sikayeti ile acil servise basvur-
du. Hikayesinden AF nedeniyle 2x75 mg dabigatran
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kullandig1 6grenildi. Hastaneye basvurmadan 30 saat
6nce intihar amaciyla 50 kapstl (3750 mg) dabigatran
alan hastanin fizik muayenesinde hipotansiyon, hematu-
ri, ciltte petesi ve purpuralar: mevcuttu. Trombin zamani
(TT) 130 s (normali 20-30 s), aktive parsiyel tromboplas-
tin zamani (aPTT) 59 s (normali 22-35 s) ve INR 1,4du.
Tam kan sayiminda hemoglobin 7,4 g/dL ve trombosit
sayisinin 30000/ uL oldugu gortldu. Hastaya gtinde 1000
U protrombin kompleks konsantresi (PCC) ve destek
tedavisi baslandi. Bu tedaviye iki giin boyunca devam
edildi. flk giin 2 Unite eritrosit stispansiyonu replasmani
yapildi. Ik glin icinde hastanin kanamasi durdu, 3 giin
sonra da trombin zamani normale geldi.

Dabigatran diger antikoagtilanlara goére daha gtivenli
bir ilagtir. Varfarin ve enoksaparin ile karsilastirildigin-
da dabigatran daha dustk kanama oranina sahiptir.
Bununla beraber dabigatran kullanan hastalardaki kana-
ma riski tamamen ortadan kalkmamistir. Dabigatran
kullanan hastalarda ilacin 6ngérulebilir farmakokinetik
ve farmakodinamik ozellikleri nedeniyle rutin koagtlas-
yon monitérizasyonuna gerek yoktur. Ancak aktif kana-
ma, olas1 bir asir1 doz alimi ya da invaziv bir prosedir
gerekliligi durumunda monitérizasyon énem kazanir. TT
dabigatran dtizeyini belirlemek icin en hassas laboratu-
var testidir. Dabigatranin INR'yi etkilenmemesi nedeniyle
INR’nin takipte yeri yoktur. TT 6l¢timleri ve dabigatran
plazma duzeyleri arasinda guglti bir korelasyon vardir.
TT’nin 120 saniyenin Uzerinde oldugu dabigatran kan
diizeyi 600 ng/mLnin Uzerindedir. Hastamizda bas-
vuru sirasinda TT zamani 130 saniyeydi. Dolayisiyla
dabigatran duizeyi de 600 ng/mL‘den buyukti. Asir1 doz
ilag alimi ve masif bir hemattiri s6z konusuydu. Boyle
durumlarda dabigatran etkisini geriye ¢cevirmek ve kana-
may1 durdurmak icin antidotu bulunmamas: nedeniyle
rutin 6neri ilacin kesilmesi ve destek tedavisidir. PCC’nin
yararh olabildigini ifade eden yayinlar vardir. Hastamiza
bu nedenle 1x1000 IU PCC basladik ve destek tedavisi
verdik. Kanama birinci gtin i¢inde durdu.

Monitérizasyon gerektirmemesi ve kanama olasili-
ginin daha dustk olmasi gibi avantajlari dabigatranin
kullaniminin yayginlagmasina yol acmistir. Ama dabi-
gatranin tamamen masum bir ila¢ olmadig ve kullanan
hastalarda halen anlamli bir kanama riski oldugu akilda
tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: dabigatran, masif kanama, trombin zamani

Abstract: 0707 P-202
AKTIVE PROTROMBIN KOMPLEKS KONSANTRESI
PROFILAKSISININ ARDINDAN UYGULANAN DUSUK
DOZ iMMUN TOLERANS iNDUKSiYONU TEDAVISIYLE,
YUKSEK TITRELI INHIBITORU BASARIYLA
NEGATIFLESTIRILEN BIR HEMOFILI A HASTASI.
Orhan Gursel, [brahim Eker, Oguzhan Babacan,
Ahmet Emin Kurekci. Giilhane Askeri Tip Fakliltesi,
Cocuk Hematolojisi Bilim Dali, Ankara

Giris: Hemofili hastalarinda tedavide uygulanan FVIII
veya FIX proteinine karsi antikor gelisebilir ve tedavide
kullanilan faktoérlerin islevini engellemesi soz konusu
oldugunda inhibitér olarak tanimlanir. Hemofili-A has-
talarinda en sik ve en ciddi tedavi komplikasyonudur.
Inhibitérlii hemofili hastalarinda uygulanacak profilaksi
ve immun tolerans tedavisinin (ITT) rejimleri konusun-
da tam bir uzlagsma saglanamamistir. Burada aktive
protrombin kompleks konsantresi (aPCC) profilaksisinin
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ardindan uygulanan diistik doz immuin tolerans indtksi-
yonu tedavisiyle, ytksek titreli inhibitorti basariyla nega-
tiflestirilen bir hemofili A hastas1 sunulmustur.

Olgu Sunumu: 7 ayliktan bu yana hemofili A tanisi ile
dis merkezde takip edilen ve kanama oldukca rekombi-
nant faktor uygulamasi yapilan hastada, 4 yasinda faktoér
uygulamasina yanit alinamayan hemartroz gelisince baki-
lan inhibitér dtizeyi 20 Bethesda Unitesi (BU) saptanmus.
Kanama semptomlar1 aPCC ile kontrol altina alinan has-
tanin ayni ilac ile 80 Unite/kg/gln, haftada ti¢c glin profi-
laktik tedavisine devam edilmis. Profilaksiye ragmen inhi-
bitér diizeyi 2304 BU'’ya kadar ytikselen hasta, takibine
klinigimizde devam etmek tizere bagvurdu. Hastanin aPCC
ile profilaksisine ayni dozda devam edildi. Inhibitér dizeyi
giderek gerileyerek 5 BU altina indi, komplikasyonsuz ola-
rak hastaya port takilmasi ve stinnet operasyonu yapildi.
Hastanin Ug¢ yil stiresince aPCC profilaksisine ayn1 dozda
devam edildi, inhibitér duzeyi giderek 0,56 BU'’ya geriledi.
Hastada bu strecte iki kez hemartroz, bir kez yumusak
doku kanamasi oldu, ilave aPCC uygulamalar ile kontrol
altina alindi, eklem hareket acilar1 normal seyretti. aPCC
profilaksinin t¢tnct yilinda kesilip, dtistik doz ITT yak-
lasimi ile hastaya 50 1i/kg/gun dozunda, haftada ti¢ gtin
rekombinant faktor VIII uygulamasina baslandi. Halen ITT
tedavisinin 6.ayinda olan hastada amnestik yanit gézlen-
medi, inhibitér negatif seyretti, kanama olmadi. Hastanin
halen ayni dozda profilaktik rekombinant faktor VIII teda-
visine devam edilmektedir.

Sonugc ve Tartisma: By-pass edici ilaclarin her ikisi ile
de basarili profilaksi uygulamalar mevcut olsa da tilkemiz-
deki geri 6deme sistemi sadece aPCC’nin profilaksi amach
kullanimina izin vermektedir. Ytksek yanith tipte inhibi-
tort olan hastalarda ITT nin 6ncelikle denenmesi kuvvetle
onerilmektedir. Yiiksek ve dusuk doz ITT yaklasimi arasin-
da fark olmadigini bildiren calismalar da bulundugu icin,
tlkemizde éncelikle diistik dozda ITT protokolun uygulan-
mas1 6nerilmektedir. 20-50 IU/kg dozlarda haftada 2-3 gun
FVIII kullanilir, %20-70 oraninda basarili sonuclar bildiril-
mistir. Hernekadar literatiirde aPCC’lerin amnestik yaniti
uyarabildikleri, bu sebeple ITI baslanilmamis inhibitérlt
hemofili A hastalarinda, rFVIla'nin profilaksi acisindan
daha iyi bir secenek oldugunu ileri stiren calismalar olsa
da, olgumuzdaki tecriibelerimiz aPCC profilaksisi ardindan
da, amnestik yanit gelismeden, dtstk doz ITT yaklasimu ile
basarili sonuclar alinabilecegini gostermektedir.

Anahtar kelimeler: inhibitérlii Hemofili A, Profilaksi, Immtin
Tolerans Tedavisi

Abstract: 0225 P-203
AGIR VON WILLEBRAND HASTALIGI OLAN BiR
ADOLESANDA DURDURULAMAYAN MENORAJIDE
REKOMBINANT FAKTOR VIIA UYGULAMASI. Dilek
Gurlek Goékcebay, Vildan Culha, Nese Yarali, Bahattin
Tung, Namik Yasar Ozbek. Ankara Cocuk Saghgt
ve Hastaliklart Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Hematoloji Klinigi, Ankara

Giris: von Willebrand hastaligi (vVWH) toplumun yak-
lasik %1’inde gorulen, platelet adezyon ve agregasyon
bozukluguna bagli mukokutanéz kanamalarla seyreden
kalitsal bir kanama bozuklugudur. Ozellikle kadinlarda
menoraji siklifi %74-92 oraninda bildirilmis olup, bu
durum hastalarin yasam kalitesini de etkilemektedir.
Burada Faktor (F) VIII/VWF konsantresi ile durdurula-
mayan menoraji sonucunda anemi gelisen ve buna baglh
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coklu transfiizyon alan bir adélesanda, rekombinant fak-
tér VIla’nin basarili kullanimi sunulmustur.

Olgu: vWH nedeniyle takipli olan ve ilk menstruel
kanamas1 2 glin 6nce baslayan 14 yasindaki kiz hasta,
halsizlik ve kanama miktarinin fazla olmasi nedeniyle
hastaneye basvurdu. Fizik incelemede soluk gortintimde,
tasikardik olan hastamizin arteriyel kan basinct 90/50
mmHg olarak saptandi. Tam kan sayiminda hemoglo-
bin 9,2 g/dL, l6kosit sayis1 12,3x10°/L trombosit sayisi
521x10°/L, vWF faktor antijeni %3, vWF aktivitesi %5 ve
FVIII aktivitesi %2 olarak saptandi. Hastaya gtinde 2 kez
50 U/kg FVIII/vWF konsantresi ile birlikte traneksamik
asit ve demir tedavisi baslandi. Pelvik ultrasonografisinde
buytiga sol overde 8 mm capli olmak tizere her iki overde
multipl milimetrik foliktiller ile vajende serviks komsulu-
gunda 50x30 mm boyutlarinda heterojen ekojen olusum
(hematom?) izlendi. Faktor tedavisine ragmen menorajisi
devam eden, artan halsizlik ve basdénmesi olan hastanin
2 gln sonra alinan kontrol tam kan sayiminda hemog-
lobin degerinin 5,4 g/dL’ye duistigia gozlenerek eritrosit
transflizyonu yapildi. Kanamasi devam eden ve ginde
2 doz FVIII/vWF konsantresi verilen hastanin ayni glin
kontrol hemoglobin degerinin 6,9 g/dL olmas1 nedeniyle
tekrar transflizyon yapildi, endokrinolojiye danisilarak
yuksek doz oral kontraseptif baslandi. Ertesi glin kana-
mas1 ayni siddette devam eden hastaya verilen FVIII/vWF
konsantresi dozu artirildi (80 U/kg), ayrica intranasal
desmopressin uygulandi. Hastanin kontrol hemoglobi-
ninde diismenin devam etmesi nedeniyle, yeniden eritro-
sit transflizyon yapildi. Bu asamada FVIII/vWF konsant-
resi ile tedavi sonlandirilarak, ikiser saat arayla, 90 mcg/
kg dozunda, 6 kez rekombinant faktér VIla uygulandi ve
kanama kontrol altina alindi. Hasta kanamasi sonlanip,
hemoglobin duizeyleri stabilize olduktan sonra oral kont-
raseptif ve demir tedavisi ile taburcu edildi.

Tartisma: von Willebrand hastaliginda menoraji
oldukea sik gortlen bir durum olup olgularin %85 bu
nedenle hekime bagvurmaktadirlar. Tedavi yontemleri
arasinda sikca kullanilan antifibrinolitik ve oral konra-
septiflerin olgularin %68’inde kanamay: durdurabildigi
bildirilmistir. Diger yontemleri arasinda ise anemi nede-
niyle kan transflizyonu, desmopressin inflizyonu ve tip 3
vWH olanlarda FVIII/vWF konsantreleri yer almaktadir.
Vakamizda oldugu gibi, bir by-pass ajan olan rekombi-
nant faktoér VIla; rutin tedavi ve FVIII/vWF konsantreleri
ile kanama kontroltinltin saglanamadig vakalarda, kana-
manin etkin bir sekilde durdurulmas: icin uygulanabilir.
Anahtar kelimeler: menoraji, vonWillebrand hastaligi

Abstract: 0385 P-204
NADIiR FAKTOR EKSIKLiGi OLAN ERISKiN OLGULAR:
TEK MERKEZ DENEYIiMi. Yesim Mecitoglu Yagci’,
Demet Sahiner Lazzari!, Ozan Salim?, Orhan Kemal
Yiicel?, Levent Undar?. I!Akdeniz Universitesi Tip
Faktiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dali, Antalya, 2Akdeniz
Universitesi Tip Fabkiiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dals,
Hematoloji Bilim Dali, Antalya

Giris: Kalitsal faktor eksikliklerinin %95 -%97 sini
Hemofili A, hemofili B ve Von Willebrand Hastaligi olus-
turmaktadir. Nadir gortilen faktdér eksiklikleri 500.000
ila 2 milyonda 1 kiside gortilmekte ve otozomal resesif
kalitim gostermektedir. En yuksek prevelans, akraba
evliliklerinin sik oldugu Yahudi toplumunda, Orta Dogu
Ulkelerinde ve Hindistan’da bildirilmistir. Nadir faktér
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eksiklikleri faktor II, V, VII, X, XI, XIII dur. Bunlar iceri-
sinde en sik Faktor VII eksikligi gértlmektedir.

Amagc: Nadir faktér eksiklikligi(NFE) tanili olgu-
larin klinik déktimuini ve laboratuvar 6zelliklerini
degerlendirmektir.

Hastalar ve Yontem: Son 5 yilda erigskin hematoloji
poliklinigine bagvurmus, faktoér eksikligi tarmisi almis olgu-
lardan nadir faktor eksiklikleri olanlar klinik o6zellikler ve
laboratuvar bulgular1 agisindan retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Toplam 15 olguda NFE saptand: (7 olgu
FVII eksikligi (ikisi akraba), 3 olgu FX eksikligi, 3 olgu FXI
eksikligi ve 2 olgu FII eksikligi(kardes)). Hastalarda faktor
eksikligi yapabilecek edinsel bir neden saptanmamistir.
Cevre illerden bagvuru alan bolge hastanesi konumunda
olan merkezimizde NFE insidansinin literatiir bilgileri ile
sayisal olarak uyumlu oldugu ve olgularin yaklasin %80
nin kadin cinsiyette oldugu belirlendi. Olgularin klinik
doktmu tablo 1‘de verilmistir.

Tablo 1. Nadir faktor eksikligi olgularinin klinik ve laboratuvar ozellikleri

Olgu Basvuru Faktor tipive Kanama yeri- Tedavi
no Yas Cinsiyet sekli PT aPTT diizeyi oykiisii ozeti
1 74 K asemptomatik, 553sn 253sn  faktorVil - faktor
pre-op PT uzamasi replasmani
2 51 K mindr travma 277sn 234sn faktorVil bacaklarda
sonrasl ekimoz %9.7 ekimoz
3 38 K menoraji 334sn 354sn faktorX menoraji  oral kontraseptif,

TP

4 36 K asemptomatik, pre-op  34sn  43sn faktorX il vaginal dogum TDP

PT ve aPTTuzamasi <%1 sonrasi uterusta
hematom
5 31 K asemptomatik, pre-op 27.3sn  61.8sn  faktorll - TOP
PT ve aPTTuzamasi 2
6 2 K asemptomatik, pre-op 29.52sn 61.93sn  faktorll - TOP
PT ve aPTT uzamas 8
7 17 K asemptomatik, 173sn 27.5sn  faktorVil - faktor
pre-op PT uzamasi 274 replasmani
8 il K menoraji 14.6sn  288sn  faktor VIl menoraji faktor
%13.7 replasmani
9 33 K asemptomatik, 11.4sn 819sn faktor XI - TDP
pre-op aPTT uzamasi %2
10 45 K asemptomatik, 10.8sn  68.4sn faktor XI - TDP
pre-op aPTT uzamasi
n 62 E hemartroz >90sn  683sn  faktor VII-IX diz eklemi faktor
%6.9 replasmani
12 18 K Adneksiyal 777sn 689sn  faktorX adneksiyel faktor
hematom kanama replasmani
13 33 E asemptomatik, 11.8sn 90.9sn  faktorXI - 0P
pre-op aPTT uzamasi <%]1
14 36 K asemptomatik, 228sn  26.6sn  faktorVil - TDP, faktor
pre-op PT uzamasi %8.8 replasmani
asemptomatik, faktor VIl
15 18 E pre-op PT wzamas 16.6sn  28.9sn %305

Tartisma: NFE tanili olgular kanama epizotu olma-
yan asemptomatik durumdan hayati tehdit eden spontan
major kanamalara kadar degisik klinik yelpazede basvu-
rabilirler. Gtincel tedavide destekleyici tedaviler ve faktor
replasmani Onerilmektedir.PT-PTT uzunlugu nedeni ile
arastirilan eriskin hastalarda edinsel nedenler dislan-
diktan sonra nadir faktoér eksiklikleri akilda tutularak
arastirmaya devam edilmelidir.

Anahtar kelimeler: nadir faktor eksikligi
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Abstract: 0300 P-205
KAZANILMIS HEMOFILI A VAKASI. Abdulkadir
Basturk, Hilal Kaymaz, Sevil Fisekeci, Aykut
Demirkiran, Samil Ecirli. Konya Egitim Arastuma
Hastanesi, I¢c Hastaliklar, Konya

Kazanilmis hemofili A, faktor 8’e karsi olusan oto-
antikorlarin yol a¢tigi nadir gértilen (milyonda 1) bir
kanama diyatezidir. Bu otoimmun hastalik artmis mor-
bidite ve mortalite ile iliskili olup genellikle yashlarda
gorultir. Bazi vakalarda altta yatan kanser, bag doku
hastaliklar1 veya ilaglarla iliski saptanabilmekle birlikte
yaklasik %50’si idiyopatiktir. Hemartrozlarla karakterize
konjenital hemofilinin aksine kazanilmis hemofili A sik-
likla yumusak doku kanamalari ile seyreder. Tedavide 2
6nemli amac¢ akut kanamanin kontrol altina alinmasi ve
faktor VIII antikorunun eradike edilmesidir. Dustk titreli
antikorlarin varliginda faktor VIII konsantreleri kulla-
nilabilirken, ytksek titreli antikorlarin varliginda aktive
protrombin komplex konsantreleri veya aktive faktor
VII gibi faktér VII bypass edici ajanlar kullanilir. Faktor
VIII antikorlarini eradike etmek amaciyla ise en sik ste-
roid ve siklofosfamid kullanilir. Son zamanlarda giderek
artan siklikta immun tolerans rejimleri ve rituximab da
kullanilmaktadir.

70 yasinda erkek hasta skapula altinda 15cm caph
hematom, vicudun cesitli yerlerinde morluklar nedeni
ile klinigmize bagvurdu. Oykusiinde kanama bozuklugu
yoktu. Vicudundaki morluklarin yaklasik 3 aydir oldugu
ve giderek arttigi, 1 hafta 6nce de siyah renkli digkilama
nedeni doktora gittigi ve 2 Unite eritrosit stispansiyonu
aldig1 6grenildi. Ozgecmis sorgulamasinda 20 yildir tip
2 diyabetinin ve hipertansiyonunun oldugu ve 5 yil 6nce
koroner arter hastaligi nedeni ile stent takildigini 6gren-
dik. Fizik muayenesinde kan basincit 140/80, ates 36,6
derece, nabiz 102 atim/dakika idi. Sol skapula tizerinde
hareketsiz, agrisiz, fluktuasyon vermeyen 10x15 cm
boyutlarinda yumusak doku sisligi mevcuttu. Lomber
bolgeden bilateral batina dogru uzanan mor renkli ekimo-
tik lezyon izlendi. Bileteral ++/++ pretibial 6demi mevcut-
tu. Diger muayene bulgular: normaldi.

Laboratuar bulgulari su sekilde idi: Hb 8,8 g/dl,
wbc:9,9x10°/L, plt 411x10°/L, Aptt 55,8, pt 8,2, inr 0,9
idi. Faktor VIII %2, Faktor IX %131, Faktor XI %119,
Won Villebrand faktér antijen seviyesi %85, ristosetin
kofaktor aktivitesi %103 saptandi. Faktér VIII inhibitér
duizeyi 8 batesta unite idi. Takipleri sirasinda sag dizinde
hemartroz ve burun kanamasi gelisti. Hastaya 50 Unite/
kg dozunda 12 saatte bir aktive protrombin kompleks
konsentresi 3 glin suresince verildi. Beraberinde 1mg/
kg/gtiin dozunda metilprednizolon baslandi. Tedavinin
baslanmas1 ile hastanin burun kanamasi durdu, eki-
mozlar geriledi ve skapula altindaki hemotamda hizh
bir dtizelme izlendi. Aptt degeri tedricen normale geldi
ve tedavinin 7. glininde aptt hala normaldi. Etyolojiye
yonelik bakilan timér markirlar1 normaldi. ANA ve ANCA
normal saptandi. Hasta steroid tedavisi ile taburcu edildi.

Ozellikle yumusak doku kanamalar ile gelen hasta-
larda, nadir gortilen, morbidite ve mortalitesi ytiksek olan
kazanilmis hemofili A hastaligi akilda tutulmalidir.
Anahtar kelimeler: hemofili A, kazanilmig, kanama
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Abstract: 0496 P-206
FAKTOR V EKSIKLiIGi: RFVIIA TEDAVisi ILE
BASARILI SEZARYEN DOGUM. Mahmut Tébti!, Ahmet
Mete Ergenoglu?, Ajda Gunes'. Ege Universitesi Tip
Faktiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Izmir, 2Ege Universitesi
T Fakiiltesi, Kadin Hastaliklart Ve Dogum Bilim Dali,
Izmir

Giris: Kalitsal Faktér V (FV) eksikligi, FV geninin
homozigot veya heterozigot mutasyonlarin neden oldugu
nadir gortilen otozomal resesif koagulasyon bozuklugu-
dur. Hastalik prevalansi 1/1000 000’dir. FV eksikligi olan
30 yasindaki gebe olgunun taze donmus plazma(TDP) ve
rekombinant faktér VIla tedavisi ile basarili sezaryen
dogumu ( S/C) sunulacaktir.

Olgu: 30 yasindaki kadin olgu over kist rupttra
operasyonu icin hastanemiz kadin hastaliklar ve dogum
klinigine yatirildi. Cerrahi muidahale sirasinda kanama
nedeni ile TDP ve kan urlnleri verilen hastanin yapi-
lan laboratuar testlerinde aktive parsiyel tromboplastin
zamani (aPTz) 102.7 s, protrombin zamani (PZ) 40.4 s
saptanmasi1 nedeniyle hematoloji klinigi ile konsulte edil-
mistir. Daha 6nceden bilinen hastalik ve ila¢g kullanimi
Oyklisti olmayan olgunun menoraji ve kolay morarma
sikayeti mevcuttu. Fizik muayenesi normal, yapilan labo-
ratuar testlerinde PZ ve aPTZ’da uzama disinda bulgu
saptanmamistir. Nadir faktor eksiklikleri 6n tanisi ile
bakilan FV aktivitesi %4, belirgin dusuk (referans aralik,
%50-150), faktor II, VII, VIII, IX ve X normal saptanmis-
tir. Olguya FV eksikligi tanisi kondu. Yogun menstruel
kanamasi oral kontraseptif ile kontrol altina alindi, 2 yil-
ik takibinde kanama epizodlar1 saptanmamuistir. Bir stire
takipten ¢ikan olgu poliklinigimize 37 haftalik gebelik ve
dogum planlanmas: nedeniyle basvurdu. FV aktivitesi
%1, inhibitér saptanmamistir. S/C ile dogum 38. haftada
planlanan olguya dutizenli profilaktik TDP baslandi. S/C
oncesi FV aktivitesi %5 saptanmistir. rFVIla , 90mcg/kg
dozda S/C hemen Oncesi ve sonrasinda 2 saat aralikla
iki doz ve ertesi glin 12 saat ara ile iki dozda verildi.
Herhangi bir kanama komplikasyonu goértilmeyen olgu
S/C sonrasi 5. ginde taburcu edildi.

Tartisma: FV eksikligi kadinlarda abortus ve dogum
sonrasi komplikasyon riski artmistir. Rekombinant-aktive
faktor VII agir trombosit fonksiyon defektli ,agir hemofili
ve inhibit6rlti olan hastalardaki kanamalarin tedavisinde
kullanilmaktadir. TDP, FV eksikligi olan gebelerin teda-
visinin esasini olusturur ancak alerjik reaksiyonlar, asiri
volum yuku, transflizyon iligkili akut akciger hasari ve
inhibitér gelisimi riski mevcuttur. Literatirde agir FV
eksikliginde rFVIla tedavisi ile basarili cerrahi islem geci-
ren sadece bir kag¢ olgu bildirimi vardir. Olgumuzda TDP
ve rFVIla birlikte kullanimi kanama komplikasyonlarini
onlemistir. Bu nedenle, rFVIla kullanimi bu hastalardaki
akut kanamalarin kontrol edilmesinde ve énlenmesinde
etkili olabilecegi akla getirilmelidir.

Anahtar kelimeler: faktor V eksikligi, rekombinant aktive
Faktor VII
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Abstract: 0635 P-207
KONJENITAL AFiBRINOJENEMi OLGUSUNDA NADIR
GORULEN BiR KOMPLIKASYON: HEMORAJIK KEMIK
KISTi. Ali Fettah, Dilek Guirlek Gékcebay, Hasan Ari,
Vildan Culha, Nese Yarali, Bahattin Tung¢, Namik
Yasar Ozbek. Ankara Cocuk Saghg: ve Hastaliklar
Hematoloji Onkoloji Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk
Hematoloji Béltimii, Ankara

Giris-Amac: Konjenital afibrinojenemi otozomal rese-
sif kalitilan, nadir gortilen (1/1.000.000) bir kanama
bozuklugudur. Etkilenen bireylerde gobek kordonu, cilt,
agiz ici, kas, gastrointestinal sistem, genitouriner sistem,
santral sinir sistemi kanamalar1 ve hemartroz gértilebil-
mektedir. Afibrinojemide kemik kistleri nadir gértilen bir
komplikasyon olup, hastalar siklikla tutulan ekstremi-
tede agn ile basvurmaktadir. Bu sunuda afibrinojenemi
tanis1 ile takip edilen iki olguda saptanan hemorajik
kemik kistleri sunulmustur.

Olgu 1: Konjenital afibrinojenemi tanisi ile takipli 12
yasindaki erkek hasta travma sonrasi bacaginda sislik ve
morarma sikayeti ile bagvurdu. Ozgecmisinde postnatal
3. glnunde gobek kanamasi nedeniyle afibrinojenemi
tanisi aldigl, soygecmisinde anne ve baba arasinda akra-
balik olmadigi ancak anne ve babanin akrabalarinda
afibrinojenemi 6yktisti oldugu 6grenildi. Fizik inceleme-
sinde sol tibia 6n ytizinde 15x10 cm boyutunda ekimoz
ve doku sisligi olup iki bacak arasinda 2 cm cap fark:
mevcuttu. Travma 6yktist nedeniyle cekilen direkt gra-
filerde sol tibiada cok sayida duzglin kenarl kistik lez-
yonlar izlenmesi Uzerine ¢ekilen ektremite MR’inda tibia
metafizinden baslayarak metafizodiyafiziyal bileskeye
kadar uzanan ve korteks komsgulugu bulunan septali,
multikistik lezyonlar izlendi (Sekil 1,2). Mevcut bulgular
sonucunda hastaya fibrinojen destegi uygulandi.

Olgu 2: Konjenital afibrinojenemi tamisi ile takipli
7 yasindaki erkek hasta burun kanamas: sikayeti ile
basvurdu. Bagvuru anindaki éyktst derinlestirildiginde
yaklasik 1 aydir her iki bacaginda agr1 yakinmasi oldugu
ogrenildi. Ozgecmisinde postnatal 7. giinde gébek kana-
mas1 sonrasi konjenital afibrinojenemi tanisi aldig ve iki
kez travma sonrasi subdural kanama nedeniyle opere
edildigi 6grenildi. Soyge¢misinde anne ve baba arasinda
3.dereceden akrabalik oldugu ve kiz kardesinin de konje-
nital afibrinojenemi tanisi ile takip edildigi 6grenildi. Fizik
inceleme her iki bacak lateral yltizlerinde bulunan eski
ekimoz lezyonlar: disinda normaldi. Bacak agrisi nedeniy-
le cekilen direkt grafilerde sag tibia orta kesiminde kistik
lezyon izlenmesi Utizerine ¢ekilen ekstremite MR’inda sag
tibiada intramedtller yerlesimli 1/3 proksimalin distalin-
den baslayan ve 1/3 distali orta kesimine kadar uzanan
hemorajik kistik lezyon izlendi. Hasta hemorajik kistler
acisindan takibe alindi.

Sonugc: Afibrinojenemide kemik kistleri nadir gortilen
bir komplikasyon olup en sik pelvis, femur, tibia ve elin
kuigtuik kemiklerinde goértilmektedir. Mevcut kistler genel-
likle bir travma veya stres sonrasi gelismekte ve uzun
kemiklerin diafizinde, korteks ve trabekula komsulugun-
da lokalize olmaktadir. Sonuc¢ olarak; ekstremite agrisi
ile basvuran afibrinojenemi gibi nadir goértilen kanama
bozukluklarinda hemorajik kist yontinden ekstremite
MR goértnttilemesinin yapilmasi ve agri semptomlar:
olanlarda fibrinojen destegi verilmesinin yararli olacagini
dustnmekteyiz.

Anahtar kelimeler: Hemorajik kemik kisti, afibrinojenemi,
cocuk
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Abstract: 0694 P-208
FXI EKSIKLiGi GORULEN HASTADA MUTASYON
ANALIZI. Erdem Ak, Hiiseyin Tokgdz, Umran Caliskan.
Necmettin Erbakan Universitesi, Cocuk Hematoloji Bilim
Dali, Konya

Giris: Faktor XI (FXI) eksikligi ender gorulen bir
hematolojik bozukluktur. Otozomal resesif kalitildig
icin her iki cinsiyette de gértilmekle birlikte, genellikle
asemptomatiktir ve kendisini postoperatif kanama ile
gosterir (lijima et all). FXI geni 4. Kromozoma lokali-
zedir ve 25 kb buyukltigindedir olup, 15 exon ve 14
introndan meydana gelir (Dugo S. et all.). Bu calismada
faktor XI eksikligi tanisi alan bir ve genetik olarak FXI
geninde cift heterozigot mutasyon tespit edilen bir olgu
sunulmustur.

Olgu: Daha oOnce herhangi bir kanama diyatezi
oykustu tariflemeyen iki aylik kiz hasta, dogustan kalca
dislokasyonu operasyonu 6ncesinde dis merkezde baki-
lan aPTT degeri yuiksek olmasi tizerine klinigimize basg-
vurdu. Geldiginde yapilan fizik muayenesinde bilateral
kalca hareketlerinde kisitlilik mevcuttu diger sistem
muayenesi normaldi. Ozgecmisinde ve soy gecmisin-
de ozellik yoktu, anne baba akrabaligi yoktu, gobegi
zamaninda dismustti. Anne baba akrabaligi yoktu.
Geldiginde bakilan tam kan sayimi normal idi ve peri-
ferik yaymasinda trombositler bol, kiimeli ve normal
buyuklukte idi. Klinigimizde bakilan aPTT; 119s, PT;
14s ve INR; 1,0, fibrinojen:250mg/dl (normal), trombin
time 16 s (normal) idi. Miksing testi negatif idi. aPTT
uzunluguna yoénelik olarak ilk etapta bakilan vWF anti-
jen duizeyi, ristosetin kofaktor aktivitesi FVIII aktivitesi,
normal geldi. Daha sonra bakilan FIX dlzeyi normal,
FXI aktivitesi: %1 ve inhibitér dlzeyi negatif geldi.
Faktor XI bir baska zamanda %1,7 olarak 6l¢tlerek FXI
eksikligi teyid edildi. Konjenital FXI eksikligi dtistintilen
hastanin DNA 6rnekleri yurt disinda bir merkeze gonde-
rildi. FXI geninde Heterozigot c.623C>A,(p.Thr208Lys),
Heterozigot ¢.1556G>A(p.Trp519*) mutasyonlari: cift
heterozigot olarak tespit edildi.

Tartisma: FXI hemostatik plazma glikoproteinidir
ve FIX aktivasyonunda rol oynar. FXI plazma dlizeyinin
%15’ten az olmasi kanamaya egilimi artirir fakat plaz-
ma duzeyi ile kanamanin siddeti arasinda herhangi bir
iliski yoktur(Mondolo et all.) FXI otozomal resesif gecisli
bir bozukluk olup, homozigot veya cift heterozigot ender
olarak da heterozigot sekilde gortlebilir(Duga S. Et all).
Bogazici Universitesinin yaptigi bir calismada bizdeki
gibi FXI eksikligi olan bir hastada p.Trp519X mutas-
yonu tespit edilmistir (Berber et all.) Bizim olgumuzda
agir duizeyde FXI eksikligi olmasina ragmen belirgin bir
kanama problemi yasanmamistir. Belki yasinin kiicuk
olup heniiz travmaya maruz kalmamis olmas: bunda
etkili olabilir. Vakamizda cift heterozigot c.623C>A,(p.
Thr208Lys) ve ¢.1556G>A(p.Trp519*) mutasyonlar: tes-
pit ettik. Bu mutasyonlarin CMV enfeksiyonu ve immun
yetmezlik ile iliskisi gdsterilmemistir. Ulkemizdeki FXI
eksiligindeki gen mutasyonlarini belirlenmesine kat-
kida bulunmak amaciyla vakanin sunulmas: uygun
gorulmustir
Anahtar kelimeler: Faktor XI, p.Trp519X, mutasyon
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Abstract: 0447 P-209
EDINILMiS VON WILLEBRAND SENDROMU GELISEN
BECKWITH-WiEDEMANN SENDROMU TANILI BiR
OLGU SUNUMU. Turan Bayhan, Sule Unal, Mualla
Cetin, Fatma Gumruk. Hacettepe Universitesi Tip
Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: von Willebrand hastaligi en sik gorilen kalit-
sal kanama hastaligi olup toplumda prevelansi: %1’dir.
Edinilmis von Willebrand sendromu (EvWS) ise oldukca
nadirdir ve prevelansinin yaklasik %0,04 oldugu tahmin
edilmektedir. Cocuklarda EvWS kardiyovaskuler hasta-
liklar, timorler (Wilms timort, lenfoma, osteosarkom,
primitif noroektodermal ttimor), hipotiroidi, sistemik
lupus eritomatozis ve bazi ilaclara ikincil gelisebilir.
Beckwith-Wiedemann sendromu igin izleminde Wilms
timora gelistiren ve cerrahi islem sirasinda uzun stiren
kanama nedeniyle arastiriip EvWS tanisi alan bir olgu
sunulmaktadir.

Olgu: Dort yasinda erkek hasta cerrahi islem son-
rasinda uzun suren kanama nedeniyle bolumumuze
danisildi. Yenidogan déneminden itibaren Beckwith-
Wiedemann sendromu tanisiyla takip edilen hastanin bir
yasinda rutin kontrolleri sirasinda sag bobreginde kitle
tespit edildigi, parsiyel nefrektomi sonras: Wilms timo-
ru tanisi aldigi 6grenildi. Kemoterapi sonrasi remisyona
giren hasta tedavi kesiminden yaklasik iki y1l sonra karin
sisligi ve safrali kusma nedeniyle degerlendirildiginde,
bant basisina bagl intestinel obstrtiksiyon ve perforasyon
saptanarak rezeksiyon ve anastamoz ameliyati yapildigi,
islem sirasinda kanamasinin uzun stirmesi Uizerine yapi-
lan tetkiklerinde aPTT 31,2 sn, INR 1,2, von Willebrand
faktor antijeni %11,6, ristosetin kofaktor aktivitesi %46,
faktor VIII %59, in-vitro kanama zamani epinefrin ile 222
sn, ADP ile 147 sn geldi. Hastada EvWS dustnulda ve
vazopressin ile uyar: testi yapildi. Vazopressin uyarisi ile
von Willebrand faktér antijeninin %15,8’den %149,9’a,
ristosetin kofaktdr aktivitesinin %52’den %104’e ytksel-
digi gorulda.

Tartisma: Edinilmis von Willebrand sendromu hafif
seyirli bir hastaliktir ancak cerrahi islemlerden sonra
ciddi kanamalara neden olabilir. Genellikle altta yatan
hastalik dtizeldiginde EvWS da geriler. Patofizyolojisinde
otoantikorlar, timér dokusunun von Willebrand faktérii
tutmasi, kardiyovasktiler hastaliklar gibi hemodina-
minin bozuldugu durumlarda trombositlerin yUlizeyine
von Willebrand faktér multimerlerinin tutunmasi suc-
lanmistir. Cocukluk caginda EvWS’nun en sik timoral
nedeni Wilms timoértdur. Bir seride Wilms timora olgu-
larinin %8’inde EvWS saptanmistir. Olgumuzda EvWS,
Wilms timort remisyona girdikten sonra tespit edilmis-
tir. Literatlr incelendiginde hastamiz EvWS gelisen ilk
Beckwith-Wiedemann sendromu tanili olgudur. Daha
once kanama yatkinligi 6yktisti olmayip yeni gelisen uzun
stiren kanama yakinmasi ile bagvuran hastalarda daha
sik gorilen diger tanilar yaninda EvWS tanisi da akilda
bulundurulmalidir. Wilms timort tanisi ile tedavi alan
hastalarda, izlem sirasinda EvWS gelisirse primer hasta-
lik rektirrensi acisindan da dikkatli olunmalidir.

Anahtar kelimeler: Beckwith-Wiedemann sendromu, edinilmis
von Willebrand sendromu, Wilms timoért
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Abstract: 0340 P-210

DEV HEMOFILIK PSODOTUMOR VAKASI. Umit
Yavuz Malkan!, Gursel Gunes!, Eylem Eliacik!, Ayse
Isik!, Salih Aksu!, Bulent Atilla?, Yahya Buyukasik!.
!Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar
Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Ankara, ?Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi, Ortopedi Anabilim Dali, Ankara

Hemofilik psédotimoér (PT),kemik ve yumusak doku
icine hemoraji epizodlar: sonucu olusan nadir bir komp-
likasyondur.Biz bu yazida tedavi edilemeyecek hale gelen
dev bir PT olgusuyla ilgili tecriibemizi paylastik.

48 yasinda erkek hastaya 1966’da hemofili A tanisi
konmus.Hastanin faktér 8 dtizeyi %1 olarak saptan-
mis. Hasta Temmuz 2013’de acil servise sol kalcasinda
kanayan kitle ile basvurdu. Hastanin hi¢ faktdér profi-
laksisi almadig1 6grenildi. Hastaya faktér 8 baslandi ve
BT cekildi. 23x21x14cm boyutunda, sol iliak bélgeden
koken alan ve iliak kemigi erozyona ugratarak pelvis
disina genisleyen PT ile 8.5cm ¢apinda sol psoas kasinda
yerlesen hematom saptand: (Sekil 1). Kanamanin fisttile
ikincil gelistigi anlasildi. Hastanin retrospektif arasti-
rilmasinda, 2005 yilinda dis merkezde psoas kasinin
6n ylzinde 97x93mm boyutunda hematom ve bunun
arkasinda 74x43mm heterojen kontrastlanan psoas kasi
kitlesi saptandigl anlasildi. Hastaya o doénemde her-
hangi bir girisim planlanmadig1 6grenildi. Kitleler May1s
2011’de USG ile tekrar degerlendirilmis ve 92x77x66mm
ve 78x47mm olarak saptanmis. Iliak kemik erozyonu
saptanmamis. Hasta 2013 yilinda merkezimize basvur-
dugunda ortopedi, plastik cerrahi ve girisimsel radyoloji
kliniklerince degerlendirilmis ve riski nedeniyle girisimsel
islem planlanmamig. Agustos 2013’te BT’de PT icinde
hava saptanmasi Uzerine antibiyotik tedavisi verilmis ve
VAC drenaj uygulanarak hemorajik sivi bosaltilmis (Sekil
2). Eyltl 2013’te 200 cGy/gun radyoterapi uygulanmis.
Bundan sonra yapilan MRG’de kitle sol hemipelvisi,
gluteal bolgeyi ve retroperitonu isgal etmekteymis. Hasta
faktor profilaksisiyle taburcu edilmis. Aralik 2013’te
hasta ates,gluteal bolgede kanama sikayetiyle acil ser-
vise basvurdu. Kontrol BT’de hematomun ve PT’nin
sebat ettigi,bas1 sonucu sol boébregin yer degistirdigi ve
bagirsak segmentlerinin sola dogru itilmis oldugu, ana
iliak ve eksternal iliak arterin basiya ugradigi géruldu.
Kardiyovaskuler cerrahiye konstulte edilen hastaya cerra-
hi islem planlanmadi. Hasta halen antibiyotik ve profilak-
tik F-8 verilerek klinigimizde takip edilmektedir.

Sekil 1. Drenaj ve VAC tedavisi 6ncesi BT goriintiisii
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Sekil 2. Drenaj ve VAC tdavisi sonrasi BT goriintiisi

Bizim vakamizda, 2011 yilinda hastanin iliak kemigi
erozyona ugramamist: ve kitle goreceli olarak kugtktu.
Bu asamada hastaya cerrahi islemler basariyla uygu-
lanabilirdi ¢ctinkii daha 6nce dev PT’lere cerrahi islemin
basariyla uygulandigi vakalar mevcuttur (1). Diger bir
secenek ise hastanin yakin klinik takibiydi. Béylece
pelvik erozyon ve fistul gelisimi daha erken farkedilebilir
ve cerrahi veya radyoterapi daha erken planlanabilirdi.
Sonuc olarak hemofilik PTler cok genis boyutlara ula-
sabilir ve bu evreden sonra cerrahi tedavi yapilamayan
ve hayati tehdit eden bir durum haline gelebilirler; bu
nedenle bu vakalarda girisimsel veya cerrahi islemler
kitle dev PT haline gelmeden 6nce yapilmalidir.

Anahtar kelimeler: Psodottiimér, hemofili, dev

Abstract: 0247 P-211
VON WILLEBRAND HASTALIGI, iKTiYOZiS VULGARIS
VE ATOPIK DERMATIT BIRLIKTELIGi. Zafer Bicakci.
Kafkas Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Cocuk Hematolojisi, Kars

Von Willebrand hastaligi, von Willebrand faktérintn
eksikligi veya fonksiyon bozukluklarina bagli, otozomal
gecisli kalitsal bir kanama diyatezidir. Von Willebrand
faktorti, tombositlerin endotel alti dokuya adezyonunu
ve trombus olusturmasini saglar. Von Willebrand has-
taliginda yara yerinde trombus olusamadigindan, deride
ve mukozal yuzeylerde minor travmalar ile kanamalar
olur. Iktiyozis vulgaris otozomal dominant gecis gdsteren
ve en sik gortlen iktiyozis formudur. Genellikle ktictik
cocukluk yaslarinda baslar. Ailede c¢ogu zaman kuru
deri 6ykust vardir. Ekstremitelerin ekstansér yuzleri,
gbvde, yliz ve sach deride skuamlarla baslar. Iktiyozis
vulgari’li olgularin yaklagsik yarisinda atopi dermatit
oykusu vardir. Atopik dermatit ile birlikte kasint1 ve sik-
likla stafilokoklarin neden oldugu piyodermi (impetigo)
gozlenir. Von Willebrand hastaligi, iktiyozis vulgaris ve
atopik dermatitin bir arada bulunmasi deride kuruma,
kasinma, kanama ve piyodermi (impetigo) doénglstine
neden olmaktadir. Bu birliktelik hastanin durumunu
daha karmasik hale getirmektedir. Bu nedenle yaptigimiz
literattir taramasinda Von Willebrand hastaligi, iktiyozis
vulgaris ve atopik dermatit birlikteligine rastlayamadik.
Buradaki amacimiz; ilk kez Von Willebrand hastaligi,
iktiyozis vulgaris ve atopik dermatit birlikteligi oldugunu
dustindtigtimuiz hastay:r sunmaktir.
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Olgu Sunumu: Hasta bes yasinda erkek. Carpma
sonrast viicudunun muhtelif yerlerinde morarma ve sik
sik burun kanamasi sikayetleri ile hastanemize getirildi.
Hastaya tip 1 von Willebrand hastaligi, iktiyozis vulgaris
ve atopik dermatit tanisi1 kondu. Hastanin diger iki erkek
kardesinde de iktiyozis vulgaris vardi. Hastanin birinci
dereceden akraba olan annesi, babasi ve li¢ yasindaki
kiz kardesinde bilinen bir hastalik 6yktst yoktu. Soy
gecmisinde ticiincl derecede akrabalarinin dort yasinda
bir erkek cocugunda da von Willebrand hastaligi vardi.
Hastanin izleminde von Willebrand hastaligina yoénelik
tedavi ile birlikte iktiyozis vulgaris ve atopik dermatite
yonelik tedavi yapildigindan deriye ait kanama ve diger
semptomlarin daha ¢abuk kayboldugu goézlendi.

Sonug olarak; von Willebrand hastaligi ile birlikte,
deride kurumaya neden olan iktiyozis vulgaris ve kasintiya
neden olan atopik dermatit’in bulunmasi: kanama egilimini
daha da artirabilir ve tedavinin daha da karmasik olmasi-
na neden olabilir. Bu nedenle von Willebrand hastaliginin
semptomatik hale gelmesini 6nlemek i¢in 6ncelikle iktiyo-
zis vulgaris ve atopik dermatit tedavi edilmelidir.

Anahtar kelimeler: atopik dermatit, iktiyozis vulgaris, von
Willebrand haistalig

segmen

Sekil 1. Von Willebrand hastaligi ve iktiyozis vulgarisi olan hastanin gévdesinde,
kollarinda yaygin skuam ve sol kolunda kagintiya bagl kanama odagi goriliiyor.

Abstract: 0168 P-212
FAKTOR XIII EKSIKLIGINE BAGLI ILIOPSOAS
HEMATOMU; BiR OLGU SUNUMU. Senar Ebinc!, Erdal
Kara?, Ramazan Esen? Cengiz Demir?. !Yiiziincii Yil
Universitesi Tip Fabkiiltesi, I¢c Hastaliklart Anabilim Dal,
Van, 2Yiiziincti Yil Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji
Bilim Dali, Van

Faktor XIII eksikliginin insidans:1 1 / 2.000.000 dir.
Faktor XIII kemik iliginden sentezlenen iki katalitik A alt
birimi ve karacigerden sentezlenen iki tasiyict B alt biri-
minden olusmaktadir. Faktoér XIII eksikligi olan hastala-
rin cogunda katatlitik A alt birimini kodlayan genlerdeki
degisiklikler mevcut olup, az bir kisminda ise tasiyic1 B
alt birim defekleri vardir. Faktér XIII eksikliginde invazif
girisimlerden sonra asir1 kanama disindaki en sik bildiri-
len klinik semptomlar, gébek kordonunun gec diismesi,
intrakranial, kas ve eklem ici kanamanin, yani sira tek-
rarlayan dustikler ve bozulmus yara iyilesmesidir.
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Olgu: Faktor XIII eksikligi tanisi ile takip edilen yirmi
iki yasinda erkek hasta, ani sol yan agris1 olmasi nedeni
ile acil servisimize bagvurdu. Hastanin anemnezinde faktor
XIII eksikligi mevcut olup daha énce sol iliopsoas kasi icine
kanama Oyktist vardi.. Yapilan laboratuar degerlendirme-
sinde hemostaz tetkikleri (PT, aPTT, INR) normal bulundu.
Hemogramda trombosit degeri: 320.000 /uL idi. Bakilan in
vitro kanama zamani da (kollajen ADP ve kollajen epinefrin)
normal idi. Faktor inhibitérti negatif idi. Hastaya cekilen
abdomen ultra sonografide sol iliopsoas kasi icinde 8x6
cm’lik hematom tespit edildi. Hastaya 15ml/kg dozunda
taze donmus plazma inflizyonu yapilarak hasta inetrne
edildi. Hastaya haftada 3 gtin kriyoprespitat 1 torba/10kg
dozunda verildi. Kliniginde belirgin iyilesme izlenen hasta-
nin haftalik yapilan ultrasonografilerinde ilk hafta sonunda
hematom boyutu S5x4cm’ye kadar geriledi. Daha sonra
tekrar 9x4cm oldu. Hematom boyutunun istenilen dizeyde
kticilmemesi ve bliyiime izlenmesi tizerine gunlik replas-
man yapildi. Faktor XIII praperati i¢cin bagvuruda bulunul-
du. Takiplerinde hematom boyutlarinda kiigtilme izlenen
hasta 20 ginde bir olmak tizere proflaksi tedavisine alindi.

Sonuc¢ olarak; koagulasyon parametreleri normal
olmasina ragmen kanama diyatezi stiphesi olan hasta-
larda Faktor XIII eksikliginin de daima akilda tutulmasi
gerekliligini vurgulamak istedik.

Anahtar kelimeler: Faktor XIII eksikligine, {liopsoas Hematomu,
Kanama Diyatezi

Abstract: 0400 P-213
TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK PURPURA OLGU
SUNUMU. Idris Ince!, Goékhan Koker?, Memet Kok2,
Volkan Karakus!, Erdal Kurtoglu!. 'Antalya Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Antalya, *Antalya
Egitim ve Arastrma Hastanesi, Ic Hastaliklar Klinigi, Antalya

Giris: Trombotik trombositopenik purpura (TTP);
trombositopeni, mikroanjiopatik hemolitik anemi, ates,
norolojik bulgular ve bobrek yetmezligi ile seyreden nadir
gorulen bir hastaliktir. Hastaliga hizli tan1 konulmas1 ve
erken tedaviye baslanmasi mortaliteyi azaltmaktadir. Bu
olgu ile TTP’nin akilda tutulmasi gereken bir hastalik
oldugunu hatirlatmak istedik.

Olgu: 33 yasinda kadin hasta halsizlik, karin bol-
gesinde morluk, bas donmesi, ylizintn ve vicudunun
sol tarafinda uyusma ve glcslUzlik yakinmalar: ile
basvurdu. Yaklasik 3 glinden beri biling durumunun
acilip kapandigi 6grenilen hastanin fizik muayenesin-
de genel durumu orta, suuru bulanik, nonkoopere,
sol fasial paralizi, sol hemiparezi, her iki alt estremi-
tede petesial lezyonlar, batin sag alt kadranda ekimoz
mevcuttu. Tetkiklerinde WBC:11000/mm?, Hb:8.3 g/dl,
P1t:10000 /mm?®, BUN:24 mg/dl, Kreatinin:1.4 mg/dl,
LDH:1097 U/L, Total Bilurubin:3.2 mg/dl, I.Bil:3.14 mg/
dl, PT:12.5, APTT:26.5, CRP:12 mg/L, sedimentasyon: 10
mm/saat, Coombs testi (-) saptandi. Noroloji tarafindan
degerlendirilen hastanin kranial BT’sinde patoloji saptan-
madi. Hematoloji servisine yatirilan hastanin atesi 38.3°C
olup, bilin¢ durumunda dalgalanmalar gézlendi. Periferik
yayma degerlendirmesinde trombosit sayim ile uyumlu,
her alanda 1-3 adet sistosit saptanmasi Uzerine TTP
dustntldu. Hastadan ADAM TS-13 aktivitesi i¢in plasma
alinarak, 1.5 volum TDP ile 4 glin plasmaferez yapildi.
Hastanin 4. gln laboratuvar degerleri WBC:12600/
mm?3, Hb:10 g/dl, P1t:253000/mm?, Kreatinin:1.1 mg/
dl, LDH:351 U/L, Total Bilurubin:1.6 mg/dl saptanarak
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izlenilmesi kararlastirildi. Noroloji tarafindan istenilen
EEG incelemesinde sag hemisferde yaygin voltaj deples-
yonu, sol parietooksipital bolgelerinde 20-40 mikrovolt
amplitiidl, 9-10 Hz frekansindan alfa dalgalar1 saptandi.
Cekilen kranial diffizyon MRinda patoloji saptanmadi.
Hastanin bakilan ADAM TS-13 aktivitesi %2’nin altinda,
ADAM T$S-13 inhibitér testi: 37 U/ml (normal degeri: <15
U/ml) saptandi. TTP’nin etyolojisine yoénelik yapilan test-
lerde ozellik saptanmadi. Klinik durumu dtizelen hasta
poliklinik takibimizde kontrollerine devam etmektedir.
Tartisma: Acil servise noérolojik bulgular ya da pur-
pura ile basvuran hastalarda baska bir nedene baglana-
mayan mikroanjiopatik hemolitik anemi ve trombosito-
peni saptanmasi durumunda hasta TTP olarak degerlen-
dirilmelidir. Bu olguda hemolitik anemi, trombositopeni,
norolojik bulgular, ates ve bodbrek yetmezligi mevcuttu.
Hastaligin DIK, HUS, PNH, HIT, maligniteler, otoimmun
hastaliklar, ilaclar ve sepsis ile ayirici tanisi yapilmalidir.
Plasmaferez TTPnin baslica tedavi yontemi olup béylece
dolagimda eksik olan enzim yerine konulmakta ve bu
enzime kars: antikorlar dolagimdan uzaklastirilmaktadir.
Sonuc¢ olarak TTP mortalitesi ytksek olan, hastaligin
erken taninip tedaviye erken baslanmasi gereken bir
hastaliktir.
Anahtar kelimeler: Trombotik trombositopenik purpura,
Plasmaferez

Tablo 1.
HB: g/dI PIt: (mm3) LDH: (U/L) Kreatinin: mg/dl

0.Giin 8.3 10000 1097 1.4

1.Giin 8.9 33000 451 1.06
2.Giin 8.2 73000 248 0.93
3.Gin 9.6 128000 204 0.85
4.Giin 121 240000 351 11

7.Gin 11.2 155000 321 113
14.Gin 10.6 225000 241 0.82

1.Ay 12.0 287000 192 0.87

2.AY 13.1 320000 206 11

3.AY 13.6 332000 211 0.74
Abstract: 0125 P-214

ASHERMAN SENDROMU ESLIGINDE FAKTOR VII
EKSIKLiGi. Umit Yavuz Malkan, Giirsel Gtines,
Seda Balaban, Tuncay Aslan, Sezgin Etgiil, fbrahim
Celalettin Haznedaroglu. Hacettepe Universitesi Tip
Faktiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Faktor VII eksikligi nadir goértilen bir hastaliktir.
Otozomal resesif olarak aktarilir. Faktor VII eksikligi
hastalar klinikte yumusak doku kanamalari, hemartroz,
epistaksis, agir menstruel kanama ataklariyla ortaya
cikabilir. Hatta daha agir formlar1 eklem hasari, gast-
rointestinal sistem kanamasi, kafa ici kanamaya yol
acabilir. Bu calismada, asherman sendromu goérulen bir
faktor VII eksikligi vakas: anlatilmaktadir. 31 yasindaki
kadin hasta ilk kez 21 yasinda Fransa’da ikame ettigi
donemde tekrarlayan, giinde 4-5 kez olan burun kana-
malar sikayeti ile bulundugu merkezde hastaneye bas-
vurmus. Yapilan tahlillerde kendisinde faktor eksikligi
oldugu belirtilerek hemofili kart1 cikartilmis. Hastanede
yattig1 donem boyunca faktér verilen hastaya taburculuk
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sonrasi faktoér verilmemis. 8 yil 6nce hasta normal vaji-
nal yolla dogum gerceklestirmis ve herhangi bir kanama
sorunu yasamamis. Turkiye'de yasarken Mart 2014’te
hasta gebe iken diisik meydana gelmis. Hastaneye bas-
vuran hastaya D/C islemi uygulanmis. Bu islem sonrasi
hic adet olmayan hasta kadin dogum klinigine basvur-
mus. Rahminde yapisiklik oldugu belirlenen hastaya
operasyon yapilarak yapisikligin acilmasi planlanmis.
Hastaya operasyon o6ncesi yapilan rutin tahlillerde faktor
VII eksikligi saptamis. Bunun Uzerine arastirilmak ve
operasyon onay1 verilmek tizere klinigimize yénlendirilen
hastaya yapilan tahlillerde faktér 7 diizeyi %7.7 olarak
saptandi. Fizik muayenesinde eklem hasar: saptanmayan
hastanin sorgusunda kanama diatezine rastlanilmadi.
Hastaya operasyon o6ncesi faktér replansmani yapilabil-
mesi amaciyla hemofili karnesi cikarilmasi icin basvu-
ruldu. Faktor VII eksikligi nadir gortilen bir koagtilasyon
sistemi bozuklugudur. Hafif formlar1 semptomsuz seyre-
debilir. Ancak D/C islemi gibi bir operasyon aninda fazla
kanamaya yol agabilir. Asherman Sendromu intrauterin
travmaya bagl intrauterin yapisikliklarla seyreden bir
hastaliktir. Intrauterin travmanin siddeti yapisiklarin
gelismesinde 6nemli bir faktérdtir. F VII eksikligi olan
bir hastada D/C islemine bagh asir1 kanama olusmasi,
operasyon sirasinda intrauterin travmay: artiran bir fak-
tor olabilir. Belki de operasyon o6ncesi faktor replasmani
yapilmasi durumunda operasyon sirasinda asiri kanama
olmayacak ve intrauterin travma daha az olabilecekti.

Anahtar kelimeler: Asherman Sendromu, D/C, Faktor 7 Eksikligi

Abstract: 0089 P-215
YETISKIN YASTA ONCEDEN TANI ALMAMIS
INTRAKRANJAL KANAMALI HEMOFILi A OLGUSU. Eray
Atalay', Mehmet Tamer Ozdemir', Zafer Bicakci?, Firat
Korlael¢i!, Ferhat Omurca!, Bilge Kaan Tur!, Cisem
Kiviletm Cicek!, Gékhan Bilgehan', Ozcan Keskin'.
Kafkas Universitesi, I¢ Hastaliklant Anabilim Dali, Kars,
2Kafkas Universitesi, Pediatrik Hematoloji Bilim Dali, Kars

Amac Intrakranial kanamalar (IKK) hemofili hasta-
larinin nadir gortilen en hayati sorunlaridir. IKK sonu-
cunda hastalarin kaybina veya degisik sekellere maruz
kalabilmektedir. Eklem kanamas: hemofili hastalarinda
en sik gortlen komplikasyon olmasina ragmen, IKK
%?21-29 oranla kanamaya bagh 6limutn en sik nedenidir.
Hemofili hastalarinda IKK normal saglikli populasyona
gore 20- 50 kat fazla goérulmektedir. Bu calismada yetis-
kin yasta énceden tani konulmamis IKK ile beraber tani
alan Hemofili A literatir esliginde sunuldu.

Yéntem Oncesinde tani konulmus bir hastaligi olma-
yan 43 yasinda erkek hasta ani baslayan basagris: kuvvet
kayb1 nedeniyle acil servise bagvurdu. Hastanin soygecmi-
sinde 2 erkek kardesi (4 ve 7 yaslarinda) burun kanasina
bagh 6lum bilgisine ulasildi. Fizik muayenesinde her iki
dizinde solda belirgin olmak tlzere sislik mevcuttu (Sekil
1). Norolojik muayenede sag Ust extremitede parestezi ve
sag alt extremitede 3/5 kuvvet kayb1 mevcut diger sistem
muayeneleri dogal idi. Cekilen Beyin BT Sol lateral vent-
riktil komsulugunda 29*27 mm c¢apinda intraparankimal
kanama saptand: (Sekil 2). Laboratuar incelemesinde
koagtilasyon panelinde aPTT 77 sn N (24-37) PT 14 sn
(10-15) idi. Néroloji tarafindan IKK tanisiyla konsulte edil-
di. Hemofili diistintilen hastaya Faktor 8 ve faktér 9 baska
bir merkeze tetkik icin gonderildi. Hastamiza hemofili
tanisi rapor edilene kadar 15 ml/kg dozunda taze donmus
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plazma infuzyonu yapildi. Hastaya toplamda 14 tinite Taze
donmus plazma verildi. Parestezi ve kuvvet kaybi dtizelen
kontrol beyin BT de kanama alani ktiguldtigti ve rezorbe
oldugu izlendi (Sekil 3). Hastanin cekilen sol diz MR inda
artropati tespit edildi (Sekil 4). Faktoér 8 dlizeyi sonugu %2
altinda gelmesi Uzerine faktér 8 replasmanina baslandi.
Sekonder profilaksisi dliizenlenerek taburcu edildi.

B

Sekil 1. Atropati

Sekil 2. intraparankimal kanama, Beyin Bilgisayarli Tomografi Goriintiisii

Sekil 3. Bir hafta sonra kontrol Beyin Bilgisayarli Tomografi
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Sonug¢: Hemofili ¢cogunlukla cocukluk caginda tami
alir. Ancak yetiskinde kanama bozukluguyla gelen uza-
mis aPTT‘si olan hastalarin hikayesi dikkatli sorgulan-
malidir. Hemofili hastalarinin erken tani ve tedavisi hayat
kurtaricidir.

Anahtar kelimeler: Eriskin hemofili; intrakranial kanama

Abstract: 0144 P-216
GEBELIK SURECINDE FAKTOR X EKSIKLIGI VE
PROTROMBOTIK MTHFR HOMOZiGOT MUTASYONU
BIRLIKTELiGi. Umit Yavuz Malkan, Guirsel Giines,
Mtrtvvet Seda Balaban, Tuncay Aslan, Sezgin Etgul,
Salih Aksu. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic
Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Faktor A, B ve VWF disinda kalan faktor eksiklikle-
rinin prevalansi 1/500000-2000000 arasmnda degisir.
Bu nadir gortilen faktor eksikliklerinden biri de faktor
10 eksikligidir. MTHFR mutasyonu, metilentetrahidro-
folat reduiktaz enzimini etkiliyerek, hiperkoagtilopatiye
yol acan bir durumdur. Bu yazida, Faktor X eksikligiyle
beraber MTHFR homozigot mutasyonu olan multipar bir
hasta anlatilmaktadir. 1979 dogumlu kadin hasta ilk kez
Mayis 2012’de hastanemiz kadin hastaliklar1 ve dogum
klinigine gebelik takibi icin bagvurdu. Anamnezinde gebe-
lik kaybi ve faktor X eksikligi saptanan hastanin bakilan
faktor diuizeyleri %29 olarak saptandi. Yapilan koagilas-
yon mutasyonu analizinde MTHFR677 homozigot sap-
tandi. 7 haftalik gebe oldugu anlasilan hastanin kanama
oykusu yoktu. Hastaya kadin dogum klinigi tarafindan O.
4ml/glin enoksaparin sodyum baslanan hasta Agustos
2012’de hastanemiz kadin dogum klinigine bartolin kist
eksizyonu nedeniyle basvurdu. Preoperatif hematoloji
konstltasyonu istenen hastaya faktor replasmani veri-
lerek operasyon uyguland:i ve komplikasyon gelismedi.
Aralik 2012°de 37 haftalik gebeligi olan hasta gebelik
kasilmalarinin baglamasi nedeniyle hastanemiz kadin
dogum klinigine basvurdu. Hastaya istenen hematoloji
konstltasyonu neticesinde 2x2000 Unite 3 giin faktor rep-
lasmani uygulandi. NST takibinde fetal distres saptanan
hastaya uygulanan acil sezeryan operasyonu kanamasiz
ve komplikasyonsuz sekilde basariyla uygulandi. Gebelik
disinda enoksaparin verilmeyen hasta Ekim 2013’te tek-
rar hastanemize bagvurdu. 6 haftalik gebeligi saptanan
hastaya enoksaparin 0. 4ml/glin baslandi. Hasta 9 hafta
gebe iken vajinal kanama nedeniyle kadin dogum klinigi-
ne basvurdu. USG’da plasental hematom saptanan hasta
hospitalize edilerek takibe alindi. Fetal kalp atimi mevcut
olan hastanin takibinde vajinal kanamasi kesildi ve hasta
taburcu edildi. 34 haftalik gebeligi olan hasta dogum i¢in
tekrar hospitalize edildi. Hastanin bakilan homosistein
diizeyi normaldi. Sezeryan operasyonu 6ncesi hematoloji
klinigine konsulte edilen hastaya operasyon 6ncesi plas-
ma replasmani Onerildi. Sezaryan operasyonu sorunsuz
bir sekilde uygulanan hasta saglikli kiz cocuk diinyaya
getirdi. Faktor X eksikligi kanamaya yol acabilen nadir
bir hastaliktir ancak hastaligin siddeti ve klinik mani-
festasyonu faktor duzeyine gore degisiklik gosterir. Bu
vakada faktér diizeyinin %29 olmasi, hastada kanama
oyklistintin olmamasi, hastada dtstik 6yktistintin varlig,
MTHFR homozigot mutasyonunun saptanmas: hastaya
gebelik sirasinda antikoagule edilmesinin sebepleridir.
Hastanin antikoagtile edildikten sonra dtistik yasamama-
s1 bu kararin dogrulugunu destekler niteliktedir. Ancak
her ne kadar hastanin antikoagtile edilmesi makul olsa
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da, hastanin faktor X eksikligi oldugu da akilda tutulma-
lidir. Hastada gelisen plasental hematom hastanin koa-
gulasyon defekti oldugunu hatirlatmistir. Sonu¢ olarak
bu vaka uygun bir sekilde ve yakin takip edilerek dogru
bir sekilde ydnetilmis ve hastanin hayati riske edilmeden
saglikli iki bebek diinyaya gelmistir.

Anahtar kelimeler: Faktor 10 Eksikligi, MTHFR homozigot,
gebelik

Kronik Lenfositer Losemi ve Kronik Lenfoproliferatif
Hastaliklar

Abstract: 0576 P-217
NUKS KLL’DE IDELALISiB VE RIiTUKSIMABIN
DEGERLENDIRILDiIGi BIiR FAZ 3 CALISMANIN
IKINCI ARA ANALiZi. S.E Coutre!, R.R Furman?, J.P
Sharman?®, B.D Cheson*, J.M Pagel®, P. Hillmen®, J.C
Barrientos’, A.D Zelenentz®, T.J Kipps®, 1. Flinn'°,
P. Ghia'!, H.A Eradat!?, T.J Ervin!®, N. Lamanna'4,
B. Coiffier's, A. Pettitt!, Y. Kim!”, T.M Jahn!?,
S.M O’brien'®, M.J Hallek'. IStanford Universitesi
Ty Fakiiltesi, Stanford, CA, ABD, 2Weill Cornell Tip
Koleji, New York, NY, ABD, 3ABD Onkoloji Arastirmalart,
Springfield, OR, ABD, “‘Lombardi Kapsamli Kanser
Merkezi, Georgetown Universite Hastanesi, Washington,
DC, ABD, °Fred Hutchinson Kanser Arastirmalart Merkezi,
Washington Universitesi, Seattle, WA, ABD, °St. James
Universite Hastanesi, Leeds, Birlesik Krallik, "Tiyp Béliimii,
Hofstra North Shore-LIJ Tip Fakliltesi, New Hyde Park,
NY, ABD, 8Memorial Sloan-Kettering Kanser Merkezi, New
York, NY, ABD, °California Universitesi, San Diego, Moores
Kanser Merkezi, La Jolla, CA, ABD, °Sarah Cannon
Arastirma Enstittisti, Nashville, TN, ABD, ! Universita Vita-
Salute San Raffaele, Instituto Scientifi co San Raffaele,
Milan, Italya, 2David Geffen Tip Fakiiltesi, Kaliforniya
Universitesi Los Angeles, Los Angeles, CA, ABD, '3Florida
Kanser Uzmanlar, Englewood, FL, ABD, *Columbia
Universitesi Tip Merkezi, New York, NY, ABD, 'SCentre
Hospitalier Lyon-Sud, Pierre-Benite, Fransa, !°Royal
Liverpool Universite Hastanesi, Liverpool, Birlesik Krallik,
7Gilead Sciences, Inc., Foster City, CA, ABD, Teksas
Universitesi MD Anderson Kanser Merkezi, Houston, TX,
ABD, °Kéln Universitesi, Kéln, Almanya

Background: Idelalisib (IDELA), an oral inhibitor of
PI3K, is highly active in heavily pretreated patients with
CLL as single agent or combined with rituximab (R) as
demonstrated in Phase 1 trials.

Methods: A Phase 3 study evaluated IDELA+R vs
placebo (PBO)+R in pts with CLL requiring therapy after
progression <24 mos since completion of last therapy
and considered unfit to receive cytotoxic therapy. Primary
endpoint PFS was assessed by IRC and standard criteria
(Hallek 2008/2012, Cheson 2012). After progression,
pts could enroll into a blinded extension study to receive
IDELA at 150 mg BID (prior PBO+R) or 300 mg BID (prior
IDELA+R). The first interim analysis (Furman et al, 2014)
led to a decision of early stop for overwhelming efficacy.

Results: 220 pts (110/group) with median age of 71
yrs (78% 65 yrs), median time since diagnosis of 8.5 yrs,
and median number of 3 prior therapies (range: 1-12)
were randomized. 44%of pts had dell7p/TP53 mutation,
84%had unmutated IGHV. Table 1 summarizes efficacy
and safety.
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Conclusions: Similar to the first interim analysis,
IDELA+R demonstrated significant improvement in PFS,
ORR, and LNR compared to control, with acceptable safe-
ty. OS of pts on IDELA+R remains superior, including pts
that crossed over into the extension study.

Anahtar kelimeler: KLL, idelalisib, Rituksimab

Arka Plan 1

Arka Plan

KLL
. Sekonger malgnitelerin inadkienmes! danil cokiu toksistes! olan
Kemo-imminoierapiiens yan tedavi gy , ledavi y

nikseden hastank

Yagh hastalar. komorbiditelen olaniar veya bobrek/kemik gl fonksiyonu yetersiz
olaniar genedlkie standan Kemo-mmOnoteraplyl tolere edemez.

Niksegen KLL genelikie advers genetk marenene Hgkiendiniir ve mevout
tedavilers zayif cevap venr.

Bagta kemo-mmOnoterap! iGN Uygun olmayaniar cimak (Zere, niks KLL hastaan
igin yen! iedavilere INtyag ouywimaktadir.

alisma Tasanmi 1

Calisma Tasarimi

Calrgma 116: Randomize, Cift Kor, Plasebo Kontrolli

Birincil Galigma 116 e e
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= Birincil Sonlanim Noktasi: PFS; lkincl: GYO, LNY, GS

+ Ara analizler (lAlar) toplam olaylann %50 ve %75 gerpekiesbinde yapimas:
planiandi. BMK, 1. l1A'dan sonra galrgmanin erken durdurulmasini onermistir
(Furman ve ark., NEJM 2014).

« 2. 1A, degigiklige gore, kire $ fazin sonunda yapild: (ven kesme tarhi: @
Ekim 2013, toplam PFS olaylannin %630 ile)
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Ozet ve Varilan Sonuclar

* Daha once yogun tedavi almig ve
kemoterapi i¢in uygun oimayan Nuks KLL
hastalannda:

IDELA + rituksimab

- Del(17p)/TP53 mutasyonu veya
mutasyona ugramamis IGHV olan hastalar
dahil, PFS'de iyilegme (HR=0.18, p <
0.0001)

- GYO (OR=17.3; p < 0.0001) ve LNY'da
iyilegme (OR = 165.5; p < 0.0001)

- GS'de iyilesme (HR = 0.28, p = 0.003)

* IDELA + R kabul edilebilir bir guvenlilik
profili sergilemigtir.

Tesekkiir

I ve bu caligmay Sk,
¥ ve galigma dine ise Szverili calgmalanndan

Tablo 1. Calisma 116: Temel Uygunluk
Kitterier Gorskillik

+ Son tedaviden ber KLL <24
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Onoek! tedaviler + = 1ant-CD20 antiory igeren tedavi veya > 2 Oncekl sHOtoksR
+ CIRS skoru =6
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Galisma Tasanmi 2
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Calisma Tasanmi 4

Hasta Atama Plami ve Tedavi Maruziyeti

IDELA +R Plasebo + R
Randomize edlen hastalar, n (%) 10 110
Galigma liac) afaniar 110 (100} 108 (38)
Galigmaya devam edenier 83(76) 50 (46)
Caligmay) birakaniar, n (%) 27(25) 60 (55)
Hastalk progresyonu 16) 407
Olom 5(5) 9(8)
Advers olay 5(5) 616
Hastanin ¢aligmadan gekiimes! 9@ 3@
Pl karan 1 1)
Diger 1(1) 0
Manziyel. medyan [aralK]. ay
Gagma lac! (IDELA veya Plaseto) 50(0-17) 1710:15

Advers Olaylar 2

Ciddi Advers Olaviar (CAO'lar)
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Abstract: 0579 P-218
DEL(17P)VEDIGERKOTUPROGNOSTIK FAKTORLERIN
BULUNDUGU KLL ALT POPULASYONLARINDA
iDELALISiBiN ETKINLiGi: BiR FAZ 3, RANDOMIZE,
CIFT KOR, PLASEBO KONTROLLU CALISMANIN
SONUCLARI. J.P Sharman', S.E Coutre?, R.R Furman?,
B.D Cheson*, J.M Pagel®, P. Hillmen®, J.C Barrientos’,
A.D Zelenetz®, T.J Kipps®, I. Flinn!, P. Ghia!!, M.J
Hallek!'?, B. Coiffier'®, S.M O’Brien!*, E. Tausch!®,
K.A Kreuzer'?, W. Jiang'®, T.M Jahn'®, M. Lazarov'®,
S. Stilgenbauer'®, ‘ABD Onkoloji Arastirmalar, Springfi
eld, OR, ABD, 2Stanford Universitesi Tip Fakiiltesi,
Stanford, CA, ABD, *Weill Cornell Tip Koleji, New York, NY,
ABD, “‘Lombardi Kapsamli Kanser Merkezi, Georgetown
Universite Hastanesi, Washington, DC, ABD, °Fred
Hutchinson Kanser Arasturmalan Merkezi, Washington
Universitesi, Seattle, WA, ABD, 6St. James Universite
Hastanesi, Leeds, Birlesik Krallik, "Typ Boliimii, Hofstra
North Shore-LIJ Tip Fakiiltesi, New Hyde Park, NY, ABD,
8Memorial Sloan-Kettering Kanser Merkezi, New York, NY,
ABD, °California Universitesi, San Diego, Moores Kanser
Merkezi, La Jolla, CA, ABD, °Sarah Cannon Arastuma
Enstitiisti, Nashville, TN, ABD, !'Universita Vita-Salute San
Raffaele, Instituto Scientifi co San Raffaele, Milan, Italya,
2Ksln Universitesi, Kéln, Almanya, '*Centre Hospitalier
Lyon-Sud, Pierre-Benite, Fransa, '*Teksas Universitesi
MD Anderson Kanser Merkezi, Houston, TX, ABD, >Ulm
Universitesi, Ulm, Almanya, '°Gilead Sciences, Foster City,
CA, ABD

Arkaplan: idelalisib (IDELA), B hticrelerinin aktivas-
yonu, sagkalimi ve proliferasyonu ve lenfoid dokular-
daki yuvalanma ve yerlesmesi (Sekil 2) acisindan kritik
6nem tasiyan PI3K&6nin (Sekil 1) potent ve secici bir
inhibitorudur.

Kronik Lenfositik Losemi (KLL), Bati tulkelerinde
yetiskinlerdeki en yaygin losemi ttarudur. Sadece ABD
ve AB’de 150,000’den fazla KLL hastasi1 bulunmakta-
dir. Tanida medyan yas 72, erkek/kadin orani 2:1’dir.
KLL’nin dogal hikayesi buytk bir degiskenlik gostermek-
te; tanidan itibaren medyan sagkalim, dtistk riskli has-
talarda 10 yili askin bir stireden yuksek riskli hastalarda
2 yildan kisa bir streye kadar degismektedir. lyi tanim-
lanmis bazi advers risk faktorleri arasinda evre (Rai veya
Binet), serum faktorleri (6rn. f2-mikroglobtlin >4 mg/
dL) ve ZAP70 ve CD38 pozitifl igi, 17p13.1 (TP53 geni) ve
11922.3 (ATM geni) delesyonu, TP53 geni mutasyonlari
ve IGHV mutasyonu yoklugu durumu gibi 16semik hticre
yuzeyi markerleri ve genetik parametreler yer almaktadir.

KLL iyilestirilemeyen bir hastaliktir, ntikse sik rast-
lanir ve tedavisi giderek zorlasmaktadir. KLL ile iligkili
sitopeniler (kemik iligi tutulumu ve/veya otoimmuin) sito-
toksik ila¢c kullanimini sinirlamakta, sitotoksik ilaclar da
ktumulatif toksisitelere (sitopeniler dahil) yol acmaktadir.
Ozellikle del(17p) sitogenetigi gibi advers risk faktérle-
ri bulunan hastalar i¢in yeni KLL tedavilerine yoénelik
buytk bir ihtiyac s6z konusudur. NCCN kilavuzlari,
del(17p) olan hastalar icin belirlenmis bir tedavi standar-
di bulunmadigini ve uygunsa bu hastalarin klinik calis-
malara kaydedilmesi gerektigini belirtmektedir.

Bu raporda, Idelalisib art: rituksimab (R) tedavisinin
bir faz 3, randomize, cift kor, plasebo kontrollti calis-
madaki ytuksek risk tasiyan, niiks yasamis hastalardaki
etkinligi aciklanmaktadir.

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi
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Simif | PI3K y y Y i @
izoformu :

Ekspresyon Yaygin Yaygin Lokositler Lokositler
EC.. (nM) >10,000 1.419 2,500 9

+ Hedefli, yiiksek dizeyde segici, oral PI3K-delta (5) inhibittri

+ KLL hiicrelerinin proliferasyonunu inhibe eder ve apoptozu indikler.

+ Lenfoid dokularda KLL hiicrelerinin yuvalanma ve tutunmasini inhibe ederek hiicre
1 azaltir.

Sekil 1. idelalisib: Yeni Bir Kiigiik Molekiillii inhibitor

|

Sekil 2. PI3K-Delta KLLde Birden Fazla Kritik Yolagi Etkiler

Calisma Tasarimi: Faz 3 calisma 116/117’de, son
tedavinin tamamlanmasindan beri <24 ay icinde prog-
resyon sonrast tedavi gerektiren ve sitotoksik tedavi
almak igcin uygun olmadigi dustuntilen KLL hastala-
rinda IDELA+R, plasebo (PBO)+R ile karsilastirilarak
degerlendirilmistir (Sekil 3). Hastalar del(17p) ve/veya
TP53mut varligina ve IGHV mutasyonu durumuna gore
katmanlandirilmistir.

Birincil sonlanim noktasi olan PFS, IRC tarafin-
dan standart kriterlere gore degerlendirilmistir (Hallek
2008/2012, Cheson 2012). Progresyondan sonra, has-
talar 150 mg BID (6nceden PBO+R) veya 300 mg BID
dozunda IDELA (6nceden IDELA+R) almak uzere kor-
lenmis bir uzatma calismasina kaydolabilmistir. Ik ara
analiz (Furman et al, NEJM 2014), belirgin etkinlige bagh
olarak erken durdurma karariyla sonug¢lanmistir.

Kotu risk prognostik faktdrlerinin (del(17p), del(11q),
TP53mut, IGHVmut, ZAP70 ve CD38 ekspresyonu ve
2-mikroglobuilin) varligini veya yoklugunu belirlemeye
yonelik numuneler prospektif olarak toplanmis ve stan-
dart yéntemlerle test edilmistir. Onceden planlanan 1.
ara analizde ytiksek risk poptilasyonlarinda degerlendiri-
len sonlanim noktalari, progresyonsuz sagkalimi (PFS) ve
genel cevap oranini (GYO) icermektedir.

| Birincil Caligma 116 | | uzatma gahgmasi 117 |

Krlegtirilmiy,
Randomizeryen Ara Analizier i
o ok sl e

+ Birincil Sonlanim Moktasi: PFS Iklncﬂ GYO, LNY, GS

+ Ara analizlerin (IAlar) toplam ol %50 ve %75 gerg bgmd
DMC, 1. l&'dan sonra ¢all 1 erken durdurul [FLtman atal, . NEJM 2014}

* Yiksek riskli alt popﬂlasym analizleri, PFS ve ORR'ye ait 1. 1A verileri kullanilarak yapilmigtic.

Sekil 3. Calisma 116: Randomize, Gift Kor, Plasebo Kontrollii
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Sekil 4. En Az Bir Baslangi¢ Sonrasi Degerlendirme ile ITT Analiz Kiimesini Temsil
Eden Alt Popiilasyon Verilerindeki GYO. GYO, IRC tarafindan degerlendirilmistir.
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Sekil 10. p2-Mikroglobiilin: PFS

Ozet ve Varilan Sonuclar:

Daha o6nce yogun tedavi almis ve kemoterapi icin
uygun olmayan Nuks KLL hastalarinda: Rye eklenen

IDELA

zer etkinlik sergilemistir.

Arastirilan tim yuksek riskli poptilasyonlarda ben-

Hem del(17p) hem de TP53mut acgisindan pozitif

olan en ytksek riskli hastalarda %76.5 GYO ve

PFS’de 0.13 HR’ye ulasmustir.

Bu sonuclar, risk faktérlerine bakilmaksizin, idelali-
sibin tim KLL hastalar icin potansiyel olarak énemli
yeni bir tedavi oldugunu goéstermektedir.

Anahtar kelimeler: KLL, Idelalisib, Del17p

40. Ulusal
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Abstract: 0273 P-219
KRONIK LENFOSITER LOSEMI’(KLL) DE CD38 VE
ZAP70 EXPRESYONUNUN PROGNOSTIK ONEMI.
Mesude Falay!, Funda Ceran!, Simten Dagdas!,
Gulsim Ozet!, Cenk Sunu® Gul Tokgdz?. ‘Ankara
Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ankara, ?Kocaeli
Egitim ve Arastrma Hastanesi, Kocaeli,, 3Sakarya Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Sakarya

KLL’de IgVH mutasyonuyla iliskili ancak teknik ola-
rak daha kolay saptanabilen prognostik faktorler ZAP-70
ve CD38’tir. CD38, ZAP70 varligindan etkilenebilmek-
tedir. CD38+ZAP70+ hastalar B hticre reseptoér stimiu-
lasyonuna CD38+ZAP70- olan hastalara goére daha iyi
cevap vererek prolifere olmaktadir. ki molektiltin birlikte
expresyonunun gosterilmesi yuksek riskli hastalarin
tanisinda 6nemli olabilecegi distintilmektedir.

Biz bu c¢alismada KLL'de CD38’in %7, %20 cut-off
duizeyleriyle ZAP70 korelasyonunu prognostik faktor
olarak birlikte degerlendirdik. Ankara Numune Egitim
Arastirma Hastanesi Hematoloji Poliklinigine basvuran
31-87 yas arasi 124 hastanin (39 Kadin, 85 Erkek) veri-
leri geriye donuk olarak incelendi. Tani aninda beyaz
klire sayisi, lenfosit ylizdesi, hemoglobin diizeyi, platelet
sayisina bakildi ve Rai evrelemesine gore klinik evreleri
tespit edildi. Akim sitometrik olarak CD38 ve ZAP-70
expresyonlarina bakildi. Tim hastalar icin tamidan ilk
tedaviye kadar gecen stire hesaplandi.

50 hasta (%40,3) evre O, 21 hasta (%16,9) evre 1, 11
hasta (%8,9) evre 2, 24 hasta (%19,4) evre 3, 18 hasta
(%14,5) evre 4 idi. Toplam takip stiresi 4-68 (ortalama
36 ay) aydi. CD38 icin cut-off diizeyi %20 alindigin-
da: CD38-/ZAP70- grupta 62 hasta, CD38+/ZAP70+
grupta 26 hasta, CD38/ZAP70 uyumsuz grupta ise 28
hasta vard: (CD38-/ZAP70+: 26, CD38+/ZAP70-:2 hasta)
Cut-off %7 alindiginda ise: CD38-/ZAP70-: 41 hasta,
CD38+/ZAP70+: 48 hasta, CD38/ZAP70 uyumsuz 27
hasta vardi (38-/ZAP70+: 4 hasta, CD38+/ZAP70-:23
hasta) Tedavisiz takip stirelerine bakildiginda her iki cut-
off dtizeyinde de CD38-/ZAP70- grupta tedavisiz takip
stresi CD38+/ZAP70+ olan gruba goére kisa bulundu.
(%20 cut-offa gore 58,8 aya, 3,3 ay, %7 cut-off a gore:
ortalama 66,4 aya 5,8 ay) CD38-/ZAP70+ grupta her
iki cut-off ditizeyine gore tedavisiz takip stiresi CD38+/
ZAP70- gruba gore daha uzun bulundu (cut-off %Z20:
ortalama 16,4 /2,5 ay, cut-off %7:ortalama 47,3/33,4
ay). Evre, hemoglobin diizeyi ve lenfosit sayis1 ile grup-
lar arasinda anlaml iligki vardi (p<0,001).CD38/ZAP70
uyumsuz grupta ise CD38+/ZAP70- grupta tedavisiz
takip stiresi CD38-/ZAP70+ gruba gore daha kisa bulun-
du. (%20 cut-off i¢in ortalama 2,5 aya 16,4 ay, %7 cut-off
icin:ortalama33,4 aya 47,3 ay)

CD38 ve ZAP70’in akim sitometride birlikte deger-
lendirilmesi IgVH mutasyon analizinden teknik olarak
daha kolay ve ucuz bir yéntemdir. Ozellikle ZAP70 icin
akim sitometride standardize edilmis yontem ve analizle,
CD38 ve ZAP70’in birlikte pozitifligi kotti, negatifligi ise
iyi prognostik kabul edilebilir. Intermediate grup olarak
kabul edilen uyumsuz grupta ise; CD38+/ZAP70- grupta
CD38-/ZAP+ gruba gore tedavisiz takip stiresi daha kisa
bulundu. Bu grupta kétt prognostik olarak siniflanabilir.
Ancak daha ileri ve prospektif calismalarla desteklenmesi
gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: KLL, CD38, ZAP70
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Abstract: 0597 P-220
ERISKIN LENFADENOPATILI OLGULARIN
KLIiNiK, ETYOLOJIK, HIiSTOPATOLOJIK ACIDAN
DEGERLENDIRILMESI. Sema Akinci!, Abdulkadir
Basturk?, Tuba Hacibekiroglu®, Kamile Silay*, Tekin
Guney'!, Imdat Dilek!. 'Atatiirk Egitim ve Ararstirma
Hastanesi, Hematoloji, Ankara, ’Konya Egitim Arastirma
Hastanesi, Hematoloji, Konya, *Edirne Devlet Hastanesi,
Hematoloji, Edirne, *Yildinm Beyazit Universitesi,
Geriatri, Ankara

Amac: Hastanemizde LAP biyopsisi yapilan olgularda
benign veya malign etyolojik nedenleri dtstndutrecek
prediktif parametreler arastirildi.

Yontem: Calismaya Ocak 2011 - Nisan 2012 tarih-
leri arasinda poliklinige LAP ile basvuran ve lenf bezi
biyopsi endikasyonu konulan 73" kadin (%48,7) ve 77’si
erkek (%51,3) toplam 150 hasta dahil edildi. Olgularin
laboratuvar bulgulari, hepatomegali ve splenomegali var-
lig1, biyopsi yeri ve patoloji sonuglar: retrospektif olarak
kaydedildi.

Sonuclar: Olgularin 42’sinin (%27,3) etyolojisi malign
ve 108 (%72,7) olgunun tanisi ise benign olarak saptan-
di. Benign tanilar siklik sirasina goére, 47(%31,3) normal
lenf nodu, 35(%23,3) reaktif, 11(%7,3) grantilomatdz
reaksiyon, 8(%5,3) kronik lenfadenit ve %5,3"inde de
kikuchi sendromu vb. gibi daha nadir nedenler tespit
edildi Malign tanilar siklik sirasina gore, 15(%37,5)
diffiz btiyik B htucreli lenfoma, 13(%32,5) metastatik
karsinoma, 8 (%20) hodgkin lenfoma, 1(%2,5) manthle
lenfoma, 1(%2,5) foliktiler lenfoma, 1(%2,5) kronik len-
fositik l6semi idi. Anemi, l6kopeni, trombositopeni ve
LDH ytksekligi malignite ile iliskili saptandi. Lenf nodu
indeksi 2’nin altinda olan olgularin malignite oram yluk-
sekti. Intraabdominal ve supraklavikular LAP’larin malig-
nite oraninin yuksek oldugu, bu oranin intraabdominal
LAPlarda %66,7, supraklavikular LAP’larda %75 oldugu
saptandi. Olgularimizin 23’inde (%15,3) splenomegali
saptandi. Splenomegali ile malignite iliskisi anlamli idi.

Tartisma: Lenfadenopatili olgularin ayirici tanisinda
5 degiskenli model (sitopeni, LDH yuksekligi, splenome-
gali varligi, lenf nodu indeksi 2’nin altinda olmasi ile int-
raabdominal ve supraklavikular lenfadenopati) malignite
acisindan anlaml olarak bulundu.

Anahtar kelimeler: lenfadenopati, sitopeni, LDH

Abstract: 0399 P-221
KRONIK LENFOSITIK LOSEMIDE TANI ANINDA KEMIK
iLiGi RETIKULIN FiBROZiS DEGERLENDIRMESININ
ONEMI. Nihan Alkis', Irfan Yavasoglu!, Firuzan Kacar
Doger?, Gokhan Pektas!, Gurhan Kadikéylt!, Zahit
Bolaman'. 'Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi,
Hematoloji Bilim Dali, Aydin, 2Adnan Menderes Universitesi
Twp Faktiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Aydin

Amac-Giris: Farkli hematolojik hastaliklarda reti-
kulin fibrozis degerlendirmesi tani ve prognoz acisindan
yapilabilmektedir. Literattirde Kronik lenfositik l6semide
(KLL) bu durum tek calisma ile belirlenmeye calisilmistir
(Tadmor T, 2013). Calismamizda KLL hastalarinda, geriye
dontik olarak retiktlin fibrozis derecesini ve olas1 progno-
za etkisini belirlemeyi amacladik.

Gerec-Yontem: Uluslararas: KLL calisma grubuna
gore tani konan, yas ortalamasi 66+11 yil olan 74t
erkek, toplam 136 hasta calismaya alindi. Hastalarin
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78’1 Binet A, 38’1 Binet C idi. Kemik iligi biyopsi 6rnekleri
tek hematopatolog tarafindan Retikiilin fibrozis skor-
lamasina gore degerlendirildi (Bauermeister BE, 1971).
Istatistiksel degerlendirme SPSS 15.0’da student-t,
ki-kare, bivariate korelasyon testleri ve Kaplan-Maier
yasam analizi ile yapildi.

Sonugclar: Fibrozis diizeyi O ve 1 olan 73 hasta, 2 ve
3 olan 63 hasta kiyaslandi. Iki grup arasinda bir iliski
ve yasam sUresi arasinda farklilik saptamadik (Sekil
1). Binet A ve B’deki hastalarin yasam sureleri belirgin
uzundu (Sekli 2).

Tartigsma: KLL hastalarinda retiktilin fibrozis dize-
yi ile yasam sUreleri arasinda farklihk saptamadik.
Literatiirdeki 176 hastalik tek calismada fibrozisin art-
masi ile yasam suresinin kisalmasi arasinda iliski goste-
rilmistir. Bu durumun hasta sayisinin arttigi calismalar
ile netlesecegini distinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: kronik lenfositik 16semi, retiktilin fibrozis

Survival Functions
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Abstract: 0330 P-222
HAIRY CELL LOSEMi OLGULARINDA BRAF
MUTASYONLARININ ARASTIRILMASI. Aybuke
Olgun!, Yasemin Baskin?, Serife Solmaz Medeni?, Inci
Alacacioglu®, Mahdi Akbarpour?, Tugba Uysal?, Ozlem
Birge*, Sermin Ozkal*, Hiilya Ellidokuz5, Mehmet
Ali Ozcan?. !'Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklari Anabilim Dali, Izmir, 2Dokuz Eyliil Universitesi
Tip Falktiltesi, Onkoloji Enstitiisti Temel Onkoloji Bilim Dali,
Izmir, 3Dokuz Eyliil Universitesi Tiyp Fakiiltesi, Hematoloji
Bilim Dali, Izmir, *Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi,
Patoloji Anabilim Dali, [zmir, SDokuz Eyliil Universitesi Tip
Faktiltesi, Biyoistatistik Anabilim Dali, Izmir

Amagc: Hairy cell 16semi l6semilerin %2-3Gnt olus-
turan; dalak, kemik iligi ve karacigerin l6semik infilt-
rasyonuyla seyreden kronik lenfoproliferatif bir bozuk-
luktur. B-RAF htcre proliferasyonu ile iliskili Mitojen
Aktive Protein Kinaz yolaginin énemli bir bileseni olup,
kanserlerde stk mutasyona ugrayan bir protein kinaz-
dir. V60OOE en sik gorulen B-RAF mutasyonudur. Hairy
cell 16semi hastalarinda yakin gecmiste ytksek oranda
B-RAFV600E mutasyonu gosterilmistir. Calismamizda
HCL hastalarinda B-RAFV600E ve B-RAF kodon 464-469
mutasyonlarinin arastirilmas: ve klinik parametrelerle
karsilastirilmasi amaclanmistir.

Yontem: Arastirmamiza Ocak 2000-Aralik 2013
tarihleri arasinda Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakultesi
Hastanesi Hematoloji Poliklinigi’'nde takip edilmis 13 HCL
hastas1 dahil edildi. Olgularin demografik ve klinik veri-
leri elde edildi. B-RAF mutasyonlar1 pyrosekans temelli
molektiler metodlarla degerlendirildi.

Bulgular: B-RAFV600E mutasyonu 10(%76,9) hastada
pozitif bulundu. Bir hastada B-RAFG464E, bir hastada
B-RAFG466E, bir hastada B-RAFG469E mutasyonu sap-
tandi. iki hastada her iki mutasyon pozitifti. Bu hastalarin
klinik ozelliklerine bakildiginda, diger hastalara gore dikkat
cekici bir farklilik gértilmedi. Lenfadenopati saptanan hasta-
lanin timutinde B-RAFV600E mutasyonu pozitifti (p=1.000)
Tedavi yanitlar1 B-RAFV600E ve/veya B-RAF 464-469 kodon
mutasyonlari olan ve olmayan gruplarda benzerdi.

Sonugc: B-RAF hairy cell 16semide ytiksek siklikta ve degi-
sik tipte mutasyonlara maruz kalabilen bir gendir. Ozellikle
B-RAFV600E mutasyonunun hastaligin tanisini destekleyen
bir test olarak, taninin tartismali oldugu olgularda veya diger
periferik B hticreli neoplazilerin ayirici tanisinda kullanila-
bilir. Geleneksel tedavilere yanit vermeyen hedef tedavilerin
uygulanabilecegi hastalan ayiracak bir belirte¢ olabilir.
Anahtar kelimeler: B-RAF, B-RAF V600E, Hairy cell 16semi
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Abstract: 0431 P-223
KLiNIGIMiZDE KLL TANISI iLE TAKIPLI
HASTALARIMIZIN FLUORESCENCE iN SiTU
HYBRIDISATION(FISH) YONTEMi iLE SiTOGENETIK
ANALiZ SONUCLARI:TEK MERKEZ CALISMA.
Muzeyyen Aslaner, Sehmus Ertop. Biilent Ecevit
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Zonguldak

Amagc: KLL, ileri yas hastaligidir. Lenfoproliferatif
hastaliklar icinde en sik gortilendir. Artan lenfosit ylz-
desi ile birlikte absolu lenfositoz ile karakterizedir. KLL
hastalarinda erken tani konulan hastalarin ytzdeleri
giderek artmaktadir. KLL evrelendirmesinde kullanilan
Rai ve binet sistemi 6zellikle erken evredeki hastalarda
prognozu belirlemede yetersiz kalmasi nedeniyle arastir-
macilar yeni prognostik belirtecler aramaya baslamistir.
Fluorescence In Situ Hybridisation(FISH) yo6nteminin
sitogenetik anomalileri saptamadaki duyarliligi ve sito-
genetik anomalilerin prognostik degeri bircok calismada
gosterilmistir. Biz burada klinigimizde takipli olan 46
KLL hastamizin FISH y6ntemi ile saptadigimiz sitogenetik
anomali sikligini belirtmek istedik.

Gerec-Yontem: Bu degerlendirmede Bulent Ecevit
Universitesi hematoloji anabilim dalinda NCI kriterlerine
gore KLL tanis1 konan ve takipteki 46 hasta (10’u kadin;
36’s1 erkek) alindi. Bu hastalarin FISH y6ntemi ile sitoge-
netik anomalileri (13q14, 11q, 17p, trizomil2) incelendi.
Hastalar sitogenetik anomalilerine gore iyi prognostik
grup(normal FISH inceleme veya izole13q delesyonu olan
hastalar) ve kot prognosik grup (diger kromozom ano-
malilerini izole veya kombine iceren hastalar) olarak iki
gruba ayrildi.

Bulgular: KLLli hastalarin %47.8’inde en az bir sito-
genetik anomali saptandi. En sik saptanan sitogenetik
anomali 13ql4 delesyonu(%34.7) idi. %17p delesyonu
%6.5; 11q delesyonu %2.17; trizomil2 %10.8 oraninda
tespit edildi. 1 hastamizda 13q+17p(+)1igi, 1 hastamizda
13q+trizomi 12+11q saptandi.

Sonug: FISH yontemi sitogenetik anomali tespitinde
duyarli bir yéntemdir. KLL 1li hastalarda en cok goérilen
sitogenetik bozukluklar; 13q14 delesyon veya rearrange-
ment %55, 11q delesyon %18, Trizomi 12 %16, 17pl3
delesyon %7, 6q21 delesyon %7’dir. Baz1 calismalarda
bu genomik bozukluklarin direkt olarak prognozla ilis-
kisi oldugu gértulmuistiir. Ornegin 17p ve 11q delesyonlu
hastalarin prognozu karyotipi normal olan hastalara goére
kott ve 13q delesyonu olan hastalarin ise prognozu iyidir.
Anahtar kelimeler: Rai, binet, Fluorescence In Situ
Hybridisation

Abstract: 0136 P-224
KRONIK LENFOSITIiK LOSEMILIi OLGULARDA MDM?2
ONKOGENININ AKTiVASYONUNUN BELIRLENMESI.
Sule Darbas!, Ozan Salim?, Orhan Kemal Yticel?, Levent
Undar?, Cigdem Aydin', Sibel Berker Karatizim'.
IAkdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyoloji ve
Genetik Anabilim Dali, Antalya, 2Akdeniz Universitesi Tip
Fakiiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Daly, Antalya

Insan Murine double minute-2 (MDM2) geni kro-
mozom 12ql13-14’de yerlesmis olup, genomik boyutu
34kb’dir. Kronik Lenfositik Losemi (KLL)li olgularin
%47’sinde MDM2 geninin asir1 sunumu saptanmistir.
Ancak bildigimiz kadariyla bugtine denk KLL olgularinda
MDM?2 geninin amplifikasyonu arastirilmamistir. ilk defa
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bu calismada 40 KLL olgusunda MDM2 gen amplifikas-
yonu olup olmadigr gosterilmeye calisilmistir.

Akdeniz Universitesi Hematoloji Bilim Daliinda calig-
maya dahil edilen KLL tanis1 almis 40 olguya ve kontrol
grubu olarak da KML tanisi almis 20 olguya ait rutin
kromozom analizi icin gelen kemik iligi aspirasyon 6rnek-
lerinden harvest edilerek elde edilen kromozom yayma-
larindan FISH yontemi ile 12 numarali kromozomda
yerlesmis olan MDM2 gen amplifikasyonuna bakilmistir.
Ayrica hastalarin rutin FISH ve konvansiyonel sitogenetik
sonuclar1 incelenmistir.

Calismadaki 40 olguda ve kontrol grubu olarak 20
KML olgusunda MDM2 gen amplifikasyonu belirlenmez-
ken, 12 hastada (%30) trizomi 12 goézlenmistir. Ayrica
calisma grubundaki 40 KLL hastasinin rutin FISH ana-
lizinde; 16’sinda (%40) 17pl3 delesyonu, 13 hastada
(%32,5) 13q14 delesyonu, 6 hastada (%15) 11g22.3 deles-
yonu ve 1 hastada (%2,5) 6q23 delesyonu saptanmistir.

KLL olgularinda FISH yoéntemi ile MDM2 gen amp-
lifikasyonunun goézlenmemesi nedeni ile bu olgularda
mRNA dtizeyinde asir1 sunumu olup olmadigina bakil-
mast gerektigi sonucuna varilmistir. Ayrica gen amplifi-
kasyonu olmayan 6zellikle ileri evredeki olgularda MDM2
geninin 309. pozisyonundaki G/G genotipine sahip olup
olmadiklarina da bakilmasi gerektigi diistincesindeyiz.

Hastalarin 27’si (%67,5) erken evre olup, bu hastala-
rin takiplerinde tedavi endikasyonu gelismesi durumun-
da tekrar MDM2 gen amplifikasyonuna ve ekspresyonu-
na bakilmasinin MDM2 - KLL iliskisini a¢iklamaya yararh
olacag kanaatindeyiz.

Anahtar kelimeler: MDM2, KLL, FISH

Abstract: 0299 P-225
VAN YORESINDE KRONIiK LENFOSITIK LOSEMILi
HASTALARDA BRUSELLOZ VE HEPATIT B SIKLIGNIN
ARASTIRILMASI. Cengiz Demir!, Senar Ebin¢?, Erdal
Kara!, Ramazan Esen'. !Yiiziincii Yid Universitesi Tip
Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Van, 2Yiiziincii Yi Universitesi
Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklar Anabilim Dali, Van

Giris: Kronik Lenfositik Losemi (KLL), olgun go6ri-
numli neoplastik B lenfositlerin periferik kan, kemik iligi,
lenf dagtiimii, dalak ve karaciger gibi lenfoid bilesimi olan
dokularda artisi ile karekterize bir hastaliktir. Genellikle
asemptomatik baslamasina ragmen ates, halsizlik ve tek-
rarlayici enfeksiyonlarla da klinik bulgu verebilir. Tam kan
sayiminda lenfositoz saptanir. Lenfadenopati veya hepa-
tosplenomegali %40-50 olguda gorultir. Bruselloz, Brucella
bakterilerince olusturulan, primer olarak otcul hayvanlarin
hastaligi olup, hayvanlardan insanlara gecis infekte hay-
vanlarla temas, infekte stit ve sitit Urlinlerinin tiketimi gibi
yollarla olmaktadir. Hastalik cogunluka halsizlik, istah-
sizlik, vicutta agrilar ve ates sikayeti ile baslamaktadir.
Gunumuzde hepatit B enfeksiyonu akut ve kronik kara-
ciger hastaliklarinin etyolojisinde énemli bir role sahiptir.

Gerec-Yontem: Bu calismada, 2010-2014 yillan
arasinda Van Yuziincii Yil Universitesi Tip Fakltesi
Hastanesi Hematoloji Bilim Dalinda takip edilen kronik
lenfositik 16semi tanili 88 hasta calisma kapsamina
alinmistir. Bu hastalardan goénderilen kan 6rneklerinin
sonugclari HBsAg, anti-HBs, ve Brusella Ttap Agliitinasyon
Testi acisindan retrospektif olarak incelenmistir.

Bulgular: Calismaya alinan hastalarin 88 hastanin
62’si (%70,5) erkek, 26°s1 (%29,5) kadin idi. Yas ortala-
mast 68,1 yil (34-89 yil) idi. Hastalarin 79’'unda anti-HBs,
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88’inde HBsAg, 70’inde Brusella Tup Aglttinasyon Testi
bakildigi gozlenmistir. Anti-HBs bakilanlarin 27’sinde
(%34,2), HBsAg bakilanlarin 13’ande (%14,8), Brusella
Tuap Agliitinasyon Testi bakilanlarin 2’sinde (%2,9) pozi-
tiflik tespit edilmistir.

Sonug olarak; Klinigimizde takip edilmekte olan 72
KLL hastasinin 2’sinde (%2,9) brusella tip agliitinas-
yon testi pozitif idi. Van’da yapmis olan bir calismada
bruselloz sikligi %3,5 olarak tespit edilmistir. Bizim
calismamizda da KLL hastalarinda bruselloz sikligi %2,9
olup normal poptilasyon ile benzer idi. Van yoresinde
yapilan bir calismada; 4870 kadinin HBsAg sonuclar:
degerlendirilmis ve HBsAg pozitifligi %1.54 bulunmus-
tur. Bizim calismamizda HBsAG 88 hastanin 13’Gnde
(%14,8) pozitif idi. Bu deger normal poptilasyondakinden
cok yuksek idi. Kronik lenfositik 16semide hastaligin
dogas1 geregi olusan immun sistem bozukluklar: hastay:
enfeksiyonlara kars: acik hale getirmektedir. Dolayisiyla
bir ¢ok hasta agir enfeksiyon klinigi ile kaybedilmektedir.
KLL'nin B semptomlarina benzer klinik bulgularla ortaya
cikan ve endemisitesi yuksek olan bolgelerde azimsanma-
yacak siklikta izlenen bruselloz hastaliginin en azindan
KLL tedavisi baslanmadan oOnce laboratuar bulgularn
ile ekarte edilmesinin yararli olacagini distinmekteyiz.
Ayrica KLL hastalarinda hepatit B reaktivasyonu tedavi
esnasinda ciddi klinik tablo olusturmaktadir. Tedavide
taranmasi Onerilen viral serolojinin 6nemini ve hepatit
B’nin KLL hastalarinda normal poptilasyondan cok daha
sik izlenebilecegini vurgulamak istedik.

Anahtar kelimeler: Kronik Lenfositik Losemi, Bruselloz, Hepatit B

Abstract: 0256 P-226
KRONIK LENFOSITIK LOSEMI ONCESI YA DA SONRASI
SOLID MALIGNITE GELISEN HASTALARIMIZ: OLGU
SERIiSi. Eren Guindiz!, Neslihan Andi¢!, Beyhan
Durak Aras?, Hava Usktiidar Teke!, Olga Meltem Akay’,
Deniz Goéren Sahin!, Banu Kara Kivanc®. !Eskisehir
Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim
Dali, Eskisehir, 2Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip
Fakiiltesi, Tibbi Genetik Anabilim Dali, Eskisehir, *Eskisehir
Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklart
Anabilim Dali, Eskisehir

Giris: Kanser hastalar1 genetik sapmalar ya da 6nce-
ki malignite tedavisinde kullanilan ilaclar gibi birtakim
ortak risk faktorleri nedeniyle diger maligniteler icin de
artmis risk tasirlar. Cogu malignite icin saglanan yasam
stiresinde artis birden fazla malignitesi olan hasta sayi-
sinda da artisa yol a¢gmaktadir. Kronik lenfositik 16semi
(KLL) hem hastaligin dogas: hem de uygulanan tedaviler
sonucu bagisiklik sisteminde baskilanmaya neden olur.
Ayni zamanda genellikle yashlarin hastaligi oldugun-
dan ikinci bir maligniteyle birliktelik sikligi artmistir.
Yazimizda KLL ve solid timort olan hastalarimizi sun-
duk. Bu tur paylasimlarin bu grup hastalarda etyoloji
ve tedavi konusunda katki saglayacag: diistincesindeyiz.

Hastalar ve Metod: Calismamizda KLL o6ncesi ya
da sonrasi solid malignitesi oldugu bilinen 11 hastanin
dosyalar1 geriye déntik olarak incelendi. Hasta 6zellikleri
Tablo 1’de 6zetlendi. Laboratuar olarak bakildiginda KLL
ve solid malignite déonemi arasinda istatistiksel anlam-
li fark saptanmadi. Immunglobulin diizeyi bilinen 4
hastada hipogammaglobulinemi yoktu. Direkt Coombs
testi sonugclarina ulasilabilen 5 hastadan sadece birinde
hemoliz bulgusu olmaksizin 1+lik saptandi. Hastalarin
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timu KLL dis1 nedenlerle kaybedildi. Survi KLL tanisi ve
o6lum tarihi arasinda gecen stre olarak hesaplandi.
Sonu¢: KLL1li hastalarda hematolojik olmayan bir
diger malignite de olabilir. Hematolojik olmayan malignite
tanis1 KLL tanisindan 6nce, sonra ya da es zamanli olarak
konabilir. Bu birliktelik kemoterapi ve/veya radyoterapi
alan hastalarda gortlebilecegi gibi malignite tedavisi
almamis hastalarda da ortaya c¢ikabilir. Ortak etyolojik
faktorler hentiz net olarak bilimiyor olsa da KLL’li has-
talar hem tani dénemi hem de izlem stirecinde ikinci bir
malignite acisindan degerlendirilmelidir.
Anahtar kelimeler: kronik lenfositik 16semi, solid malignite

Tablo 1. Hasta Ozellikleri
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Abstract: 0395 P-227

COCUKLUK CAGINDA SiSTEMIK MASTOSITOZ: OLGU
SUNUMU. Yasemin Altuner Torun', Mahmut Can
Serbetci!, Fatma Mutlu Sarigtizel?, Emine Kaygi Tartici!,
Salih Uytun!. !Kayseri Egitim ve Arastrma Hastanesi,
Cocuk Hematoloji Béliimii, Kayseri, ?Kayseri Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Mikrobiyoloji Béliimti, Kayseri

Giris: Mastositozlar cesitli doku ve/veya organlarda
mast hlicresinin idiyopatik proliferasyonu sonucu gelisen
nadir bir hastalik grubudur. Mastositozlarin, mast hiicre
buytme faktértintn derideki metabolizmasinin degisme-
sine baglh gorulebilecegi diistintilmektedir. Sistemik mas-
tositoz ve klitan6z mastositoz olmak lizere 2 ana grubu
aywrilir. Deri, en sik tutulan organdir ve hastalik degi-
sik klinik gértintmlere yol acabilir. Karaciger ve dalak
buyukligu, lenfadenopati, anemi, kanamaya egilim, hal-
sizlik ve yorgunluk bize hastalarda sistemik mastositozu
diustindtrmektedir. Dermatoloji polikliniklerinde tedavisi
goren her 1000 cocukta yaklasik 5.4 mastositoz vakasi
gorulmektedir. Bu yazida cocuklarda cok nadir olarak
gorulen sistemik mastositoz olgusu sunulmustur.

Olgu Sunumu: Bes yasindaki kiz hasta, 4 aylik iken
cildinde meydana gelen kizarikliklar: i¢in basvurdugu
dis merkezde mastositoz tanisi almistir. Hastanin bu
donemden itibaren takipleri tanisinin konuldugu dis
merkezde yapilmistir. Bu takip slreci icerisinde kon-
vilziyon geciren hasta cocuk noérolojisine danisilarak
depakin baslanmis ve hastanemiz ¢ocuk noéroloji polik-
liniginde takip edilmektedir. Hastanemizde takipleri
esnasinda yapilan abdominal USG’de karaciger uzun
aks1 100 mm, dalak uzun aksu 95 mm olarak saptan-
masi1 Uzerine cocuk hematoloji poliklinige yoénlendiril-
mis. Hastada sistemik mastositoz dustnulerek (Sekil
1A), hastanin yatis: yapilarak kemik iligi aspirasyonu
yapildi. Kemik iligi aspirasyon degerlendirilmesi siste-
mik mastositoz ile uyumlu bulundu (Sekil 2). Kemik ili-
ginden alinan 6rnek flow sitometre sonucunda CD117/
CD25 pozitif %18.4 CD117 / CD2 pozitif %0.7 olarak
sonucland: (Sekil 3). Flowsitometre, kemik iligi incele-
mesi sonuclariyla hastaya sistemik mastositoz tanisi
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konuldu. Sistemik mastositozun kranial tutulumu i¢in
kranial MR c¢ekildi, sonuclari normal olarak yorum-
landi. Hastamiza 0,15 MU/kg’dan interferon alfa 2a,
0,3mg/kg’dan montelukast ve 30 mg/glin’den prednol
tedavisi baslandi. 6 ay boyunca prednol tedavisine
dustk dozda (0.5mg/kg/glin) devam etmesi, 6 ay son-
rasinda azaltarak kesilmesi planladi. Bir ay sonraki
takibinde lezyonlarinin geriledigi, klinik olarak cocu-
gun rahatladig: gorualdu (Sekil 1B).

Sekil 1. A-B. Deri leyonlarinin tedavi dncesi (A) ve sonrasi (B) gériniimi

CD117 PE-A

0% 10° 10* 10°
CD45 PerCP-Cy5-5-A

Sekil 2. Mast hiicrelerinin flowsitometri ile goriinimi

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

Tartisma: Mastositoz bir veya daha ¢ok organda mast
hticrelerinin ¢ogalmasi ve birikmesi ile karakterize olan
heterojen bir grup hastaliktir. Deri, en sik tutulan organ-
dir. Deri tutulumu olan ve hepato splenomegalisi olan
hastalarda sistemik mastositoz mutlaka akla gelmelidir.
Anahtar kelimeler: sistemik mastositoz, cocukuk cagi

Abstract: 0420 P-228
KRONIiK LENFOSITIiK LOSEMIDE HODGKIN
TRANSFORMASYONU. Gtrsel Giines, Umit Yavuz
Malkan, Eylem Eliacik, Ayse Isik, Haluk Demiroglu,
Nilgin Sayinalp, Ibrahim Haznedaroglu. Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢c Hastaliklart Anabilim Dals,
Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Kronik lenfositik losemide (KLL) Richter transfor-
masyonu sonucu genellikle agresif lenfoma(diffiiz buytik
B htcreli lenfoma (DBBHL)) gelisimi s6z konusudur.
Hodgkin lenfoma (HL) gelisimi, baska bir ifade ile Hodgkin
transformasyonu (HT) daha nadirdir (%10-15). Biz bu
yazida KLL zemininde gelisen iki HL olgusu ile ilgili dene-
yimlerimizi paylasmak istedik.

Olgu 1: 63 yasinda kadin, yliksek ates, nefes darhig sika-
yetleriyle bagvurdu. Hikayesinden 9 yildir KLL tanisi oldugu
ve daha 6nceden 2006 yilinda Fludarabin- siklofosfamid-
Rituksimab (6 ktir) ve 2014 yilinda Rituksimab- Prednizolon
(4 ktr) olmak tizere kemoterapi aldigi 6grenilen hasta pno-
moni tarisiyla yatirildi. Hastanin fizik muayenesinde aksiller
lenfadenopatisi vardi. Yapilan lenfadenopati biyopsisi Richter
Sendromu HT ile uyumlu olarak rapor edildi. Uygun antibi-
yotik tedavisi ile pndmonisi tedavi edilen ve genel durumu
dutizelen hasta birinci kiir adriamisin, bleomisin, vinkristin,
dakarbazin (ABVD) verildikten sonra ayaktan kemoterapisi-
ne devam edilmesi 6nerilerek taburcu edildi.

Olgu 2: 13 yildir KLL tanisi olan daha énceden tedavi
almamis, 79 yasinda erkek hasta, yluksek ates sikayetiyle
acil servise bagvurdu. Hasta sebebi bilinmeyen ates 6n
tanisiyla servise kabul edildi. Yapilan bilgisayarli tomog-
rafi (BT) de daha onceki tetkiklerine gbre boyutlarinda
artis olan mediastinal, hiler, periportal, portokaval len-
fadenopatileri oldugu goértldt. Kemik iligi aspirasyonu
ve biyopsisi HL tutulumu olarak rapor edilen hastaya HT
tanisi konuldu ve ateslerinin primer hastalig: ile ilgili ola-
bilecegi dustuntldu. Hastaya kardiyak sorunlar: nedeniy-
le siklofosfamid, vinkristin, prednizolon (COP) baslanda.

Tartisma: KLL'de HT insidansi %0,4 olarak bildiril-
mektedir. Ebstein-Barr virtis serolojisi pozitifligi ile yakin
iligkisi olan HT’nun prognozu, de novo HLya gbre daha
kott olmakla birlikte DBBHL seklinde gelisen RS ile ben-
zerlik gostermektedir. Medyan sagkalim stiresi 8 ay olan
bu hastalarda KLL tanisindan HT gelisimine kadar gecen
slire ortalama 4,6 yildir ve erkek cinsiyet agirligi mevcut-
tur. Bizim hastalarimizda KLL tanisi tizerinden literattire
gore 9 ve 13 yil gibi cok daha uzun bir stire gecmisti.

HT tedavisinde HL tipi kemoterapinin etkili oldugu
ancak remisyon suresinin ¢ok kisa oldugu bildirilmistir.
Bu nedenle bu kisa stiren remisyon déneminde allogene-
ik kok huicre nakli (AKHN) 6nerilmektedir. Hastalarimizin
birisine ABVD digerine COP baslandi ve halen kemotera-
pilerine devam edilmektedir.Ancak yas ve morbiditeleri
nedeniyle AKHN yapilmas: dtistintlmemistir.

Her ne kadar bizim hastalarimizda saptanmamis olsa da
hastaligin EBV ile yakin iligkisi olmasi, KLL ve EBV pozitif-
ligi olan hastalarda antiviral tedavi verilmesinin, HT gelisme
olasihigini azaltmada yararl olabilecegini diistindtirmektedir.
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Sonug olarak; KLL zemininde HT gelisen hastalarda
prognozun kot olmas: ve etkin tedavi se¢iminin zorlu-
gu, bu hastalarin yénetiminde 6énemli bir sorun olmaya
devam etmektedir.

Anahtar kelimeler: Hodgkin Transformasyonu, Kronik
Lenfositer Losemi, Richter Sendromu

Abstract: 0500 P-229
MARGINAL ZONE LENFOMA ILE AKCiGER
TUBERKULOZU VE PEKTORAL KASTA TUBERKULOZA
BAGLI ABSE FORMASYONU BIRLIKTELIGi. Selda
Kahraman!, Serkan Ocakci!, Erkan Sahin? Seckin
Cagirgan®. !Izmir Universitesi, Hematoloji Bilim Dal,
Izmir, 2Izmir Universitesi, Radyoloji Anabilim Dali, Izmir,
3[zmir Medicalpark Hastanesi, Hematoloji Klinigi, [zmir

Marjinal zon lenfomalar (MZL) dalak, lenf nodu ve
nod-dist lenfoid dokudan koken alabilen, B-lenfositlerin
olusturdugu, ortak “marjinal zon” terimi ile adlandiriliyor
olmasina ragmen heterojen bir lenfoma grubu olarak
tanimlanirlar,Splenik marginal zon lenfoma, dalak yani
sira dalagin hiler lenf nodlarini ve kemik iligini siklikla
tutan, periferal kana ve bazen karacigere infiltrasyon gos-
terebilen, genelliklen 6.nc1 dekat tizerinde ortaya cikan,
tim lenfomalar icinde yaklasik %1-2 lik gériilme oranina
sahip, dtistik dereceli B-hticreli bir lenfomadir.

Biz ayni anda farli lenf nodlarinda ve pektoral kas
icinde tuberktiloza baglh abse formasyonu gelisen perife-
ral lenf nodu tutulumu ve kemik iligi tutulumu gosteren
splenik marginal zon lenfomali olguyu sunuyoruz.

66 yasinda erkek hasta, boyunda sislik ve halsizlik
yakinmasi ile Hematoloji polikliniginde degerlendirilen
hastanin yapilan fizik bakisinda iki tarafli 6n ve arka ser-
vikal de 2-2.5 cm lenfadenopatiler, dalak kot altinda 6-7
cm palpabil olan hastanin labaratuar degerlendirmesinde
lokosit 84380, notrofil. 3,94.103, lenfosit. 79.103, hb.8.2
g/dl, hct. %25, MCV.83 fl plt. 306000, LDH. 392 U/I,
sed. 90 mm-h, direkt coombs 4+, retiktilosit 7 saptand.
Yapilan kemik iligi aspirasyon, biyopsi ve kemik iliginden
immunfenotipleme ile marginal zone lenfoma ve ikincil
gelisen otoimmun hemolitik anemi olarak degerlendirilen
hastaya CVP tedavisi baslandi ve sonrasinda metil pred-
nizolon 48 mg/gun ile tedaviye devam edildi. Tani aninda
cekilen boyun, toraks ve batin bilgisayarli tomograflerin-
de 6n ve arka servikal zincirde 2.5 cm lenfadenopatiler,
dalak 21 cm,paraaortik, mesenterik, paraaortik multpl
1.5 cm capli lenfadenopatiler izlendi. 2 kiir CVP sonrasi
periferik lenfnodlarinda kismi gerileme olan hastaya 3.
kir RCVP olarak verildi. Sonrasinda hasta 39 derece
atesle acil servise basvurusu Uzerine yatirildi. Hastanin
yapilan ToraxBT’sinde sagda belirgin her iki akciger tst
lobda yer yer tomurcuklu dal gértintiisti veren infiltras-
yon alanlar1 yanisira sagda hemitoraks superioru aksilla
arasinda yerlesimli pektoral kasa invaze goérinumla
lobule konturlu hipodens kitle lezyonu ve kitleye komsu
multipl LAP ler izlendi. (Sekil 1-2) Hastanin yapilan
bronkoalveolar lavajda (BAL) ARB negatif iken BAL kultti-
rinde m. tuberculosis tredi. Hastanin alinan eksizyonel
servikal lenf nodu patolojisi supuratif lenfadenit olarak
degerlendirildi. Pektoral kastaki hipodens lezyondan
Girisimsel Radyoloji tarafindan yapilan orneklemede
ARB pozitifligi saptanan olgunun abse kultairinde M.
Tuberculosis tredi. Hastaya 414 anti ttiberkuloz tedavi
baslandi. Ates ytuksekligi devam eden hastanin pektoral
kas bolgesindeki abse spontan direne olduktan sonra
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ates yaniti alindi. Hastanin 4 It anti tiberktloz tedavisi
devam ediyor. RCVP ile marginal zon lenfomasinda kismi
yanit alinan hastanin tedavisi sonlandirildi. Hastanin
takip ve tedavisi devam etmektedir

Anahtar kelimeler: marginal zone lenfoma, akciger ve pektoral
kasta ttiberktiloz

£

Sekil 2. Tuberkiiloza bagh pektoral kasta abse formasyonu

Abstract: 0297 P-230
MULTIPL PARANKIMAL AKCIGER KITLELERIYLE
BASVURAN LENFOPLAZMASITIK LENFOMA OLGUSU.
Birgil Onec!, Nisa Unli2, Murat Oktay?, Mehmet Kos*.
! Diizce Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dali,
Hematoloji Béliimti, Diizce, 2Dtizce Universitesi Tip Fakiiltesi,
Radyoloji Anabilim Dali, Diizce, °Diizce Universitesi Tip
Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Diizce, *Diizce Universitesi
Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dali, Diizce

Giris: Dunya saghk orgtita (WHO) smiflandirmasina
gore lenfoplazmasitik lenfoma (LPL) genellikle kemik iligi,
lenf nodu ve dalak tutulumuyla giden, ktictik B lenfosit-
ler, plazmasitoid lenfositler ve plazma hucrelerinin bir
neoplazisi olarak tanimlanmis ve Waldenstrém makrog-
lobulinemisi ile birlikte (LPL/WM) kullanilmistir. Kemik
iligi disindaki bir bolgenin ana tutulum bolgesi olmasi
¢ok nadirdir. Bu nedenle kemik iligi tutulumu olmaksi-
zin, multipl akciger nodtlleri ve bunlara ait semptomlarla
basvuran bir olguyu sunmak istedik.

Olgu: Yetmis dort yasinda bayan hasta yaklasik 1,5
aydir olan ve giderek artan Oksuruk sikayeti ile g6gus
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hastaliklar poliklinigine bagvurdugunda akciger grafisinde
tim zonlarda daginik yerlesimli ¢ok sayida kitle lezyonu
izlendi (Sekil 1). Yapilan Bilgisayarli tomografi (BT) ince-
lemesinde, her iki akcigerde tim loblarda yaygin ve en
bliyigli 5 cm capina ulasan parankimal kitle ve noduller
izlenerek (Sekil 2) oncelikle metastaz olarak degerlendirildi.
Tru-cut biyopside oval yuvarlak cekirdekli genisce eozinofi-
lik, yer yer seffaf sitoplazmal difftiz hticre kitleleri izlenirken
immunhistokimyasal calismada CD38 ve CD79 plazmasito-
id hucrelerde pozitif, CD20 negatif bulundu. Plasmasitoid
géruntmli matur lenfoid hiicreler yanisira CD21 ve CD23
ile doku icinde daginik halde germinal merkez kalintisi ve
zeminde CD20 pozitif B hiicreler izlenmesi tizerine klinigi-
mize yonlendirilen hastada bilateral aksiler 1 cm, inguinal 4
cm LAP saptandi. Serum IgM duizeyi yuksek (IgM:70,82 g/1)
ve immunfiksasyon elektroforezinde IgM kappa ve lambda
biklonal gamapatisi gozlendi. Yapilan kemik iligi aspiras-
yonunda neoplastik infiltrasyon izlenmedi ve poliklonal
plazma hticresi orani %5 olarak saptandi. Eksize edilen
inguinal lenf nodunda diffiz paternde mattir lenfositler,
plazmasitoid lenfositler ve plazma htcrelerinin karigimin-
dan olusan infiltrasyon izlendi. LPL tamisi1 konulan hasta
ileri yas ve kotli performans durumu nedeniyle azaltilmis
doz CVP tedavisi planlandi. ilk kiir tedavisini alamadan
solunum sikintisi artan hasta tedaviyi reddetti ve palyatif
destek tedavisi altinda bagvurudan 5 hafta sonra ex oldu.

Sekil 1. Hastanin PA akciger grafisinde tiim zonlarda yaygin nodiil ve kitle goriinimleri

Sekil 2. Toraks BT’de her iki akcierde tiim loblarda yaygin, en biiyigii 5 cm ¢apina
ulasan diizensiz sinirh parankimal kitle ve konsolidasyonlar

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

Tartisma: LPL/WG genellikle yaslilarda (median yas
65) kemik iligi, lenf nodlar1 ve dalak tutulumu ile presen-
te olur LPL/WM tim non-Hodgkin lenfomalarin (NHL)
yalniz %1,7’sini olusturur. Hastalarin dortte biri tanida
asemptomatiktir. Bagvuru semptomlar: genellikle kemik
iligi infiltrasyonu sonucu olusan sitopeniler ya da monok-
lonal IgM iliskili hipervizkozite ve kriyoglobulinemi ile ilgi-
lidir. Ekstranoduler tutulumlar nadirdir. Akciger tutulu-
mu ise %3-5 hastada diffiz pulmoner infiltratlar, nodul-
ler, kitleler veya plevral effizyon olarak kendini gosterir.
Kemik iligi tutulumu olmaksizin akciger tutulumuna ait
semptomlarla bagvuru bildigimiz kadariyla literattirde ilk
kez tariflenmektedir ve hematolojik malignitelerin basvu-
ru semptomlarindaki ¢esitliligi ortaya koymaktadir.
Anahtar kelimeler: Lenfoplazmasitik lenfoma, waldenstrom
makroglobulinemisi

Abstract: 0210 P-231
PRIMER IMMUN YETMEZLIK VE NEOPLASTIK
LENFOID PROLIFERASYON SAPTANAN 2 OLGU.
Umit Yavuz Malkan, Giirsel Guines, Miravvet
Seda Balaban, Tuncay Aslan, Sezgin Etgul, Haluk
Demiroglu. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Immun sistemin bozukluk veya yetmezligi sonucu
neoplastik lenfoid proliferasyon gelisebilir. Cogunlukla
gelisen neoplasmlar EBV, HIV, HHV8 gibi virtslerle
iliskilidir. Lenfoid proliferasyon ile iligkili primer immun
yetmezliklerde genelde T veya B htcreli yetersizlikleri,
antikor yetersizlikleri, DNA tamir defektleri gibi durumlar
gorultir. Bu yazida immun yetmezligin eslik ettigi
lenfoma ile seyreden iki hastamizla ilgili tecrtibemizi
paylasmak istedik.

Ik hastamiz 42 yasinda ve erkekti. Ilk kez mayis
2012’de bel agris1 nedeniyle bagvurdugu hastanede yapi-
lan muayenesinde saptanan yaygin lenfadenopatilerden
yapilan biopsi sonucu Hodgkin lenfoma karma hucreli
tip tanisi kondu. Ayni zamanda yapilan arastirmalarda
hastada CVID mevcudiyeti saptandi. 6 ktir ABVD tedavisi
alan hastaya ayni zamanda aylik IVIG tedavisi de verildi.
Kemoterapi sonrasi yapilan PET-BT de refrakter hastalik
saptanan hastaya Ekim 2013’te kurtarma kemoterapisi
olarak ICE baslandi. 3 kiir ICE sonrasi1 KIT planlanan
hasta halen HUTF hematoloji klinigi'nde takip edilmekte-
dir. ikinci hastamiz ise, 21 yasinda ve erkekti. 2 yasindan
itibaren sutrekli 6ksurik ve ateslenme sikayeti mevcut
olan hasta 2014 subat ayinda arastirilmak amaciyla hos-
pitalize edilmis. Yapilan tetkiklerde CD4 dustuklugu+T
hticre yetmezligi tanis1 konan hastanin ayni zamanda
mediasten boélgesinde lenf nodu saptanmais. Yapilan biop-
side diftz buytk B hucreli lenfoma saptanan hastaya
CHOP kemoterapisi baslandi.

Primer immun yetmezlikler neoplastik lenfoid profile-
rasyon gelismesi icin bilinen en gticlt risk faktorlerinden
biridir. Immun yetersizliklerde enfeksiyonlar etkin sekil-
de tedavi edilebilse de, malignansi gelisimi hala ciddi bir
6lim sebebidir. Primer immun yetmezlikli hastalarda
gelisen malign hastaliklar daha agresif seyretmektedir.
Bu nedenle immun yetmezlikli hastalar yakin takip edil-
meli, neoplastik proliferasyon gelisen hastalarin tedavisi
spesifik olarak ele alinmalidir.

Anahtar kelimeler: Primer immun yetmezlik, lenfoma
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Abstract: 0436 P-232
PLAZMOSITOMALI HASTADA KRONIK LENFOSITIK
LOSEMI(KLL): NADIR BiR OLGU. Miizeyyen Aslaner!,
Ceyda Aslan®, Selcuk Ergen?, Sehmus Ertop!. !Biilent
Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali,
Zonguldak, 2Biilent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi,
Onkoloji Bilim Dali, Zonguldak, 3Diskapt Yildinm Beyazit
Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji klinigi, Ankara

Giris: KLL, lenfoproliferatif hastaliklar icinde en sik
gorulen,artan lenfosit ytizdesi ile birlikte absolu lenfo-
sitoz ile karakterize olan bir hastaliktir. Plazmositom,B
lenfositlerinden koéken alan nadir bir malign hastaliktir.
KLL’de 16semik B-htuicrelerinin diferensiyasyon kapasitesi
oldugu ve idiyotipik belirleyicileri ayni olan plazma htic-
relerine déntisebilecekleri saptanmaistir.

Olgu: Subat 2011 yilinda sag 6nkol 6n ytzinde sis-
lik nedeni ile yapilan biyopsi de kutanéz plasmasitoid
plasmositoma saptanan 83 yasinda bayan hastanin
tarafimizca yapilan kemik iligi aspirasyonunda %2-3
oraninda plasma htcresi goruldia. FM de SMG ve LAP
saptanmadi.CBC de wbc 8200/mm?,lenfosit %48.6, hgb
12.6gr/dl,plt 263000/mm?3,T.protein 6.7gr/dl, albumin
4.8gr/dl,ca 9.8mg/dl, tire 33mg/dl, kreatinin 0.8mg/dl,
LDH 182U/L,IgM 1.09gr/L, IgG 6.57gr/L, IgA 2.01 kappa
hafif zincir 2.75gr/L, lambda hafif zincir 1.32gr/L idi.
Plazmositom nedeni ile opere olan radyoterapi uygulanan
hastanin takiplerinde ocak 2014 CBC de wbc 16800/
mm?, lenfosit%73.9 hgb12.7gr/dl, plt 251000/mm? sap-
tandi. PY da kucuk olgun lenfositler,basket hticreleri
goruldu (Sekil-1)

Hastanin absolu lenfosit sayisinin >5000/mm?® olmas1
nedeni ile yapilan Flow cytometri de yiksek CD19, CD20,
CD22, CD16+CD56 ve HLADR (+)ligi saptandi. B-KLL
ile uyumlu geldi. KLL genetik panelde%23tirozomil2(+)
saptanan hastanin yapilan batin USG de dalak boyutu
normal,ytizeyel doku USG de bilateral axiller ve inguinal
bolgede LAP saptandi. Hasta Rai evre 0,Binet A olarak
degerlendirildi.B semptom olmayan hasta halen klinigi-
mizce takip edilmektedir.
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Sonug: Losemik lenfositlerin mebrana bagl immu-
noglobulini, plazma hticrelerinin sitoplazmik immuinoglo-
bulini, serum monoklonal proteini ve idrar Bence Jones
proteini ayni agir ve hafif zincirlere sahiptir. Bu durum
16semik hticrelerin plazma hucrelerine transforme oldu-
gunu dustindirmiistir.iki B-hlicre neoplazmalar1 ara-
sindaki yakin karsilikli iliskiye isaret eden verilere karsin,
klinik olarak MM’ya KLL'nin eslik etmesi ¢ok nadirdir. Bu
tar 20 olguyu iceren 19 bildirim vardir. Bunlarin ¢ogun-
da, iki hastalik tani1 zamaninda es zamanli olarak mevcut
iken; yalnizca bir kag¢inda KLL 2-15 yil sonra gérilmus-
tiir. Bizim vakamiz, plazmositom tanisindan 3 yil sonra
KLL tanis1 almis olmasindan dolay: nadir olgulardandir;
bu nedenle olgumuzu sunmayi istedik.

Anahtar kelimeler: plazmositom, immunglobulin, KLL

Abstract: 0458 P-233
REFRAKTER KLL HASTASINDA SANTRAL SIiNiR
SISTEMINDE iZOLE RICHTER SENDROMU; OLGU
SUNUMU. Fisun Ozdemirkiran!, Ugur Korkmaz?,
Saadet Sim?, Melike Aktepe?, Bettil Bolat Kticikzeybek?,
Ali Firat Sarp*, Bahriye Kadriye Payzin!. [zmir Katip
Celebi Universitesi, Atatiirk Egitim Arastirma Hastanesi
Hematoloji, Izmir, 2[zmir Katip Celebi Universitesi, Atattirk
Egitim Arasturma Hastanesi I¢ Hastaliklar, Izmir, 3lzmir
Katip Celebi Universitesi, Atatiirk Egitim Arastima
Hastanesi Patoloji, Izmir, *Izmir Katip Celebi Universitesi,
Atatiirk Egitim Arastirma Hastanesi Radyoloji, [zmir

Giris: Kronik Lenfositik Losemi (KLL); eriskin hasta-
larda en sik gortilen l16semi ttrtdtr. Ortalama goértilme
yast 65°tir. Richter sendromu (RS) dustik dereceli non-
Hodgkin lenfomanin (NHL) yliksek dereceli lenfomaya
dontisimu olarak tamimlanir. KLL hastalarinda santral
sinir sistemi tutulumu ve RS oldukca nadirdir ve prog-
nozu koétudur.

Olgu: 67 yasinda kadin hasta halsizlik, karinda
sislik, kilo kaybi, sikayetleri ile basvurdugu merkezde
yapilan fizik muayenesinde, splenomegali, bilateral ser-
vikal patolojik boyutta lenfoadenopati ve lokositoz sap-
tanmasi lzerine Eyltl 2013 de merkezimize refere edildi.
Basvuru sirasinda yapilan tetkiklerde Wbc:125x10° /1,
Lym:85x10° /1, Hgb:13,7 gr/dl, Plt: 156 x10° /1,LDH:237
IU saptandi. Yapilan periferik yaymada %82 oraninda
matir morfolojide lenfosit ve kemik iligi biyopsisinde %70
lUzerinde cogunlugu orta ve kiictik boyutlu lenfoid hticre
infiltrasyonu saptandi. Immunohistokimyasal incelemede
CD5, CD19, CD20, CD22, CD:25,CD:38, CD45, HLA.DR,
IGM ve KAPPA zincir, ZAP 70, coexpression CD20/5(+)
pozitif saptandi. Sitogenetik 46XX FISH ile yapilan deger-
lendirmede 17P DEL %10 pozitif saptandi. Biyokimyasal
tetkikleri olagan, HIV ve HBV serolojisi negatif. Hastaya
Binet Evre B ve RAI Evre II KLL tanisi ile Vinristin-(2mg/
gin total 1. Gun) Siklofosfomid (1250 mg /gln total
1. Gun total) -Prednisolon (72 mg/gtin 5 giin) (COP)
protokolll baslandi. 2 kir tedavi sonrasi yapilan deger-
lendirmede tedaviye yeterli yanit alinamamasi nedeni ile
Fludarabin-Siklofosfamid (F 25 mg/m? 3 giin —-C 250 mg/
m? 3 gun) uygulandi.Tedavinin 21. Gununde epileptik
nobet ve sol hemipleji nedeniyle basvuran olguya cekilen
Beyin manyetik rezonans incelemede sag frontal lobta 5
cm kadar capta T1 hipo T2 hiperintens postkontrast ince-
lemede belirgin kontrastlanan vazojenik 6dem kitlesi sap-
tandi. Tani amach yapilan SSS biyopsi ile diffiz btiytk B
huicreli non-Hodgkin lenfoma tanisi alan hastaya kemik
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iligi biyopsisi tekrarland: ve KLL ile uyumlu olarak deger-
lendirildi. SSS’de Richter transformasyonu tanisi ile R-
IDARAM (Rituximab 375 mg/m? D1, Idarubicin 10 mg/
m? IV D1- 2,Dexametazon 100 mg/gtin D1-2-3, ARA-C 1
g/m? D1-2, Metotreksat 2 g /m? D3,) 1 kiur uyguland.
Hasta tedavinin 18. gintinde nétropenik ates ve pulmo-
ner enfeksiyona bagli septisemi nedeni ile kaybedildi.
Tartigma: KLL en sik gorllen lésemi tipi olmasi-
na karsin, santral sinir sistemi tutulumu olmasi cok
nadir olarak gorulir. Richter’s Sendromu KLL hastala-
rinin yaklasik %10 unda goértlen ve KLL'in en korkulan
komplikasyonlarindan birisidir. Tedaviye yanit genel-
likle kottidur. Ozellikle refrakter KLL hastalarinin SSS
tutulumu acisindan da yakindan izlenmesi gerektigi
dusuntlmektedir.
Anahtar kelimeler: KLL, santral sinir sistemi, Richter
sendromu

Abstract: 0230 pP-234
KRONIK LENFOSITIiK LOSEMiI OLGUMUZDA iKiNCi
MALINITE: KAPOSI SARKOMU. Serife Solmaz

Medeni, Omir Gékmen Sevindik, Celal Acar, Dogus
Turkyillmaz, Sureyya Yigit Kaya, Inci Alacacioglu,
Ozden Piskin, Mehmet Ali Ozcan, Hayri Giiner Ozsan,
Fatih Demirkan, Btilent Undar. Dokuz Eylil Universitesi
Tip Fakiiltesi, Hematoloji Klinigi, Izmir

Giris: Kronik Lenfositik Losemi ileri yas hastalig olup
performansi iyi olan ve tedavi endikasyonu olan < 65 yas
vakalarda rittiksimab-fludarabin-siklofosfomid(R-FC) iyi
bir tedavi secenegidir. Ancak fludarabin bazli tedaviler
oldukc¢a immunsupresif olup sonrasi ciddi enfeksiy6z ve
cesitli malin surecler gozlenmistir.Biz de KLL tanisi son-
rasi fludarabin bazli tedavi alip izlemde kaposi sarkomu
gelisen vakamizi sunmak istedik.

Olgu: 60 yasinda,erkek son 6 aydir olan halsizlik kilo
kaybi, 2 aydir var olan nefes darlig1 ve boyun bolgesinde
gelisen sislik nedeniyle plastik cerrahi de tetkik edilmis
ve lenfositoz saptanmasi tizerine hematoloji poliklinigine
yonlendirilmis. Hematoloji poliklinik basvurusunda yapi-
lan fizik muayenesinde bilateral servikal, submandibular
1.5x2 cm lenfadenopati(LAP), preaurikuler, sol suprakla-
vikuler, bilateral axiller lapsaptaniyor, KC kot kavsinden
2 cm palpe ediliyor, traube kapali, dalak 4 cm ele geli-
yor. Yapilan labaratuvar tetkiklerinde WBC: 81.6 1073/
pL (lym %80, neu%8, mono%10, eoz%l, bazo%1),Hb:
10.7 g/dL (MCV: 68fL,RBC:5.3), Plt: 166 103/uL, LDH:
395 U/L, Cre:0.9g/dl, AST:21 U/L, ALT:9 U/L olarak
sonuclaniyor. Bakilan periferik yaymasinda eritrositler
normokrom, normositer, %82 lenfosit, %10 nétrofil,%6
monosit,%2 eoz, lenfositlerin %5 civar1 prolenfositer
ozellikli, yer yer smuch htcreler, trombositler yeterli,
ktimeli gértltiyor. Yapilan kemik iligi aspirasyonu, akim
sitometri ¢alismas: sonucu KLL ile uyumlu gelen hasta-
nin sitogenetik sonucu normal karyotip, fish 13 q pozitif,
17p negatif sonuclaniyor.Hepatit serolojisi negatif olan
hastanin IG A:153, IG G:1465, IG M:23 geliyor.RAI evre
3, Binet C ve B semptomu olan hastaya rittiksimab-
fludarabin-siklofosfomid (R-FC) tedavisi planlaniyor. 4
ktir sonrasi yanitll olan hastada 6 ktur R-FC tamamla-
niyor.4 ay sonrasi sitopeni ile bavuran hastanin kontrol
kemik iligi hiposelltiler kemik iligi olarak sonuglaniyor.
Destek tedavi ile takip edilen hastada son bir aydir olan
agiz tabaninda hemorajik vasifli kitlesel lezyon gelisiyor.
Bu agiz tabanindaki kitlesel lezyona KBB klinigince
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eksizyonel biyopsi yapiliyor. Hastanin anterior gingiva
eksizyon bx sonug; Kaposi Sarkomu(HHV8+, CD31+,
CD34+, D2-40+, Ki-67:%29+) olarak sonuclaniyor.HIV
negatif olan hastanin 1 ay icinde sag ayak bas parmakta
yeni lezyon olusuyor oradan da alinan lezyon bx sonucu
kaposi sarkomu tutulum geliyor.Bu stirecte hastaya rad-
yoterapi (RT) tedavisi uygun gortltyor. RT almaktayken
hastada notropenik ates klinigi ve pnomoni gelisiyor ve
sepsis,multiorgan yetmezligi ile hasta kaybediliyor.

KLL tanili olgumuz fludarabin bazl tedavi almis ve
sonrasi ikinci malinitesi gelismistir. Literattir incelendi-
ginde KLL Kaposi birlikteligi tespit edilen 3 vaka bildiril-
mistir. Bu vakalardan birini Kose F ve arkadaslari,digerini
Wijermans PV ve arkadaslar: bildirmis olup bizim de sap-
tadigimiz bu nadir birlikteligi literattire katki saglamak
amacli sunmaktayiz.

Anahtar kelimeler: Kronik Lenfositik Losemi, Kaposi sarkomu

Abstract: 0437 P-235
HEPATOSELULER CARSINOMA-CASTLEMAN
HASTALIGI BIRLIKTELIGi:OLGU SUNUMU. Miizeyyen
Aslaner!, Yucel Ustiindag?, Selcuk Ergen*, Ceyda
Aslan®, Sehmus Ertop!. !Biilent Ecevit Universitesi Tip
Faktiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Zonguldak, Btilent Ecevit
Universitesi Tip Fakiiltesi, Gastroenteroloji Bilim Dals,
Zonguldak, *Diskapt Yildinm Beyazit Egitim ve Arastirma
Hastanesi Hematoloji kKlinigi, Ankara, *Biilent Ecevit
Universitesi Tip Fakiiltesi, Onkoloji Dali, Zonguldak

Amag: Castleman hastaligi (CH), lenfoid dokularda
plazma hticreleri ve B lenfositlerin anormal proliferasyonu
sonucu gortlen angiofolliktiler lenf nodu hiperplazisidir.
Lokalize ve multisentrik olmak tzere iki formu;plazma
htucreli tip(PH), hyaline-vaskuler tip(HV)ve miks tip ola-
rak Ug¢ histolojik alt tipi bulunur. Multisentrik form viral
IL-6 salgilayan HHV-8 ile iligkilidir ve immunsuprese
hastalarda siktir. PH tip kétti prognozludur, agresif klinik
gidise sahiptir ve multisentrik formda daha sik gorulur.
Periferik LAP ve hepatosplenomegali sik tespit edilir. Bazi
hastalarin Kaposi sarkomu ile iligkili oldugu saptanmais-
tir. Multisentrik formda eritrosit sedimantasyon hizinda
artis, anemi, trombositopeni, poliklonal gammoglobuli-
nemi sik gortilmektedir. Tani icin ¢ikarilan lenf nodu-
nun histopatolojik incelenmesi onerilmektedir. Lokalize
Castleman hastaligi %65 mediasten, %16 boyun, %12
intraabdominal ve %3 axiller bolgede rapor edilmistir.
Intraabdominal yerlesimli Castleman hastalifi 5 olguda
porta hepatiste, yine karaciger komsulugunda lokalize
Castleman hastaligi 5 vakada rapor edilmistir.

Olgu: 70 yasinda erkek hasta. HCV(+)olan IIAB ile
HCC tanist konulan gastroenteroloji tarafindan takipli
olan hastaya metastaz taramasi amaci ile yapilan tim
vicut PET-CTde boyunda sag tist juguler alanda 1.5cm,
posterior servikal alanlarda 1cm LAP lehine malign karak-
terde yogun hipermetabolik odaklar izlendi. Eksizyonel
LAP biyopsi sonucu IgG ve lambda hakim plazma hticre
artis1 ile karakterli lenfoproliferatif hastalik; HHV-8
iliskisiz Castleman hastaligi ile uyumlu geldi. Hastanin
LDH 288U/L,ALT 27U/L,AST 49U/L ture 31mg/dl, kre-
atinin 1mg/dl,alb 3.6g/dl, t. protein 7.4g/dl, ca 9.4mg/
dl, serum IgG 27. 35g/L, kappa 8,14g/L.Hgb12.8g/dl
mcv 107.9 wbc 4900/mm?® plt 238000/ mm? HCV RNA
1120IU/ml. Hastaya HCC nedeni ile kemoembolisasyon
yapildi. Hasta halen takiplidir.
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Sonug: Castleman hastaligl lenf nodu hiperplazisi ile
karakterize nadir bir hastaliktir. Genellikle asemtomatik
olan Castleman hastaligl, lokalizasyon yerine gore karin
agrist ile de belirti verebilir. Literattirde sag Ust kadranda
agrist olan bir kronik hepatit B hastada hepatoselltler
karsinomu(HCC) gibi maskelenmis Castleman hastalig
rapor edilmistir. Biz de HCV(+) HCC tanili hastamizda
es zamanl LAP biyopsisi ile Castleman hastalig tanisini
koyduk. Nadir bir olgu olmasindan dolay1 sunmay: istedik.
Anahtar kelimeler: castleman hastaligi, hepatoseltiler
carsinoma

Abstract: 0654 P-236
KLL’Li HASTADA GELISEN SAF ERITROID APLAZiSININ
TEK BASINA ORAL STEROIDLE BASARILI TEDAVISI.
Duizgiin _Ozatli, Piltan Biiylkkaya, Nevin Aslan.
Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji
Béliimti, Samsun

Kronik lenfositik 16seminin (KLL) herhangi bir klinik
asamasinda saf eritroid aplazi (SEA) ile karsilasilabilir.
Hastamiz 69 yasinda erkek hasta olup 4 yildir KLL tanisi
ile izlenmektedir. Yedi ay oncesine kadar ilacsiz olarak
izleniyordu. Bu tarihte l6kosit doubling zamaninin 3 ay
olmasi nedeniyle rituksimab ve klorambusil tedavisi bas-
landi. Tedavi baslangicinda total 16kosit sayis1 (WBC) 165
000/mm?® hemoglobin (Hg) 10.1 gr/dl ve trombosit sayist
(Plt) 145 000/mm? idi. Dort ktir sonrast WBC 7300/ mm?,
Hg 7.8 gr/dl ve Plt 127 000/mm? idi. Besinci klir 6ncesi
hg seviyesinin ¢ok dtistik gelmesi nedeniyle tedaviye ara
verildi. Kontrollerinde de hgnin seviyesi yukselmeyen
ve diger anemi yapabilecek nedenler ekarte edildikten
sonra hastaya kemik iligi aspirasyon ve biyopsi yapildi.
Kemik iligi incelemelerinde eritroid seri ve o6nctllerinin
tamamen kayboldugu izlendi. SEA tedavisinde steroid,
siklosporin ve rituksimab gibi immunsupressif ilacla-
rin kombinasyonu kullanilmaktadir. Hastamizda SEA
kemoterapi aldig1 dénemde gelistigi i¢in oral prednisolon
(lmg/kg) baslandi. Tedavi 6ncesi son 1 ayda 6 Unite
eritrosit transflizyonu yapilan hastanin hg’ini tedavi sira-
sinda yukselmeye baslad: ve transflizyon ihtiyaci olmada.
Steroid dozu azaltilarak kesilen hastanin hg’ni 10 gr/dl
lizerinde seyretmektedir.

Anahtar kelimeler: KLL, saf eriroid aplazi

Abstract: 0179 p-237
BRAF MUTASYONU BULUNAN ERDEIM CHESTER
SENDROMU. Tuncay Aslan, Umit Malkan, Grsel
Gunes, Sezgin Etgul, Murtvvet Seda Balaban,
Ayse Isik, Yahya Buytkasik, Ibrahim Celalettin
Haznedaroglu. Hacettepe Universitesi Tip fakiiltesi,
Hematoloji Anabilim Dali, Ankara

Oncesinde bilinen rahatsizligi olmayan hasta Mart
2011 de farkedilen gozlerinde 6ne dogru belirginlesme, cok
su icme, cift gorme ve bas agris1 sikayetiyle basvurmus.
Beyin, hipofiz, orbita MRI:”Bilateral kavernéz sintst
invaze eden cevre yumusak doku tutulumu ile giden
hipofiz bezi ile infindibulumdan net bir smir ile ayirt
edilemeyen, yaklasik 3.6x1.8 cm olarak 6l¢tilen yumusak
doku lezyonu. PET-BT:”Hipofiz glandina uyan alanda
kavernoz sintsleri infiltre eden 25x10mm’lik bir alanda
yogun FDG artisi mevcuttur. Sag servikal zincirde en
buytugt 15 mm’lik distik FDG tutulumu olan, sol servikal,
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aksillada ve inguinal boélgede FDG tutulumu olmayan
milimetrik lenf nodlar1 saptandi. Hastanin boyun sag
posterior servikaldeki lenf nodundan eksizyonel biyopsi
sonucu Hiperplazik lenf nodu olarak raporlandi. Toraks-
abdomen BT: Mezenter icine dagilmis 1-1,5 cm capli lenf
nodlari. Sol servikal lenf nodu eksizyonu: “hiperplazik
lenf nodu, CD3 T lenfositle(+), CD20 B lenfositler (+),cd4/
cd8 orani normal,CD10,Bcl2 ve Bcl6é hiperplazi lehine
sonug vermistir Anti-ds DNA(-), ANA(-), ANCA(-). Periferik
yayma: normal. G6z Muayenesi: Papil stazi yok BOS:
malign hticre saptanmadi. ACTH, Kortizol, T.Testesteron,
DHEAS normal, Tiroid otoantikorlari: negatif. Hastadan
transsfenoidal yaklasim ile alinan Biyopsi raporu:
Makrofajlardan zengin reaksiyon olarak rapor edildi.

Klinikte diistintilen Langerhans hticreli histiositoz 6n
tanisindan CDla ve S100 negatifligi ile uzaklasilmistir
Radyasyon onkolojisi: Steroid tedavisi baslanmasi 6neril-
mis. Yanit alinamamis. Mart 2013 beyin MR: eski tetkik
ile karsilastirildiginda sag sfenoid sints igerisindeki
komponentin kontrastlanmasinda artis izlenmektedir.
Sol optik sinir superiorunda mevcut 12x8 mm’lik noduler
komponentin yeni olustugu izlenmektedir. Endokrinoloji-
Hematoloji konseyi: Hastanin‘malign histiositoz’olabi-
lecegi dustuntlmutis. Romatoloji Sarkoidoz ile uyumlu
olmadigi distnulmuts. Endokrinoloji konseyinde rapor
edilen sonugclari ile tartisilmis. orbita ve komsuluklarinda
tutulum kaverndéz sintis tutulumu mandibula ve maxilla-
da litik lezyonlar, frontal kemik ve glabellar alana uyan
maxiller sintisde skleroz saptandi. Kemik sintigrafisi
femur tibia metafizi,sag humerus saft1 ve alt Ust extre-
mitede aktivite tutulumu saptandi. Kalp MR: kalpde sag
atriuma bas1 yapan kitlesel lezyon saptandi. Beynindeki
lezyonunda ilerleme olan hastaya acil RT almasi gerektigi
karar1 verilmis. Dekort 4x4tb antiddem tedavisi olarak
baslandi. Patoloji preparatlarinda IgG4 boyanmasi ve
BRAF calisilmasi planlanmis. K iligi normoseltiler geldi.

Transfenoidal biyopsi: BRAF geninde Ekson 15 de
GAG nokta mutasyonu saptandi. Sistemik tutulum
olmasi, hipofiz patolojisinde histiositten zengin reaksiyon
olmast nedeniyle Erdheim-Chester Sendromu oldugu
dustunulda.

Erdeim Chester Sendromu sistemik tutulumla giden
hastalik olup kemik tutulumu, kalp tutulumu, kraniyal
tutulum ile seyredebilmekte olup tanida BRAF mutasyo-
nu 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: erdem chester BRAF

Abstract: 0260 P-238
KRONIK LENFOSITIK LENFOMA VE
MYELOPROLIFERATIF HASTALIK BIRLIKTELiGI
OLAN iKi OLGU. Serife Solmaz Medeni!, Kemal
Aygiin?2, Omur Gékmen Sevindik', Celal Acar!, Dogus
Turkyilmaz!, Stiryya Yigit Kaya!, Inci Alacacioglu!,
Ozden Piskin!, Mehmet Ali Ozcan!, Hayri Giiner
Ozsan!, Fatih Demirkan?, Biilent Undar!. 'Dokuz Eyliil
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Klinigi, Izmir, 2Dokuz
Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢c Hastaliklar Klinigi, [zmir

Kronik lenfositik lenfoma (KLL) ve Kronik
Myeloproliferatif hastalik (KMPH) birlikteligi gozlenen iki
hastamiz 1s1ginda literattr incelenmis ve bu birlikteligin
oldugu bir vaka gortilmemistir. Bu nedenle sunulmustur.

Olgu 1: 46 yasinda, erkek hasta olup 6zgecmisinde
bilinen hastalik olmayip istahsizlik, halsizlik sikayeti ile
basvurdugu dis merkezde yapilan tetkiklerde lokositoz,
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trombositoz olmasi lizerine hematoloji poliklinik basvu-
rusu onerilmis. Hasta tarafimiza basvurusunda servikal
zincirde 1,5x1,5 cm civarinda lenfodenopati izlenmis.
Diger sistem muayeneleri olagan olan hastanin labara-
tuvar tetkiklerinde wbc 321073 /uL(neu%40, lym %54,
mono %4, e0z%?2), plt 782 10~3/uL, hb16 g/dL, AST21
U/L, ALT28 U/L, Creat 0.9, LDH 313 U/L, periferik yay-
masinda da olgun lenfositoz, normokrom normositer erit-
roidler, plt 800-10001073 olarak sonuglandi. Hastadan
ber-abl p210 ve jak-2 goénderildi. Ber-abl p210 negatif
gelen hastanin Jak-2 pozitif olarak sonuclandi. Hastanin
lenfositoz,trombositozu olmasi nedeni ile kemik iligi
aspirasyonu,akim sitometri ve bx o6rneklemesi yapildi.
KLL+myeloproliferatif hastalik - ET? olarak sonug¢landi.
KLL agisindan Rai evrel, Binet A olan hasta tedavisiz
izlenirken trombositozu mevcut olup tromboz 6yklst ve
risk faktérti olmamasi nedeni ile Aspirin 100 mg/g po
baslanarak takibe alindi.

Olgu 2: 42 yasinda,erkek hasta olup boyunda sislik,
istahsizlik karinda sislik sikayetleri nedeni ile basvurmus-
tu.Hastanin fizik muayenesinde servikal zincirde 1,5x2
cm lik lenfadenopati, splenomegali saptanmis olup bakina
labaratuvar tetkiklerinde tetkiklerinde wbc 13.7 1073/
pL(neu%40, lym %55, mono %5), plt 307 10A3/uL, hb18 g/
dL, AST22 U/L, ALT37 U/L, Creat 0.9, LDH 225 U/L,ALP
138 U/L, GGT 200 U/L periferik yaymasinda da olgun
lenfositoz, normokrom normositer eritroidler, plt 300-
4001013, Bcer-abl p210 negatif, Jak-2 pozitif sonuclandi.
Batin usg de portal ven trombozu, splenomagali,batinda
asit saptandi.Kemik iligi aspirasyonu,akim sitometri ve
biyopsi yapildi. kemik iligi sonucu KLL,KMPH(6ncelikle
ET) olarak sonuglandi.Hastaya antikoagulan tedavi bas-
landi.Rai evre 2,Binet B olan hasta antikoagulan tedavi ile
takibi devam etmektedir.

KLL patogenezine bakildiginda proliferayon ve antia-
popitoz rol oynamaktadir. Apoptozu engelleyen mekaniz-
mada sitokinler rol almaktadir. KLL hticresinde bircok
sitokinlerin 16semik huicrelerin yasamasina destek oldu-
gu gosterilmistir. Sitokinler hiicre i¢ine gonderdigi sinyal
dogal olarak intrensek sinyal sistemini aktive edecektir.
Bu sinyal sistemi degisik protein kinazlari aktive eder
ki bunlar da KMPH gelisimine yol aciyor olabilir. Bu iki
KLL-KMPH olgumuz literatiire katki amach sunulmustur.
Anahtar kelimeler: Kronik lenfosittik lenfoma, myeloproliferatif
hastalik

Abstract: 0283 P-239
KUCUK LENFOSITIK LENFOMADA SAFRA KESESI
TUTULUMU. Esra Terzi Demirsoy, Pinar Tarkun, Ayfer
Geduk, Elif Birtas Atesoglu, Abdullah Hacithanefioglu.
Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dal,
Kocaeli

Olgu: 74 yasinda erkek hasta sol boyun bolgesinde sis-
lik sikayeti ile bagvurdu. Fizik muayenede en buyugt 3x3
cm her iki tarafli boyun, koltuk alt1 ve kasik bolgesinde lenf
bezi blUylUmeleri saptandi. B semptomlar1 yoktu. Boyun,
g6gls ve karin BT'de her iki tarafli boyun,mediyastinal,
gastrik, c¢oliak,karaciger hiler ve paraaortik patolojik boyut-
ta lenf bezi buytmeleri saptandi. Basvuru sirasinda 16ko-
sit ve lenfosit sayis1 normal siirlarda bulundu.Tam kan
sayimi1 ve biyokimyasal testler normal sinirlardaydi. Boyun
lenf bezi eksizyonel biyopsi kliclik lenfositik lenfoma (CDS,
CD19,CD23 pozitif) olarak geldi. Hastaya Kti¢tik Lenfositik
Lenfoma evre 3A tanisi konuldu. Tedavisi aylik klorambusil

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

ve metilprednizolon olarak planlandi. 1 ay sonra, hasta
Acil Poliklinigne 4 giinden beri devam eden karin sag Ust
bolumutinde agri, bulanti, kusma ve istahsizlik sikayeti ile
basvurdu. Fizik muayenede sag Uist kadranda hassasiyet
ve Murphy bulgusu saptandi. Direkt bilirubin, ALT, AST,
ALP ve GGT yuiksek; amilaz, lipaz ve tam kan sayimi normal
sinirlarda bulundu. Karin ultrasonda hidropik safra kesesi,
safra kesesinde tas ve safra kesesi duvar kalinhiginin artmis
oldugu goruldu. Ek olarak, gastrik, karaciger hiler, ¢oliyak
lenf bezi biyltmeleri saptandi. Hastaya taslh kolesistit tanisi
konularak antibiyotik tedavisi baslandi. Bagvurudan 5 giin
sonra kolesistektomi ve sistik lenf bezi eksizyonu yapildi.
Mikroskopik incelemede safra kesesi subseroza ve cevre
yag dokusunda noduler atipik ktictik lenfositik tutulum
goruldu. Ayni zamanda, sistik lenf bezinde lenfositik tutu-
lum saptandi. Ktctuk Lenfositik Lenfoma tutulumu olarak
degerlendirildi.

Tartisma: Lenfomalarada, safra kesesi tutulumu
birincil veya ikincil olarak tutulabilir ve oldukc¢a nadir
gorulir. En sik Diffiz Buyuk B-Hucreli Lenfoma ve
Maltoma’da tutulum gorultir. Bununla birlikte lenfo-
malarin diger alt tiplerinde de tutulum olabilir. Ktciuk
Lenfositik Lenfoma/ Kronik Lenfositik Losemi'de 4 tane
vakada safra kesesi tutulumu gosterildi. Hepsi Akut
Kolesistit atagi sonrasi kolesistektomi 6rneklerinde gos-
terildi. Kronik Lenfositik Losemi tanili bir vakada safra
kesesinde ayni zamanda blyutk htcreli lenfosittik infit-
rasyon gortlmesi Ricther déontistimu olarak degerlendiril-
di. Kisa zaman icinde hasta kaybedildi. Onun disindaki 3
vakada safra kesesi tutulumu klinik gidiste herhangi bir
degisiklige neden olmada.

Anahtar kelimeler: Kliciik Lenfositik Lenfoma, safra kesesi

Abstract: 0577 P-240
iZOLE SPLENIK TUTULUM iLE KARSIMIZA CIKAN BiR
FOLLIKULER DERECE IIIA LENFOMA OLGUSU. Deniz
Arica!, Aysun Halacoglu!, Aysegtil Uner?, Ashi Nar®, Ebru
Koca!, Sema Karakus!. Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi,
Ic Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Ankara,
2Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dal,
Ankara, *Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklart
Anabilim Dali, Endokrinoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Folliktler lenfoma, Hodgkin dis1 lenfoma gru-
bunda ikinci en sik gortlen alt gruptur. Lenf dokusun-
daki sentroblast oranina gére patolojik derece belirlenir.
Derece I-II grubu yavas seyirli iken derece III grubu hizh
ilerleyen lenfomalar gibi tedavi edilir. Genelde yaygin
lenf nodu tutulumu goértlse de dalak ve extranodal tutu-
lum hastaliga eslik edebilir. Bizim vakamizda lenf nodu
olmaksizin izole dalak tutulumu olmasi nedeniyle paylas-
may1 uygun goérduk.

Olgu: 43 yasinda, erkek hasta, hiperaldosteronizm
nedeniyle yapilan abdomen bilgisayarli tomografisinde
(BT) splenomegali (169 mm) ve dalakta makro nodtller (en
bluiytigi 60x63 mm hipodens nodtller) saptanmasi tizerine
bolimtmuize yonlendirildi. Fizik muayenede dalak costa
alt1 2 cm olup servikal ve aksiller milimetrik lenf nodlart
mevcuttu. Bilinen hepatit B tasiyiciligi olan hastanin kara-
ciger enzimleri, tam kan sayimi, laktik dehidrogenaz ve (2
mikroglobulin dtizeyleri normal saptandi. Toraks BT’de
sag hilar 1 cm ve ultrasonografilerinde bilateral servikal
ve sol aksiller reaktif géorintimlti milimetrik lenf nodlar
disinda lenf nodu saptanmadi. B semptomlar: olmayan
hastanin kemik iligi biyopsisinde patolojik bulgu olmamasi
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ve periferdeki lenf nodlarinin da ktgik ve elastografik
olarak benign gérinimli olmalar Utzerine dalak trucut
biyopsi yapildi, lenfoma tanisi ekarte edilemedi. Asilari
yapildiktan sonra splenektomi ve karaciger kama biyopsi
uygulandi. Dalak dokusunun temel yapisinin beyaz pul-
panin ileri derece genislemesine bagli olarak bozuldugu,
lenfoid nodtllerin CD20 pozitif ktictik-orta boyda lenfosit-
lerden olustugu, olgunun folliktler lenfoma derece IIIA ile
uyumlu oldugu raporlandi. Karaciger biyopsi ise kronik B
viral hepatit olarak sonuclandi. Splenektomi sonrasi yapi-
lan pozitron emisyon tomografisinde florodeoksiglukoz ile
tutulum izlenmedi. Hastaya lamivudin tedavisi ardindan
Rituximab bazli polikemoterapi baslandi.

Tartisma: B htcreli lenfomalarda dalak tutulumu-
nun hastaliga eslik etmesi sik gortilen bir durumdur.
Splenik marjinal zon lenfomada tani aninda dalak tutu-
lumu gortlmesi cok hastada ilk planda akla bu taniyi
getirir. Calismalara goére B hucreli lenfomalarin cogu
morfolojik olarak splenik marjinal zon lenfoma ile érttisen
bulgular sergiler (beyaz pulpanin noduler expansiyonu
ya da marjinal zonun belirgin olmas1 gibi). Tanida mor-
folojik bulgularin fenotipik incelemeler ile korelasyonu
gerekir. Yine Onceki calismalar gdstermistir ki, nodal
folliktiler lenfomada bcl2 pozitifligi genelde mevcut iken
dalagin follikiiler lenfomasinda bcl2 negatif olabilir. Bizim
vakamizda da histopatolojik olarak splenik marjinal zon
lenfoma ile benzesecek sekilde beyaz pulpanin noduler
expansiyonu izlenmekte, ancak bcl2 ile mantle zon ve
kirmizi pulpadaki hticreler pozitif iken germinal merkez
htuicreleri negatif saptanmaktadir. Bu durum da dalagin
folliktiler lenfomasi ile uyumlu géztikmektedir.

Sonug olarak; izole dalak tutulumu ile giden bir vaka-
da folliktiler lenfomay1 da akilda tutmak gerekir.

Anahtar kelimeler: dalak, folliktuler lenfoma, bcl2

Abstract: 0090 P-241
NADIR GORULEN T HUCRELI LENFOID BiR HASTALIK:
CD8 (+) T HUCRELi PROLENFOSITIK LOSEMIi. Hava
Usktidar Teke!, Deniz Géren Sahin', Mustafa Karagiille!?,
Deniz Arik?, Neslihan Andi¢!, Eren Gunduz!, Beyhan
Durak Aras®, Olga Meltem Akay'. !Eskisehir Osmangazi
Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dals,
Hematoloji Bilim Dali, Eskisehir, ?Eskisehir Osmangazi
Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Eskisehir,
3Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Genetik
Anabilim Dali, Eskisehir

Giris: T htucreli prolenfositik 16semi (T-PLL), nadir
gorulen matir, post-timik T hucreli bir neoplazidir.
Her 5-10 yilda bir, bir hastaya tani koyulabilmektedir.
Olgularin %15 tani sirasinda asemptomatik olup, bu
indolen faz uzun yillar devam edebilecegi gibi(1,2). indo-
len fazin sturesi degisken olup 1-2 yil stirmesi nadirdir (2).

Derin ven trombozu nedeni ile kalp damar cerrahisi
tarafindan izlenen ve l6kositoz nedeni ile Hematoloji polik-
linigine basvuran, T-PLL tanisi konulan olgu sunuldu.

Olgu: 57 yasinda erkek hasta. Halsizlik sikayeti olan
ve sag alt ekstremitede agr sikayetleri olan hastanin kalp
damar cerrahisi tarafindan yapilan tetkikleri sonrasi sag
ana femoral ve ylizeyel femoral vende yer yer rekanalize
vasifta olan trombus saptanarak dtstik molekul agirlikli
heparin baslaniyor. Hb 14,9 g/dl, beyazkuresi 70800/
mm?3, ANS 7400/mm?, ALS55900/mm?, Platelet 250000/
mm?® saptanan hastanin degerlendirilen periferik yayma-
sinda matur, ktictik, cogunda serebriform tarzda ntikleus
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olan lenfositler izlendi. Flowsitometrik incelemesinde
lenfosit kapisinda CD2(+), CD7(+), CD8(+), CD3(+) htic-
reler saptand: (Sekil 1). Kemik iligi biyopsisinde difftiz
olarak kucuk hiperkromatik ntikleuslu dar sitoplazmali
lenfoid karakterde hticre infiltrasyonu, bu hticreler CD2,
CD3, CD5, CD7, CD8 ile yaygin pozitif saptandi, CD20 ve
CD79a ile seyrek olarak B lenfositler saptanarak‘T hticreli
prolenfositik 16semi’tanist konuldu. FISH tetkikinde IGH,
break apart probe ile %26,82 oraninda IgH trizomisi sap-
tandi (Sekil 2). CT taramalarinda Karaciger 20 cm, dalak
13 cm, portal hilus diizeyinde en buytgt 13x22 mm
patolojik lenf nodlari, mediastende en btiytigti 1 cm, her
iki aksillada en bliytigi 2,5 cm olan patolojik lenf nodlari
saptandi. Hasta asemptomatik olmasi nedeni ile‘indolen
T-PLL’kabul edilerek ilacsiz olarak takibe alindi.

Tartisma: T-PLL nadir bir kronik T huicreli lenfopro-
liferatif hastalik olup PLL’lerin %20’sini olusturur. Hizh
bir sekilde progrese olabilir ve B-PLL’den daha agresiftir
(3). Immunolojik markirlar post-timik T hticre ézellikleri
gosterip TdT-, CD2+,CD5+,CD7+ ve CD3+/-‘dir. T-helper
(CD4+CD8-) fenotip olgularin 2/3’de gorulur ve %25’ CD4
ve CD8’ birlikte eksprese eder. T-supressor (CD8+CD4-)
fenotip ise nadirdir (4). Olgumuz nadir gérilen PLL olgu-
larindan olan bir T-PLL olgusu olup cok nadir olan T sup-
ressor fenotip 6zelliklerini gostermektedir. Tani sirasinda
olgularin %15’i asemptomatiktir (2). T-PLL eriskinlerde
ve Ozellikle daha sik erkek cinsiyette gérulmektedir (5).
Bizim hastamiz da erkek olup asemptomatik bir olgu
olmasi nedeni ile tedavisiz izleme alinmistir.

Sonug: T-PLL, nadir gértilen mattir, post-timik T htic-
reli bir malignite olup, B-KLL ile ayirici tanisinin yapilma-
s1 gerekir. Hastalarin tedavi endikasyonu yoksa, indolen
fazda ise ilagsiz bir sekilde yakin izlem yapilmalidir.
Anahtar kelimeler: T-PLL, flowsitometri

ESATSENR OSMANGAD UNIVIRSITLS T FAK MIMATOLOS LAK MATERYALPY
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Sekil 1. Lenfosit kapisinda T hiicre markirlan (flowsitometri bulgularr)

Sekil 2. FISH gorintiisi (IGH, break apart probe ile)
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Abstract: 0480 P-242
MiKOZiS FUNGOIDES TANILI HASTADA YENIi
GELISEN HODGKIN LENFOMA. flhan Dolasik!,
Deccane Dtizenci?, Burak Uz!. 'Firat Universitesi Tip
Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Elazig, 2Firat Universitesi
Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklar Anabilim Dali, Elazig

Giris: Derinin primer T hucreli lenfomalar1 (DPTHL)
ekstranodal Non-Hodgkin lenfomalarin bir alt grubudur.
DPTHLnin en sik gortlen sekli mikozis fungoidesdir
(MF). Ayn1 bireyde birden cok ve farkli lenfoid neoplazm-
larin birlikteligi nadir olmakla birlikte Hodgkin lenfoma
(HL) ve Non-Hodgkin lenfoma (NHL) birlikteligini bildiren
yayinlar mevcuttur. Biz burada yaklasik 4 yildir MF tanili
hastada yeni ortaya ¢ikan HLl1 olguyu sunduk.

Olgu: Otuz yedi yasinda erkek hasta yaklasik iki haf-
tadir devam eden halsizlik, yorgunluk ve gece terlemesi
sikayetleri ile basvurdu. Hasta yaklasik 4 yildir MF tanisi
ile dermatoloji klinigi tarafindan takip ve tedavi edil-
mekteydi. Yapilan Fizik muayenede ylzde ve diz altinda
MF’ye ait eritemli skuamli makuller ve boyunda sag servi-
kal zincirde sert kivamda, agrisiz ve yaklasik 2 cm capin-
da lenfadenopati (LAP) disinda ek 6zellik tespit edilmedi.
Periferik kan incelemesinde patolojik bir bulguya rast-
lanmadi. Laboratuar incelemelerinde herhangi bir 6zellik
yoktu. Yapilan boyun Usg’de sag servikal bolgede 2x3 cm
boyutunda LAP tespit edildi. Boyundaki LAP’den yapilan
eksizyonel biyopsi sonucu Hodgkin lenfoma (miks selltiler
tip) tanis1 konuldu. Evreleme amaclh yapilan kemik iligi
biyopsisinde CD15, CD30, Fasin ve CDS5 (+) olarak izlendi
ve HL'min kemik iligi tutulumu olarak raporlandi. Hasta
HL Evre 4 olarak kabul edildi. Tedavi amach 6 kiir ABVD
(Doksorubisin,Bleomisin,Vinblastin, Dakarbazin) + RT
(Bolgesel) tedavisi baslanmasi planlandi.

Tartisma: MF tanili olgularda ikincil malignite 6zel-
liklede lenfoid malignite (6zelliklede HL) riskinin artigi
bazi calismada gosterilmistir. Bizim vakamizda; MF tanili
hastada HL gelismesi bu bilgiyi desteklemektedir. MF
tanili olgularda ikincil malignite (6zelliklede HL) gelisebi-
lecegi akilda tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: Mikozis Fungoides, Hodgkin Lenfoma

Abstract: 0584 P-243
RiITUXMABKULLANIMISONRASIHBSAGREVERSIYONU,
SONRASINDA HBSAG SEROKLIRENSi: VAKA SUNUMU.
Tekin Guney, Sema Akinci, Sule Mine Bakanay, Tuba
Hacibekiroglu, Abdulkadir Bastiirk, Imdat Dilek. Yildinm
Beyazit Universitesi, Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Rituximab alanlarda HBV reaktivasyonu
fatal komplikasyonlara yol acabilir. HBV reaktivasyo-
nu HBsAg(+) veya (-) hastalarda olusabilir. Burada
Rituximab kullanilan folliktiler lenfomali occult HBV
enfeksiyonlu vakada, HBV reaktivasyonu sonrasinda
HBsAg seroklirensi gelismesi sunulacaktir.

Vaka: Yetmisbir yasinda kadin hastaya Aralik 2011°de
relaps foliktiler lenfoma tanisi konuldu. HBsAg(-), Anti
HBs ab(-) saptandi. 6 kir R-CHOP, 2 ktr Rituximab
tedavisi verildi. 2. ktirden sonra HBsAg (+)1igi ile birlikte
AST, ALT yuksekligi saptaninca gastroenteroloji énerisi
ile Lamivudin tedavisi baglandi. 1 ay sonra kc biyopsisi
yapilarak Tenofovire gecildi. Planlanan kemoterapiye
devam edildi. Oral antiviral tedavinin 4. ayinda HBV DNA
negatiflesti, 10.ayinda HBsAg seroklirensi ve 12. Ayinda
Anti HBsAb’u olustu

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

Sonugclar: Tablo
Tablo 1. Sonuclar

HBsAg AntiHBs AntiHBc AntiHBc AntiHBe HBeAg Delta HBVDNA Ast Alt ilag
Ab  AblgG  AblgM  Ab Ab

nmm - + PEREY)

11212 - - 13 3

9212 + - - - - + - 1400000 17 41 Llamuvidin

20.2.12 + - - - + 50

~

6 Tenofovir

153.12 + - - - + 61 84

15.5.12 + - - - + 7300 35 39

11.6.12 + - - - - + - - 282 31

nin - - - - - N 25 26

153.13 - - - - - - 15 18

3214 - + - - - - 18 19

10.3.14 - + - - - - 15 17

Tartisma: Lenfomalarda o6zellikle rituximab kullani-
m1 sonrasinda uzun dénem prognoz iyilesmistir. Ancak
HBsAg(+) veya (-) hastalarda gelisebilen HBV reaktivas-
yonu fatal komplikasyonlara yol agabilir. Bu nedenle
oral antiviral tedavi baslanmalidir. Toplum kaynakl
calismalarda spontan HBsAg kaybi %2,2/yil olarak bildi-
rilmistir. Literatirde HBV reaktivasyonu sonrasi, HBsAg
seroklirensi 1 vakayla bildirilmistir. Bu nedenle bizim
vakamizda, spontan ya da, oral aniviral tedaviye sekon-
der gelistigini belirleyebilmek su an i¢in zordur.

Anahtar kelimeler: rituximab, hepatit B

Abstract: 0481 P-244
ADRENAL BEZIN PRIMER NON-HODGKIN LENFOMASI
(DIFFUZ BUYUK B HUCRELI LENFOMA). ilhan
Dolasik!, Elif Melek?, Soykan Bicim?, Ozlem Ucer?,
Sercan Simsek?, Selcuk Yusuf Sener®, Burak Uz!.
!Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali,
Elazig, 2Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢c Hastaliklar
Anabilim Dali, Elazig, °Firat Universitesi Tip Fakiiltesi,
Endokrinoloji Bilim Dali, Elazig, *Firat Universitesi Tip
Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Elazig

Giris: Extranodal Non-Hodgkin Lenfomalarin yakla-
sik %34 endokrin bez kokenlidir ve genelde tiroit bezinde
gorultr. Adrenal bez primer lenfomasi (APL) cok nadir
gortlmektedir (1). Adrenal bez primer lenfomalarinin en
stk gortilen alt tipi difftiz bliytilk B hicreli lenfomadir
(DBBHL) (2). Primer adrenal bez lenfomalar:1 genellik-
le erkeklerde gortltr. Siklikla bilateraldir. Cogunlukla
adrenal yetmezlik bulgulariyla basvururlar (3). Biz de
burada sol adrenal bez tutulumlu ve adrenal yetmezligi
olmayan, adrenal bez primer lenfomas: (DBBHL) tanisi
konan olguyu sunduk.

Olgu: Yetmis bes yasinda erkek hasta birkac aydir
ates, terleme, kilo kaybi ve karin agrisi olmasi nede-
niyle dis merkeze basvurmus. Yapilan Batin Usg'de
batin sol ust kadranda buytugu 86x54 cm capl kong-
lomere lenfadenopati (LAP) tespit edilmis. Hastanin B
semptomlarinin olmasi ve batinda LAP tespit edilmesi
nedeniyle Lenfoma 6n tanisiyla hasta Firat Universitesi
Tip Fakultesi Hastanesi Hematoloji Boélumune yoénlen-
dirilmis. Bu sikayetlerle poliklinige basvuran hastanin
fizik muayenesinde belirgin bir 6zellik tespit edilmedi.
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Laboratuar incelemelerinde anemi disinda 6zellik yoktu.
Yapilan Batin tomografide sol adrenal bezde duizensiz
sinirl 47x70x60 cm boyutunda kitle ve paraaortik alana
uzanan buyugu 23x25 cm boyutlu birkac¢ adet LAP izlen-
di (Sekil 1). Sol total nefrektomi yapildi. Sol adrenal bezin
histopatolojik incelemesi sonucu PAL tanisi konuldu
(Sekil 2).

Tartisma: Genellikle APL’li hastalar karin yada sirt
agrisi, ates, bilateral buyuk kitlelerle adrenal yetmezlik
bulgulariyla basvurular. APL siklikla yasl erkeklerde
gorulur ve cok koétli prognoza sahiptir. Ayrica bu has-
talarda kranial tutulum sik olarak gértilmektedir. Bizim
vakamiz literattirle uyumlu olarak yash erkekti, agri, ates
ve halsizlik sikayetiyle basvurmustu. Ancak Adrenal yet-
mezlik yoktu ve tek tarafli adrenal tutulum vardi. Nadir
olan bu olgularin prognozunun kota oldugu, siklikla kra-
nial tutulum yaptig1 akilda tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: Adrenal Bezin Primer Non-Hodgkin
Lenfomasi

FR

Sekil 2. Timér Hiicreleriyle Diffiiz infiltre Rezidii Siirrenal Bez (HEX10)
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Abstract: 0709 P-245
HODGKIN LENFOMA VE KiST HiDATIiK BIRLIKTELiGi
OLAN BiR OLGU. Fatma Nihan Akkoc!, Zilal Celik!,
Kadri Atay?, Ahmet Emre Eskazan®, Nuray Kepil?,
Ahu Senem Demir6z*, Muhlis Cem Ar®, Ikbal Billur
Canbakan?, Abdullah Kagan Zengin®, Nukhet Ttiztiner*.
I[stanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklari Anabilim Dali, Istanbul, 2Istanbul Universitesi
Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dali,
Gastroenteroloji Bilim Dali, Istanbul, *Istanbul Universitesi
Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dali,
Hematoloji Bilim Dals, Istanbul, “Istanbul Universitesi
Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Istanbul,
sistanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Genel
Cerrahi Anabilim Daly, Istanbul

Giris: Birden fazla olctimde 38,3°C’yi gecen, 3 haf-
tadan daha fazla slredir devam eden ve bir haftalik
hastane yatis1 sartlarinda tani konamayan ates nedeni
bilinmeyen ates (NBA) olarak kabul edilmektedir. NBA
etyolojisinde en sik karsimiza enfeksiyonlar ve malinite-
ler cikmaktadir. Burada NBA nedeniyle tetkik edilirken
Hodgkin Lenfoma (HL) ve komplike kist hidatik (KH) sap-
tanan bir olgu sunulmustur.

Olgu: 71 yasinda bilinen hipertansiyon tanisi olan
erkek hastanin son 1 aydir 39°C’ye varan ates, kilo kayb1
olmasi tizerine Eyltil 2013’te yapilan tetkiklerinde karaciger
sag lobda 7x4,5 cm boyutunda birden fazla septasi olan
kist dansitesinde lezyon ile bilateral servikal zincirde, sol
gastrik, ¢Olyak, sol paraortik, interaortakaval, mezenterik,
periportal alanda yaklasik 2 cm’e varan ¢ok sayida lenfa-
denopatiler (LAP) ve dalakta ¢ok sayida hipodens lezyonlar
saptandi. Pozitron Emisyon Tomografi (PET-BT) inceleme-
sinde supra ve infradiyafragmatik lenfatik istasyonlarda
malin karakterde tutulum gosteren cok sayida LAP ile dalak
ve kemik iliginde primer hastalik tutulumu ile uyumlu
lezyonlar tespit edilmesi lizerine yapilan sag servikal LAP
eksizyonel biyopsi sonucu hastaya lenfositten fakir tip HL
tanis1 konuldu. Kemik iligi biyopsisinde HL tutulumu sap-
tanmayan hastanin evresi IIIBS olarak kabul edildi. Atesleri
devam eden ve akut faz reaktanlan ytuksek seyreden has-
tanin karacigerde kist hidatik ile uyumlu lezyonu olmasi
nedeniyle génderilen kist hidatik indirekt hemagltitinasyon
testi (IHA) 1/640 titrede pozitif saptandi. Hastaya komplike
kist hidatik tanisi ile albendazol 2x400mg ile piperasilin+
tazobaktam 3x4,5g tedavisi baslandi. Kasim 2013’te antibi-
yoterapi altinda kistektomi yapildi. Kistektomi materyalinin
histopatolojik incelemesi de kist hidatik ile uyumlu bulunan
hastanin postoperatif donemde atesleri geriledi. ECOG per-
formans durumu O olan hastaya Kasim 2013’te postop 18.
glintinde antibiyoterapi esliginde Doksorubisin, Bleomisin,
Vinblastin ve Dakarbazin (ABVD) tedavisi baslandi. 6 kur
tedavi sonrasi yapilan degerlendirmede tedaviye tama yakin
yanit alinmasi tizerine hastanin tedavisinin 8 kiire tamam-
lanmasina karar verildi. Son 2 ktirtinti toksisiteden koru-
ma amactyla bleomisin verilmeden alan hastadan Agustos
2014’te kontrol PET-BT istenmistir.

Tartisma: HL hastalarinda ates gorulebilen bir belirti
ve bulgu olup, genellikle ileri evre hastalik ile birliktelik
gostermektedir. Her ne kadar hastalik belirtisi olabilse
de, HL hastalarinda atesin enfeksiyon basta olmak tizere
baska nedenleri de olabilecegi unutulmamalidir. Ayrica
karaciger tutulumu da HL’de gorulebilirken, bizim hasta-
mizda oldugu gibi nadir de olsa HL hastalarinda ates ve
karaciger infiltrasyonunun nedeni KH olabilir.

Anahtar kelimeler: Hodgkin lenfoma, Kist hidatik
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Abstract: 0195 P-246
LENFOMATOID GRANULOMATOZ
LENFOPROLIFERATIF HASTALIK.TANI KOYULMASI
ZOR BIiR HASTALIK. Giiven Yilmaz!, Emine Gulttirk?,
Savas Volkan Kisioglu?, Mustafa Erdogan? Ozan
Ekim?. 'T.C. Saglik Bakanlig: Kartal Dr. Liitfi Kirdar Egitim.
ve Arastrma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Istanbul,
2Kartal Dr. Liitfi Kirdar Egitim ve Arastirma Hastanesi I¢
Hastaliklar: Klinigi, Istanbul

Lenfomatoid Grantlomatoéz Lenfoproliferatif
Hastalik(LGLPH) oldukca nadir gériilen ve tani koymada
zorluklar yasanan bir hastaliktir. Genellikle AC tutulu-
mu ile prezente olan ve diger bolgeleri nadiren etkileyen,
bunun yaninda buyltk c¢ogunlugu EBV iligkili olan bir
hastaliktir. Bizde burada Tani koymada ciddi zorluklar
yasadigimiz bir vakayi paylasmak istedik.

60 yasinda kadin hasta bilinen kronik bir hastalig
olmayan hastada ocak 2014 de nefes darlig1 nedeni ile
doktora basvurmus. Yapilan incelemlerde torkas BT’de
her iki akcigerde bilateral hiler agirlikli yaygin yama
tarzinda noduler infiltrasyon alanlar: saptanmis. Yapilan
bronkoskopi ve lavaj incelemelerinde o6zellik saptan-
mamig. Yapilan AC biopsisi sonucunda( biopsi raporu
Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Patoloji
ABD tarafindan incelendi) lenfamatoid grantilamatéz
lenfoproliferatif hastalik (LGLPH) olarak raporlandi. Bx
raporunda EBER (--) idi.Hastanin fizik muayenesinde
bilateral 3 cm aksiler LAP disinda bir 6zellik saptanmadi.
Yapilan solunun ve kardiyak incelemelerinde patolojik
bulgusu olmayan hastada PET-CT incelemesi yapildi.
PET-CT’de sol AC’de en buiytiga 32x27 mm ve 33x26 mm
ebatlarinda nodtler dansite artiglar1 ve heterojen F18-
FDG tutulumu(7,9) ayrica sag AC’de retikuler infiltrasyon
alanlari ve bu alanlarda artmis FDG tutulumu (5.7), mide
de artmis tutulum, batin icinde Lenf nodlarinda tutulum
(FDG:5.8) saptandi. Hasta yeniden goglis hastaliklarina
kopstlte edildi. Ttberktloz veya sarkoidoz diistinmedik-
lerini ifade ettileri. Hastaya endoskopik mide bx ve kemik
iligi bx yapildi. Her iki biopis neticesinde tutulum saptan-
madi. Cerrahpasaya tekrar yazi ile tani konfirmasyonu
istendi. Sonucunda tanidan kesinlikle emin olundugu
yazili olarak ifade edildi. Hastanin yapilan rutin tetkikleri
tamamen normal siirlarda geldi. ECOG:0 ve Karnofski
%90 olan hastaya Mayis 2014 de R-CHOP(21 gtinde bir)
tedavisi baslandi. Hasta temmuz 2014 de 2 kur teda-
vi aldiktan sonra degerlendirildi. Cekilen AC BT’sinde
nodiler dansite alanlarinin tamamen duzeldigi gértlda.
Tedavi yanith olan hastanin tedavisinin 6 kiire tamam-
lanmasi planlanda.

LGLPH olduk¢a nadir gortilen ve tanisi zor konabi-
len bir hastaliktir.Genellikle AC tutulumu ile prezente
olan ve diger bolgeleri nadiren etkileyen bunun yaninda
buytuk cogunlugu EBV iligkili olan bir hastaliktir. Bizim
vakamizda EBER(-) olmasi, sistemik LAP olmasi tanidan
stphe uyandirmis ve biopsi 6rnekleri tekrar, tekrar ince-
lenmek zorunda kalinmistir. Bu hastaliktan stiphe edil-
digi durumlarda mutlaka bu konuda uzman ve deneyimli
hematopatolog tarafindan degerlendirme taninin esas
temelini olusturmaktadir. Tedavi konusunda ise tam bir
goris birligi olmamasina ragmen CD20 pozitifligi olmasi
nedeni ile Ritiksimab temelli tedaviler kullanilmaktadir.
Anahtar kelimeler: LGLPH, Tani, Hematopatoloji
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Abstract: 0157 P-247
MULTi CENTRIK CASTELMAN HASTALIGI; NADIR
GORULEN BIR OLGU SUNUMU. Senar Ebinc!, Erdal
Kara?, Mehmet Erdem!', Ramazan Esen? Cengiz
Demir?. !Yiziincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Van, 2Yiiziincti Yil Universitesi
Twp Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Van

Multisentrik Castleman hastaligi (MCD) genel olarak
50 ile 65 yas arasinda goértilmekte olup, HIV ile enfekte
olan bireylerde daha genc yasta prezente olabilmekte-
dir. Multisentrik Castleman hastaligi patogenezi tam
olarak anlasilamamistir. Interlékin (IL) -6 veya ilgili
polipeptidler (6rnegin, HHV-8 genomuna kodlanmis IL-6
bir homologu) fazla salinmasiyla iligkili bulunmustur.
HHV-8’in tanimlanmasi MCD patogenezini anlamada
6nemli bir role sahiptir. MCD’in klinik prezentasyonu
degiskendir ve lenf nodundan IL-6 ve VEGF gibi sito-
kinlerin salinimi ile klinik gértintim yakin iliskilidir.
Hastalarin ¢ogunda inflamatuar hastalik distndtren
spesifik olmayan semptomlar mevcuttur. Ytzde 10 gibi
az bir kisim asemptomatiktir. Ates neredeyse evrenseldir
ve gece terlemeleri, kilo kaybi, halsizlik veya yorgunluk
ve lenfadenopati hastalarin cogunda gorilmektedir.
Norolojik bulgular, 6dem, plevral effiizyon ve asit de
izelenebilmektedir.

Olgu: Klinigimize halsizlik, 6dem ve genel durum
bozuklugu ile basvuran hastanin 6yktstinde yaklasik
iki yildir halsizlik, yorgunluk, ara ara olan ates, gbz-
lerde kuruluk ve yanma sikayetleri mevcut idi. Fizik
muayenesinde bilateral pretibial alanda ve presakral
alanda Odemleri, batinda assit ve bilateral akciger
bazallerinde solunum seslerinde azalma tespit edildi.
PA akciger grafisinde bilateral plevral efflizyon saptandi
(Sekil 1). Toraksta, boyunda, abdomende bircok alanda
1-2 cm’lik lenf nodlar1 ve yaygin assit (Sekil 2) mevcut
idi. Eksziyonel Lenf nodu biyopsisinde multisentrik
Castelman Sendromu tanisi alan hastanin klinigimi-
ze basvuru aninda akut bobrek yetmezligi, metabolik
asidoz, hiponatremi, assit, plevral efflizyon, kollestatik
hepatiti mevcut idi. HIV serolojisi negatif olup, ANA,
SS-A/Ro52, SS-A/Ro60, scl 70 pozitif olmasi Uzerine
sjogren sendromu tanisi konuldu. Hastanin performans
durumunun kétt olmasi nedeni ile Castelman hasta-
ligina yonelik pulse steroid tedavisi (1gr/gtin U¢ gln)
verildi. Tedavi sonrasi genel durumda iyilesme, bébrek
yetmezligi ve hiponatremide dtizelme izlendi. Fakat;
sonraki takiplerinde amilaz, lipaz ve billirtibin degerle-
rinde ytkselme ile birlikte tekrar akut bobrek yetmezligi
gelisti. Hemodiyaliz tedavisi baslanan hasta takiplerinin
doérdinct haftasinda kaybedildi.

Sonuc olarak: Castelman hastalig nadir goértilen ve
multiorgan yetmezligi ile mortal izleyebilen bir hastalik-
tir. Dikkat cekici boyutta lenf nodu olmadigi dénemde
tan1 koymak zorlasmaktadir. Yaygin 6dem, assit, plevral
efflizyon ve lenfoadenomegalisi olan vakalarda Castelman
hastalig1 6n tanilar arasinda yer almalidir.

Anahtar kelimeler: Castelman hastaligi
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Sekil 1. Multisentrik Castleman hastaligi olan olguda Bilateral plevral effiizyon
izlenmektedir.

Sekil 2. Multisentrik Castleman hastaligi olan olguda yaygin assit izienmektedir.

Abstract: 0223 P-248
LENFADENOPATININ NADIR BiR SEBEBIi: KIMURA
HASTALIGI. Esra Asik!, Sule Ytzbasioglu?, Miitkerrem
Safali}, Mehmet Sénmez2. ‘Karadeniz Teknik Universitesi
Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dali, Trabzon,
2Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji
Bilim Dal, Trabzomi, °3Giilhane Askeri Tip Akademisi,
Patoloji Bilim Dali, Ankara

Kimura hastalifi, periferik kanda eozinofili, dokular-
da eozinofil birikimi, immunglobulin E ytiksekligi ve len-
fadenopati veya boyun bélgesinde agrisiz subkutan kitle-
ler ile karakterize sebebi bilinmeyen nadir, selim kronik
inflamatuar bir hastaliktir. Genellikle Cin, Japonya basta
olmak Uizere gineydogu asya Ulkelerinde goérulmekle bir-
likte bati toplumlarinda da sporadik olarak gozlenmekte-
dir. Siklikla 30-40’l1 yaslarda ve erkeklerde (kadin/erkek
orani 3,5/7,1) izlenmektedir.

Olgu: 20 yasinda erkek hasta dis ¢ekimi sonrasi sag
yanakta baslayan sislik sikayeti ile dis hekimine basvu-
ruyor ve ¢ekilen manyetik rezonans (MR) gortinttilemede
sag bukkal boélgede mandibula komsulugunda cilt alt1
dokuda net smir olusturmayan kalinlasma, intensite
artis1 ve bilateral servikal zincirde en blytgli 16x6 mm
boyutunda lenfadenopati (LAP) saptaniyor. Tanisal amach
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yapilan eksizyonel biyopsinin histopatolojik incelenmesin-
de fibromusktler doku 6rnekleri i¢cinde diizensiz dagihm
gosteren, yer yer folliktil benzeri ktimeler olusturan len-
fositler, eozinofil 16kositler ve prolifere vaskuler yapilar
izleniyor (Sekil 1). Patolojk degerlendirme sonucu Kimura
hastalig: ile uyumlu bulunan hasta klinigimize basvurdu.
Hastanin fizik muayenesinde sag bukkal bdlgede ve sag
postaurikular boélgede sislik disinda 6zellik yoktu (Sekil 1).
Laboratuar bulgularinda, 16kosit: 6700 mm?®, hemoglobin:
16 g/dl, trombosit 215000 mm?, sedimentasyon 4 mm/
saat, Ig E 1188 IU/ml (N:<165 IU/ml), vit B12 78 pg/
ml idi. Periferik yaymada %15 eozinofil izlendi. Periferik
eozinofili, serum IgE ytiksekligi ve histopatolojik bulgular-
la Kimura hastaligi tanis1 konulan hastaya vitamin B12
replasman tedavisi baslandi. Semptomatik olmayan hasta,
hastaliga spesifik tedavi verilmeksizin takibe alindi. 6 aylik
izlem sonrasinda Kkitlenin boyutunda degisme olmamasina
ragmen, eozinofilinin diizeldigi saptandi. Bu vaka dolay1-
siyla bolgesel LAP, subkutan kitle ve eozinifili birlikteligin-
de ayirici tanida Kimura hastaliginin diistintilmesi gerek-
tigi ve tanisal yaklasimda histopatolojik degerlendirmenin
6nemli oldugu kanaatine varildi.

Anahtar kelimeler: Kimura hastaligi, Tani

v TR oy
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Sekil 2.
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Abstract: 0524 P-249
EOZINOFIiLI ILE PREZENTE OLAN T HUCRELI
LENFOBLASTIK LENFOMA /LOSEMi. Dogus
Tarkyilmaz, Celal Acar, Serife Solmaz Medeni,
Omur Gékmen Sevindik, Streyya Yigit Kaya, Inci
Alacacioglu, Ozden Pigkin, Mehmet Ali Ozcan, Hayri
Guiner Ozsan, Fatih Demirkan, Bilent Undar. Dokuz
Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Klinigi, Izmir

63 yasinda erkek hasta halsizlik yakinmasiyla hema-
toloji poliklinigine basvurdu. Hemograminda 1,6 103/
uL eozinofili saptanan hastanin 6ykistinde atopi, cilt
hastaligi,akciger hastaligi,gastrointestinal, noérolojik,
romatolojik, kardiyak ve renal hastalik mevcut degildi.
Fizik muayenede patolojik bulgu saptanmayan hastanin
PA akciger grafisi, EKG ve transtorasik ekokardiyografisi
olagandi. Ardisik 3 kez bakilan gaytada parazite rastlan-
madi. Ig E diizeyi normaldi. Laboratuvar testlerinde her-
hangi bir patoloji saptanmamasi tizerine olas1 hipereozino-
filik sendrom yéntinden FIP1L1-PDGRA ve FIP1L1-PDGRB
mutasyon analizi gonderildi. Negatif gelmesi tizerine kemik
iligi aspirasyon ve biyopsisi yapildi. Kemik iligi aspirasyo-
nu hiperselltiler olup M/E orami 3/1, eozinofili ytizdesi
%30 ve eozinofil 6ncullerinin artis1 izlendi. Kemik iligi
biyopsisi hipereozinofili gésteren hiperselltiler kemik iligi
bulgulari olarak rapor edildi. A FIP1L-PDGRA ve B mutas-
yonu negatif hipereozinofilik sendrom tanisi ile 1000 mg/
glin hidroksitire tedavisi baslandi. Izlemde 2 ay sonra sag
inguinal bolgede lenfadenopati saptanmasi Uzerine lenf
nodu eksizyonu yapildi. Patoloji sonucu T lenfobastik 16se-
mi/lenfoma ile uyumlu olan hastaya CHOP kemoterapisi
baslandi. Olgu halen tedavi altinda izlemdedir.

Sonug olarak lenfoproliferatif hastaliklarda kemik iligi
incelemesinde lenfoid infiltrata kimi zaman eozinofilide
eslik edebilmektdir. Ancak eozinofili ile prezentasyon
daha az gértilmekte olup literattire katk: saglamak amach
sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Eozinofili, T hticreli lenfoma

Abstract: 0152 P-250
EPIDURAL SPINAL KORD KOMPRESYONU ILE
PREZENTE OLAN EKSTRANODAL NON-HODGKIN
LENFOMA OLGU SUNUMU. Erdal Kara!, Senar Ebinc?,
Mehmet Erdem?, Ramazan Esen!, Cengiz Demir!.
1Yiiziincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim
Dali, Van, 2Yiiziincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Van

Ekstranodal lenfoma, lenfoma hastalarimin yakla-
stk %401nda gortlmekte olup, azalan siklikla dalak,
karaciger, gastrointestinal trakt, pankreas, abdominal
duvar, genitouriner trakt, adrenal, peritoneal kavite
ve biliyer trakt tutulmaktadir. Baslangic prezentasyo-
nu olarak spinal kord kompresyonu bagli semptom ve
bulgular ile hastaneye basvuru, lenfoma hastalarinda
nadirdir. Geri déntstiimstiz otonomik fonksiyon, motor
ve duyusal kayiplara yol acabilen epidural spinal kord
kompresyonu(ESCC), NHL hastalarinin %0,1-6,5’inde
izlenmektedir. ESCC lenfomanin baslangic prezentasyo-
nu olabilecegi gibi, relaps vaka olarak da éntmtuze ¢ika-
bilir. Klinik gelis sekilleri karsinomdan ayirt edilemez.

Olgu: Yaklasik on glindur bacaklarda kuvvetsizlik ve
his kaybi sikayeti olan hasta aniden tim alt ekstremitede
glicsuzlik ve his kaybi olmas: tizerine acil poliklinigimi-
ze basvurdu. Fizik muayenede parapleji tespit edilmesi

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

Uzerine cekilen torakolomber MR’da T6-8 vertebra korpus-
lar diizeyinde kraniokaudal uzanimi 6 cm, anterior-pos-
terior capt 1 cm olan, basiya bagh spinal kordda incelme
meydana getiren, dlizgtin sinirh intradural ekstramedutller
lezyon goruldu (Sekil 1). Tetkiklerinde lenfopeni, LDH ve ve
sedimentasyon yuksekligi (Lenfosit 0,8x10%/ml (1-5x10%/
ml), LDH 308 U/L (240-480), Sedimentasyon:40 mm/
saat) saptandi. Norosiruji tarafindan yapilan acil cerrahi
operasyonda, T5-T9 sirali torakal vertebralara total lami-
nektomi yapilip, duraya basi yapan, T6-T7 seviyesinde
duraya invaze olan ve T6-T8 de epidural bolgede bulunan
kitle rezeke edildi. Patoloji sonucu, difftiz buytk B htic-
reli lenfoma(DBBHL) (sentroblastik tip) olarak bildirildi.
Boyun, toraks ve tim batin bilgisayarli tomografide len-
foadenomegali veya ekstra lezyona rastlanmadi. Hasta
ekstranodal DBBHL kabul edidlidi. R- CHOP (Rituximab
375 mg/m?/glin (1 gtn), Siklofosfamid 750 mg/m?/gtin(1
glin), Adriamisin 50 mg m?/giin(1 gtin), Vinkristin 1.4 mg/
m?/gtin(l gtn), Prednisone 100 mg/gln (5 gin)) kemo-
terapi protokolti ve tutulu alana radyoterapi baslandi.
Tedavisi 6-8 kuir olarak planlanan hastanin ilk kiir sonrasi
motor ve duyu kaybinda belirgin iyilesme gértldi.

Sonuc¢ olarak; Lenfoma’nin nadirde olsa ESCC'ye
neden olan kitlesel hastalik seklinde de karsimiza cikabi-
lecegi, hizli ve etkin tedavi sonrasi klinikte belirgin iyiles-
me saglanabilecegi unutulmamaldir.

Anahtar kelimeler: Diffiiz Buiytk B Hucreli Lenfoma, Epidural
Spinal Kord Kompresyonu

Sekil 1. T6-8 vertebra diizeyinde 6¢cm uzunlugunda intradural extrameduller spinal
korda basi yapan lezyon.

Abstract: 0323 P-251
FARKLI PREZENTE OLAN LENFOPROLFERATF

HASTALIK TANILI OLGULARIMIZ. Miizeyyen Aslaner!,
Selcuk Ergen?, Ceyda Aslan®, Sehmus Ertop!. 'Biilent
Ecevit Universitesi Tiyp Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dals,
Zonguldak, 2Biilent Ecevit Universitesi Tip Falkiiltesi,
Onkoloji Bilim Dali, Zonguldak, 3Diskapt Yudinm Beyazit
Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Ankara

Giris: Lenfoproliferatif = hastaliklar, 16kosi-
toz ve SMGnin birlikte goéruldtigti 6nemli bir hasta-
ik grubudur. Ayirici tani icin morfolojinin yani sira
immunfenotipleme,molektiler genetik ve sitogenetik
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calismalarin da yapilmas: gerekmektedir. Akim sitomet-
risi ile hticre ytizey antijenlerinden CD19 %20’den fazla
ise B htcreli lenfoproliferatif hastalik dtistintilmelidir.

Olgu 1: 58 yasinda erkek hasta. Submandibuler
bolgede kitle nedeni ile yapilan tetkiklerinde hiper-
kalsemi saptanmasi1 Uzerine tarafimiza yonlendirildi.
Hgb13.9 gr/dl, wbc 6700, plt197000, IgM43, kappa53.1,
call.8, B2 mikroglobulin 3.93, T.protein 9.9, alb4.7idi.
Kiasp flow cytometride myelom htcreleri Utzerinde
CD38+CD138+%90, 6 idi.Eksizyonel LAP bx sonucu
extranodal marginalzonlenfoma ile uyumlu idi. PET-
CTde tim yumusak dokularda, batin-pelviste peritoneal
serozal yuzeylerde tutulum;plevraleffizyon, perikardi-
yaleffizyon, mediastende aortopulmoner, paratrakeal,
subkarinal, hiler, axiller bélgede LAP saptandi.

Olgu 2: 62yasinda bayan hastanin tetkiklerinde hgb
12.6, wbc18000 lenfosit %66 plt 204000 olmasi nedeni
ile yapilan PYda %70 sacakli lenfositler gértlda (Sekil
1). Flowsitometride Cd11c+Cd103 %94.5 (+) idi. Batin
USG’de dalak boyutu 18.5 cm idi. Sol tst kadranda
dolgunluk hissi, siskinlik yakinmalar:1 olmasi nedeni ile
semptomatik SMG kabul edilen tedavi baslanan hastanin
3. ay kontrol usg de dalak boyutu normal idi.

-8 iy

Sekil 1. hairy cell 1dsemi py bulgulari

Olgu 3: Kan alinirken alinan kanin pihtilagmasi tize-
rine basvuran 69 yasinda erkek hastanin el-ayak parmak
uglarinda, burun ucunda tistime, morarma sikayeti mev-
cuttu. Cbc de wbc15500 absolu lenfosit sayis1 7900, hgb
8.3,plt 156000, direkt cooms(+), indirekt cooms stpheli (+),
soguk aglutinin(+). Lenfositozla karakterize Wbc yuksekligi
olan hastanin pyda normalden buytk cekirdegi kompact
lenfositler ve basket huicreleri goértildii. Flow sitometride
Cd19, Cd20, Cd22, HLADR yuksek, Cd10 dusuk-orta
derecede (+) idi. CD23 ve CD19 CD5(-)idi B-Prolenfositik
Losemi ile uyumlu idi. Trizomi 12 %50 (+) idi.

Olgu 4: Bobrek yetmezligi nedeni ile yapilan idrar
immunfiksasyon da kappa ve lambda hafif zincir atilimi
saptanan 78 yasinda erkek hastanin hgb 8.8, wbc11500,
plt 216000 T.protein 8,4, alb4.2, ca9, 1 tre 156, kreati-
nin4.4, LDH291, 1gG31.73, kappa7.8, b2 mikroglobulin
14.32 idi. Ki aspda >%10 plazma hc’si goruldu. Ki asp
flow incelemesinde CD38+CD138+hc orani %38.1 idi.
KiI bx sonucu Mantle hiicreli lenfoma ile uyumlu geldi.
t(11;14) (+) idi.
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Sonugc: Lenfoproliferatif hastaliklarin bircogunda kli-
nik yakinma ve fizik muayene bulgular1 ortaktir. Kesin
taniya yonlendirici degildir. Multple myeloma (MM)ya
benzerligi nedeniyle MM dustntulen olgularda marginal
zon lenfoma diglanmalidir. Kesin tanida immunfenotip-
leme, mimkiinse doku biyopsisi ve sitogenetik calisma-
lar 6nemlidir. Hastalarimizda klinik ve fizik muayene,
CBCsonugclar1 benzerdir. Ayirict tani lenf bezi biyop-
sisi, Ki bx ve immunfenotipleme ile yapilmistir. Olgu
3 hastamizin soguk aglutinin hastaligt da mevcuttu.
Etyolojik neden B-Prolenfositik Losemiye bagh dustnul-
du. Hastalarimiz halen klinigimizce takib edilmektedirler.
Anahtar kelimeler: Anahtarkelimeler:lenfoproliferatif hastalik, Cd19

Abstract: 0467 P-252
PRIMER TESTiS TUTULUMLU DIiFF(Uz BUYUK B
HUCRELI LENFOMA: OLGU SUNUMU. Halime Ozcam,
Alparslan Kéhle. Gaziosmanpasa Universitesi Tip
Fakiiltesi, I¢ Hastaliklart Anabilim Dali, Tokat

Amag: Primer testis non-Hodgkin lenfomasi nadir
gorulen bir hastaliktir. Genellikle ileri yaslarda saptanir.
En sik rastlanilan histolojik tip difftiz btiytik B hticreli len-
foma (DBBHL)dir. En 6nemli prognostik faktor evresidir.

Olgu: 50 yasinda erkek olgu sag testisinde 2 yildir
giderk buyluyen, agrisiz, sert kitle ile basvurdugunda yapi-
lan Uriner sistem USG’sinde sag testiste hipoekoik alanlar
saptanmis. Batin BT’de karaciger 165mm, dalak 125mm
saptanmis, patolojik boyutta lenfadenopati izlenmemis.
Sag orsiektomi patolojik incelemesinde ttimoral infiltras-
yon saptanmus, bcl-2 ve CD20 ile diffiiz/kuvvetli-membra-
noz, CD10 ile difftiz/zayif -membrandz ve c-myc ile seyrek
nukleer pozitiflik goértultirken, CDS ile aradaki reaktif
matlr lenfositlerde membranéz ekspresyon saptanmis,
atipik htcresel infiltrasyonda CDS5 ve diger antikorlarla
boyanma saptanmamis. Sag testiste DBBHL infiltarsyonu
olarak degerlendirilen olgunun cekilen boyun BT’sinde
bilateral en bliyligli 9x15mm boyutunda lenfadenopatiler
izlendi. Toraks BT’sinde patololojik boyutta lenfadenopati
izlenmedi. Hastanin morbid obez olmasi nedeniyle 2 kez
alinan kemik iligi biyopsisi de yeterli olmadi, PET-BT’de
tutulum saptanmadi. Hemogrami normal sinirlar i¢inde ve
biyokimyasal incelemelerinde hafif LDH ytksekligi disinda
patoloji saptanmayan hastaya R-CHOP kemoterapisi ve
intratekal methotrexat profilaksisine baslandi.

Tartisma: Primer testis lenfomasi tim testis tGmor-
leri icinde %1-9 oraninda gortlmesine karsin, 60 yasin
ustinde en sik gortlen testis malignitesidir. Difftiz buytk
B hiticreli lenfoma en sik gortilen histolojik tipidir. Biz
burada daha geng yasta ve nadir goruilen bir primer testis
tutulumlu DBBHL olgusu bildirdik.

Anahtar kelimeler: DBBHL, testis

Abstract: 0165 P-253
OTUZ DORT YASINDA PREZENTE OLAN BiR KRONIK
LENFOSITTIK LOSEMi VAKASI. Erdal Kara!, Senar
Ebing¢?, Ramazan Esen!, Cengiz Demir'. !Ytziinci Yi
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Van,
2Yiiztincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar
Anabilim Dali, Van

Kronik Lenfosittik Losemi (KLL) neoplastik B hticreleri-
nin cevresel kanda, kemik iliginde, lenf bezlerinde ve dalak-
ta klonal cogalmasi ve birikimiyle karakterize bir hastaliktir.
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Hastaligin prognozu oldukc¢a degisken olup hastalarin
bir kisminda yavas bir seyir gozlenirken, bazi hastalarda
ise hizli ve tedaviye yanitsiz bir gidis s6z konusudur. KLL
hastalarinda ortalama tani yasi 71 yidir. Yas ile birlikte
insidansta artma izlenmektedir. Avrupa ve Amerika birlesik
devletinde hastalarin sadece %5- %11’ 50-55 yas altindadir

Olgu: Klinigimize kilo kaybi, ates ve gece terlemesi
sikayetleri ile basvuran 34 yasinda erkek hastanin yapilan
fizik muayenesinde dalak ve karaciger kot altinda 3-4 cm
palpabl, bilateral boyunda en bliytigt 7-8 cm, inguinal ve
aksiller alanda en buytgu 3 cm olan multipl lenfadeno-
megali saptandi. Yapilan tetkiklerinde normositer anemi,
trombositopeni lenfositoz, LDH ytiksekligi (Hg: 12,3 gr/dl
(11-18gr/dl), MCV: 99 fl (80-100 fl), Lenfosit: 157x10%/ml
(1-5x10%/ml), WBC: 167x10°/ml (4-11x10°/ml), Trombosit:
103x10°/ml(150-400x10%/ml), LDH: 347 U/L (240-480
U/L)) mevcut idi. Periferik yaymada cok sayida olgun
lenfosit ve ezilmis lenfositler izlendi. Immunfenotiplemede
CD19+, CD20+, CD5+, CD23+ olarak saptandi. Hastaya
KLL tanis1 konularak tedavisi planlandi.

KLL’de Ortalama tani yasi 65-70 yil olmakla birlikte
ulusal kanser enstitistintin verilerine gére 2009 yilinda
KLL hastalarinin %11’ tam1 aninda <55 yasindadir. KLL
hastalarinin <55 yas alti1 populasyonu bu yas Uzerinde-
ki poptilasyona gore daha ytiksek bir sag kalim oranina
sahiptir. Bununla birlikte gen¢ KLL hastalar1 kendi yas ve
cinsiyetindeki insanlardan belirgin olarak daha kisa bir
yasam sUresine sahiptir. 50 yas altindaki KLL hastalar:
normal poptilasyondaki hastalardan yaklasik 20 yil daha
az yasamaktadir. KLL hastalarinin yaklasik olarak %9u
45-54 yas araliginda, %1,5’1 35-44 yas araliginda, %0,3’t
34 yas ve altinda yer almaktadir. Bu vakay yashlik dénemi
hastalig1 olarak da bilinen KLL’nin gen¢ yaslarda da gorti-
lebilecegine dikkat cekmek amaciyla sunmay: amacladik.

Sonuc¢ olarak; KLL ileri yas hastaligi olmak-
la birlikte genc yasta nadir olarak izlenebilmektedir.
Lenafadenomegali, organomegali ve lenfositoz ile basvuran
genc hastalarda 6n tanilar arasinda KLL de bulunmalidir.
Anahtar kelimeler: Kronik Lenfosittik Losemi

Abstract: 0171 P-254
GUATR iLE PREZENTE OLAN TiROiD LENFOMASI; BiR
OLGU SUNUMU. Senar Ebing¢!, Erdal Kara?, Ramazan
Esen?, Cengiz Demir?. !Yiiziincii Yd Universitesi Tip
Faktiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dali, Van, 2Yiiztincii Yil
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Van

Prognozu ve tedavisi diger tiroid patolojilerinden farkli
olan tiroid bezi lenfomasi; tiroid nodtilleri, guatr ve tiroid
kanserlerinin ayrici tamisinda dustntlmelidir. Tiroid
lenfomalar1 genellikle non-hodgkin lenfoma tipinde olup
hodgkin lenfomaya cok az rastlanmaktadir. Ekstra nodal
lenfomalarin yaklasik %2’si tiroidde ortaya ¢ikmaktadir.
Tiroid lenfomas1 diger tiroid malignitelerinin %?2’sinden
daha az gorulmekte olup, ortalama goértilme yas1 65-75
yaslar arasindadir ve hastalarin ¢ogunlugu kadindir.
Tiroid lenfomas: icin bilinen buyuk risk faktorlerinden
biri hashimoto tiroiditidir. Hastalarin nerede ise yarisin-
da tiroidit mevcutt olup, tiroiditi olan hastalar olmayan-
lardan 60 kat daha fazla ytksek riske sahiptir.

Olgu: Otuz dokuz yasinda erkek hasta klinigimize
boyunda sislik nedeni ile bagvurdu. Hastanin 6yktistinde
yakla§1k 2-3 aydir boyunda §i§lik yakmma51 olma51 nede-

cunun Difftiz Buiytk B Htucreli Lenfoma (DBBHL)gelmes1

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
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tzerine klinigimize basvurmustu. Hastanin Oyktstinde
ates, gece terlemesi, kilo kayb1 yakinmalar: yoktu. Tiroid
lojunda insizyon skari mevcut idi. Bakilan hematolojik
ve biyokimyasal parametreler normal aralikta olup hasta
otiroidik idi. Cekilen tomografilerinde tiroid lojundan
mediastene uzanmim gosteren 5x4 cm’lik kitlesel lezyon
vardi. DBBHL evre IE kabul edilen Hastaya 6-8 ktir olmak
lizere Rituiximab+CHOP kemoterapisi planlanarak tedavi
baslandi. Hastanin halen tedavisi devam etmektedir.

Sonugc olarak; tiroid lojunda kitle ile bagvuran hasta-
larda tiroid lenfomas: da 6n tanilar arasinda yer almali,
kemo ve radyoterapiye iyi yanit alan bu hastalikta cerrahi
oncesi biyopsi ile degerlendirilmesi akilda tutulmalidir.
Anahtar kelimeler: Tiroid Lenfomasi, Guatr

Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler
Biyolojisi

Abstract: 0582 P-255
CIFT-(RITUKSIMAB VE ALKILAN AJAN) DIRENCLI
INDOLEN B-HUCRELI HODGKIN-DISI LENFOMA
HASTALARINDA PI3K-DELTA INHIBITORU IDELALISIB’IN
FAZ 2 CALISMASININ OLGUNLASMIS YANIT VERILERI.
A. Gopal’, B. Kahl?, S. De Vos?, N. Wagner Johnston?, S.
Schuster®, K. Blum®, W. Jurczak’, I. Flinn®, C. Flowers®, P.
Martin'®, A. Viardot!!, A. Goy'?, A. Davies'?, P.L Zinzani!4,
M. Dreyling'®, L. Holes!, D. Li®, R. Dansey'¢, Wayne
Godfrey'®, G. Salles'”. 'University of Washington School of
Medicine, Seattle, WA, USA, 2University of Wisconsin Carbone
Cancer Center, Madison, WI, USA, °David Geffen School
of Medicine at UCLA, Los Angeles, Los Angeles, CA, USA,
*Washington University School of Medicine, St. Louis, MO, USA,
SAbramson Cancer Center of the University of Pennsylvania,
Philadelphia, PA, USA, °Ohio State University Wexner Medical
Center, Columbus, OH, USA, "Jagiellonian University, Krakow,
Poland, 8Sarah Cannon Research Institute, Nashville, TN,
USA, *Winship Cancer Institute of Emory University, Atlanta,
GA, USA, 1°Weill Cornell Medical College, New York, NY, USA,
HUniversity Hospital of Ulm, Ulm, Germany, “Hackensack
University Medical Center, Hackensack, NJ, USA, *University
of Southampton, Southampton, United Kingdom, *University
of Bologna, Bologna, Italy, °*University Hospital Grosshadern,
LMU Munich, Germany, 1°Clinical Research Oncology, Gilead
Sciences, Seattle, WA, USA, !"Hospices Civils de Lyon,
University Claude Bernard, Pierre Benite, France

PI3KS inhibisyonu iNHL’da coklu kritik yolaklar1
etkiler
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Tablo 1. Baslangic dzellikleri

idelalisib -
* Hedefl i, ytksek duizeyde secici, PI3K-delta’nin oral S sl
inhibits ’ ’ Erkek/Kadin, n (%) 80/45 (%64/%36)
1n. ibitéra i ) ) L ‘Yag, medyan, [aralik] 64 [33 - 87]
* Bircok B-hticre kanserinde proliferasyonu inhibe eder Rastalk tipi, n (%)
ve apopitozu tesvik eder =1 72 (%58)
¢ Lenfoid dokularda habis B-hticrelerinin yuvalanmasi- SLL 28 (%22)
n1 ve tutunmasini inhibe ederek B-hticre sagkalimini MZL 15 (%12)
azaltir LPLAWM 10 (%8)
LDH (>ULN), n (%) 38 (%30)
Klas | PI3K Bulky Hastallk (z 5 cm ) 59 (%47)
Isoformu Bulky Hastalik (2 7 em 33 (%26
9 ©V v @ == =
Expresyon YayginY ayginL GkositlerL okositler
ECg, (nM) >10,000 1419 25009 Tablo 2. Onceki Tedavi Maruziyetleri
+ Faz 1 R/R iNHL galismasinda Umit vaat eden aktivite® Ozellik N=125
“Benson D ve ark. ASCO 2013, abstr 8526 Oneeki tedavilerin medyan sayisi 4
Sekil 2. [Aralik] [2-12]
Onceki Tedavi
. . s o Rituksimat 125 (%100)
Direncli Indolen NHL’da Karsilanmamais Ihtiyac¢ T
. . . . . . 5 Alkilen Ajan 125 (%100)
* Rituksimab ve alkilen ajanlara direnc¢li iNHLI1 e - 81 (%65)
hastalarda: . o Anthrasiklin 80 (%64)
- Uygulanabilir tedavi seceneginin cok az olmasi veya Purine Analogu 42 (%33)
kalmamas1 § - . Kok Hucre Transplantasyonu 14 (%11)
- Etkili tedavi yoklugu nedeni ile y etersiz Saylda 9ah§' Son tedaviden galismaya girinceye kadar gegen medyan sire 39ay

ma yapilmasi

Cift direncli iNHL'da yeni bir etki mekanizmasi ile

Idelalisib etkili olabilir
101-09 Calismasi: Onemli Secilebilirlik Kriterleri

Onceden tedavi edilmis iNHL: (FL, SLL, MZL, LPL/WM)

Hem rituksimab’a hem de bir alkilen ajana direng:

- Tedavinin tamamlanmasindan sonraki 6 ay icinde
progresyon veya tedavide KY’dan daha az yanit ola-
rak tanmimlama

- Direncin radyolojik olarak kanitlanmasi

Olctilebilir hastalik - minimum 2 2 cm lenf nodu cap1

ECOG 0-2/Karnofsky PS = 60

Organ fonksiyonu:

- Notrofi 1 2 1000 hticre/pl, Hgb > 8 gm/dL, platelet
>50K/ul

- Serum transaminazlar1 < 2.5x

Progresyona
kadar tedavi

Tek-kollu Cabigma (N=128)
Nian 2011k
013 Idetalisiv 150 myg BID

s
3
E
&
2
H

§

ekil.3 Direncli INHL da Faz 2 Idelalisib Monoterapisi (101-09 Galismasi)
Cheson ve WM kriterleri kullanilarak hastalik

degerlendirmesi:

- 0, 8, 16, 24. haftalar

- Sonrasinda 12 haftada bir

- Bagimsiz Denetim Kurulu tarafindan

degerlendirme

2 bagimsiz radyolog ihtiya¢ halinde 3*inctstnin

hakemligi ile

Hematolog/onkolog tarafindan klinik degerlendirme

Primer sonlanim noktasti:

- Genel Yanit Orani (GYO)

Ikincil Sonlanim Noktasi:

- Yanit Stirekliligi (DOR)

- Hastaliksiz-sagkalim (PFS)

- Genel Sagkalim (GS)

- Guvenlilik

- Yasam kalitesi
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Tablo 3. Onceki Tedavilere Direnglilik

Rituksimab 125/125 (%100)
Alkilen Ajan 124/125 (%99)
Asafidaki rejimlere direng:

R-Alkilen Ajan 108/114 (%696)
R-Bendamustin 47160 (%78)
R-CHOP 40/56 (%71)
R-CVP 29/36 (%81)

= 2 rejime direng 99 (%79)

Son tedaviye direng 112 (%:80)

101-09 calismasi: Hastalarin tedaviyi birakma ve

devam oranlari

* 40 (%32) tedavide kald1

¢ 85 (%68) asagidaki nedenler ile tedaviyi birakti:
- 41 (%32) Hastalik Progresyonu

- 25 (%20) Advers Olay

- 8 (%6.4) Olim

- 7 (%5.6) Arastirmaci Istegi (3" transplanta génderildi)
- 4 (%3.2) Hasta olurunun geri cekilmesi

Ortanca (SD) 8.1(57)
Medyan 6.6
Aralik 0.6-23.9
Analiz 25 Temmuz 2013
Tablo 5. Genel yanit Orani (GYO)
Ozellik N=125
Genel Yanit Orani, n (%) 71 (%57)
Tam Yanit 7 (%6)
Kismi Yanit 63 (%50)
Minor Yamt! 1 (%1)
Stabil Hastalk 42 (%34)
Progressif Hastalik 10 (%8)
Degerlendirilemedi 2 (%2)
‘Yanita kadar gegen sire, ay (N=71)
Medyan (quarterlar arasi aralik) | 1.9(1.8,3.7)
'LPLAWM hastalan

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
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Tablo 6. Advers Olaylar > 10%

0 3 6 9 12 15 18
) (54) (34) "7 8) (0] (0}
Yanittan sonraki siire, Ay

(N, Riskdeki hastalar)

Sekil 6. Yanit Sirekliligi (DOR)

Analiz IRC degerlendirmelerine gore TY ve KY’a ulasan
(veya WM’si olan hastalar i¢cin MY) hastalar: dahil etmistir

Medyan PFS = 11 ay
= 1004 :
E
% 754
L3
»
8 504
=
é 25
T
[] 3 & 3 12 18
(128 (100)  (59) (28) (20) 13 ©
idelalisib baglangigindan sonra gegen siire, ay
(N, Riskdeki hastalar)

o [ -Lentoadencpatide %904 azelme e —— Tiim Gradlar Gradz3
H |57 gbre 250% azalma - AO
H [ N, % N, %
H i e Diyare 54 (43%) 16 (13%)
i ? . Bitkinlik 37 (30%) 2 (2%)
i Bulant 37 (30%) 2 (2%)
i3 s i Oksirik 36 (29%) Yok
3 Ates 35 (28%) 2 (2%)
Dispne 22 (18%) 4 (3%)
Birayusl Hastalae - [N=125) |§tah 1 22 (18%) 1 (1%)
“Lenfoadenopall yanili igin kriter [Cheson 2007) Kann Agrsei 2 15%) S _(2%)
G
* 3 hastada baslangig sonras: deferlendimme yok Kusma 19 (15%) 3 (2%)
o2 hasta NE w1 hastada Lenf Nodu biyopsist ile PH URI 18 (14%) Yok
Sekil 4. Waterfall Plot Lenf Nodu Yaniti Kilo Kaybi 17 (13%) Yok
Diéskintii 16 (13%) 2 (2%)
GYO (95% CI) Halsizlik 14 (11%) 3 (2%)
Gece Terlemesi 14 (11%) Yok
(N= 0.57 (0.48, 0.66)
Genel (N=1251 =t Pnéimoni 14 (11%) 9 (T%)
FL (N=T2H — 0.54 (0.42, 0.66)
SLL (N=28 —_— 0.61(0.41,0.79)
MZL (N=15/ S 0.47 (0.21,0.73)
i (N=!ﬂ; 080 (0.44. 0.98) Tablo 7. Ciddi Advers Olaytar
o —
Bulky hastalik: Hawr (LD <7 em) (N=92H —— 0.57 (0.46, 0.67) 13 {10 4%)
Evet [LD >=7 cm) (N=331 . 0.58 (0.39, 0.75)
Pnomonl 9 (7.2%)
Onceki tedavi sayisi: <4 (N=521 —_— 0.50 (0.36, 0.84) -
>=24 (N=T3H ——t 0.62 (0.50, 0.73) Diyare 9 (7.2%)
Gneceki bendamustin: Hayir (N=44) —_— 0.57 (0.41,0.72) Kolit 5 (4.0%)
Evet (N=81H — DR (D45, DE3) Dehidrasyon 4 (3.2%)
Bendamustin'e direng: Hayrr (N=204 e 0.50 (0.27, 0.73) Ates/Nétropeni 4 (3.2%)
Evet (N=61) i 0.3910.46, 0.11) Akut Renal Yetmezlik 3 (24%)
Son tedaviye direng: Hayir (N=13 —_— 0.69 (0.29, 0.91) i
Evet N=112) —— 0.55 (0.46, 0.65) Enoenonl 32 a%)
CAD 2 d aluguyor
ooo 2 040 & 081 0
Noktah gizgi: Mull hipetezi <%20 Yanit orani GYO . " .
- — Tablo 8. Hematolojik Laboratuvar Anormallikleri
Sekil 5. GYO'nun Forest Plot Analizi - 7
Baglangig Tiim Gradlar Gradz3
Digiik Natrofil 30 (%24) 6 (%5)
- 100 Medyan DOR =12.5 ay Digik Hemoglobin 64 (%51) 1(%1)
= Disiik Platelet 43 (%34) 4 (%3)
E 754
= GCalsmada Tiim Gradlar Gradz 3
c
% 504 Digik Nétrofil 70 (%56) 34 (%27)
Z Digik Hemoglobin 35 (%28) 2 (%2)
g i Distik Platelet 32 (%26) 8 (%6)
[=]

Sekil 7. Hastaliksiz Sagkalim (PFS)

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
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Tablo 9. Transaminaz Yiikselmesi

Tam Gradiar
B0 (%48)

Grad 1-2 Grad 3 Grad 4
44 (9635) 13 (%10) 3(%2)

Transaminazlar, n (%)

Artan ALT veya AST

= Grad 1-2 devam eden idelalisib tedavisi ile dOzeldi
» Grad z 3 ilaca ara vermekle geri donistmia
(N=14, 16 2 Grad 3 hastasindan)

Tekrar denenen hastalar

10 (%71)
4(%29)

Tekrariama yok

2 Grad 3 olarak tekrarlama

o Idelalisib, secici oral PI3K-6 inhibitérii, cift direncli
iNHL hastalarinda ytksek yanit oranlari gosterdi
(GYO %57).

¢ Yanitlar 6nceki tedavilerin sayisindan, direnc derece-
sinden ve histolojik alttipinden bagimsizdi.

e Yanit streleri uzamist: (medyan 12.5 ay)

¢ Bu hastalardaki gtivenlilik profi li kabul edilebilir /
yonetilebilirdi.

» Idelalisib, Rituksimab ve Alkilen Ajanlara direncli iNHL
hastalarinda anlaml hastalik kontrolti saglayabilir.

Anahtar kelimeler: iNHL, Idelalisib, ntiks ve direncli
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Abstract: 0699 P-256
PRIMER MEDIASTINAL BUYUK HUCRELI LENFOMADA
TEK MERKEZ DENEYIMI. Ekin Kircah, Ugur Sahin, Erden
Atilla, Mustafa Merter, Pinar Ataca, Berna Atesagaoglu,
Gultekin Pekcan, Sinem Civriz Bozdag, Selami Kocak
Toprak, Pervin Topcuoglu, Onder Arslan, Taner Demirer,
Osman {lhan, Hamdi Akan, Meral Beksac, Nahide Konuk,
Gunhan Gtirman, Muhit Ozcan. Ankara Universitesi Tip
Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Difftiz buiytik B-hticreli lenfomanin nadir gora-
len bir alt tipi olan ve agresif 6zellikleri olan primer
mediastinal buytk htcreli lenfoma (PMBHL) tanisiyla
merkezimizde izlenmekte olan hastalarin tedavi sonugclari
burada verilmistir.

Yontem: Ocak 2006 ile Haziran 2014 tarihleri arasin-
da PMBHL tanisi alan 12 hastanin dosyalar: ve elektronik
kayitlar geriye yonelik olarak taranmuistir.

Sonuclar: Hastalarin tani anindaki ortanca yast 25,5
(19-61) idi. Kadin ve erkek hastalarin dagilimi esitti.
Hastalarin %91,7’sinde (n=11) evre I veya II hastalik
mevcuttu. Sadece perikard ve plevra tutulumu olan bir
hastada evre IV hastalik izlendi. ECOG performans skoru
hastalarin %66,7’sinde (n=8) 3’an altinda; IPI skoru da
hastalarin %66,7’sinde (n=8) 3’in altindaydi. Hastalarin
%91,7’sinde (n=11) hacimli (bulky) hastalik (kitle boyutu
>=10 cm) bulunmaktaydi. Hastalarin hepsine R-CHOP
protokolti uygulandi. Sadece 2 hastaya (%) 4 ktr tedavi
verilirken hastalarin geri kalan kismi 6 kur tedavi aldi.
Tum hastalar tedavileri stiresince uygun araliklarla PET
ile rezidii hastalik acisindan degerlendirildi. Hastalarin
sadece %33,3ine (n=4) radyoterapi (RT) uygulandi.
Ortanca 22,7 ay (3,9-103,5) takip stiresi icinde 1 hastada
hastalik ntiksu izlendi. Hicbir hastada mortalite goril-
medi. Nliiks eden tek hastada, 4 ktir R-CHOP aldiktan ve
tanidan 18 ay sonra bobrekte ntiks izlendi. Bu hastada
nuiks sonras: 2 kiir R-ICE, otolog kék hiicre nakli ve RT
ile tam remisyon saglandi. Yeterli miktarda olay olmama-
s1 sebebiyle sagkalim analizi yapilamadi.

Yorum: PMBHL genc yasta gorulen ve genellikle
hacimli hastalik varligiyla ortaya cikmakla birlikte iyi
prognostik ozelliklere sahip nadir gortlen agresif bir
lenfomadir. Literattirde hastaligin agresif 6zellikleri nede-
niyle tedavide CHOP’tan daha yogun ve agir protokollerin
kullanilmasinin uygun olabilecegi, tedaviye rituksimab
eklenmesinin ve secilmis olgularda RT’nin prognozu
olumlu etkiledigi bildirilmektedir. Calismanin goreceli
olarak kisa takip stiresi ve hasta sayisinin az olmasina
ragmen bu hastalarda R-CHOP ile yeterli stire (6 ktr)
tedavinin, PET destegi kullanilarak secilmis hastalarda
RT’nin de tedaviye eklenmesi ile oldukca iyi bir prognoz
sagladigl dustintlmektedir.

Anahtar kelimeler: primer mediastinal btiytik hticreli lenfoma

Abstract: 0362 P-257
MONOKLONAL GAMAPATI ILiSKiLi C1 ESTERAZ
INHIBITOR EKSIKLiGi: NON-HODGKIN LENFOMADA
ALISILMIS DISI BASVURU NEDENi OLARAK
ANJIOODEM. Orhan Kemal Yiicel, Ozan Salim,
Ramazan Erdem, Utku Iltar, Levent Undar. Akdeniz
Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklart Anabilim Dal,
Hematoloji Bilim Dali, Antalya

Giris: Kalitsal C1 esteraz inhibitér eksikliginin
gorulme sikligi 50.000 kiside 1 olarak bildirilmektedir.
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Kazanilmis C1 esteraz inhibitér eksikligine bagli anji-
yoodem ise son derece az rastlanan klinik bir antitedir.
Literatirde yaklasik 100 olgu bildirilmistir. Bu durum
genellikle monoklonal gamapati ile iliskilidir. Kazanilmis
C1 esteraz inhibitor eksikligine bagl anjio6dem tablosu
ile bagvuran CD 20 pozitif NHL tanis1 alan bir olguyu
bildiriyoruz.

Olgu: Nisan 2014 de éncesinde‘saglikli’oldugu bilinen
66 yasinda kadin hasta allerji ve immunoloji poliklinigine
S aydir suiregelen ve giderek belirginlesen anazarka tar-
zinda 6dem ile bagvurdu. Fizik muayenede tim viicutta
yaygin o6dem ile birlikte 6zellikle ytizde ve bilateral peri-
orbital bolgede belirgin 6dem izlendi. Ayrica goglis 6n
ust yarisinda yaygin eritem ve her iki memede portakal
kabugu géruntimu izlendi. Periferik lenfadenomegali ve
organomegali saptanmadi. Tam kan sayiminda (hb: 11.4
g/dl; l6kosit: 3450/mm?; noétrofil: 1150/mm?; lenfosit:
1820/mm?3; trombosit: 169000/mm?) ve periferik yay-
mada tanisal bulgu saptanmadi. Akut faz reaktanlar: ve
biyokimyasal tetkikler normal sinirlardayda.

IgM:730 (40-230 mg/dl), IgA: 61.4 (70-400 mg/dl),
IgG: 1090 (700-1600 mg/dl) olarak oél¢uldu. IgM ytksek-
ligi nedeni ile hematoloji goériisti istenen olguda serum
immunfikasyon elektroforezinde Ig M Lambda monok-
lonal gamapati saptandi. Kompleman protein dtizeyleri
ve C1l esteraz inhibitor dtizeyi dustk saptand: (C3:
57.6(90-180 mg/dl), C4: 5.9(10 - 40 mg/dl) C1 esteraz
inhibitor: 0.166(0.210-0.390 g/L). Monoklonal gamapati
iliskili kazanilmis C1 esteraz inhibitor eksikligi nedeni ile
lenfoproliferatif hastalik ve plazma hticre hastaligi arasti-
rild1.Ggortinttilemelerinde bilateral plevral eflizyon ve en
buytga 13 mm olan multiple lenf nodlar1 disinda patolo-
jik bulgu izlenmedi. Kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisi
CD 20 pozitif distk dereceli non Hodgkin lenfoma olarak
raporlandi. Monoklonal gamapati iliskili kazanilmis C1
esteraz eksikligine bagli anjiyoédem klinigi olan NHL
tanili hastaya tedavi amacli plazma degisimi (1/1 voltim,
40 ml/kg, taze donmus plazma ile) baslandi. Odem tab-
losu gerileyen hastaya siklofosfamid+ metil prednisolon
kemoterapi protokoltl uygulandi. Bu strecte 13 kg yiti-
mi ile yakinmalar1 6ncesindeki normal vuctt agirhigina
ulasildi. Rituximab onay: alindiktan sonra toplamda 5
siklus R-CVP uygulanan hasta halen asemptomatik takip
edilmektedir.

——

Sekil 1. anjiondrotik 6dem
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Sekil 2. tedavi sonrasi 6dem izlenmiyor

Tartigma: Monoklonal gammopati-iligkili ya da bir-
likte olan sendromlar eriskin-edinsel Fanconi sendromu,
skleromiks6dem, monoklonal gammopati-iligkili poliné-
ropati, POEMS sendromu, soguk aglutinin hastaligi, Tip
I ve II monoklonal kriyoglobulinemi, sistemik kapiller
sizdirma sendromu ve olgumuzda oldugu gibi edinsel C1
esteraz-inhibitoér eksikligi (anjiodédem) olarak siralanabi-
lir. Aciklanamayan kazanilmis anjionoérotik 6dem olgula-
rinda monoklonal band varligi arastirilmalidir.

Anahtar kelimeler: C1 esteraz inhibitor eksikligi, lenfoma,
anjiobdem

Abstract: 0196 P-258
PRIMER MEDIASTINAL B HUCRELI LENFOMA
TEDAVISINDE DA-R-EPOCH TEDAVISi. Gliven Yilmaz’,
Emine Gultuirk!, Savas Volkan Kisioglu?, Mustafa
Erdogan?, Sinan Kazan?, Tayfur Toptas®, Ozan Ekim?.
IT.C. Saglik Bakanlg: Kartal Dr. Litfi Kirdar Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Istanbul,
?T.C. Saglik Bakanlg: Kartal Dr. Liitfi Kirdar Egitim ve
Arastirma Hastanesi, I¢ Hastaliklarn Klinigi, Istanbul,
3T.C.Saglik Bakanligi Marmara Universitesi, Pendik Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali, Istanbul

Primer Mediastinal B Hucreli Lenfoma(PMBCL),Difftiz
Buyuk B Htucreli Lenfomanin ayr: bir alt tipidir.Hastalar
genellikle genc kadinlardir ve buyltk mediastinal kitleler
basvururlar(1l). Gintmuzde standart bir tedavisi yoktur
(1-2). Tek basina immunokemoterapi veya yalnizca RT
yeterli degildir. Bu nedenle KT+RT uygulamalar:1 halen
yaygin olarak kullanilmaktadir. Bu tedavi sekli ile 5 yillik
sagkalim oranlari %80-90 civarindadir. DA-R-EPOCH
tedavisi ile hastalarda %90’larin tzerinde 5 yillik sagka-
Iim saglanmakta ve RT ile konsolidasyon gerekmemek-
tedir. Boylelikle hem RT tedavisi relaps hastalikta kul-
lanilabilmekte, hem de RT’nin yan etkilerinden hastalar
korunmaktadir.

Biz burada DA-R-EPOCH ile tedavi ettigimiz 6 hasta-
nin sonuclarini paylastik.

Temmuz 2013-Haziran 2014 arasinda merkezi-
mizde tedavi almis olan 6 hastamizi degerlendirdik.
Hastalarimizin ortalama yasi 36(21-54), tamam kadin-
lardan olusmaktaydi. Butlin hastalarimizin tanilar1 has-
tanemiz patoloji bolimu tarafindan konulmustu. 5 has-
tamizin ilk tamisi tarafimizca konuldu. Bir hastamizda
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ise 1 yil 6nce Malign Mezenkimal tm tanisi ile KT ve RT
almisti.Relaps olarak gortlen hastanin yapilan biop-
silerinde (1 yil 6nceki ve yeni alinan bx) PMBCL tanisi
konuldu ve ilk taninin yanlis tani oldugu anlasildi. Tam
hastalarimiza baslangicta kemik iligi bx(KiBx), PET-CT
incelemesi ve Ekokardiografi yapildi. Ayrica 5 hastamiza
fertilizasyon hakkinda bilgilendirme yapildi. Tedavileri
hastanemiz de yatirilarak (5 giin) verildi. Her tedavi son-
rasinda fizik muayene(FM) yapilarak oOzellikle noropati
varligi incelendi. 6 hastamizin 3 tanesinde grad 1-2 PN
saptandi ve bu hastalarimizda doz eskalasyonu yapilir-
ken Vinkristine dozlarinda artma yapilmadi. TGm has-
talarimiza +7-14 glnler arasinda siprofloksasin 2x500
mg oral, flukanazol 1x100 mg, Bactrim fort tb haftada 2
gin 2x1 ve Filgrastim +5-12 glnler arasinda uygulandi.
5 hastamizda noétropeni goériilmedi ve enfeksiyon yasan-
madi.Ancak bir hastamizda (daha 6nce mezenkimal tm
nedeni ile KT-RT alan) grad 3 nétropeni olustu ve bir kez
de febril nétropeni(FN) nedeni ile yatirildi. Bu hastamizda
diger ktrlerde filgrastim alma stresi uzatildi ve tekrar
FN olusmadi. Bir hastamiz 4 kiir sonrasinda tam yanit
elde edilmesine ragmen fertilizasyon istegi nedeni ile KT
devam edilmedi ve RT uygulandi. 2 vakamizin 1. yil kont-
rollerinde tam yanitin devam ettigi gortilda. Diger hasta-
larimizin takip ve tedavileri devam etmektedir. (Tablo 1)
DA-R-EPOCH tedavisi PMBCL tedavisinde etkili ve
guvenli bir tedavidir. Guintmutzde PMBCL tedavisinde
R-CHOP+RT, R-MACOPP-B+RT gibi tedaviler uygulan-
maktadir. Mevcut tedavilerle KT’ninolumsuz yan etkile-
rinin yanina RT tedaviside eklenmektedir. Ancak DA-R-
EPOCH tedavisi ile bu olumsuz yan etkilerden herhangi
bir etkinlik kaybi1 olmadan korunulabilmektedir. Ancak
bu tedavinin hentiz 10-20 yil gibi uzun dénem sonuc-
lar1 mevcut degildir. Ancak S yillik sonuclar: ve yan etki
profili dikkate alindiginda DA-R-EPOCH tedavisi PMBCL
tedavisinde etkili ve gtivenli bir tedavidir.
Anahtar kelimeler: DA-R-EPOCH, Etkinlik, Yan etki

Tablo 1. Hastalarin genel izlem tablosu

4 Kiir 6 Kiir Anemi
Yas/ Sonrasi Yamit Sonrasi  Néropati  Néropati  Notropeni Trombositopeni (Tiim Rt
Vakalar Cins Pet-Ctile) Yamt Grad1-2 Grad3-4 Grad3-4 Grad3-4  Gradler Alma

1 36/K QR * + yok yok yok yok  +/*
2 28/K QR QR + yok yok yok yok  yok
3 2K Q®R QR yok yok yok yok yok  yok
4 54/K QR QR yok yok yok yok yok  yok
5 38/K QR @® + yok yok yok yok  yok

6 35/K YOK YOK yok yok yok +/** +F*E 4

*(hasta fertilizasyon nedeni ile KT devami istemedi) **(hasta 1 yil 5nce malign mezenkimal Tm
nedenli KT+RT almig.Yeniden patolojik inceleme ile tanisi kondu) ***Hasta 4 kiriinii yeni aldigi
icin yanit durumu yok Tiim noropatiler grad 1 idi ve tamamen diizeldi.

253



POSTER BILDIRILER

Abstract: 0625 P-259
DIiRENCLI HODGKIN LENFOMALI HASTADA MTOR
INHIBITORU SIiROLIMUS VE HISTON DEASETILAZ
(HDAC) INHIBITORU VORINOSTAT AKTIVITESI.
Pervin Topcuoglu, Mehmet Ozen, Mehmet Giindiiz,
Sinem Civriz Bozdag, Selami Kocak Toprak. Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji B6liimii

Biz bu olgu sunusunda direngli HL’li bir hastamizda
mTOR inhibitérti sirolimus ve Histon Deasetilaz (HDAC)
Inhibitérii Vorinostat kullaniminin etkisini bildirmekteyiz.

Olgu: 30 yasinda erkek hasta, Eylal 2007 tarihinde
baska merkezde evre IVB nodtler sklerozan hodgkin
lenfoma tanisi nedeni ile 8 ktir ABVD tedavisi almistir.
Tedaviye tam yanit veren hastaya Agustos 2009 da ntiiks
nedeni ile 4 ktir DHAP ile kurtarma, ardindan yasadigi
yer olan Hollanda’da otolog hematopoetik kok destekli
yuksek doz tedavi yapilmistir. Nakil sonrasi iliak kemik-
te tutulum bolgelerine bolgesel radyoterapi verilmistir.
Ancak hastalig ilerledigi icin ile kurtarma tedavisi olarak
4 kuir gemsitabin-deksametazon ardindan da indirgenmis
yogunlukta hazirlik rejimi ile merkezimizde 01 Agustos
2011 tarihinde HLA tam uyusumlu kardesinden allojene-
ik hematopoetik kék hticre nakli yapilmistir. Nakil son-
ras1 tama yakin yanit elde edilmistir. Nakil sonras: pelvik
kemiklerde lokal tutulumlari devam ettigi icin pelvik
bolgeye radyoterapi verilmistir. Sonrasinda kronik yaygin
graft versus host hastaligi (GvHH) ve ayrica hastada pul-
moner emboli gelismistir. Kronik GvHH icin immunsup-
resif tedavi altindayken hastanin esas hastaligi yeniden
ntks etmistir. Hastaya toplam 16 siklus brentixumab
(Adcetris) verildi. Bu tedavi ile 6nceleri hastaligi kontrol
altina alinmis ancak sonrasinda kisa sutrede ilerleme
saptanmistir. Sonucta lenfomanin ilerlemesi ve eslik
eden morbid durumlar nedeni ile hastaya endikasyon
dis1 onay1 ile mTOR inhibitérti sirolimus (baslangic dozu
4 mg/glin dozu kan dlzeyine gore ayarlanarak 1lmg/
gln ile devam etmektedir)ve HDAC inhibitérii Vorinostat
300 mg/gun oral tedavi verilmistir. Hasta bu tedavinin
su anda 50. gliniinde olup, B semptomlar: diizelmis ve
fizik incelemede periferik lenfadenopatileri tamamen kay-
bolmustur. {laca bagh ciddi hematolojik ve diger toksisi-
teler gézlenmemistir. Radyolojik gortintiileme ise 2.ayin
sonunda yapilacaktir.

Tartigsma: On klinik caligmalar HDAC ve mTOR inhi-
bitérlerinin birlikte kullaniminin HL’da antineoplastik
aktivite etkisi olabilecegi gosterilmektedir. Faz I calisma-
da da direncli 28 HL’l1 hastalarda gtivenli kullanimi bildi-
rilmektedir (J Clin Oncol 32:5s, 2014). Bu hastalarin pek
cogu Oncesinde otolog veya allojeneik transplantasyona
direngli olup, toplam yanit orani %57 dir. Sonug¢ta daha
once agir tedaviler almasina ragmen direncli HL olgumuz-
da eslik eden morbid durumlar: nedeni ile mTOR inhibi-
tora sirolimus ve HDAC inhibitérti Vorinostat’in gtivenli
kullanilabildigi ve kisa stirede etkin oldugu géralmustur.
Hastanin takiplerde yanitinin devam edip-etmedigi kong-
re doneminde ayrintili olarak bildirilecektir.

Anahtar kelimeler: Hodgkin Lenfoma, HDAC inhibitérti, mTOR
inhibitéra
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Abstract: 0454 P-260
RELAPS PRIMER HEPATOSPLENIK CD5 POZITIiF
DiFFUZ BUYUK B HUCRELI LENFOMA OLGUSU.
Aysun Halacoglu!, Sema Karakus!, Ebru Koca!,
Deniz Arica', Arzu Saglam Ayhan?, Aysegiil Uner?
!Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim
Dali, Ankara, 2Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi,
Patoloji Anabilim Dali, Ankara

Giris: Primer CDS5+ difftiz btiyik B htcreli lenfoma
(DBBHL) oldukca nadir gorialtir ve DBBHLlarin yakla-
sik olarak %10’unu olusturur. CD5+ DBBHL klinik ve
patolojik bazi 6zellikleri bakimindan diger DBBHL’lardan
farklidir. Kadin cinsiyet, ileri yas, siklikla kemik iligi tutu-
lumu olmasi, ileri evre ve yliksek uluslararasi prognostik
indeks (IPI) varhg gibi 6zellikler tasir. Agressif gidisli
bir lenfoma alt tipi olan CD5+ DBBHL’da primer olarak
karaciger ve dalak tutulumu vardir. Morfolojik olarak
dalakta intravasktler ve intrasinuzoidal tutulum paterni
gosterilmistir ancak klinikopatolojik 6zellikleri tam olarak
aydinlatilamamistir. CD5+ DBBHL’da rituksimab iceren
konvansiyonel tedavilere yanit kétidur. Biz nadir gért-
len primer hepatosplenik CD5+ DBBHL tanili bir olgu
sunacagiz.

Olgu: 53 yasinda, erkek hasta halsizlik, gece terle-
mesi, karinda sislik, karin agris1 sikayetleri ile basvurdu.
Oykuistinde hipertansiyon ve hepatit B tasiyiciligi mev-
cuttu. Fizik muayenesinde dalak kot altinda 7 cm, kara-
ciger 4 cm ele geldi, periferde lenfadenopati saptanmadi.
Ultrasonografi ve tomografi degerlendirmelerinde kara-
ciger 20 cm, dalak 23 cm saptandi. Bagka herhangi bir
yerde lenfadenopatisi yoktu. Tam kan sayiminda hemog-
lobin 11 gr/dl, 16kosit 2700/uL, nétrofil: 1200/uL, trom-
bosit: 90 bin/uL saptandi. Karaciger enzimlerinden LDH
365 U/L (125-243), GGT:202 U/L (8-64) idi, AST, ALT,
bilurubin degerleri ile bobrek fonksiyon testleri normaldi.
Hasta yapilan splenektomi ve karaciger tru-cut biyopsisi
sonucu evre IV primer hepatosplenik CD5+ DBBHL tanisi
aldi. Hastanin kemik iligi ve periferik kan tutulumu mev-
cuttu. IPI: 2 (ytuksek-orta) saptandi. Hastaya lamuvidin
100 mg 1x1 proflaksisi sonrasinda verilen 4 ktir R-CHOP
(rituksimab, siklofosfomid, adriyamisin, vinkristin, pred-
nizolon) tedavisi sonrasinda yapilan degerlendirmelerde
karaciger boyutlari normal simnirlara geriledi ve yeni
lezyonu saptanmadi. Hastanin tedavisi 8 kiir R-CHOP
seklinde tamamlandi. Tedavi bitiminden 1 ay sonra karin
6n duvarinda yaklasik 2x2 cm’lik ve sol aksiler 2x2’cmlik
lezyon saptanan hastanin, PET CT’sinde karin 6n duva-
rinda ve sol aksiller bolgede artmis FDG tutulumu sap-
tandi. Karin 6n duvarindan yapilan eksizyonel biyopsi
sonucu CD5+ DBBHL tutulumu olarak saptandi.

Hastaya relaps CDS5+ DBBHL tanisi ile verilen 2 kiir
R-ICE (rituksimab, etoposit, karboplatin, ifosfamid) teda-
visi bitiminde sol aksiller LAP boyutunda artig olmasi
lzerine yapilan LAP eksizyonu CDS5 pozitif DBBHL hepa-
tosplenik varyant seklinde sonuclandi. Gemsitabin ve
rituksimab tedavisi verildi ve hasta kemoterapiye direncli
kabul edilerek allojeneik kok hiicre nakli planlandi

Tartisma: Literatiir incelendiginde 8 primer hepa-
tosplenik CD5+ DBBHL olgusuna rastlandi. Hastalarin
ortalama tani yasi 71 (64-81) di. Tedavi verilen olgularin
5’ine CHOP, 1l’ine R-CHOP tedavisi verildigi goruldu.
Hastamiza yas ve performans durumu itibariyle daha
6nce tanimlanan olgulardan farkli olarak allojeneik kék
hticre nakli yapilmasi planlanda.

Anahtar kelimeler: Hepatosplenik lenfoma
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Abstract: 0269 P-261
YENI TANI ALMIS BUYUK B-HUCRELi LENFOMANIN
(DLBCL) NON-GERMINAL MERKEZLi B-HUCRELI ALT
TiPINDEKI HASTALARDA R-CHOP ILE iBRUTINIiB
KOMBINASYON TEDAVISININ ARASTIRILDIGI
RANDOMIZE, CiFT-KOR, PLASEBO-KONTROLLU FAZ
3 CALISMA. Fatih Demirkan!, Anas Younes?, Pier Luigi
Zinzani®, Laurie H. Sehn*, Peter W. M. Johnson®, Randy
D. Gascoyne®, Tahamtan Ahmadi’, Kevin M. Bellew?®,
Jessica Vermeulen®, Bert Bruyninckx!?, Sen Hong
Zhuang’, Steven Sun’, Louis M. Staudt!!, Wyndham
H. Wilson!'. '‘Dokuz Eyliil Universitesi, Hematoloji Bilim
Dali, Izmir, 2Memorial Sloan-Kettering Cancer Center, New
York, USA, 3Institute of Hematology and Medical Oncology,
University of Bologna, Italy, *Division of Medical Oncology,
British Columbia Cancer Agency and University of British
Columbia, Vancouver, Canada, °Cancer Research UK
Centre, University of Southampton, UK, °Department of
Pathology, British Columbia Cancer Agency and University
of British Columbia, Vancouver, BC, Canada, "Janssen
Research & Development, LLC, Raritan, NJ, USA, 8Janssen
Research & Development, LLC, Spring House, PA, USA,
%Janssen Research & Development, LLC, Leiden, The
Netherlands, '°Janssen Research & Development, LLC,
Beerse, Belgium, !Center for Cancer Research, National
Cancer Institute, Bethesda, MD, USA

Amac: DLBCL tedavisinde ilk siradaki standart
rejim, hastalarin %76’sinda tam yanit (CR) ile sonuc-
lanan ve 10-yillik genel sagkalim (OS) orami %44 olan
R-CHOP tedavisidir. DLBCL, immuinohistokimya (IHC)
ile 2 alt grupta smiflandirilabilir: germinal merkezli
B-htucresi-benzeri (GCB) ya da non-GCB (aktive olmus
B-hticre-benzerleri ve bazi ara molekuler alt tipler dahil).
Prognozun, NF-kB yolag aktivasyonu ve kronik aktif
B-hticre reseptorti (BCR) sinyali ile iligkili olan non-GCB
DLBCL alt tipi i¢in daha kétti oldugu 6ne strtlmektedir.
Ibrutinib, Bruton tirozin kinaza kovalent bag ile baglana-
rak BCR sinyal iletimini inhibe eder. Niiks etmis direncli
DLBCL hastalariyla yuratilen bir faz 2 monoterapi
calismasi, non-GCB alt grubunda %4 1°lik bir genel yanit
orani (ORR) ortaya koymustur (ASH 2012). Ibrutinib ile
R-CHOP’un kombine edildigi bir faz 1 ¢aligmasi, DLBCL
hastalarinda %100’k bir ORR orani ve tisttin bir giiven-
lilik profili ortaya koymustur (ASH 2013); bu sonug,
ibrutinibin R-CHOP ile gtivenle kombine edilebilecegini
gostermektedir. Bu abstrakt, ClinicalTrials.gov sitesinde
NCT01855750 koduyla kayith olan ve non-GCB DLBCL
hastalarinda ibrutinib ve R-CHOP kombinasyonu ile tek
basina R-CHOP tedavisinin etkinligini arastirmak ama-
ciyla tasarlanmis, devam etmekte olan bir faz 3 calisma-
sin1 acgiklamaktadir.

Yontem: PCI32765DBL3001 kodlu PHOENIX ¢calima-
s1, yeni tani almis non-GCB DLBCL hastalarinin tedavi-
sinde ibrutinib ile R-CHOP kombinasyonu ve tek basina
R-CHOP tedavisini arastiran randomize, plasebo-kontrol-
14, cift-koér bir faz 3 calismasidir. Calismaya 800 hasta
(her bir kola 400 hasta) alinmasi hedeflenmektedir. Tam
hastalar 6 veya 8 siklus boyunca (yerel uygulamaya gore),
gtinde 560 mg ibrutinib veya plasebo olmak tizere stan-
dart dozlarda R-CHOP tedavisi alacaktir. Birincil amag,
R-CHOP tedavisine ibrutinib eklemenin olaysiz sagkalim
sliresini uzatip uzatmayacagini degerlendirmektir. Tkincil
hedefler progresyonsuz sagkalim, genel sagkalim, genel
yanit orant (CR + PR), CR orani ve guvenliligi icermek-
tedir. Calismaya, DLBCLnin non-GCB alt grubunda
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oldugu merkezi IHC (Hans algoritmasi) ile belirlenen,
daha 6nce tedavi almamis yetiskin hastalar alinacaktir.
Baslica dislama kriterleri merkezi sinir sistemi tutulumu
veya primer mediastinal lenfoma, DLBCL disindaki her-
hangi bir malignite tanisi veya tedavisi, veya yavas seyirli
lenfoma 6yktisti. Dlinya genelinde yaklasik 230 c¢alisma
merkezi hasta alacaktir. Hasta alimi1 2013 yilinin dérdin-
cl ceyreginde baslamistir.

Anahtar kelimeler: DLBCL, ibrutinib, sagkalim

Abstract: 0209 P-262
BILATERAL PULMONER EFUZYONLA SEYREDEN
RITUKSIMAB iLE ILiSKiLi PULMONER
KRIPTOKOKKOZIS. Meltem Ayli', Semra Tuncbilek?,
Haldun Umudum?, Meral Giilhan*, Kaan Atac®, Ozlem
Beyler Kili¢!. 'Ufuk Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji
Bilim Dali, Ankara, 2Ufuk Universitesi Tiyp Fakiiltesi,
Enfeksiyon hastaliklart ve mikrobiyoloji Anabilim Dali,
Ankara, 3Ufuk Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim
Dali, Ankara, *Ufuk Universitesi Tip Fakiiltesi, Gégiis
Hastaliklart Anabilim Dali, Ankara, *Ufuk Universitesi Tip
Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Ankara

Giris: Cryptococcus neoformans Ozellikle hticresel
immun yetmezligi olan hastalarda meningoensefalit ve
akciger enfeksiyonlar: basta olmak Uzere degisik klinik
tablolar olusturabilen firsat¢i bir mantar enfeksiyonudur.
Literatiirde simdiye dek Rituksimab kullanilan tek bir
lenfoma hastasinda kriptokokal menenjit bildirilmistir.
Biz burada remisyonda follikuler lenfoma tanisi ile
idame rituksimab tedavisi alan bir hastada gelisen bir
pulmoner kriptokokkozis olgusunu irdeledik.

Olgu: Evre 4 Follukuler Lenfoma tanisi ile 6 kur
R-CHOP kemoterapisi sonucu remisyona giren 58 yasin-
daki erkek hasta Rituksimab idame tedavisinin 2. dozun-
dan 1 ay sonra yuksek ates, agiz icinde yaygin mukozit
ve nefes darlig: ile bagvurdu. Fizik muayenesinde genel
durum bozuklugu, her iki akciger bazallerinde solunum
sesleri alinmayan hastanin tetkiklerinde nétropeni, hipok-
si ve hiperkapni, pansitopeni,akciger grafisinde bilateral
plevral mayi, toraks tomografisinde multiple subplevral
nodtller, bilateral masif plevral eflizyon ve konsolidasyon
alanlar1 saptandi. Torasentez ile alinan eksuda vasfindaki
plevral mayiden yapilan hticre blogunda papanicolaou ve
musikarmin boyamalari ile 5-20 mikron capinda multiple
kriptokoklar goruldt ve lateks aglutinasyonu ile krip-
tokok antijeni saptandi. Bilateral pnémocan ile 1 hafta
boyunca plevral mayi drenaji yapilarak hastaya lipozo-
mal amfotericin B ile yliksek doz oral flukanazol tedavisi
baslandi. Tedavinin 20. glintinden sonra ve mukozitte
duizelme ile hasta oral beslenebilmeye basladi. 30. ginde
akciger grafisi normale déndi. amfotericin B kesildi. Tek
ajan flukanazol ile halen tedaviye ediliyor.

Tartigma: Cryptococcus neoformans siklikla hticresel
immun yetmezlikli, 6zellikle CD4+ lenfosit eksikligi olan
hastalarda 6nemli derecede morbidite ve mortalite kaynag:
olmaktadir. Rituksimab kullanan 356 olguluk bir seride
Infeksiyon orani %30 olarak saptanmis bu infeksiyonlarin
dagilimi: Bakteriyal infeksiyonlar: %19,Viral infeksiyonlar:
%10, Fungal infeksiyon: %1 olarak bildirilmistir. Cok az
olan mantar enfeksiyonlar i¢cinde kriptokok i¢in bir deger
bildirilmemistir Rituksimaba bagl artmis infeksiyon sikligi
T hicreleri (CD3, CD4 ve CDS8) ile iliskisiz,B cell deplesyo-
nu ve Ig M, G dizey dusuklagu ile iligkili bulunmustur.
Rituksimab ile Grade 3/4 noétropeni: %4.2 olguda ortaya
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cikmakta ve ortalama 11 glin stirmektedir.Ge¢ baslayan
noétropeni insidansi ise 130 olguluk bir seride %8 olarak
bildirilmistir.). Bu veriler 1s1ginda Rituksimab ile olusan
uzamis gec nétropeni surelerinin kriptokok enfeksiyonlari
icin risk olusturdugu dustntlebilir. Ritiksimabin hizla
artan kullanim endikasyonlar1 ile bu ve benzeri komp-
likasyonlarin da goérilme sikhigi artacaktir. Bu nedenle
Rituksimab verilen hastalarda nétropeni strelerinin ve
ozellikle ge¢ notropeni dénemlerinin gézden kacirilmamasi
ve kriptokok riskinin g6z ardi edilmemesi gereklidir.
Anahtar kelimeler: Rituksimab, Pulmoner Kriptokok

POl . < &

Sekil 1. Plevral efiizyonda mi]sikarin ile boyanmig kriptokoar

L 4 i
riptokoklar

Sekil 2. Plevral efiizyonda papanikolou ile boyanmis ki
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Sekil 3. Bilateral pulmoner efiizyon ve supplevral nodiller

Abstract: 0343 P-263
PERIKARDIYAL, PLEVRAL VE PERITONEAL TUTULUM
SAPTANAN iLK PRIMER GASTRiK MANTLE HUCRELI
LENFOMA OLGUSU. Muzaffer Keklik!, Afra Yildirim?,
Fahir Oztiirk3, Ibrahim fleri®, Mustafa Cetin!, Biilent
Eser!. !Erciyes Universitesi, Hematoloji, Kayseri, 2Erciyes
Universitesi, Radyoloji, Kayseri, 3Erciyes Universitesi,
IcHastaliklan, Kayseri

Giris ve Amagc: Primer gastrik mantle htcreli len-
foma (MHL) nadir bir gastrointestinal tGmoér tarudur.
Peritoneal karsinomatozis esliginde malin asit sik goru-
Iirken, MHL ve asit birlikteligi nadirdir. Ayn1 zamanda,
lenfomalara eslik eden perikard ve plevra tutulumuna da
az rastlanir. Bu calismada; perikardiyal, plevral ve perito-
neal tutulum saptanan bir primer gastrik MHL olgusunu,
literattirde bildirilmemis olmas: sebebiyle sunduk.

Olgu: 55 yasinda kadin hasta, son 3 aydir mevcut olan
karinda siskinlik, nefes darlig: ve dispepsi sikayeti gastro-
enteroloji bolimune basvurdu. Fizik muayenede akcigerde
solunum sesleri azalmis, karinda asit mevcuttu. Tetkikler
sonucunda anemi (hemoglobin 10,5 g/dl), sedimentasyon
yuksekligi (42 mm/h) tespit edildi. Toraks BT’de, perikar-
diyal ve bilateral plevral effizyon saptandi. Abdominal
BT’de asit ve peritoneal kalinlagsma vardi. Asit sivisinin
beyaz kure sayist 111,800/ml ve eritrosit sayist 105,000/
ml olup eksuda vasfinda idi: asit sivisi total protein 3.4
g/dl (serum 5.5 g/dl), glukoz 41 mg/dl ( serum 70 mg/
dl), LDH 730 U/I (serum 1126 U/]), trigliserid 36 mg/dl
(serum 185 mg/dl) ve albumin 2.3 g/dl (serum 3.0 g/dl).
Flow sitometride; CD5, CD19, CD20, CD22 ve FMC7 pozi-
tif iken, CD23 negatif idi. Plevral siv1 tetkikinde de beyaz
ktire 56.75 /ml ve eritrosit 87,000/ml olup eksudatifti:
plevral siv1 total protein 3.0 g/dl (serum 5.4 g/dl), glukoz
45 mg/dl (serum 80 mg/dl), LDH 980 U/l (serum 1350
U/]) ve albumin 1.9 g/dl (serum 2.8 g/dl). Flow sitometrik
analiz de asit ile benzer idi. Bakteriyel ve mikobakteriyel
kulttrler negatif olan sivilarin sitolojik tetkiki neoplastik
lenfoid htuicrelerin varligini gosterdi. Gastroskopide; mide
korpusunda buyluk ulsere lezyon saptanarak biyopsi
alindi. Sonug¢ gastrik MHL olarak geldi. FISH tetkikinde

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitab
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t(11;14) translokasyonu saptandi. Hematoloji béliimutine
devralinan hastada kemik iligi tutulumu tespit edilme-
di. Hastaya yuksek MIPI skorlu evre IIIE MHL tanis: ile
R-CHOP kemoterapisi baslandi. Fakat 3.seansta MHL
progresyonu nedeniyle olgu kaybedildi.

Tartisma: Primer gastrointestinal MHL nadir gortlir ve
cok nadir mideyi tutar. Serozal effiizyon gelismesi de top-
lam sagkalimi etkileyen énemli faktorlerdendir. Literattirde
baslangic klinik belirtisi olarak bu sekilde ticli serozal tutu-
lum olan primer gastrik MHL olgusuna rastlamadik. MHL
tedavisi maalesef tatminkar degildir ve standart protokoller
henliz yayginlasmamistir. Bu nedenle tedavi yanitsizliginin
giderilmesi icin ileri calismalara gereksinim vardir.

A
.~

L4
O P b (L2

Sekil 1. flow cytometry

S e,

Sekil 2. Histopathology

Sekil 3. Thorax and abdominal ct:
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Abstract: 0416 P-264

ALK(+) DIFFUZ BUYUK B HUCRELI LENFOMA. Savas
Volkan Kisioglu', Guven Yilmaz?, Emine Gulturk?,
Sinan Kazan!, Mustafa Erdogan!', Cumali Yalcin!,
Ersin Efetturk!, Zeynal Bozglin!, Salih Kili¢!, Abidin
Gundogdu!, Ozan Ekim!, Mehmet Aliustaoglu!. !S.B.
Dr. Liitfi Kwdar Kartal Egitim Arasturma Hastanesi, Ic
Hastaliklar klinigi, Istanbul, 2S.B. Dr. Liitfi Kirdar Kartal
Egitim Arastirma Hastanesi, Hematoloji klinigi, Istanbul

Giris: Anaplastik buytuk htcreli lenfoma ve bazi T
hucreli lenfomalarda, lenfoid htiicreler tarafindan anap-
lastik lenfoma kinaz (ALK) protein ekpresyonu gosteril-
mistir. Bunun yaninda ¢ok nadir olarak diffiz buytk
B hticreli Lenfomada (DBBHL) ALK protein sentezi gos-
terilmistir. Ancak anaplasik lenfomalardan farkli olarak
DBBHL sentezlenen tam uzunluktaki ALK proteininin,
tirozin kinaz aktivitesi yoktur ve onkojenez mekanizmasi
tam olarak anlasilamamistir. B hiicreli olmasina ragmen
bu htucreler genellikle CD20, CD30, CD79 negatif sap-
tanmakta ve CD138 gibi plazma huicre markerlar: pozitif
saptanabilmektedir. Bu olgumuzda ALK pozitif DBBHL
vakasi sunulmustur.

Olgu: Bilinen kronik hastaligi olmayan 40 yasinda
erkek hastanin,2 aydir bogazda ge¢cmeyen takilma hissi
nedeni ile, lingual tonsillerinden alinan biyopsi sonu-
cu; CD138(+), ALK-1(+), CD38 fokal (+), MUM-1 (+),
KAPPA(+), LAMBDA (-), Ki-67 INDEKSI: %60, CD3(-),
CD30(-), CD20(-), CD56(-); ALK (+) DBBHL saptand:. B
semptomlari olmayan hastanin fizik muayenesinde hepo-
tosplenomegali ve lenfadenomegali saptanmadi. ECOG 0
ve Karnofski %100’dti. Hastanin PET-CT incelemesinde;
bilateral palatin tonsil ve sol lingual tonsilde nonhomo-
jen hipermetabolik yumusak doku (SUD Maks:5.09), sag
servikalde milimetrik hafif dtizeyde artmis (SUD- Maks:3)
FDG-F18 tutulumu saptandi, bunun disinda tutulum
saptanmadi. Hastaya CHOP protokolti baslandi ve hasta
poliklinik takibine alindi.4 ktir CHOP tedavisi sonrasinda
CR olan hastanin takip ve tedavisine devam ediliyor.

Sonuc: ALK(+)ligi DBBBL’de, T htucreli lenfomalarda
oldugu gibi iyi prognozla iliskili degil, aksine kotti prog-
nozla iligkilidir. Bunun nedenlerinden biride bu olgularin
CD20(-) olmas1 nedeni ile, bugun DBBHL tedavisinde ktir
sansini %80 oraninda arttirmakta olan rittiksimab teda-
visinin verilememesidir. Bu nedenle nadir gérilmesine
ragmen taninin dogru konulmas:i ve erken dénemde teda-
vi uygulanmasi prognozu olumlu yonde etkileyecektir.
Anahtar kelimeler: Anaplastik Lenfoma Kinaz, B huicreli
Lenfoma, Prognoz

Abstract: 0259 P-265
EBV POZITiF KALPTUTULUMLU PERIFERAL
T-HUCRELI LENFOMA-SINIFLANDIRILAMAYAN
(PTHL-S). Esra Terzi Demirsoy!, Elif Birtas Atesoglu!,
Pinar Tarkun!, Ayfer Gediik!, Ibrahim Oner Dogan?,
Abdullah Hacihanefioglu'. !Kocaeli Universitesi
Ty Fakltiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Kocaeli, 2fstanbul
Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali,
Istanbul

Amag: Periferal T-Hucreli Lenfoma-
siniflandirilamayan(PTHL-S), bati tilkelerinde PTHL yak-
lasik yarisini olusturur.EBV pozitifligi PTHL-S vakalarin
%25-58 saptanmistir. Biz agresif seyir gdsteren EBV
pozitif kalp tutulumu olan bir vaka sunduk. Olgu: 28
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yasinda kadin hasta halsizlik, kilo kaybi,gece terlemesi,
karin cilt alt1 bolgesinde sislik sikayetleri ile basvurdu.
Fizik muayenede karin 6n —yan yuzde yaklasik 2x2 cm
capinda 2-3 adet yumusak doku Kkitleleri tespit edildi.
Periferik lenf bezi muayenesi sag servikal 1,5x1 cm lenf
bezi buiytimesi saptandi.Tam kan sayimi ve LDH 5 kat
artis1 disinda diger laboratuar testleri normaldi.EBV
VCA IGM negatif, EBV VCA IGG pozitif bulundu. Cilt
alti yumusak doku kitle biopsi sonucunda CD2; CDS3;
CD8 pozitif PTHL-S tanisi konuldu. PET/CT boyun,
mediyastinal,karin ici en bluytugu 46x50x78 mm malign
FDG tutulumu gosteren cok sayida lenf bezi btiytimeleri
ve sag atriumda v.cava superiora uzanimi olan en genis
capt 38x45 mm kitle;karin bolgesinde cilt alt1 dokuda
artmis FDG tutulumlari saptandi. Ki biopsisinde len-
foma tutulumu saptandi. Hasta evre 4B PTHL-S tanisi
aldi. IPI skoru 3 bulundu. Hastaya CHOEP kemote-
rapisi baslandi. 4 kiir CHOEP sonras1 PET/CT kardi-
yak kitle boyut ve metabolizmasinda minimal azalma
izlendi(38x45 mm—29x41mm, suvmax 22,7—16,3)sag
eksternal iliak lenf bezinin boyut ve metabolizma artis1
disinda, diger lenf bezlerinin metabolizmalar1 kayboldu.
Refrakter hastalik kabul edilen hastaya ESHAP kurtarma
tedavisi baslandi. 1. ktir ESHAP sonrasi hastada nefes
darhig1, goglis agrisi, carpinti sikayeti baslandi. Cekilen
Ekokardiyografide sag atrium i¢indeki kitle boyutunda
artis, EF:%35 saptandi. Kitle boyutunda artis, EF de
azalma saptanmasi Uzerine hastaya sag atrium kitle
rezeksiyonu yapildi. Mikroskopik incelemede kitlesel
lezyonda diffiz neoplastik infiltrasyon goézlendi. CD2 ve
CD8 kuvvetli pozitif. Perforin, Granzym B, CD56, CDS5,
CD123 ve CD30 negatif bulundu. EBV mRNA probu
kullanilarak yapilan Kromojenik in situ hibridizasyon
calismasinda EBER neoplastik hticre ntukleuslarinda
yaygin ve kuvvetli pozitif reaksiyon alindi. Bu 6zellik
neoplastik T hticre populasyonunda EBV genomunun
varligini isaret etmektedir. Histolojik tani periferal T
hticreli Lenfoma Sitotoksik Htuicre FenotipliEBV (+) T
Hucreli Lenfoproliferatif Hastalik)konuldu. Hastaya ikinci
bir kurtama tedavisi sonrasi Otolog KIT planlandi.
Tartisma: PTHL-S vakalarin buytk bir cogunlugu
CD4(+) fenotipindedir. CD8(+) fenotip daha koéta klinik
gidisle iligkilidir. EBV pozitifligi kullanilan teknige
gore degismekle beraber PTHL-S yaklasik olarak %40
civarindadir ve kotu klinik gidisle iligkilidir. EBV
pozitifligi PTHL-S lenfoma hticrelerinden ziyade cevredeki
B hucrelerinde gorultir. Sundugumuz vakada lenfoma
hticrelerininde EBV saptandi. 2008 WHO siniflamasinda
yeni yer bulan cocukluk caginda EBV iligkili T hucreli
hastalik cografi bélgeyle yakin iligkilidir. Yeni tanimlanan
hastalik grubu oldugu i¢in klinik 6zellikleri ve tedavisi
hakkinda bilgiler sinirhidir.
Anahtar kelimeler: EBV, Kalp, PTHL-S
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Abstract: 0455 P-266
MASIF PLEVREAL EFUZYON ILE PREZENTE OLAN
VE OKULOMOTOR SiNiR FELCi GELISEN PRIMER
ADRENAL LENFOMA OLGUSU. Abdulkadir Basttirk!,
Sema Akinci?, Tuba Hacibekiroglu®, Tekin Guney?,
Imdat Dilek?, Sevil Fisekci'!, Deniz Karasoy!, Mustafa
Can!, Samil Ecirli'. 'Konya Egitim Arastirma Hastanesi,
I¢ Hastaliklan Klinigi, Konya, ?Ankara Atatiirk Egitim
Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Ankara, *Edirne
Devlet Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Edirne

Giris: Primer adrenal lenfoma Diffiiz btiytik B hticreli
lenfomanin nadir bir alt tipi olup genellikle agresif seyirli-
dir. Masif plevral eflizyon ile prezente olup primer adrenal
lenfoma tanisi1 koydugumuz ve takiplerinde okulomotor
sinir felci gelisen vakamizi sunuyoruz.

Vaka: Elli yasinda erkek hasta 15 glindur olan bel agri-
s1, nefes darligi, kilo kaybi sikayetleri ile klinigimize bas-
vurdu. 2 hafta énce bel agrisinin bagladig, yatarken nefes
darlig oldugu, 2 hafta icerisinde 10 kg zayifladig1 6grenil-
di. Fizik muayenesinde; genel durumu orta, TA: 130/80
mm/Hg, nabiz: 116/dk, ates: 36.2°C idi. Sol akciger orta-
alt zonda solunum sesleri duyulmuyordu. Sol hipokondri-
umda, sol lomber bélge ve epigastriuma uzanan sinirlar
net olmayan ele gelen kitle mevcuttu. Laboratuar bulgula-
rinda Hb: 11.9 g/dl, WBC: 6.9x10°/L, PLT: 89x10°/L, Ca:
16.1 mg/dl, LDH: 1518 U/L, diger biyokimyasal paramet-
reler normaldi. Cekilen akciger grafisinde bilateral plevral
efizyonu mevcuttu (Sekil 1). Bilgisayarli tomografide;
retroperitoneal alanda solda 135, sagda 82 mm kalinliga
ulasan surrenal diizeyden baslayan solda bobregi, mideyi
ve vaskuler yapilar: iten dev kitle lezyonlar1 mevcuttu (40
HU). Lezyon vaskuler yapilari sarmakta olup, aort bifur-
kasyosuna kadar devam etmekteydi. Hastanin oksijen
saturasyonu oksijensiz %70’e kadar diismekteydi. Oksijen
destegi verildi. Plevral eflizyon drenaji i¢in déntstmla
olarak 4 kez katater takilarak, toplamda 20 It siv1 drene
edildi. Plevral siv1 6rneklemelerinde maligniteyi, tiberku-
lozu dustinduiren bulgular saptanmadi. Kalsiyum degerleri
zolendronik asit sonrasi normal sinirlara geriledi. Adrenal
kitleden yapilan Tru-Cut biyopsi sonucu Diffiiz Blyuk B
Htcreli Lenfoma olarak raporlandi. Kemik iligi aspirasyo-
nundan tutulum izlenmedi. R-CHOP tedavisi baslandiktan
sonra birka¢ glin icerisinde kataterinden gelen sivi azaldi.
Akciger grafisinde eflizyon kayboldu. Oksijen saturasyo-
nu %95’ cikti. Tedavinin 7. gininde katater cekilerek
taburcu edildi. 4 kiar kemoterapi sonras: kontrol tomog-
rafilerinde parsiyel cevap elde edildigi goruldia. Ancak 5.
Kur sonrasinda sol gozde ¢ift gorme ve giderek artan goz
kapagini acamama sikayeti ile hasta tetkik edildi. Fizik
muayenede hasta sol goz kapagini acamiyordu ve solda
151k refleksi alinamiyordu (Sekil 2 ve Sekil 3). Beyin MR’da
okulomotor sinirde kalinlagsma saptandi. BOS’un sitolojik
incelemesinde tutulumla iligkili olabilecek stipheli htic-
reler izlendi. Batin tomografisi tekrarlandiginda adrenal
kitlede progresyon saptandi. Ayni dénemde nefes darhig:
tekrar gelisti ve progresif olarak artti. Akciger grafisinde
plevral efizyonun tekrar gelistigi gbzlendi. Hasta yatirila-
rak plevral katater takildi. Yiksek doz kemoterapi sonrasi
otolog KIiT ve intratekal tedavi planlandi.

Sonug: Primer Adrenal Lenfoma ¢ok nadir bir lenfo-
ma tipidir. Oldukgca agresif seyirli olup masif plevral eftiz-
yon ile prezente olabilir ve santral sinir sistemi tutulumu
gorulebilir.

Anahtar kelimeler: primer adrenal lenfoma, okulomotor sinir
tutulumu, masif plevral efiizyon

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
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Sekil 1. solda masif plevral efiizyon

Sekil 2. Isik refleksi negatif

Sekil 3. Pitozis

Abstract: 0291 P-267
CILT TUTULUMUNUN ESLiK ETTiGi DiSSEMINE VE
AGRESIV SEYIRLI EKSTRANODAL NK/T HUCRELI
LENFOMA: OLGU SUNUMU. Hasan Miicahit Ozbas!,
Sule Yiizbasioglu!, Nilay Ermantas!, Umit Cobanoglu?,
Iftihar Koksal’, Mehmet Sénmez!. 'Karadeniz Teknik
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Trabzon,
2Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji
Anabilim Dali, Trabzon, 3Karadeniz Teknik Universitesi Tip
Fakitiltesi, Enfeksiyon Hastaliklart Anabilim Dali, ,Trabzon

Giris: NK htcrelerinden koken alan ve nadir bir
lenfoma tipi olan ekstranodal NK/T htucreli lenfoma-
lar siklikla Cin, Japonya, Kore, Gliney Asya ve Guney

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

Amerika izlenmektedir. Nnazal tip ve agresif NK huicreli
16semi olarak iki sinifa ayrilan bu lenfoma ttrtinde CD2,
CD7, CD56, perforin, granzim-B ve TIA-1 ylizey antijen-
leri saptanirken, CD 3 ise diger T hucreli lenfomalardan
farkli olarak sitoplazmada bulunmaktadir. EBV iligkili
olup, siklikla burun, nazofarenks, paranazal sinusler,
tonsil, Waldeyer halkas1 ve orofarenks’de gelismektedir.
fleri evrelerde cild, tiikriik bezi, testis ve gastrointestinal
sistem tutulumu gelismekle birlikte hastalik birincil ola-
rak bu bolgelerden de kaynaklanabilmektedir. Nadiren
fulminan olarak yaygin sistemik tutulum, kemik iligi ve
periferik kan bulgulariyla karsimiza ¢ikabilmektedir.. Bu
olgu sunumuna cilt bulgulariyla klinige basvuran disse-
mine ve agresif seyirli ekstranodal NK/T hticreli lenfoma
olgusu tartisildi.

Olgu Sunumu: 2 aydir aralikli olarak devam eden
ates, oksuruk sikayeti ile degisik tedaviler kullanan 39
yasinda erkek hasta, ciltte dokunti, kilo kaybi, gece
terlemesi, ates, Oksuruk, nefes darligi sikayetiyle bas-
vuruyor. Fizik muayenede cilt-mukozalar ikterik gorii-
numde olup, tim viicudunda yaygin yer yer squamoz,
llsere lezyonlar ve bilateral akciger bazallerinde raller
mevcuttu. Hastanin Hgb: 11.2 gr/dl, Lokosit: 5700/
mm?, Trombosit: 49.000/mm?3, ALT:898 U/L AST:1185
U/L LDH:2348 U/L, total bilirubin:13 direkt bilirubin: 8
mg/dl idi. Hastanin alinan cilt biopsinin patolojik deger-
lendirmesi NK/T-htucreli lenfoma ile uyumlu bulundu
(Sekil 1-2). Bilgisayarli tomografi (BT) incelemesinde her
iki bobrek parankim tutulumu haricinde patolojik bulgu
saptanmayan hastanin pozitron emisyon tomografisin-
de (PET-CT) yaygin tutulum mevcuttu (Sekil 3). Mevcut
bulgulariyla NK/T-htcreli lenfoma tanisit konulup tedavi
baslanan hastanin klinik bulgular: diizelmeye baslamasi-
na ragmen, ginler icinde tekrar kotulesti ve exitus oldu.
Bu vaka dolayisiyla agresif seyir gosteren NK/T-htcreli
lenfomalarin farkh klinik bulgularla ortaya cikabilecegi,
dolayisiyla tanisal tetkiklerdeki gecikmelerin mortaliteyi
artirabilecegi kanaatine varildi.

Anahtar kelimeler: NK/T Hucreli Lenfoma, Cilt Tutulumu

--I e

Sekil1. Dermiste yer alan yer yer epidermise uzanim gdsteren atipik lenfoid
inflitrasyon
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Sekil 3. PET-CT

Abstract: 0644 P-268
DALAK RUPTURU VE HEMAFAGOSITIK SENDROMLA
SEYREDEN PRIMER DALAK DiFFUZ BUYUK B HUCRELI
LENFOMASI. Ali Gokyer!, Mehmet Baysal'!, Mehmet
Sevki Uyanik?, Elif Guilsim Umit?, Ebru Tastekin?,
Ahmet Muzaffer Demir?. 'Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi,
I¢ Hastaliklan Anabilim Dali, Edirne, 2Trakya Universitesi Tip
Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Edirne, *Trakya Universitesi
Twp Fakltiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Edirne

Giris: Primer dalak lenfomas: (PDL) tim non hodg-
kin lenfoma alt tiplerinin nadir gértlen bir formu olup
yaklasik olarak %1’inden daha azini olusturmaktadir. En
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sik olarak diffiiz buiytik B hticreli lenfoma (DBBHL) alt
tipinde gértlmektedir. PDL’sinin seyrinde spontan dalak
ruptirt ve hemafagositik sendrom (HFS) gibi iki antite
eslik edebilir. HFS aktive makrofajlarin eritrosit ve trom-
bositleri fagosite etmesiyle karakterize bir antitedir. HFS
hematolojik malignitelerden en ¢ok lenfomalarla birlikte
gozlenir. Hemofagositik sendrom hepatosplenomegali ve
laboratuar olarakta hipertrigliseridemi, sitopeniler, ferri-
tin yuksekligi ile seyretmektedir. Sundugumuz bu vaka
ile birlikte dalak tutulumu ile seyreden DBBHL’1 olguda
ortaya c¢ikan HFSu ortaya koymay1 amacladik.

Olgu: Bilinen kronik bir hastalik 6yktisti bulunma-
yan 46 yasinda kadin hasta 40 glin éncesinde baslayan
halsizlik ve titremeyle yukselen ates yuksekligi yakin-
mastyla hastanemize basvurdu. Fizik muayenesinde
ates yuksekligi, kot altinda 2 cm ele gelen hepatomegali
ve mitral odakta saptanan 1/6 sistoik tftrtim disinda
herhangi bir patoloji saptanmadi. Laboratuvar tetkikle-
rinde WBC: 5490 103/ulL, nétrofil: 3430 103/uL, Hb:
9.1 g/dl ve plt: 225.000 103/uL, Biyokimyasal incele-
melerinde CRP 38.1 mg/dl, sedimentasyon 130 mm,
LDH: 1347 U/L, ALT: 226 U/L, AST: 564 U/L olarak
saptandi. Kan ve idrar kulttirinde tireme olmadi. Wright
ve Rose Bengal testleri negatif olarak saptandi. Ampirik
antibiyoterapi baslanan ve sonrasinda da antifungal
tedavi eklenen hastanin yapilan bu tedavilere ragmen
ates yanitinin alinamamasi Uizerine hastaya kemik iligi
aspirasyonu ve biyopsisi uygulandi. Kemik iligi aspi-
rasyonunda stimule olmus makrofajlarin ¢esitli hema-
tolojik hticreleri o6zellikle eritroistler ve trombositleri
fagosite ettigi izlendi, beraberinde hipertrigliseridemisi
ve ferritin ytiksekligi olan hastaya HFS tanisiyla 0,8 mg/
kg’dan metil-prednizolon tedavisi baslandi. Takiplerinde
hizli bir splenomegalisi ve asidi gelisen hastadan asit
ornegi alindi. Asit incelemesi hemorajik olarak saptanan
hastaya BT anjiografi islemi uygulandi. BT anjiografide
dalak rtptird ile uyumlu gérinim saptanmasi Ulizerine
splenektomi islemi uygulanan hastanin splenektomi
materyalinin patolojik incelmesinde fibrotik septasyon-
lar bulunan, noétrofil 16kositden zengin kucuk orta len-
fositlerden olusan difftiz lenfoma infiltrasyonu izlendi.
Immunhistokimyasal incelemede CD5 ile kuvvetli pozi-
tif, CD 20 zayif pozitif, Bcl-6 negatif, EBV negatif, Ki-67
%90-95 pozitif olarak saptandi. Primer diffiz buyuk
htucreli dalak lenfomasi tanisi konulan hasta operasyon-
dan sonra yogun bakimdaki takipleri esnasinda acineto-
bacter sepsisi nedeniyle kaybedildi.

Sekil 1. CD 5 Pozitfigi
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Sekil 2. CD20 Pozitifligi
Tartisma: Hemofagositik sendrom 6zellkle hematolo-

jik malignitelerle daha sik oranda gozitikse de literattirde

PDL ile birlikteligi yalnizca tek bir vakada bildirilmistir.

Oldukca az goérulen bu iki tablonun ayni klinik cerce-

vede izlenmesinin 6nemle altinin cizilmesi gerektigini

dustunmekteyiz.

Anahtar kelimeler: primer dalak lenfomasi, dalak raptard,

hemofagositik sendrom

Abstract: 0593 P-269
PAPILLER TiROID KANSERIi VE ES ZAMANLI ERKEN
EVRE FOLLIKULER LENFOMA TANISI ALAN BiR VAKA
SUNUMU. Ekin Kircali!, Kursat Goksoy?, Pinar Atacal,
Erden Atilla', Kubilay Cinar®, Sinem Civriz Bozdag'.
!Ankara Universitesi Tip Faktiltesi, Hematoloji Bilim Dali,
Ankara, 2Ankara Universitesi, Tip Faktiltesi, Kulak Burun
Bogaz Anabilim Dali, Ankara, *Ankara Universitesi, Tip
Fakiiltesi, Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Tiroid kanserleri endokrin sistemin en sik
gorulen kanserleri olup papiller tiroid kanseri en sik
gorulen alt tiptir. Papiller tiroid kanseri ile es zamanl
tiroid lenfomasi literatiirde vaka sunumlar: seklinde olsa
da, bizim vakamizda oldugu gibi papiller tiroid kanseri ile
opere edilirken insidental olarak follikiiler lenfoma tanisi
alan hasta gozlenmemistir.

Olgu: 33 yasinda erkek hasta 2-3 aydir devam eden
boyun sol yaninda agrisiz sislik yakinmas: ile basvurdu.
Fizik muayenede sol anterior servikal zincirde 5,5x 3 cm
capinda, hareketli, sert kitle mevcuttu. Hasta tan1 aninda
otiroiddi, otoimmun tiroid antikorlar1 negatif bulundu.
Boyun ultrasonunda boyunda sol servikal zincirde 42x 21
mm kistik ve 30x 18 mm boyutlu kistik-solid alanlar ice-
ren iki lezyon tespit edildi. Lezyonlarin ilkinden alinan ince
igne biopsisinde papiller tiroid ca stphesi tizerine alinan
kalin igne biyopsisiyle papiller tiroid Ca tanisi konfirme
edildi ve hastaya total tiroidektomi ile boyun diseksiyonu
yapildi. Patolojide kapstil invazyonu, 2/9 metastatik lenf
nodu saptandi, diseke edilen lend nodlarindan biri ise fol-
liktiler lenfoma grade I olarak rapor edildi. Hastanin tam
kan, biokimya,sedimentasyon,CRP ve tiroglobulin degerle-
ri normal sinirlarda idi. Evreleme amaci ile cekilen boyun
ve torakoabdominal tomografilerinde karaciger segment
I'de inferior vena kavaya bas1 yapan, 46x 34 mm o6l¢tilen
dansitesi yuksek hipodens olusum izlendi.Kemik iligi
biyopsisinde lenfoma infiltrasyonu saptanmadi. Hastaya
PET/CT degerlendirmesi yapildi Nazofarenks arka duva-
rinda (SUVmax: 10.5) ve sag dis kulak yolunda (SUVmax:
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6.6) bolgesel metabolizma artislar: disinda artis izlenmedi.
Gastroenteroloji klinigi ile de konstilte edilen hastaya c¢ek-
lien dinamik karaciger tomografisinde vena cavaya basi
yapan lezyon hemanjiyom olarak rapor edildi. Evre IA
foliktiler lenfomayla eszamanli papiller tiroid karsinomu
tanisi konuldu. Hastaya oncelikle folliktiler lenfoma nede-
ni ile radyoterapi ardindan papiller tiroid kanseri nedeni
ile radyoaktif iyot tedavisi planlandi.

Tartisma: Rehberlere bakildiginda, folliktiler lenfo-
ma tanili hastalarda PET/ CT sadece transformasyon
6ngoérilen hastalar icin 6nerilse de es zamanl iki primer
malignitesi olan bizim vakamizda tani aninda kullanim
evreleme ve tedavi plani agisindan yol gosterici olmustur.
PET /CT ve dinamik karaciger tomografisi yardimiyla
bas1 yapan kitlenin hemanjiom oldugunun gosterilmesi
erken evre folliktler lenfoma tanisi alan hastaya radyote-
rapi ile kGir sans1 vermistir.

Anahtar kelimeler: Follikuler lenfoma, Papiller tiroid kanseri

Abstract: 0530 P-270
COKLU ORGAN TUTULUMU iLE SEYREDEN MARJINAL
ZON LENFOMALI BiR OLGU. Seda Kutlug Agackiran',
Funda Pepedil Tanrikulu?, Isik Kaygusuz Atagiinduz?,
Ali Eser?, Osman Kara? Toluy Ozgiimiis?, Aslihan
Sezgin?, Tayfur Toptas?, Ayse Tulin Firatli Tuglular?,
Stiheyla Bozkurt®, Gokce Askan®. ‘Marmara Universitesi
Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklan Anabilim Dali, Istanbul,
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklar
Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Istanbul, *Marmara
Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Istanbul

Ekstranodal marjinal zon lenfoma (ENMZL), bir diger
adi ile mukoza iligkili lenfoid doku (MALT) tipinde marjinal
zon lenfoma duistik dereceli ve yavas seyirli bir lenfomadir.
En sik midede gorulir, diger ekstranodal alanlarin tutu-
lumu son derece nadirdir. Literattirde bildirilmis ttkrik
bezleri, konjuktiva, tiroid, akciger, orbita, meme, bobrek,
deri, karaciger, uterus ve prostat tutulumu olan vakalar
vardir. Bu bildiride primer prostat tutulumu ile baslayip,
ozofagus, akciger, safra kesesi ve karacigerde tutulum
gosteren ENMZL’1 bir olgunun sunumu amaclanmistir.

Olgu: 52 yasinda erkek hasta, 2010 yilinda idrar yap-
mada gugclik sikayetiyle basvurusunda PSA yuksekligi
saptanmig. Transuretral rezeksiyon yapilmis ve patoloji
sonucu marjinal zon lenfoma ile uyumlu bulunmus. B
semptomlar: olmayan hastanin tomografilerinde prostat
ile sinirli Evre IE hastaligi oldugu gortilmus ve radyoterapi
uygulanmus. Izleminde Mart 2012’de gastrointestinal sis-
tem kanamasi sonrasinda yapilan endoskopide 6zofagus
alt ucta submukozal kitle tespit edilmis. Ince igne aspiras-
yon biyopsi sonucu matur kugtik hiicreli lenfoid neoplazi
olarak rapor edilmis. Bu tarihte merkezimize basvuran
hastanin toraks tomografisinde sol akcigerde 15x12 mm
spikiile konturlu kitle tespit edildi. ince igne aspirasyon
sonucu matur ktictik B hiicreli lenfoid neoplazi ile uyum-
lu bulundu. Batin tomografisinde karacigerde 76x60x74
mm safra kesesi limenine uzamim gosteren lezyon ve
portal hilusta 20 mm lenfadenopati gortildii. Hastaya
karaciger segmentektomi+kolesistektomi+hilar ve c¢olyak
lenf nodu eksizyonu yapildi. Cerrahi sonrasi patoloji
sonucu safra kesesi, karaciger,colyak ve hiler lenf nodla-
rinda marjinal zon lenfoma tutulumu olarak rapor edildi.
Kemik iligi biyopsisinde tutulum tespit edilmedi. Hastaya
R-CHOP (Rituksimab, siklofosfamid, vinkristin, adriamisin
ve prednizolon) kemoterapi protokolti baslandi. i1k ti¢ kiir
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kemoterapisi tamamlanmis olan hastanin tedavisi ve taki-
bi halen poliklinigimizde devam etmektedir.

¥

Sekil 2. Marjinal Zon Lenfomanin Safra Kesesi Tutulumu (hematoksilen eozin 4X)

Dinamik Trifazik Batin Tomografisi

Sekil 3. Iv kontrastli dinamik trifazik batin tomografisinde karaciger segment 4B’de
76x60x74 mm’lik hipovaskiler,safra kesesi limenine nodiiler invazyon gésteren lezyon

Sonug¢: ENMZL, mide disindaki ekstranodal alanlarda
oldukca nadir gorultir. Bu olgudaki gibi prostat tutulumu
ile klinige gelen hastalar literatiirde az sayida vaka sunu-
mu olarak mevcuttur. Ote yandan, ENMZLnin genellikle
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koken aldig1 dokuyla sinirh kalma 6zelligi vardir ve ¢ogun-
lukla lokal tedaviler ile kontrol altina alinabilir. Vakamizda
prostat tutulumu ile baslayan hastalik, tedaviye ragmen
coklu organ tutulumu ile ntuks etmistir ve bugtinkt bil-
gilerimiz dahilinde coklu organ tutulumlan ile seyreden
ENMZL literattirde son derece nadir bildirilmigtir.

Anahtar kelimeler: marjinal zon lenfoma, prostat, safra kesesi

Abstract: 0122 P-271
MARJINAL ZON LENFOMA SEYRINDE GELISEN
KAPOSi SARKOMU. Mchmet Baysal!, Mehmet Sevki
Uyanik?, Muhammet Maden?, Nuray Can?® Gulstim
Emel Pamuk?® !Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Edirne, ?Trakya Universitesi
Ty Fakliltesi, Hematoloji Bilim Dali, Edirne, Trakya
Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Bilim Dali, Edirne

Giris: Splenik marjinal zon nadir goértilen diistik dere-
celi bir non-Hodgkin Lenfoma alt tipidir. Kaposi sarkomu
genellikle cilt ve mtikéz membranlar: tutan multiple vas-
kuler nodullerden olusan mutilsentrik dtistk dereceli bir
neoplazm olup siklikla immunsuprese hastalarda gorul-
mektedir. Kaposi sarkomunun etyolojisinde viral ajanlar
ve lenfoproliferatif hastaliklarin yaninda immunsupresif
tedavilerle Kaposi sarkomu alevlenmesi, reaktivasyonu ve
ortaya cikisi bildirilmistir.

Olgu: 69 yasinda erkek hasta halsizlik istahsiz-
ik karinda siskinlik yakinmasiyla tarafimiza basvurdu.
Fizik muayenesinde tim lenf nodu bélgelerinde agrisiz
en buytgu yaklasik 3 cm capinda lenf nodlarn kot kav-
sini yaklasik olarak 10 cm asan bir splenomegali ve
2-3 cm civarinda bir hepatomegali saptand: saptandi.
Tam kan sayiminda notrofilik lokositoz ve normositer
anemi saptandi. Biyokimyasal anormallik saptanmadi.
HbsAg + (HBV DNA <20 IU), anti HCV ve anti HIV nega-
tif olarak saptandi. Yapilan gértunttlemelerinde multip-
le aksiler, mediastinal, hiler, paraaortik, aortakaval ve
inguinal lenf nodlarinda buytime ve dalak boyutu 27
cm olarak saptananhastanin kemik iligi biyopsisinde
noduler intersitisyel ve intrasinuzoidal atipik lenf nodu
infiltrasyonu saptandi. Immiinohistokimyasal incelemede
CD3,CD5,CD10,CD11¢,CD23 ile negatif boyanma sap-
tandi. Kemik iligi aspirasyonunda %46 oraninda atipik
lenfositler gozlendi. Splenik Marjinal Zone Lenfoma tani-
st konulup Ann-arbor evresi IVS, IPI skoru 3 saptanan
hastaya R-CHOP (x6) kemoterapisi planlandi. Kemoterapi
oncesinde lamivudin 100 mg baslandi. Tan1 anindan 18 ay
sonrasinda yapilan kemik iligi biyopsisininde CD20 pozi-
tifligi gosteren atipik yerlesimli neoplastik lenfosit infilt-
rasyonunun devam etmesi ve gorutiilemelerinde lenfoma
tutlumlarinin devam etmesi Utzerine 2. basamak tedavi
olarak 5 kurs RFC uygulandi. 2. Basamak tedavi sonrasin-
da parsiyel yanith olarak degerlendirilen hastanin tedavi-
siz izlenmesine karar veirldi. {lk tam1 anindan yaklasik 30
ay sonrasinda tarafimiza basvuran hastanin yapilan fiziki
muayenesinde bilateral alt ekstemitede 6dem, morumsu
multiple sert bazilar tlsere, digerleri paptller lezyonlarin
saptanmasi1 Uzerine lezyonlardan biyopsi yapildi.Yapilan
punch biyopsisi immunohistokimyasal incelemesi neti-
cesinde CD 34,aktin ve Faktor 8 tiimorde pozitif olarak
izlendi. Hastaya Kaposi sarkomu tanis1 konuldu.

Tartisma: Kaposi Sarkomu’nun etyolojisinde immun-
supresif tedavilerin 6n planda oldugu yadsinamaz bir
gercektir. Ozellikle de hematolojik malignitlerin tedavisin-
de yaygin bir sekilde kullanilan CD 20’nin monokolonal
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simerik antikoru Rituksimab tedavisi sonrasi1 KS gelis-
miyle ilgili, literattirde yaptigimiz genis arastirma sonu-
cunda birka¢ adet Rituksimab kullanimi sonrasinda
ortaya cikan KS saptadik. Her iki antite de immunsup-
rese hastalarda sik olarak gértilmesine ragmen ayni has-
tada ozellikle lenfoma tedavisi sonrasinda prezente olan
Kaposi sarkomu vakasi ortaya koymay: amacladik.
Anahtar kelimeler: Kaposi Sarkomu, marjinal zon lenfoma,
rituksimab

ol |
e S : y
Sekil 1. Kismen catisi korunmus lenf nodunda marjinal zonlarda genislemeye neden olan
interfolikiler yayiim gosteren neoplastik lenfoid gelisim. (1a; HEX 100). Kemik iliginde
paratrabekiler neoplastik lenfoid nodiil ve yakindan gériinimil (sag dist kigtik resim)
(1b; HEX100), lenf nodunda ($ekil 1¢; immunoperoksidazX100) ve kemik iliginde
intrasinuzoidal yayilan atipik lenfoistlerde CD20 pozitifligi (1d; immiinoperoksidaz X100)

Sekil 2. Sa§ bacak cildinden génderilen punch biyopsi 6rneginde, dermiste yerlesen
fasikiler paternde igisi hiicre demetleri ve bu demetler arasinda yariklar olugturan
(Sekil 2a-b), bazilarinda sitoplazmik Iimenler ve bu liimenler igerisinde diastaz
rezistan PAS pozitifligi gosteren hyalen globiiller (Sekil 2¢) segilen neoplastik
endotelyal proliferasyon izlenmistir. Neoplastik hiicrelerde; SMA (Sekil 2d), CD34, F8
ile immunoreaksiyon gériilmiistir, Ki-67 proliferasyon indeksi %30 tespit edilmistir.
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Abstract: 0338 p-272
HODGKIN LENFOMADA NADIR BiR PREZENTASYON:
HIDRONEFROZ VE URETERDE KIiTLE. Giiven Cetin’,
Irem Yenidogan?, Shute Dae?®, Tuba Ozkan®, Rabia
Sevda Celik®, Bahadir Ceylan*. ‘Bezmialem Vakif
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Anabilim Dals,
Istanbul, 2Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi,
Istanbul, *Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul, *Medipol Universitesi
Ty Fakiiltesi, Enfeksiyon Hastaliklart Anabilim Dali,
Istanbul

Hodgkin Lenfoma malign Reed Stenberg ve Hodgkin
hucreleri ve uygun selluler yap: ile karekterize lenfoid
dokunun malignitesidir ve uriner sistem infiltrasyonu
gosteren hastaliklar arasinda oldukca nadir gortlmek-
tedir. Ayrici tanmida benzer bulgular ile seyreden diger
urotelyal maligniteler ve Uriner ttberktiloz (Tbc) olmasi
nedeniyle tani gecikebilmektedir. Burada hidronefroz ve
ureterde Kkitle ile prezente olan Hodgkin lenfoma vakasi
sunulmaktadir.

54 yasinda kadin hasta 3 haftadan beri devam eden
ates sikayeti ile klinigimize basvurdu. Fizik muayenede
vicut 1s1sinin 39°C olmasi ve inguinal bélgede ele gelen 2-3
cm capinda agrisiz ve lastik kivaminda lenfadenomegaliler
disinda patoloji yoktu. Viicut 1sis1 glinde 2-3 defa 39-40°C
diizeyine yukselip 2-3 saat bu dlizeyde kaldiktan sonra
tamamen normal diizeylere dontiyordu. Laboratuar incele-
mede l6kosit sayis1 9.90 *10°3/ ul, CRP: 14,2 mg/dl, ESH:
115 mm/sa, brusella ttip agltitinasyonu, VDRL ve ELISA
ile anti-HIV negatif bulundu. Akciger grafisi ve batin pelvis
ultrasonografisi normaldi. Transtorasik ekokardiyografide
vejetasyon gortulmedi. Toraks bilgisayarli tomografisi (BT)
normaldi. Abdominal BT’de paraaortokaval, inguinal ve sol
iliak multipl lenfoadenomegali ile evre-4 sol hidrotiretero-
nefroz izlendi. BT trografide sol hidronefroz ve sol Ureter
duvari proksimal 1/3 kesimden itibaren distale dogru
multisegmenter duvar kalinlagsmasi ve yer yer limen icine
uzamm gosteren ve limende daralmaya neden olan polipo-
id kitle gértiintimleri izlendi. Mesanenin sol posterior duvari
rijit olmasina ragmen belirgin bir kitle duvar kalinlagmasi
gozlenmedi (Sekil 1). Bu bolgedeki rijidite karsinom tutulu-
muna neden olan TCC ve triner TBC i¢in anlamli bulundu.
Ancak sol Ureter sitoloji ve firca biyopsi 6rneginde malignite
lehine bulgu yoktu. Hastanin inguinal lenf gangliyonla-
rindan biri cerrahi olarak cikarildi. Patolojik incelemede
reaktif hiperplazi oldugu gorildu. Evre- 4 hidronefrozu olan
hastaya sol double j stent yerlestirilerek ampirik olarak
izoniazid, rifampisin, pirazinamid ve etambutolden olusan
antitiiberktiloz tedavi basglandi. U¢ giin tst tste alnan
idrarda ttiberktiloz PCR ve aside rezistan boyama sonuglari
negatif bulundu ve tiiberktiloz basili tiremedi. Iki aylik anti-
tiberktiloz tedavi sirasinda hastada ates yaniti alinmadi ve
her iki aksiller 2-3 cm ¢apinda lastik kivaminda lenfade-
nomegaliler ortaya ¢ikti. Aksiller lenf gangliyonu biyopsisi
noduler sklerozan, klasik tipte Hodgkin Lenfoma olarak
sonuclandi. Evre-4B Hodgkin lenfoma olan hastaya ABVD
(adriamisin, bleomisin, vinblastin, dakarbazin) kemoterapi
protokolti baslanarak takibe alindi.

Burada Hodgkin Lenfomanin literatiirde esine ender
rastlanan farkli bir klinik prezentasyonu sunulmustur.
Nadir de olsa hidronefroz ve troteral kitle ile gelen has-
talarda doku biopsisi normal gelebilmektedir. Mevcut
semptomlarla basvuran hastalarda Hodgkin lenfoma
akilda tutulmali ve kesin tani icin kitleye yonelik ekzisyo-
nel biyopsi yapilmalidir.
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Sekil 1. BT Urografi goriintileme

Abstract: 0546 P-273
YAYGIN KEMIK TUTULUMU iLE BASVURAN IiLERi
EVRE KLASIiK HODGKIN LENFOMA OLGUSU. Tuba
Hacibekiroglu!, Muhammet Maden?, ilkay Albayrak?,
Taner Tarladacalisir?, Mehmet Sevki Uyanik®, Fulya
Oz Puyan®, Muzaffer Demir®. !Edirne Devlet Hastanesi,
Hematoloji Bélumti, Edirne, 2Edirne Devlet Hastanesi,
Gégiis Cerrahisi Béliimi, Edirne, 3Trakya Universitesi
T Fakliltesi, Hematoloji Anabilim Dali, Edirne, *Trakya
Universitesi, Patoloji Anabilim Dali, Edirne

Giris: Hodgkin Lenfoma tim lenfomalarin %11’ini
olusturmaktadir. Etyolojisinde genetik etkenler, enfeksi-
yonlar (6zellikle Ebstein-Barr virtisti), sigara, alkol kulla-
nimi1 ve immun yetmezlik gibi faktérler baslica rol alirlar.
Hastalar genellikle servikal ve supraklavikiiler agrisiz
lenf nodu buylUmesi ile basvururlar. Hastalar asempto-
matik lenfadenomegali (LAM), mediastinal Kitle, sistemik
semptomlar,kasinti gibi genel semptom ve tutulumlar
disinda birtakim nadir gorulen tablolarla da karsimiza
cikabilirler. Hodgkin lenfomanin kemik tutulumu nadir
gorulen bu durumlardan birisidir. Primer kemik Hodgkin
Lenfomas: ve kemik tutulumlu Hodgkin Lenfoma formla-
rinda karsimiza ¢ikan bu tutuluma oldukca seyrek rast-
lanmaktadir. Bu vesile ile yaygin litik kemik lezyonlar ile
basvuran ileri evre Hodgkin Lenfoma olgusunu sunduk.

Olgu: 32 yas erkek hasta 5 ay 6nce sol koltuk altinda
sislik oldugunu farketmis. Alkol kullanimi ile bu sislik-
lerde agr1 hisseden hasta genel cerrahi poliklinigine bas-
vurmus. Hastanin sol koltuk alti lenf bezinden yapilan
biopsi Klasik Hodgkin Lenfoma Lenfositten Zengin Tip
olarak gelmis. Hasta hematoloji poliklinigine basvurdu.
Evreleme amaclh yapilan Pet- CT gortintiilemesinde bila-
teral servikal, aksiller, mediastinal, abdominal multipl
patolojik lenf nodu, dalak nodtler tutulumuna ilaveten
sol taraf sakrum ve iliak kemikte, sol klavikula prok-
simalinde ve 6.kostada litik destriiksiyon olusturmus
lezyonlar: tesbit edildi. Sol klavikula ve 6. kostadaki lez-
yonlardan biopsileri yapildi. Patoloji sonucu yine Klasik
Hodgkin Lenfoma Lenfositten Zengin Tip olarak geldi.
Kemik iligi biopsisinde lenfoma tutulumu olan hasta evre
48 orta risk (IPS 3) olarak degerlendirildi ve 8 kiir ABVD
kemoterapi rejimi planlanarak tedavisine baslandi.

Tartigma: Hodgkin Lenfoma genellikle servikal- medi-
astinal asemptomatik lenfadenopati ile karsimiza cik-
maktadir. Semptom ve bulgular spesifik olmayan ve
bazi durumlarda enfeksiyon ile de karistirilabilen bu
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hastalik grubu atipik tablolarla da karsimiza c¢ikabil-
mektedir. Hodgkin Lenfomada kemik tutulumu nadir
gorulen bir durumdur. Literattire bakildiginda primer
kemik Hodgkin lenfoma gibi sadece kemik tutulumu ile
karsimiza c¢ikan durumlar disinda ekstranoduler olarak
kemik tutulumlu olgular bildirilmistir. Kemikte litik
lezyonlar aklimiza ilk planda plasmositom, miyelom ya
da Hodgkin Dis1 Lenfomalar gibi hematolojik habis has-
taliklar1 getirsede bu olgu araciligi ile Hodgkin Lenfoma
tutulumu olabilecegi de akilda bulundurulmali ve ayirici
tanilar arasinda dustnulmelidir.

Anahtar kelimeler: Hodgkin Lenfoma, Kemik tutulumu, litik
lezyon

Sekil 1. PA akciger grafisi

Sekil 2. PET-CT 6.kot tutulumu

Sekil 3. PET-CT sakroiliak tutulum
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Abstract: 0673 P-274
MASSIF SPLENOMEGALININ NADIiR BIiR
NEDENIi:HEPATOSPLENIK T HUCRELIi LENFOMA.
Mehmet Sinan Dal!, Abdullah Karakus!, Mehmet
Onder Ekmen?, Goékce Aktar?, Mehtap Karaaslan?,
Orhan Ayyildiz!, Ekrem Mufttioglu!. Dicle Universitesi
Ty Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Diyarbakiwr, *Dicle
Universitesi Tip Fabkiiltesi, I¢c Hastaliklart Anabilim Dal,
Diyarbakir

Giris: Hepatosplenik T hticreli lenfoma oldukca nadir
gorulen ve cok agresif seyirli bir

lenfoma tipi olup genc¢ eriskinlerde lenfadenopati
olmaksizin hepatosplenomegali ile ortaya cikar. Tum
periferik T huicreli Lenfomalarin yaklasik %5’inden azini
olusturur. B semptomlar: sikligi %50 olmasina karsin
trombositopeni sabit bir bulgudur.

Neoplastik hiicreler orta capli monomorfik, karaciger-
de sintizoidleri, dalakta kirmizi pulpanin sinus ve kord-
larini, kemik iliginde sinuslar infiltre eden hucrelerdir.
Bunlar CD3,CD2, CD 56 pozitif, CD5, CD4/ CD8 negatif
ve tipik olarak T huicre kokenlidirler.

Olgu: Otuzbes yasinda kadin hasta ocak 2014
tarihinde baslayan ve giderek artan halsizlik, gece
terlemesi,kilo kaybi ve karinda dolgunluk hissi nede-
niyle nisan 2014 tarihinde yapilan tetkiklerinde hepa-
tosplenomegali (karaciger 165 mm ve dalak 210 mm) ve
pansitopeni (wbc:1900/mm? noétrofil:570mm?3, hemoglo-
bin:9 gr/dl,trombosit:75000 mm?) saptanmis. Kemik iligi
biyopsisinde intrasinuzal CD 3(+),CD 5(-),TiA-1 (+),CD
56(+), Granzyme B (-) T htucre infiltrasyonu 6n planda
hepatosplenik T htcreli lenfoma’yr distinduirmustur.
Haziran 2014 tarihinde yapilan PET CT de dalak ilere
derecede buyltk boyutta olup SUVmax degerinin 6,9
olarak olculdiigth malignite diizeyinde artis FDG tutu-
lumu izlendi.Dalakta yer yer ametabolik alanlarda FDG
tutulumu izlenmedi. (Enfark ?) Sol tst kadranda agr
sikayeti semptomatik oldugu icin asilar1 yapilarak sple-
nektomi yapildi. Splenektomi sonrasinda B semptomlar:
tamamen geriledi.Tam kan sayiminda beyaz klire sayisi
7.380/mm?, hemoglobin 10 gr/,trombosit 308.000 mm?
tesrit edildi. Dalak patoloji sonucu immunohistokim-
vasal calismada TIA ile yaygin pozitif, Granzim ve CD
3 ile pozitif boyanma izlenerek hepatosplenik T htcreli
lenfoma lehine yorumlandi. Kontrol batin ultrasongra-
fisinde karaciger boyutu 175 mm olarak artmis tespit
edildi. Biokimyasal tetkiklerinde ALP:434 U/L(40-150)
ve GGT:120(5-55) ytksekligi disinda patoloji tespit edi-
lemedi. Kemik iligi tutlumu mevcut olan hasta Evre IV B
Hepatosplenik T hticreli Lenfoma tanisiyla 3 haftada bir
CHOEP(Siklofosfamid, Adriamisin, Vinkristin, Etoposid
ve Prednizolon) kemoterapisi baslandi. Hastanin takibi
devam etmektedir.

Tartisma: Hepatosplenik T htuicreli lenfoma genellik-
le eriskinlerde gorutluir periferik lenfadenopati olmadan
hepatosplenomegali ve kemik iligi tutlumu ile karsimiza
cikar.Genelde immunsupresif tedaviler sonras: gortlebi-
lir ve standart tedavilere yanit pek iyi degildir.

Anahtar kelimeler: Hepatosplenik T hticreli lenfoma,
splenomegali

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
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Abstract: 0114 P-275
FOLIKULER LENFOMA VE NADIR BIiR DURUM:
KEMOTERAPI VE RADYOTERAPi KOMBINASYONU
iLE BASARIYLA TEDAVi EDILMiS SEREBELLAR
METASTAZ. Nuri Karadurmus', Selmin Ataergin!,
Gokhan Erdem!, Mustafa Cakar?, Ozdes Emer?, Stikrii
Ozaydin!, Mustafa Oztiirk!, Miikerrem Safali*, Fikret
Arpaci!. !Gulhane Askeri Tipp Akademisi, Tibbi Onkoloji
Bilim Dali, Ankara, 2Giilhane Askeri Tip Akademisi, I¢
Hastaliklart Bilim Dali, Ankara, *Gtilhane Askeri Tip
Akademisi, Niikleer Typ Bilim Dali, Ankara, *Gtilhane
Askeri Tip Akademisi, Patoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Santral sinir sistemi (SSS) tutulumu ytksek
gradli ve agresif primer ve sekonder lenfomalar icin
6nemli bir tutulum alanidir. Folikuler lenfoma dusuk
gradli bir lenfoma olmasina ragmen, nadir de olsa SSS
tutulumu gosterebilir. Bu vakada serebellar tutulum
yapan foliktiler lenfomali bir hastamizi sunduk.

Olgu: 57 yasinda erkek hasta halsizlik, dispne ve
gunluk aktivitelerinde solunum sikintis1 yakinmalar ile
doktora basvurdu. Akciger grafisinde bilateral, masif
plevral efiizyon saptandi, torasentez sonucunda eflizyon
silotoraks ile uyumlu bulundu. Toraks- abdomen BT’de
on ve arka servikal, supraklavikuler, mediastinel bolge-
lerde bilateral, buiytk, konglomere lenf nodlar1 saptandi
ve supraklavikuler nodun eksizyonel biyopsisinde Grade-
2 Foliktler Lenfoma tanisi konuldu (Sekil-1a,1b,1c).
Kemik iligi biyopsisinde paratrabektiler B hticreli lenfoma
infiltrasyonu saptand:i ve vaka Evre IV-B kabul edildi.
Bu nedenle 6 kiir R-CHOP kemoterapisi verildi. Bir yil
sonra sol servikal agrisiz sislik, bas dénmesi ve denge
kayb: tarifleyen hastanin PET/BT’de sag serebellar dif-
fuz ve sol supraklavikuler lenf nodlarinda artmis FDG
tutulumu saptand: (SUV max sirasiyla 11.3 ve 12.3).
Sol supraklavikuler lenf nodundan yapilan eksizyonel
biyopsi sonucu Grade-2 Foliktiler Lenfoma ile uyumlu
geldi (Sekil 2a,2b). Beyin MRG’de sag serebellumun
inferolateralini tutan, duramatere uzanim gosteren, 1.5
cm capinda homojen kontrastlanan bir lezyon saptand:i
(Sekil 2c). Lokalizasyonu nedeni ile Nérosirurjik operas-
yon icin uygun goériilmeyen hastaya ikinci hat kemoterapi
olarak Rituximab 375 mg/m? 1.glin, Fludarabin 20 mg/
m? ve Siklofosfamid 240 mg/m? 1-3 gun verildi, tim
kranyum radyoterapi 30 cGy/gtn 10 gin uygulandi.
Kemo-radyoterapi sonras: takip eden slirecte hastanin
semptom ve bulgulari geriledi.

Tartisma: Son yillarda folikiiler lenfomanin histopa-
tolojisi ne olursa olsun agresif seyrederek, SSS tutulumu
yapabilecegi gosterilmistir.

Sonu¢: Glinumuzde Rituximab ve CHOP bazli kemo-
terapilerle SSS tutulumu gibi sekonder ekstranodal
yayilim gosteren lenfoma olgularinda uzun ve semp-
tomsuz yasam suUreleri saglanabilmektedir. Bu nedenle
SSS tutulumu sikayetleriyle gelen hastalarda Onkolog,
f¢ Hastaliklar1 Uzmani, Néro-radyolog ve patologlar
kapsayan lenfoma konusunda uzman doktorlarin dogru
tani ve tedavi plani yapma konusunda isbirligi yapmalari
gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: foliktler lenfoma, kemoterapi, radyoterapi
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Abstract: 0542 P-276
ST ELEVASYONLU AKUT MIiYOKARD ENFARKTUSUNU
TAKLIT EDEN KARDIYAK TUTULUMLU LENFOMA
OLGUSU. Ozan Ekim!', Guven Yilmaz?, Mustafa
Erdogan!, Ersin Efettrk!, Emine Gulttrk? Sinan
Kazan!, Abidin Gundogdu!, Mehmet Aliustaoglu!'.
Dr. Litfi Kirdar Kartal Egitim ve Arastirma Hastanesi, I¢
Hastaliklan Klinigi, Istanbul, 2Dr. Liitfi Kirdar Kartal Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Istanbul

Folliktler lenfoma(FL) Non-Hodgkin Lenfomanin(NHL)
ikinci en sik gorilen alt tipidir. Hastaligin prognozu indo-
lent seyirli formdan agresif ve hizli seyirli forma kadar
genis bir spektrum icerir. FL daha cok servikal, aksiller,
inguinal /femoral lenfadenopati ile prezente olur. Hiler ve
mediastinel lenfadenopatiler siklikla goértilmekle birlikte
buyltk mediastinal kitleler oldukca nadir gérultr. Biz
burada nadir gortilmesi nedeniyle buytk mediastinel
kitle ile prezente olan ve akut koroner sendrom klinigi ile
basvuran bir vaka sunduk.

Olgu: 20 yasinda erkek hasta, acil servisimize genel
durum bozuklugu ve biling bulamikhig nedeniyle getirildi.
Hastaya 1 yil 6nce vena cava superior sendromu(VCSS)
nedeni ile acil radyoterapi(RT) uygulandig ve bu dénemde
yapilan biyopsi neticesinde evre 4 Grade 2 FL tanis1 kondu-
gu ogrenildi. Hastaya Subat-Eyltul 2013 arasinda toplam 8
ktir R-CHOP tedavisi verilmis. Sonrasinda CR saglanarak
idame icin rituksimab verilmis. 2.ktr rituksimabini Subat
2014te alan hastada 1 ay sonra inat¢i 6kstirtik ve nefes
darligi nedeniyle yapilan gortinttlemede sol akcigerde
10x16 cm boyutlarinda kitle gértilmuis. Biyopsi sonucu FL
ile uyumlu gelmis. Hastanin gerceklestirilen PET-CT goértin-
tilemelerinde mediasteni ve sol akcigeri kismen de perikar-
d1 tutan lezyon izlendi. (Sekil 1) Hastaya R-ICE tedavisi 23
Mart 2014’te baslanmis. Tedavinin 4.guintnde hasta acil
servise bilin¢ bulanikligi nedeniyle getirildi. Kardiyak mua-
yenesinde pulmoner odakta 5/6 sistolik tifirtim saptandi.
Efor dispnesi de mevcut olan hastanin EKG’sinde anterior
derivasyonlarda yaygin ST elevasyonu(Sekil 2-3)ve troponin
yuksekligi olmasi lizerine hasta kardiyolojiye yonlendirildi.
Anterior myokard infarkttisti (MI) 6n tanisi ile hastaya koro-
ner anjiografi yapildi. Hastada koroner anjiyografide anlam-
Ii darlik-plak olmamasi nedeniyle akut koroner sendrom
distntlmedi. Yapilan ekokardiyografik incelemede, myo-
kardial invazyon(?) yapan, 6n ve lateral ventriktiler duvarda
akineziye neden olan kitlesel yap1 tespit edildi, EF %25-30
olarak saptandi. Akciger ve mediastinel kitlenin pulmoner
artere basi yaptigi, perikardda tamponada yol a¢cmayan
minimal mayi oldugu saptandi. Hastanin miyokarda direk
invazyonunu patolojik olarak gosterebilmek icin biyopsi
planlandi ancak hastanin genel durumu nedeniyle yapi-
lamadi. Hastada progresyon oldugu icin acil RT baslandi.
Tedavinin 2. gintinde hasta dolasim ve solunum yetmezIigi
nedeniyle kaybedildi.

Tartisma: FL ikinci en sik gortilen NHL alt tipidir.
Hastaligin prognozu indolent seyirli formdan agresif ve hizli
seyirli forma kadar farkli bir spektrum igerir. Tedavisinde
klasik kemoterapi ve radyoterapi kullanilmaktadir. FL bazi
vakalarda atipik prezentasyon gostermektedir. Literattirde
cok nadir olarak miyokard tutulumu bildirilmistir. Bizim
vakamizda patolojik tani olmasa da kardiyak tutulum
mevcuttu. Ozellikle bitytik boyutlu mediastinel kitlesi olan
vakalarda kardiyak tutulumun olabilecegi akilda tutulmal
ve kardiyolojik yakin takip yapilmalidir.

Anahtar kelimeler: Folliktiler lenfoma, Miyokard tutulumu, ST
elevasyonu
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Sekil 1. PET-CT goriintusii

Sekil 3. EKG goruntusi
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Abstract: 0613 p-277
EKSTRANODAL MARGINAL ZON LENFOMANIN NADIR
PREZENTASYONLARINDAN BALTOMA’LI (BRONS
ILISKILI MALTOMA) BIiR OLGU. Giilten Korkmaz,
Yasin Kalpakei, Aysun Génderen, Omer Onder Savas,
Abdullah Agit, Ahmet Kursat Gunes, Hacer Berna
Ozturk, Funda Ceran, Simten Dagdas, Giilsim Ozet.
Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ankara

Girig: Maltoma (Mucosa Assosiated Lymphoid Tissue
Lyphoma) mukoza altinda yer alan lenfoid dokunun
lenfomasidir. Non-hodgkin lenfolmalarin yaklasik %8’ini
olusturan Maltomalarin akciger tutulumu literattirde
sadece vaka raporlari seklinde bildirilmistir.

Olgu: 54 yasinda kadin hasta Aralik 2013’te nefes
darlig ve oksuruk sikayeti ile bagvurdugu dis merkezde
plevral efflizyon saptanmis. Subat 2014°de bronkoskopi
yapilmis,bronkoalveoler lavaj yapilarak, mukozal biyop-
siler alinmis. Balgamda ARB(-) saptanmis; Bronkoskopik
biyopsilerde immunhistokimyasal olarak CD20 ve CD43
pozitif, kappa ile monoklonal boyanma saptanirken
CD3, CDS5, CD23,bcl -6 ve siklin d1 (-) bulunmus ve
Baltoma olarak raporlanmis. Klinigimize basvurdugunda
B semptomlar: ve aktif sikayeti yoktu,fizik muayenesi
ve laboratuar parametreleri normaldi. Yapilan kemik
iligi aspirasyonu ve biyopsisi normaldi. Tomografilerinde
sadece boyunda bilateral servikal en buytugt 12x8 mm,
mediastinel en btiyigt 11x9 mm lenf nodlar izlendi. Ann
Arbor Evre 2 olan hastaya takip karari verildi.

Tartisma: Maltoma’lar mide, tikrik ve gézyas:i bezleri,
tiroid, timus, konjuktiva, orbita, akciger,meme, bobrek,
cilt, karaciger ve prostatta rastlanir. Respiratuar muko-
za iligkili Maltoma’lar, Baltoma olarak adlandirilir ve
tim akciger neoplazmlarinin %0.5’inden azini olusturur.
Etiyolojisi tam olarak bilinmese de, antijenik stimtilasyon
veya otoimmunite suclanmistir. Genellikle tani sirasinda
asemptomatiktir. Bizim olgumuzda oldugu gibi semptom
olarak 6ksuruk, nefes darligi, hemoptizi gértilebilir. Plevral
efflizyon ve mediastinel lenf nodlarina ek olarak, tomogra-
fide siklikla periferal yerlesimli soliter pulmoner nodul, dif-
fiz multipl noduller, hava bronkogramlar: gérulebilir.Bu
bulgular kolaylikla karsinom veya enfeksiyonla karisabilir.
Tan1 icin bronkoskopik biyopsi, perkutan igne biyopsisi,
torakoskopik veya acik akciger biyopsisi, cerrahi rezeksi-
yon uygulanabilir. Olgumuza bronkoskopik biyopsiyle tani
konuldu. Maltoma’larda prognoz hticre tipine, derecesine
ve hastalarin evresine baglidir. Evre I ve II de beklenen bes
yillik sagkalim %87, evre III ve IV'de ise ortalama yasam
suresi t¢ yildir. Dtistik dereceli lenfomalar genellikle yavas
seyir gosterdiginden olgumuzda oldugu gibi tani aninda
lokalize hastalik olarak saptanabilir. Tim gastrik lenfo-
malarin %50’sini olusturan gastrik Maltomalar’in tedavi-
sinde H.pylori eradikasyonu yeterli olabilirken, mide dis1
Maltomalarin tedavisi farklidir. Evre 1-2 simirlh Maltoma’da
lokalize tedaviler (cerrahi, RT) veya izlem &nerilir. fleri evre
hastalikta diger indolan ve folliktiler lenfomalarda oldugu
gibi rittiksimab igeren immuinoterapi veya kemoimmiino-
terapiler 6nerilmektedir. Biz olgumuzu erken evre olmasi
nedeniyle izleme aldik.

Sonuc¢ olarak multipl veya soliter pulmoner nodul,
plevral efflizyon, mediastinal lenf nodu saptanan has-
talarda nadir gértilmesine ragmen baltoma tanisi akilda
bulunmalidir.

Anahtar kelimeler: maltoma
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Abstract: 0106 P-278
HODGKIN LENFOMADA ENDER BIR TUTULUM YERIi:
iLEAL HASTALIK. Orhan Kemal Yiicel!, Utku Iltar?,
Ramazan Erdem!, Erhan Alkan?, Mustafa Karaca!l,
Ozan Salim!, Bahar Akkaya®, Levent Undar!. ‘Akdeniz
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Antalya,
2Burdur Devlet Hastanesi, Gastroenteroloji Klinigi,
3Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali,
Antalya

Giris: Hodgkin Lenfoma(HL) nin klasik basvuru sekli
servikal lenf nodlarindan asagidaki lenf nodu bolgelerine
aylar icinde yayilim seklindedir. Ekstranodal hastalik ise
olgularin %10-15'nde go6zlenmektedir. En sik tutulum
yerleri kemik, kemik iligi ve akcigerdir. Lenfoid folikii-
lerden zengin olan ileumun tutulumu ise son derece
enderdir.

Olgu: Temmuz 2013’te 6 aydir stiregelen karin agrisi,
ates ve kilo kaybi sikayetleri ile bagvuran 52 yasinda kadin
hasta, karin i¢i patolojik boyuttaki (2x3 cm) lenf nodu-
nun eksizyonel biopsisi sonucunda klasik HL [CD30(+),
Fascin(+), CD15(+/-), CD20(-)] tanis1 aldi. PET CT gortin-
tulemede karin ici cok sayida hipermetabolik (SUV max:
38) lenf nodlar ve ayrica ileum distalinde cekum komsu-
lugunda hipermetabolik(SUV max:19) duvar kalinlik artist
izlendi. HL da gastrointestinal sistem tutulum ender olarak
bildirildigi i¢in kolonoskopik ileum biopsisi yapild: (Sekill).
CD3(+) Lenfositten zengin zeminde CD30(+),CD15(-) belir-
gin nuleuslu genis sitoplazmik hodgkinoid goértintimde
hticre infiltrasyonu olmasi tlizerine histomorfolojik ve
immuinfenotipik bulgular esliginde HL infiltrasyonu olarak
raporlandi. Kemik iligi aspirasyon ve biopsisinde tutulum
izlenmedi. Evre IIB (IPS:2) HL tanis1 ile ABVD kemoterapi
protokolil baslandi. 4 siklus sonunda klinik olarak yanith
hastanin PET CT goértnttilemesinde tam yanitli oldugu
goruldu. Toplam 8 siklus tedavi uygulanan hastada kolo-
noskopik ileal biyopsi ile HL infiltrasyonunun olmadig
dogrulandi (Sekil 2). Hasta halen asemptomatik remisyon-
da ilagsiz takip edilmektedir.

Tartisma: HL da alisilmis disi bélgelerin PET CT de
tutulum lehine yorumlanmasi durumunda ileri klinik
ve histopatolojik inceleme gereklidir. Bu yaklasim sekli
dogru bir hastalik evrelemesi, uygun tedavi stratejisi
dolayisiyla da tedavi basarisi icin gereklidir.

Anahtar kelimeler: Hodgkin Lenfoma, lleum

Sekil 1. tedavi 6ncesi ileum
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Sekil 2. tedavi sonrasl ileum

Abstract: 0517 P-279
PRIMER OKULER-ORBITAL MANTLE HUCRELI
NON-HODGKIN LENFOMA. Ufuk Demirci!, Mine
Miskioglu?, Aliihsan Gemici?, Ismet Aydogdu?. ‘Celal
Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklar Anabilim
Dali, Manisa, 2Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Manisa

Mantle Hucreli Lenfoma (MHL) CD5(+) B htcreli
Non-Hodgkin lenfomalardan olup, lenfomalarin %6’sin1
olusturur. fleri yasta (ort. 68) ve erkeklerde siktir.
Patobiyolojisi t(11,14) translokasyonu ve siklin-D1 ove-
rekspresyonu ile iliskilidir. Cogunlukla ileri evre hasta-
likla basvurulur; halihazirda standart ve kuratif tedavi
yoktur. Cogunlukla lenf nodlarini etkilemekle birlikte
degisken bir klinik seyir ve ekstranodal tutulum da bildi-
rilmektedir. Literatiirde oktiler tutulum nadirdir. Burada,
sadece orbital/nazolakrimal tutulum gésteren MHL olgu-
su sunulacaktir.

Olgu: Sol gozde sislik nedeniyle basvuran, konjuktiva
ve goz kapaginda belirgin kizariklik, disa dogru sislik ve
gbzde yasarma olan 52 y E hastanin paranazal BT’de, sol
orbitada nazolakrimal kanali erode eden 22x23 mm kitle
saptandi. Biopsi ile, CD20(+), CD5(+), bcl-2 (+), siklin
D1(+), MHL tanisi1 kondu. FM’de KC, dalak ve LN buyu-
mesi saptanmayan, kan sayimi ve biyokimya N, BT’de
patolojik LN ve organ tutulumu bulunmayan ve Ki biyop-
sisinde tutulum olmayan hasta, Evre IE kabul edilerek
lokal radyoterapi (RT) planlandi. RT sonrasi yakinmalari
kaybolan ve kitlede tama yakin regresyon saptanan hasta
izleme alindi.

Tartisma: Oktler-orbital lenfomalar (OOL) cok nadir
olup lenfomalarin %1-2’sini, ekstranodal lenfomalarin
%8’ini olusturur. OOL’larin ¢ogu marjinal zon lenfomadir;
folliktiler NHL, DBBHL, plazmasitom ve MHL ise daha az
gorultr. MHL'da CD19, CD20, CD22, CDS5, bcl-2, siklin
D1 (+) ve tipik olarak CD23 (-) dir. Genellikle asempto-
matik olup ileri evre hastalikla basvuru siktir. Periferik
kan tutulumu %50 iken GIS tutulumu %90’a ulasir; géz
tutulumu ise cok nadirdir; bu durumda diplopi, pitozis
gozlerde kizariklik ve yasarma gibi semptomlar bulu-
nabilir. Orbital-oktiler tutulumu olan MHL’da prognoz
genellikle kottidur. Orbital-oktiler MHL tanisi alan 12
hastalik bir calismada relaps/progresyonun ort. 27-32
ay arasinda oldugu, relapslarin agirlikli olarak tek tarafli
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ayni bolgede oldugu bildirilmistir. Diger bir calismada,
primer orbital/ oktiler MHL tanili hastalarin, sekonder
tutulumlulara goére daha kisa yasama sahip oldugu
gosterilmistir. MHL’de halen sifa elde edilemedigi dusu-
nulmektedir. Erken evrede lokal RT/KT+RT ve kur sag-
lananlarin 3-6 aylik izlemi o6nerilir. Hastamiz da lokal RT
ile izleme alinmistir.

Sonuc: Burada, nadir gértilen bir lenfoma alt tipi ve
nadir bir ekstranodal yerlesim yeri 6zelligi gésteren, genc¢
yas ve erken evrede okuler mantle hiicreli lenfoma olgusu
sunulmustur. Oktler ve orbital lenfoma ¢cok nadir goril-
mekle beraber, orbital malignitelerin 6nemli kismini olus-
turur ve ayirici tanida akilda tutulmalidir. Tani agisindan
goruintileme yontemleri yeterli olmadig: gibi, tedavi belir-
lemede histolojik siniflama ve evre 6nemli oldugundan,
mutlaka iyi bir hematopatolojik degerlendirme ve evre-
leme yapilmas: gereklidir. MHL, cok daha nadir gértlen
bir alt tip olmakla birlikte, kisa zamanda progresyon ve
agresif seyir 6zelligi tasimasi agisindan yakin ve dikkatli
izlemi gerektirmektedir.

Anahtar kelimeler: orbital ve okuler lenfoma, mantle huicreli
lenfoma

Sekil 1. Tani sirasinda BT

Abstract: 0686 P-280
MULTISENTRIK HIiYALIN TiP ANJiYOFOLIiKULER
CASTLEMAN OLGUSU. Mehmet Sinan Dal', Abdullah
Karakus!, Hasan Ince?, Mehmet Onder Ekmen2,
Resit Yildinnm?, Orhan Ayyildiz!, Ekrem Mufttioglu'.
Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dal,
Diyarbakair, 2Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar
Anabilim Dali, Diyarbakir

Giris: Castleman hastaligi (CH) lenfoid dokular-
da plazma htucreleri ve B lenfositlerin anormal proli-
ferasyonu sonucu goérilen angiofollikiiler lenf nodu
hiperplazisidir. Klinik olarak lokalize ve multisentrik,
histopatolojik olarak hiyalin-vasktiler, plazma htucreli ve
mikst tipleri vardir. Etiyolojide virtisler ve interlokin-6
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suglanmaktadir. En sik lokalize hiyalin-vasktiler goru-
lar, abdominal, mediastinal, servikal Kkitleler saptanir.
Plazma htcreli tipte sistemik bulgular ve organomegali
siktir. Tani histopatolojik incelemeyle konulur. Lokalize
hiyalin-vasktler ve plazma hticreli CH cerrahiyle tedavi
edilir. Multisentrik CH’da tek/kombine kemoterap6-
tikler, interferon, talidomid, interlékin-6 ve rituksimab
kullanilmaktadir.

Olgu: Altmisti¢c yasinda kadin hasta,yaklasik 1 yildir
halsizlik kilo kayb1 ve yliiksek ates sikayeti olan hastanin
dis merkezde yapilan tetkiklerinde hemoglobin 7gr/dl,
trombosit 22.000 mm?,albumin 2.5 gr/dl,globulin 7.7
gr/dl,eritrosit sedimantasyon hizi 85 mm/saat, batin
ultrasonografisinde hepatosplenmegali(karaciger:227
mm dalak 210 mm) tespit edilip hematoloji polikli-
nigimize yonlendirilmis.Yatirilarak tetkik edilen has-
tanin fizik muayenesinde vlcut sicaklign 38,9 dere-
ce nabiz 110 /dk,kan basmnci 130/80 mmHg,servikal
,supraklavikular,aksiler ve inguinal bélgede patolojik
boyutta lenfnodlar: palpe edildi. Toraks ve batin bilgisayar-
1 tomografilerinde bilateral supraklavikular, yaygin aksi-
ler ve rektopektoral,bilateral mamarian,prevaskuler,sag
ve sol paratrakeal ve Ust abdominal yaygin blUyUmus
lenf bezleri izlenmekte olup buyugt sag aksiller bol-
gede 26 x 22 mm olarak tespit edildi. Gastrohepatik
ligamanda,periportal,paracélyak alanda,paraaortik
bolgede inter aortokaval,parailiak,bilateral
inguinal,obturaotuar buytgi 26 x 17 mm boyutunda
multipl sayida LAP izlendi.Karaciger boyutu 247 mm
Dalak boyutu 173 mm izlendi.Inguinal total eksizyonel
lenf nodu biyopsi 6rnegi hyalin tip anjiofolikiiler lenf
nodu hiperplazisi Castleman hastalig1 lehine degerlen-
dirildi.Anti HIV tetkigi negatif saptandi. POEMS acisin-
dan tetkik edildi. EMG’de duyusal ve motor liflerin hafif
duizeyde etkilendigi polinéropati lehine degerlendirildi.
Protein elektroforezinde poliklonal gamopati tespit edildi.
Rituksimab i¢cin endikasyon dis1 onayr alinarak multi-
sentrik Castleman hastalig tanisiyla sistemik kemoterapi
olarak vinkristin dozu %50 azaltilarak R-CVP baslandi.2
kir sonrasi genel durumu ve hematolojik parametrele-
ri tamamen dlizelen hastanin takip ve tedavisi devam
etmektedir.

Tartisma: Multisentrik form Castleman hastalar1 art-
mis interlokin-6 dtizeylerine bagl olarak daima semptom
verirler (asteni %65, ates %69, kilo kayb1 %67). Periferik
lenfadenopati ve hepatosplenomegali sik tespit edilir.
Biyokimyasal degisikler 6zellikle multisentrik formda

belirgin olup eritrosit sedimantasyon hizinda artis,
anemi,trombositopeni, poliklonal gammoglobulinemi en
sik gorulenlerdir.Multisentrik olan vakalarda sistemik
kemoterapi verilebilir.

Anahtar kelimeler: Castleman hastaligi, hiyalin anjiyofolikiler tip

Abstract: 0439 P-281
CD5 NEGATIF MANTLE CELL LENFOMA: OLGU
SUNUMU. Miuzeyyen Aslaner!, Bilal Toka®, Selcuk
Ergen?, Sehmus Ertop'. !Biilent Ecevit Universitesi Tip
Faktiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Zonguldak, ?Btilent Ecevit
Universitesi Tip Fakiiltesi, Onkoloji Bilim Dali, Zonguldak,
3Biilent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic hastaliklar
Anabilim Dali, Zonguldak

Giris: Mantle cell lenfoma(MCL), non Hodgkin len-
fomalarin %3-10’unu olusturur. Karakteristik 6zellikleri
t(11;14) (q13;932) ve immutino histokimyasal incelemede
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siklin D1 ekspresyonu ile CD20(+), CD5(+) ve CD23(-
)ligidir. MCL, tipik olarak erkek cinsiyet hakimiyeti ile
birlikte ileri yas hastaligidir. Tani1 aninda genellikle evre
III/1V’dur. MCL morfolojik acidan 1990’lara kadar yavas
seyirli bir lenfoma olarak kabul edilmis ancak hastalik
icin bir belirte¢ olarak kabul edilen BCL1 onkojeninin
bulunmasi ve hastalik biyolojisi lizerine yapilan yogun
calismalar, bu lenfoma tiirtintin daha agresif seyirli oldu-
gunu go6stermistir. Kemoterapi ile cevap genellikle elde
edilmekle birlikte remisyon stireleri kisadir ve median sag
kalim 3-4 yildir.

Olgu: 69 y erkek hasta. Dis merkezde yapilan tet-
kiklerinde WBC yuksekligi olmasi nedeni ile tarafimiza-
yonlendirildi. Hastanintetkiklerinde wbc 195000/mm?,
hgb11.2gr/dl,MCV 78.5,plt 333000/mm?,uire 116, kre-
atinin 2.9, LDH1124U/L,t.protein 5.5, alb 3.4 saptanda.
PYda normalden buyutk, cekirdegi kompact lenfositler
ve basket htuicreleri goruldu (Sekil 1) Flow cytometride
CD19, CD20, CD22 yuksek, CD11b, HLADR orta dere-
cede(+), CD5, CD10, CD23(-) idi. Batin usg de HSMG(+),
yaygin intraabdominal LAP saptandi. FISH analizde %92
oraninda t(11;14)(q13;932)(+) saptandi ve mantle cel 1
lenfoma tanisi konuldu. R-chop kt planlandi. Hasta halen
klinigimizce takiplidir.

Sonug: Mantle cell lenfoma, sitogenetik olarak
t(11;14)(q13;q32) ile karakterizedir. Immunofenotipleme
genellikle pan-B cell antijenleri gostermekle birlikte yapi-
lan calismalarda immunofenotiplemenin cesitlilik gos-
terdigi; bu nedenle klasik MCL immunofenotiplemesine
sahip olmayan olgularda kesin tani sitogenetik olarak
t(11;14)(q13;932) veya cyclinD1 varlig ile konur. Biz
de vakamizda FISH ile t(11;14)(q13;q32)(+) saptayarak
mantlecelllenfoma tanisi koyduk. Mantle cell lenfoma
da karakteristik olarak CD20(+), CD5(+) ve CD23(-)’dir.
Bizim vakamizda CDS5(-) saptandi. Olgumuzu, CDS5(-)
mantle cell lenfoma tanisi ile nadir olgulardan olmasin-
dan dolay: sunmay1 istedik.

Anahtar kelimeler: mantle cell lenfoma, cyclinD1

Sekil 1. hastanin py bulgular
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Abstract: 0705 P-282
NON-HODGKINLENFOMA TANILIHASTADA SEKONDER
MALIGNITE; AKCIGER ADENOKARSINOMU. Atakan
Tekinalp', Alpay Yesilaltay', Burhan Turgut!, Tarkan
Yetisyigit?. 'Namik Kemal Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Tekirdag,
2Namik Kemal Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklar
Anabilim Dali, Tibbi Onkoloji Bilim Dali, Tekirdag

Giris: Sekonder maligniteler, tedavi alan malign
olgularda daha sik gortlmekte olup, surveyi o6nemli
Olctide etkilemektedir. Lenfomalarin seyrinde de rastla-
nan sekonder malignitelerin gelisminde antineoplaztik
ajanlar, radyoterapi genetik yatkinlik ve ¢evresel etkenler
suglanmaktadir. Bu posterimizde mide diffiz btuytk B
hucreli lenfoma tanili ve tedavi sonrasinda akciger ade-
nokarsinom saptanan bir olgu sunduk.

Olgu: 67 yasinda erkek hasta,

Yaklasik alti aydir, medikal tedaviye kismen yanit
veren dispeptik yakinmalar1 nedeniyle degerlendirilen
hasta, endoskopik mide antrum biyopsisi difftiz buytk B
htuicreli lenfoma ile uyumlu saptanmasi tizerine tarafimiza
yonlendirilmis. Basvuruda, genel durumu iyi, vital bulgu-
lar1 stabildi. Konstitusyonel semptomlar tariflemiyordu.
Patolojik muayene bulgusu yoktu. Laboratuvarda hemog-
ram normal; biyokimyasal parametrelerinde CRP: 15,3
mg/dL (Referans:0-5) olup ferritin ve demir dusukluga
disinda anlamli bulgu saptanmadi. Goérunttilemelerden
toraks BT’de Ust ve alt paratrakeal milimetirk kalsifiye
lenf nodlari, her iki akcigerde plevral kalinlasmalar, sag
akcigerde 12x10 mm c¢apli nodiiler lezyon ve cevresinde
buzlu cam goériintimu ile parankimde atelektatik alanlar;
batin BT’nde midede difftiz, dtizensiz duvar kalinlasmasi,
perigastrik alanda en btiyigti 10 mm capta multiple lenf
nodlar izlendi. PET/CT’de sag akciger apeks, sag pretra-
keal, sag akciger orta lobta subplevral nodtilede ve mide
antrumunda tutulum saptandi. Mevcut klinik, laboratu-
ar ve radyolojik bulgular ile hasta evre IIIAE non-hodgkin
lenfoma kabul edildi. IPI skoru 2 olup dustik-orta riskli
kabul edildi. Hastaya R-CHOP protokolti baslandi. Dért
kuir sonrasi kontrol gastroskopide gastrik tUlser tespit
edildi. Biyopsi kronik atrofik gastritle uyumlu olup
Helicobacter pylori (++) bulundu ve eradikasyonu yapaildi.
R-CHOP kemoterapisi 6 kuire tamamlandi. Kontrol PET/
CT kismi yanit olarak degerlendirildi. Gértinttilemelerde
bahsedilen sag akcigerdeki 33x15 lezyondan doku 6rnek-
lemesi yapildi. Patolojik incelemesi akciger adenokarsi-
nom olarak sonuclandi. Hasta takip ve tedavisi planlan-
mak tzere Tibbi Onkoloji Bilim Dali’na devredildi.

Tartisma: Non-Hodgkin lenfomada gortilme riski en
yuksek sekonder malignite l16semilerdir. Bunu akciger ve
kolorektal kanserler izler. Tedaviye baslama yas1 arttikca
risk artar. Her ne kadar radyoterapi sonrasinda, sekon-
der malignite gelisime daha sik rastlanilmissa da bizim
olgumuzda oldugu gibi tekli kemoterapi ile takip edilen
olgular da bu risk agisindan ayrintili degerlendirilmelidir.
Gorunttilemelerde niiks dustnduren tutulumlarin yeni
tedavi plani o6ncesi patolojik olarak degerlendirilmesi
yararh olacaktir.

Anahtar kelimeler: Lenfoma, Adenokarsinom

270

Abstract: 0239 P-283
MANTLE HUCRELi LENFOMADA ORBIiTA VE OKULER
ADNEKSIYAL TUTULUM. Abdullah Agit!, Yasin
Kalpakci!, Omer Onder Savas!, Giilten Korkmaz!, H.
Berna Afacan Oztiirk!, Aysun Génderen!, A. Kiursad
Gtines', Ozge Caglayan?, Funda Ceran Ceran'!, Simten
Dagdas!, Gulsim Ozet'. 'Ankara Numune Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Ankara, ?Ankara
Numune Egitim ve Arastrma Hastanesi, Ic Hastaliklar
Klinigi, Ankara

Giris: Mantle hticreli lenfoma (MHL) hodgkin dis:
olgun b-hticreli lenfomalarin %3-10unu olusturan nadir
gortlen bir b-hticreli lenfoma tipidir. MHL baskin olarak
yash hastalarda ve siklikla erkeklerde gorulur ve agresif
bir klinik seyir izler. MHL en cok lenf nodlarini tutar;
ancak nadir olarak orbita ve adneksiyal yapilar gibi eks-
tranodal bolgelerde de goriiltir ve bu bolgelerdeki lenfo-
malarin %6’sin1 kapsadig1 rapor edilmistir. Bu raporda,
son 4 aydir var olan ve gittikce bliyliyen bilateral tst
g6z kapag kitlelerine sahip 69 yasinda bir kadin hasta
sunulmaktadir.

Vaka raporu: Temuz 2012 yilinda MHL tanisi konu-
lan hastaya en son aralik 2012’de toplam 6 ktir R-CHOP
kemoterapisi verilmistir.Tedavi sonrasi tama yakin yanit
alinan hasta tedavisiz izlenmistir. Nisan 2012’deki polikli-
nik kontroltinde boyunda lap ve bilateral g6z kapaklarinda
sislik saptanan hasta tedavi planiyla servise kabul edildi.
Cekilen orbita MR; bilateral orbitada preseptal alanda
simetrik ve bilateral lakrimal glandlara dogru uzanan
tutulum olarak raporlandi. Hastanin sol géz kapagindan
yapilan biyopsi; MHL hastalik tutulumu olarak raporlan-
di. Hastaya komorbiditesi nedeniyle BORID kemoterapisi
verildi.(bortezomib+rituksimab+deksametazon). Tedaviden
1 hafta sonra goz kapaklarinda belirgin gerileme gozlendi.

Tartisma: Orbital ve oktler adneksal lenfomalar
nadir gorulir ve lenfomalarin yaklasik %1-2’sini ve
ekstranodal lenfomalarin da yaklasik %8’ini olusturur.
Ferry ve dig. Tarafindan oktuler adneksal lenfomalara dair
yapilan bir calismaya gére daha nadir gértlen b-hticreli
adneksal lenfoma alt-tipleri ile teshis edilen hastalarin
Ucte ikisinin daha 6nce rapor edilmis lenfomas: vardir ve
ilk muayenede okuler adneksiyal tutulumu olan tgte bir
oranindaki diger grup neredeyse her zaman ileri evrede
yaygin bir hastaliga sahiptir.

Vakamiz kadin hasta olsa da Looi ile arkadaslar1 ve
Rasmussen ile arkadaslar tarafindan gerceklestirilen iki
calismada oktiler adneksiyay: tutan MHL siklig1 erkekler-
de daha yaygin olarak tespit edilmistir. (6:1).

Oktler MHL ile ilgili bir calismada hastalarin nere-
deyse tumu tekrarlayan bir hastalik ile kendini gosteren
bir klinik tablo cizmistir. Progresyonsuz sag kalim (PFS)
12 ay ve genel sag-kalim (OS) 57 aydir. Rasmussen ve
arkadaslar ilk olarak orbital ve adneksiyal bolge MHL’ye
sahip hastalar ile daha 6nce MHL teshisi konulup da
sekonder orbital ve oktler adneksiyal MHL gelistiren
hastalar arasinda sag-kalim orani agisindan buyuk bir
farklilik oldugunu savunmaktadir. flk gruptaki hastala-
rin genel sag-kalim 43 ay iken sekonder okuler adneksal
MHL’ye sahip hastalarda 51 aydir.

Nuks MHL bilateral géz kapagi tutulumu olan 69
yasindaki kadin hastayr sunan bu olgu raporunu,
MHLnin bilateral adneksiyal tutulum olmasi ve nadir
gorulmesi nedeniyle sunulmustur.

Anahtar kelimeler: anahtar kelimeler: mantle hticreli lenfoma,
orbita ve adneksiyal tutulum
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Sekil 1. Tedavi 6ncesi

Sekil 2. Tedavi sonrasi 1

Sekil 3. Tedavi sonrasi 2

Abstract: 0681 P-284
MARJINAL ZON LENFOMA: NADIiR TUTULUMDAN
TANIYA. Ulug Mutlu Ginaydin', Beyza Bilgin', Isik
Kaygusuz Ataglindtiz?, Funda Pepedil Tanrikulu?,
Tayfur Toptas?, Ali Eser?, Osman Kara?, Toluy
Ozgtimiis?, Aslhihan Sezgin? Ayse Tulin Firath
Tuglular®. 'Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
hastaliklart Anabilim Daly, Istanbul, 2Marmara Universitesi
Tip Fakiiltesi, I¢c hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji
Bilim Daly, Istanbul

Giris: Marjinal zon lenfoma (MZL) B huicre kékenli
ve siklikla 6. dekattan sonra tami alan bir lenfomadir.
Genellikle yavas seyir gostermesine karsin buytuk B
hticreli lenfomaya dontisebildigi bilinmektedir. Tam len-
fomalar icerisinde %1-2 gibi seyrek bir gértilme oranina
sahiptir. B semptomlar1 hastalarin %20’sinden daha
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azinda bulunur. MZL’l1 hastalarin tgte ikisinde kemik
iligi tutulumu gorulebilir ve hastalarin %30’unda anemi
ve trombositopeni gelisebilir. Ancak, MZL’nin kemik tutu-
lumu oldukca nadirdir. Bu bildiride kemik tutulumu son-
rasi patolojik kirik ile klinige basvuran MZL’1 bir olgunun
sunumu amaglanmistir.

Olgu: Hipertansiyon haricinde bilinen hastalif olma-
yan 71 yasinda kadin hasta 3 yildir sag bacakta devam
eden sislik ve kizariklik nedeni ile tetkik edilirken min6r
travma sonrasi sag tibiada kirik meydana gelmis. Patolojik
kirik nedeni arastirilmak tizere hastaya kemik sintigrafisi
cekilmis ve tibiada artmis tutulum goézlenmis. Bu sirada
sag inguinal bolgede konglomere lenfadenopatiler sap-
tanan hasta klinigimize yénlendirilmis. Oyktsiinde B
semptomlar: tarif etmeyen hastanin fizik muayenesinde
sag bacakta ve ayak sirtinda sislik ve kizariklik goruldu.
Sag inguinal lenfadenopati ve hepatosplenomegali mev-
cuttu. Lenf nodu biyopsi sonucu marjinal zon lenfoma
ile uyumlu rapor edildi. Pozitron emisyon tomografisinde
supradiafragmatik ve infradiafragmatik multiple lenfatik
istasyonlarda malign karakterde lenfadenopatiler, sag
uyluk ve bacak yoresinde kas yapilarinda 14x7,5x7 cm
boyutunda kitle ve kemikte lenfoma tutulumu ile uyum-
lu bulgular gortldi. Kemik iligi biyopsisinde tutulum
saptanmadi. Kas ve kemik tutulumu ile evre 4A MZL i¢in
R-CHOP (Rituksimab, siklofosfamid, adriamisin, vink-
ristin, metilprednisolon) kemoterapi protokolu baslandi.
Tedavinin 10. giniinde bacagindaki sislik ve sertlik belir-
gin sekilde gerileyen hastanin takip ve tedavisi poliklinigi-
mizde halen devam etmektedir.

Tartisma: Marjinal zon lenfomanin ekstranodal tipin-
de en sik tutulan organ mide olmakla birlikte ince
bagirsak, tukruk bezi, akciger, géz, adneksler, deri ve
tiroid gibi diger organlarda da tutulum bildirilmistir.
Literatiirde ekstranodal MZL’da kemik tutulumu sinirh
sayida vaka sunumu ile mevcuttur. Bu vakada lenf nodu
disinda kas ve kemik tutulumu vardir, ayrica kemik tutu-
lumuna bagl patolojik kirik ile prezente olmustur. Lenf
nodu tutulumu ile bagsvuran nodal MZL’larda da ekstra-
nodal tutulum gorulebilir, ancak bugiunkt bilgilerimiz
dahilinde kemik tutulumu bildirilmemistir.

Anahtar kelimeler: marjinal zon lenfoma, kemik tutulumu

Abstract: 0677 P-285
SEZARY SENDROMU:OLGU SUNUMU. Mehmet Sinan
Dal', Abdullah Karakus!, Ferhat Bing6l?, Resit
Yildirim?, Hasan Ince?, Orhan Ayyildiz!, Ekrem
Mtifttioglu!. 'Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji
Bilim Dali, Diyarbakir, 2Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Diyarbakir

Girig: Sezary sendromu tim deri lenfomalarinin
yaklasik %3*ant olusturur. Eritrodermi, alopesi, pal-
moplantar hiperkeratozis ve lenfadenopati klinik olarak
saptanir. Atipik, btiytk serebriform lenfositlerin (Sezary
hucreleri) 16semik yayilimi periferik kanda Sezary htic-
resi >1000/mm?,deri biyopsilerinde atipik lenfositlerin
epidermotropizmi (%40), CD4/CD8 10 veya diger T-hiicre
markerlarin kaybi, T-hiicre’nin monoklonal lenfositozu,
T-hticre kromozomal anormalligi Sezary sendromu tanisi
konulur.Ortalama sagkalim 2-4 yildir.

Olgu: 80 yasinda erkek hasta 2012 yilindan beri
govde ve sirt kisminda kasinti ve kizariklik nedeniyle tet-
kik edilmis.Yapilan tetkiklerinde tam kan sayimi,eritrosit
sedimantasyon hizi ve biyokimsal tetkikleri normal tespit
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edilerek topikal steroid tedavisi baslanmis.Topikal stero-
id tedavisinden fayda gérmeyen hastanin Agustos 2013
tarihinde dis merkezde sag inguinal lenf bezinde tru-cut
biyopsisinde parakortikal hiperplazi ve kemik iligi biyop-
sisinde normoseltler kemik iligi saptanmis.Generalize
eksfoliatif dermatit tanisiyla oral olarak metilprednizolon
32 mg/gun seklinde tedavi verilmis.Oral prednol teda-
visinden fayda gérmeyen hasta Temmuz 2014 tarihinde
vicudun %80’inden fazlas1 parlak kirmizi eritem ve
skuamla kaph sekilde ve ylz tutulumu ile ates, titreme,
istahsizlik, kilo kaybi ve cok siddetli kasinti sikayetleri
ile cildiye kliniginde yatirilarak cilt biyopsisi yapilmis.
Biyopsi sonucu mukozis fungoidesle uyumlu saptanmis.
Bakilan tam kan sayiminda beyaz kiire seviyesi 42.740
mm/? (%57 monosit, %20 lenfosit, %15 nétrofil, %8 bazo-
fil), hemoglobin 10.7 gr/dl,trombosit 203.000 mm?® tes-
pit edilmis. Hematoloji konstultasyonu sonucu periferik
kan yaymasi1 degerlendirilen hastada %72 buyuk,atipik
serebriform lenfositler gortilmesi Uizerine sezary send-
romu 6n tanisi ile hematoloji klinigine transfer edildi.
Toraks-batin-pelvik bilgisayarli tomografi incelemelerinde
her iki aksiler bolgede buytga sol aksillada 2,5x1,8 cm
boyutlarinda ekojenik yagli hiluslar1 bulunan bazilar
yuvarlaklasmis lenf bezler izlendi. Bilateral inguinal bol-
gede de yaklasik 1 cm capinda lenf nodlar tespit edildi.
Axilar bolgeden tekrar lenf nodu eksizyon biyopsisi gén-
derildi.Periferden génderilen akim sitometrisinde CD 4
%94, CD 8 %8, CD 5 %88, CD 3 %87, cCD 3 %74, CD 7
%6 saptandi. Kemikl iligi biyopsi sonucu beklenmektedir.
Hasta i¢ organ tutlumu olmayan Evre III T4 N1 MO Sezary
Sendromu tanisiyla deriye yonelik fotoferez ve sistemik
tedavi agisindan bexarotene tedavisi planlandi.

Tartigma: TUm primer deri lenfomalarinin yaklasik
%401n1 mukozis fungoides olustururken bu olgularin
%3-5’inde Sezary Sendromu gelisir. Ozellikle eritrodermi
evresinde tam kan sayimlarinin yaninda periferik yayma
degerlendirimesi ve akim sitometri yapilmasi sezary send-
romunun erken taninmasi ag¢isindan faydali olabilir
Anahtar kelimeler: Eritrodermi, mukozis fungoides, sezary
sendromu

Abstract: 0115 P-286
NADIR BiR OLGU SUNUMU: GENC ERISKIN YASTA
GORULEN PEDIATRIK TiPTE FOLIKULER LENFOMA
Nuri Karadurmus, Gékhan Erdem, Stikriit Ozaydin,
Mustafa Oztiirk, Fikret Arpaci. Giilhane Askeri Tip
Akademisi, Tibbi Onkoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Folikuler lenfoma tin non-hodgkin lenfo-
ma olgularinin %22’lik kismini olusturmaktadir. WHO
(Diinya Saglik Orgiit(1)2008 yili siniflamasindan itibaren
FL smiflamasinda pediatrik tip FL adinda bir subgrup
tanimlanmistir.

Indolent seyirli olan ve sinirl vakalarda ntiks etme-
yen ve progresyon gostermeyen iyi prognozlu bir lenfoma
taradur.

Olgu: 23 yasinda erkek hasta son 3 ayda 7 kg kilo
kayb1 ve sag alt kadranda sislik ile doktora basvurdu.
Yapilan muayenesinde pelvik alanda 5.5 cm capl tek bir
lenf nodu saptandi ve lezyon eksizyonel biyopsi ile ¢ika-
rild1 ve histopatolojik inceleme ve immun-histokimyasal
incelemeler sonucunda pediatrik tip foliktiler lenfoma
tanist konuldu. Tani1 sonrasi yapilan evrelemesinde FL
olgularinda PET/CTnin yuksek yalanci pozitiflik (%30-
40’varan) bulgulari nedeni ile tim vicut bilgisayarh
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tomografisi kullanildi. Tim indolent non-hodgkin lenfo-
ma olgularinda oldugu gibi ytksek kemik iligi tutulum
riski nedeni ile hastaya kemik iligi biyopsisi patolojik
incelemesi, flow-sitometrisi ve mutasyonel genetik analiz-
ler yapildi. Incelemeler sonucunda evre- IB olarak deger-
lendirilen vaka, baslangictaki bulky kitle alanina lokal
radyoterapi ile tedavi edildi ve halen takiplerine devam
edilmektedir.

Tartisma ve Sonug: FL olgularinda tiim evrelerde izle
ve gor yontemi ile takip tedavi seceneklerinden biri ola-
rak devam etmektedir. Ozellikle pediatrik tip FL olgulari
son derece nadir olup tim FL olgularinin %3’den az bir
kismini olusturmaktadir. Pediatrik tip olgularin 6zelligi
histopatolojik olarak hemen hemen hepsi yuksek gradl
olmasina ragmen daha yavas seyirli olmalari ve 6zellikle
erken ve sinirli evrelerde (Evre 1-2)ntks ve progresyonun
hemen hemen hi¢ olmamasidir. Ancak vakalar daha ileri
evrede saptanacak olursa (Evre 3-4) sistemik kemoterapi
gerekmektedir (R-CHOP) ve kemosensitivitesi dtstktur.
Biz vakamizda baslangi¢taki bulky kitlesi nedeni ile ve
gen yas olmasim g6z énline alarak lokal RT planladik.
Anahtar kelimeler: foliktiler lenfoma, pediatrik tip

Abstract: 0294 P-287
MONOKLONAL B HUCRE LENFOSITOZU SONRASI
GELISEN KRONIK LENFOSITER LOSEMi VE MALT
LENFOMA BIRLIKTELiGi: VAKA SUNUMU. Sule
Yiizbasioglu', Hasan Micahit Ozbas!, Nilay Ermantas!,
Zafer Gokgoz?, Umit Cobanoglu®, Mehmet Sénmez!.
!Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji
Bilim Dali, Trabzon, Devlet Hastanesi, Hematoloji, Ordu,
3Karadeniz Teknik Universitesi Ty Fakiiltesii Patoloji
Anabilim Dali, Trabzon

Periferik kanda 5000 mm?®0 asmayan ancak akim
sitometrik veya molekuler tani teknikleriyle monoklonal
lenfositoz varligiyla karakterize monoklonal B hicre
lenfositoz suire¢ icinde neoplastik lenfoproliferatif hasta-
liklara ilerleme gostermektedir. Genellikle CD5-19-20-23
ylzey belirtecleri tasiyan lenfosit artisiyla karakterize
kronik lenfositer l6semiye dontisim izlenirken, daha
az siklikta diger lenfoproliferatif hastaliklara dontstm
gostermektedir. Bu vaka takdiminde klonal B hticre len-
fositozu sonrasi gelisen kronik lenfositer 16semi ve mide
MALT lenfoma birlikteligi sunuldu.

Olgu: 75 yasinda erkek hastada 2008 yilinda akimsi-
tometrik analizde CD5-19-20 (+) lenfositoz (<5000 mm?)
saptaniyor ve yapilan kemik iligi incelemesinde infiltras-
yon, bilgisayarli tomografide organomegali saptanmiyor
ve asemptomatik olan hasta monoklonal B hticre len-
fositoz tanisiyla takibe aliniyor. 2014 yilinda periferik
kanda CD5-19-20-23 pozitif lenfosit sayis1 6500mm?
olmasi Uzerine yapilan kemik iligi incelemesinde monok-
lonal lenfosit infiltrasyonu saptandi (Sekil 1). Hastanin
bilgisayarli tomografi incelemesinde mide antrum dista-
linde ve duodenum proksimalinde limeni difftiz olarak
cevreleyen, en kalin yerinde 24mm olarak 6lctlen difftiz
duvar kalinlagmasi saptanmasi tizerine mideden endos-
kopik biopsi alindi. Yapilan patolojik degerlendirme mide
MALT lenfoma ile uyumluydu (Sekil 2). Kronik lenfositer
16semili hastalarda sekonder malignensiler ve ytksek
dereceli lenfomalara transformasyon izlenebilmektedir.
Dolayisiyla hastalarda gelisebilen beklenmedik lokali-
zasyon veya hizli progresyon varliginda biopsi yapilarak
tedavinin diizenlenmesi uygun bir yaklasimdir. Ancak
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klonal B htcre lenfositozu sonrasi kronik lenfositer
16semili ve mide MALT lenfoma birlikteligi olduk¢a nadir
bir durum olup, ayirici tanidaki 6neminden dolay: vaka
takdimi olarak sunuldu.

Anahtar kelimeler: Monoklonal B Hiicre Lenfositoz, Kronik
Lenfositer Losemi, Malt Lenfoma

Sekil 1. Kemik iligi CD23 (+) Lenfosit infiltrasyonu

)

Sekil 2. Mide CD20 (+) Lenfosit Infiltrasyonu

Abstract: 0549 P-288
UTERUS’U TUTAN DiFFUZ BUYUK B HUCRELIQ
LENFOMA OLGUSU; GUNCEL TANI VE TEDAVI. Osman
Yokus, Sermin Altindal, Hilal Tan Koker, Fuat Aydinli.
Istanbul Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi,
Istanbul

Giris: Primer malign lenfomlarin kadin genital yol-
larinda gelismesi nadir bir durumdur. Olgularin ¢ogu
B-lenfosit hticre kokenli non-Hodgkin Lenfomalar olup,
bunlardan da“Diffiz buytk B htcreli Lenfoma”(DLBC
NHL) alt gurubuna en sik rastlanmaktadir.

Olgu: Burada sundugumuz olgu sunusunda orta
yaslarda kadin, uzamis vajinal kanamalar ve adet sikli-
ginda artisin etyoloji tetkiki esnasinda, fizik muayene ve
manyetik rezonas gortiinttlemede serviks girisine uzanip
Orten ve tim uterusu kaplayan kitleye batin ici lenf bez-
lerinde biiytimenin de eslik ettigi saptaninca, uterus kitle
biyopsi sonucu DBBH-NHL tanisi konuldu. Ann Arbor

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitab

evrelemesi ile evre IVB, ECOG-1 olan hastaya R- CHOP
(rituksimab, siklofosfamid, doksorubisin, vincristin, metil
prednison)kemoterapisi her 21 gtinde bir olarak 8 kur
planlanarak baslandi. Doérduncti kur sonrasi tedaviye
yanit ara degerlendirmesinde PET-CT ile tam kur elde
edildigi gorultip, daha sonra tedavi 8 kiire tamamlanda.
Takiplerinde halen 1 yildir remisyonda, fakat orta diizey-
de konjestif kalp yetersizligi ve kompanse kronik bébrek
yetersizligi gelistigi icin bu ac¢idan tedavisi ve takibi ilgili
boltumlerle kordineli sekilde devam etmektedir.

Tartisma: Literattirde bu tir olgularda kemoterapi,
radyoterapi, cerrahi tedavi gibi 3 farkli tedavi, hasta
bazinda farkli kombinasyonlariyla uygulanarak siklikla
kuir saglanabilecegi bildirilmistir. Kadin genital yollarini
tutan bir ¢ok hastalikta benzer klinik semptomlara yol
acmakla birlikte nadiren maligniteler ve bunun da alt
grubu ve daha nadir bir formu olan ve tedaviyle ktir sansi
olan lenfomalar: (DLBC NHLy1) akila getirmek gereklidir

Bizim olgumuzda oldugu gibi bazen ileri evrede
basvuran olgularda primer yer uterus olmakla bera-
ber sistemik (nodal/ekstranodal) yayilim olabileceginden
dolayi,primer/ sekonder ayirimi tam yapilamayabilir.
Semptomlar non spesifik oldugundan da bu nadir malin
durumlar atlanip tani-tedavi gecikebilmektedir.

Sonuc: Genital yollarda kitleye eslik eden uzamig
kanamalar veya hidronefroz komplikasyonu eslik eden
durumlarda farkli patolojiler yanisira akila lenfomalarin
da getirilmesi gerekir.

Anahtar kelimeler: Difftiz btiyilk B huicreli lenfoma, genital len-
fomalar, uterus

Abstract: 0233 P-289
SITARABINE BAGLI AKUT PANKREATIT VAKASI.
Alithsan Gemici!, Secil Ar?, Elmas Kasap®, Mine
Miskioglu!, Ismet Aydogdu'. !Celal Bayar Universitesi,
Tip Fakiiltesi Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali, Manisa,
2Celal Bayar Universitesi, Tip Fakiiltesi Hastanesi, I¢
Hastaliklart  Anabilim Dali, Manisa, °Celal Bayar
Universitesi, Tiyp Fakiiltesi Hastanesi, Gastroenteroloji
Bilim Dali, Manisa

Akut pankreatit; pankreatik enzimlerin hticre disina
cikmasina bagl otodigesyon ile baslayan, karin agrisi, kan
ve idrarda pankreas enzimlerinin ytksekligi ile seyreden
inflamatuar bir klinik tblodur (1). Etyolojisinde alkol, biliyer
sistem ve metabolik hastaliklari, ayrica 260 ila¢ ve kim-
yasallar rol almaktadir. Ilaclara bagh pankreatit gelisimi
%0.1-2 oraninda gorulmektedir(2). Azatioprin, furosemid,
tiazid, valproik asit, H2 reseptor antagonistleri, tetrasiklin,
sulfanomidler, metranidazol, kortikosteroidler ve &streo-
jenlerin yaninda kemoterapotik ilaclardan metotraksat,
L-asparajinaz ve sitarabin akut pankreatite neden olabilir.
Biz olgumuzda literattirde de 6rnekleri bulunan sitarabin
kullanimina bagh pankreatit gelisen bir hastamizdan bah-
sedecegiz. 52 yasinda bayan hastaya bir yil énce viicutta
yaygin lenfadenopati olmasi lizerine yapilan biyopsi sonucu
difftiz bBuytk B hticreli Hodgkin disi lenfoma (DBBHHDL)
tanis1 aldi. Hastaya 8 kir R-CHOP (Rittiximab, Sitarabin,
Siklofosfamid, Vincristin, Prednizolon) kemoterapisi veril-
di ve iyilesme saglandi. Yaklagik bir yil sonra goglis 6n
duvarinda ve sol ingltiinal boélgede deriden kabarik, seroz
akintili kitleler ile bagvuran hastanin kitle biyopsi sonucu
nuks olarak degerlendirildi. Hastaya R-ESHAP (Rittiximab,
Etoposid, Sitarabin, Cisplatin, Prednizolon) kemoterapisi
verildi. Ytksek doz sitarabin inflizyonundan (3120 mg)
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bir glin sonra siddetli karin agrisi, bulanti kusma gelis-
ti. Amilaz 464 U/L, Lipaz 381 U/L, lokosit 5980/mcl,
Hemoglobin 10.3 g/dl, trombosit 54000 /mcl olarak sap-
tandi. Batin tomografisinde pankreas ileri derecede 6demli,
batin ici yaygin serbest sivi oldugu saptand: ve Balthazar
evre D pankreatit olarak degerlendirildi (Sekil 1). Bir hafta
yogun bakimda izlenen hastada tedavi ile laboratuar ve
klinik olarak dizelme saglandi.

Olgumuzda literattirde birkag vaka ile 6rnegi bulunan
sitarabine bagli pankreatit gelisimini hatirlatmis olduk.
Ilaca bagh akut pankretit siklig1 diisiik olmasina ragmen,
yuksek doz sitarabin inflizyonu sonrasi bulanti-kusma
ve karin agrisi gelisen vakalarda akut pankreatit akilda
tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: Sitarabin, Akut Pankreatit

Sekil 1.

Miyeloproliferatif Neoplazmlar ve Kronik Miyelositer
Losemi

Abstract: 0328 P-290
KRONIK MYELOID LOSEMI TANILI HASTALARIMIZIN
RETROSPEKTIF DEGERLENDIRILMESI. Serife Solmaz
Medeni, Aysegiil Karaman, Omiir Gékmen Sevindik,
Celal Acar, Dogus Turkyilmaz, Streyya Yigit Kaya,
Sunay Tunal, inci Alacacioglu, Ozden Piskin, Mehmet
Ali Ozcan, Hayri Guiner Ozsan, Fatih Demirkan,
Biilent Undar. Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi,
Hematoloji Klinigi, [zmir

Kronik miyeloid 16semi (KML), BCR/ABL1 flizyon
proteini ve onun sahip oldugu tirozin kinaz aktivitesiy-
le karakterizedir. Imatinib, dasatinib ve nilotinib son
zamanlarda gelistirilen tirozin kinaz inhibitérleridir.(TKI)
Bizde KML tanisi ile izlemde olan hastalarimizi retrospek-
tif olarak inceledik ve yanitlarimizi sunmak istedik.

Calismamiza 1992-2014 tarihleri arasinda Dokuz
Eylul Universitesi tip faktiltesi hematoloji kliniginde KML
tanisi alarak tedavi edilen 70 hasta alindi. KML tanisi
alan hastalarin demografik, klinik 6zellikleri, birinci ve
ikinci sira TKI alan hastalarin hematolojik, sitogenetik,
molektiler tedavi yanitlari, TKI yan etkileri, tedavilerin tiim
sagkalim(OS) tizerine etkileri retrospektif olarak incelendi.
Medyan izlem stresi 72,5 ay (min 1 ay, max 264 ay) olan
olgularin 32‘i kadin(%45.7), 381 erkek(%54.3) olup med-
yan yas 51,5(18-82)di.Hastalarin tam1 anindaki labaratu-
var1 incelendiginde tani aninda hb meanl1.4g/dL (7-14g/
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dL), wbc mean 124.2 10°3/uL(101073/uL-4301073/uL),
plt mean 543.9 1073 /uL(36 1073/uL-6895 1073 /uL),LDH
mean 865 U/L(158-2549 U/L)oldugu gozlendi. Olgularin
tanmida %82.9 kronik faz, %12.8 akselere faz ve %4.3 blas-
tik fazda oldugu gozlendi.Tani aninda %70 olguda sple-
nomegali mevcuttu. Tani sitogentik incelemeler yontinden
degerlendirildiginde %70 inde sitogenetik inceleme yeterli
ve Ph poz, %28.5inde yetersiz sitogenetik, %1.4tUnde ise
yapilmadig gortulda. 6 olguda ise ek sitogenetik anomali
izlendi.Olgularda 6 tanesi imatinib 6ncesi dénemde tani
aldig icin tedaviye hidroksitre ile baslanmais, 1 olgu calis-
ma kapsaminda nilotinib ile, diger 63 olgu ise birinci sira
imatinib tedavisi almistir. 3. ayda %80 hastada hemato-
lojik yanit elde edilmis, %31.4 hastada sitogenetik yanit
elde edilmemis, %5.7hastada minimal(MISY), %15.8has-
tada majr sitogenetik yanit(MSY), %15. tam sitogenetik
yanit(TSY)elde edilmisdi. 18. ay sonuclarimizda %5.7
sinde sitogenetik yanitsiz olup, %1.4 MISY, %8.5 MSY,
%78.6 TSY mevcuttu, %22.9’'unda molekuler yanitsiz,
%22.9 MMY, %52.9'unda TMY. Hastalarin %30’u 2.sira
TKI tedavisi almis. Tedavi degisimi nedeni %28.6 yanitsiz-
lik, %5.7 yan etki nedenlidir. Yan etkiler %57.1 inde goz-
lenmemis, %11.4 dermatolojik, %10 sitopeni, %7.1 peri-
orbital 6dem, %5.7 plevral efflizyon, %4.3 miyozit, %2.9
hepatotoksite, %1 pankreatit oldugu gortlmustir. 2.sira
TKI %50 dasatinib, %45 nilotinib, %5 imatinib (Calisma
hastas: olup nilotinibden gecistir) %10 hastada 3. sira
tedavi almistir,lii ponatinib tedavisi altindadir.Medyan
72.5 aylik izlem stiresi sonunda %20 olgunun ex oldugu,
%1.4 olgunun ulasilamadig ve %78.6’s1inin yasadigi izlen-
di. Sagkalimlar1 degerlendirildiginde median sagkalima
ulasilamamis olup, 8 yillik sagkalim %73 tur.

Sonug olarak olgularimizin %80’inde 3. ay hematolo-
jik yanita ulasilmis ve 18. ayda %78.6 tam sitogenetik,
%53 tinde tam molekuler yanithidir. 8 yillik sagkalimin ise
%73 oldugu goérildi. IRIS calismasina bakildiginda TSY
%82, OS %85 olarak aciklanmistir.

Anahtar kelimeler: Kronik Myeloid Lésemi

Abstract: 0486 P-291
GEBELIKTE KRONIK MYELOID LOSEMI TEDAVISI.
Gursel Giines, Umit Yavuz Malkan, Eylem Eliacik,
Ayse Isik, Hakan Goker, Nilglin Saymalp, Ibrahim
Celalettin Haznedaroglu. Hacettepe Universitesi Tip
Fakitiltesi, I¢ Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim
Dali, Ankara

Tirozin kinaz inhibitérlerinin (TKI) yaygin kullanimiy-
la kronik myeloid 16seminin (KML) prognozunda ortaya
cikan dramatik iyilesme gebe kalan kadin KML hasta-
larinin sayisinda artisi da beraberinde getirmistir. Bu
durum anne ve bebegin sagligi icin daha gtvenli tedavi
seceneklerinin belirlenmesi zorunlulugunu dogurmustur.

Biz burada tg¢ olgu ile gebe KML hastalarimizla ilgili
deneyimlerimizi paylasmak istedik.

Olgu 1: 33 yasinda 28 haftalik gebe 16kositoz nede-
niyle degerlendirildi. Fizik muayenede splenomegali sap-
tanan hastanin beyaz ktire sayist (WBC) 60200/ mm?® ve
diger tetkikleri normaldi. Hastaya klinik, hematolojik ve
sitogenetik bulgularla KML tanisi kondu. Hastanin segi-
mi ile imatinib giinde 400 mg baslandi. 38. haftalikken
fetal distres nedeniyle sezaryen yapilan hastanin bebegi
dogumdan 2 saat sonra akciger immaturitesi nedeniyle
kaybedildi. Hastanin halen imatinib tedavisine devam
edilmektedir.
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Olgu 2: 26 yasinda 13 haftalik gebe 16kositoz nede-
niyle degerlendirildi. Fizik muayenede splenomegalisi
saptanan hastanin WBC’si 82200/ mm? ve diger tetkikleri
normaldi. Hastaya klinik, hematolojik ve sitogenetik bul-
gularla KML tanisi kondu. Hastanin secimi ile imatinib
gtinde 400 mg baslandi. 39 haftalikken saglikli bir bebek
diinyaya getiren hastaya halen imatinib tedavisine devam
edilmektedir.

Olgu 3: 33 yasinda 14 yillik KML 6yktist olan 20 haf-
talik gebe tedavi icin basvurdu. Hasta 10 yil imatinib ve
sonrasinda nilotinib kullanmis. 5 ay 6nce nilotinibi kes-
mis ve gebe kalmis. Bu stire zarfinda remisyonunu kay-
beden hastanin p 210 degeri ISI 4,2 idi. Hastaya doguma
kadar 3 MU/gln interferon alfa baslanmasi ve dogum
sonrasinda nilotinib ile devam edilmesine karar verildi.
Hasta halen 30 haftalik gebe olarak takip edilmektedir.

Tartisma: Gebelikte KML tedavisi ilaclarin potansiyel
teratojenik etkileri nedeniyle zorluklar arz etmektedir.
Kronik faz gebe KML hastalarinda tedavinin kesilmesi bir
secenek olsa da bu durumda hem gebelik hem de KML
ve hiperlokositoz nedeniyle artmis bir tromboemboli,
plasental yetersizlik riski ortaya cikacaktir. Ayrica dtisiuk
dogum agirlig: riski de artacaktir.

Farelerde teratojenik oldugu gosterilmis olan
Imatinibin kullanim1 sirasinda gebe kalan olgularin
degerlendirildigi bir calismada %9 minér, %3 akciger
mattrasyon defektinin de i¢inde oldugu major konjenital
anomali ve %15 spontan abortus bildirilmistir. Spontan
abortuslarinda cogunun genetik defektlerden kaynaklan-
dig1 dustintldtiginde imatinibin azimsanmayacak fetal
malformasyon riski barindirdigi anlasilmaktadir. Bizim
hastalarimizdan birinde bebegin dogum sonu kaybi bu
nedenle olabilir.

3. olgumuzda oldugu gibi TKI’nin kesilmesi duru-
munda ise remisyon kaybi kacinilmazdir.

Her ne kadar imatinib kullaniminda saglikli sonlanan
gebelikler bildirilmigse de imatinib kullaniminda plansiz
gebelikten kacinmak, planli gebeliklerde ise imatinibin
kesilmesini takiben a interferon gibi teratojenik etkisi bil-
dirilmemis bir ilacla tedaviye devam etmek daha gtivenli
bir secenek olacaktir.

Anahtar kelimeler: Gebelik, imatinib, Kronik myelositer 16semi

Abstract: 0539 P-292
KRONIK FAZ KRONIK MiYELOID LOSEMIDE ORIJINAL
VEYA JENERIK iIMATINiB TEDAVISINE YANITTA FARK
YA DA BENZERLIK VAR MI?. Fiisun Ozdemirkiran?,
Ugur Bayram Korkmaz?, Kaan Savasoglu®, Sertac
Ecemis?, Melike Yuce?, Saadet Sim?, Mehmet Eren
Kalender?, Melek Yilmaz?, Belgin Berber®, Kadriye
Bahriye Payzin'. 'Katip Celebi Universitesi, Atatiirk
Egitim ve Arastirma Hastnesi, Hematoloji Klinigi, Izmir,
2Katip Celebi Universitesi, Atatiirk Egitim ve Arasturma
Hastnesi, I¢ Hastaliklart Klinigi, Izmir, 3Katip Celebi
Universitesi, Atattirk Egitim ve Arastirma Hastnesi, Tibbi
Genetik Laboratuvary, Izmir

Amag: Yeni tani kronik miyeloid 16semi (KML) has-
talarinin tedavisinde kullanilan orijinal ya da jenerik
imatinib ile elde edilen yaniti karsilastirmak ve orijinal
ilagtan jenerik ilaca déntlmesinin yanit tizerindeki etki-
sini arastirmak istedik.

Hastalar: Ortanca yasi 53 olan (20-83) yeni tani
almis toplam 57 (Erkek: 20 Kadin:37) KML hastasi geriye
donuk degerlendirmeye alindi.
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Sonug: ilk tedaviye orijinal ilagla baglayan 47 hasta
(%82), jenerik imatinib ile baslayan 10 hasta (%18) varda.
Orijinal molekul baslanan 3 hastada (%6) TSY elde edi-
lemediginden 2. sira TKI tedavisine gecildi. Ik tedaviye
10 hastada jenerik molekul ile baslandi. TSY’a ulasma
stresi orijinal molektll baslanan hastalarda ortanca 6
ay (3-15), jenerik molektlde 3 aydi (3-12) ve aralarinda
anlaml istatistik fark saptanmadi (p=0,1). Orijinal mole-
kul ile TSY, 47 hastanin 447inde (%93,6), SG degerlen-
dirmesi sonuclanan ve jenerik molekul alan 8 hastanin
7’sinde (%87,5) elde edildi ve iki molektil arasinda TSY
eldesi arasinda anlamli fark bulunmad: (p=0,8). Verisi
olan hastalarda MMY, orijinal ila¢ alan 41 hastanin
27’sinde (%65,8), jenerik ila¢ alan 8 hastanin 2’sinde
(%25) saptandi ve orijinal ilacta anlamli olarak daha
fazlaydi (p=0,001). Orijinal molektll kullanan hastalarin
10’u (%21) ayni ilagla tedaviyi stirdirtirken 33 hasta
(%70) ortanca 36 ayda (3-121 ay) sosyal gtivenlik sorunu
nedeni ile jenerik tirtine donmek istedi. Jenerik imatinibe
gecildigi ay yapilan degerlendirmede 33 hastanin 3’inde
(%9) TSY, verisi olan 31 hastanin 10’'unda (%32) MMY
elde edilememisti. Hastalarin tanidan itibaren ortanca
izlem stiresi 54 ay (3-132) bulundu. Ik ilaci orijinal
molektl olan hastalarin ortalama izlem stresi ilk olarak
jenerik ila¢ baslananlardan anlaml olarak uzun bulundu
(siras1 ile 67,2+-34 ay ve 13+-12 ay, p=0,01). Tanida bas-
lanan imatinible tedavi stresi, degisiklik yapilan molektil
ile tedavi stiresinden yine anlaml olarak uzundu (42,3+-
33,2 ay ve 18,8+-13,7 ay, p=0,01). Son goértilme sirasinda
TSY/mMY elde edilen hasta sayisi sirasi ile orijinal ima-
tinib almaya devam eden 10 hastada: 9/7, jenerik ilaca
gecis yapan 33 hastada 31/24 idi. Orijinal ila¢ ile devam
edenlerde son goértilmede TSY: %90 ve MMY: %70, jenerik
ilaca gecenlerde TSY: %93 ve %MMY: %72,7 bulundu (her
ikisi de p=0,8).

Sonug olarak orijinal ila¢ ile devam eden hastalar ile
jenerik ilaca gecis yapan hastalarin TSY ve MMY oranlari
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmada.
Ancak jenerik ilaca gecenlerde tedavi sliresinin 6ncekin-
den daha kisa bulunmasi nedeni ile uzun dénem sonug-
lar1 farkli bulunabilir. TSY oranlari ve ortanca elde edilme
stireleri orijinal ve jenerik imatinibte benzer bulundu
ancak ilk tedavisinde jenerik ila¢ yer alan hastalarda
tedavi stiresinin anlamli olarak daha kisa olmasi nede-
ni ile MMY oranlar1 jenerik ilacgta digerine gore dusuk
bulunmus olabilir. Daha fazla sayida hastay1 iceren daha
uzun sureli izlem sonuclarinin beklenmesi 6nerilir.
Anahtar kelimeler: kronik miyeloid 16semi, orijinal imatinib,
jenerik imatinib

Abstract: 0611 P-293
ESANSIYEL TROMBOSITOZLU HASTALARDA YAS,
LOKOSIT VE TROMBOSIT SAYISI ILE TROMBOZ
ARASINDAKI iLiSKi: TEK MERKEZ DENEYIiMi. Cenk
Sunu!, Gulstim Ozet?, Simten Dagdas?, Funda Ceran?,
Aysun Gonderen?, Kursad Gunes?, Yasin Kalpakei?,
Onder Savas?, Berna Oztiirk?, Ali Tamer!. !Sakarya
Universitesi, Egitim ve Arastirmast Hastanesi, Sakarya,
2Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ankara

Esansiyel trombositoz (ET) diger miyeloproliferatif
timorler (MPN) ile fenotipik ve patogenetik benzerlikler
paylasan izole trombositoz ve trombo-hemorajik komp-
likasyonlar ile karakterize bir klonal kék hticre bozuk-
lugudur. 60 yas kesme noktasi ve tromboz oyktsu, ET
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hastalarin1 duiistik ve yuksek risk gruplarina ayirmak
icin kullanilan iki risk faktortidar. Kanama icin potan-
siyel riskleri nedeniyle, trombositozu olan (trombosit
sayis1>1000x10°/L) dusuk riskli hastalar ayrica degerlen-
dirilir. ET’de kisalmis sag kalim icin risk faktorleri tromboz
oykuisti, lokositoz ve ileri yastir. Ayrica, yas>=60, WBC
sayis1>11x10°/L ve tromboz dykistunin sag kalim icin ek
bagimsiz risk faktorleri olduklar: belirlenmistir. (Tablo 1)

Tablo 1. Trombohemorajik olaylar icin risk gruplan

Diik risk (Tim kiterler karydanmah)
Yes<60

Trombz dykisi ()

Trombosit sayts <1 milyon/mu’

Vilksek risk (Bir kriter yeterl)

Etkin WBC ve trombosit kontroltiyle tromboz riskinin
azaltilabilecegini diisiinmekteyiz.
Anahtar kelimeler: Esansiyel Trombositoz (ET), Tromboz

Tablo 2. Tromboz dykiisii olan ve olmayan olgularin yas, WBC ve trombosit sayisl
kategorilerine gore dagiimlan

Tromnbar il
Var (n=26) Yok (n=1%4) =
n *a N =
Yas (al) 250 17 472 56 341 0.199
<80 1» s28 108 650
WBC (210% man®) =15 10 273 23 13.2 o1z1=
<15 26 722 139 248
WEC (x10/man") 87 20 80.6 117 i 0357
=7 7 19.4 47 287
Trambasit 150000 3 83 21 128 0.580%=
(10" /zmam’)
<150000 33 1.7 143 7.2
Wates Ki kave Tests
= -:r._.m Funet Tost
=Tromboz dykUsl olan ve olmayan olgularin yas (p=0.199), tedavi
oncesi WBC (15x103/mm 3 kesme noktasi igin p=0.121 ve 8.7x103/mm3
kesme nokatasiigin p=0.357) ve trombeasit (2=0.508) kategorilerinin
dagilimlan arasinga istatistiksel olarak anlamh diizeyde fark yoktu

Yapf0
Tromboz dykiisi (+)

Calismamizda; 2000-2013 yillar1 arasinda ANEAH
Hematoloji Kliniginde ET tanisiyla izlenen 200 hasta ret-
rospektif olarak degerlendirildi.

60 yasindan buyuk olgularda trombotik olaylarin
daha sik ortaya ciktig1 gozlenmistir. Calismamizin sonuc-
lar1 trombotik olay yasayan ET olgularinin yaslarinin
yasamayanlardan hafifce yliksek oldugunu gostermek-
le birlikte, bu fark istatistiksel anlamlilik dtizeyine
ulasmiyordu. Ayrica, biz 60 yas kesme noktasina gore
olusturulan kategoriler arasinda trombotik olay sikligi
acisindan fark olmadigini bulduk. Cesitli calismalarda,
ET’de 16kositozun tromboz riskini artirdigina dair kanit-
lar elde edilmistir.ET’"de WBC sayisimin 8.7x10°/mm?
veya 15x10°/mm?® Uzerine c¢ikmasinin tromboz gelisimi
acisindan bagimsiz bir risk faktérti oldugu ileri struil-
mektedir. Calismamizda; ET tanis1 konmus ve tromboz
Oyktisti olan olgularin WBC sayilarinin 6yktsu negatif
olanlardan daha ytiksek oldugu gozlendi. Bu fark istatis-
tiksel anlamlilik diizeyine ulagsmadi. Sonuclarimiz, WBC
sayisinda kullandigimiz iki farkli kesme noktasi ile trom-
botik olay siklig1 arasinda bdyle bir iliski olmayabilecegini
destekler nitelikte kanitlar sunmustur. Bir calismada da,
her iki kesme noktasi icin bizim sonuclarimizla parallellik
gosteren kanitlar elde edilmistir. Tromboz riskinin azal-
tilmasinda diger énemli bir nokta, trombositozun éntine
gecilmesidir. Yas: 60’tan buytk olan hastalarda trombo-
sit say1s1<1000x10%/mm? ise veya yasi 60’tan ktictik olan
hastalarda trombosit sayis1>=1500x10°/mm?® oldugunda
trombosit sayisini azaltan ajanlarin kullanilmasi éneril-
mektedir. Calismamizda da, yast 60’in tizerinde ve/veya
trombosit sayis1>=1500 x10°/mm? olan ET olgularinda
trombosit sayisini azaltmak amaciyla sitoredtiktif tedavi-
ye baslandi.Lokositoz, trombosit ylksekligi saptadigimiz
olgularda tromboz sikliginin literattire parallellik goster-
medigini bulduk. (Tablo 2)

Calismamizda lokositoz ile tromboz sikliginin paralellik
gostermemesi calismamizdaki olgularin WBC degerlerinin
tedavi sonrasinda literattirden farkl olarak belirgin bi¢cimde
azalmasina bagh olabilir.Benzer sekilde calismamizda trom-
bosit degerlerinde tedaviyle anlaml azalma saglanmasiyla
iligkili olarak tromboz siklig dtistik bulunmustur. (Tablo 3)
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Tablo 3. Olgulann farkli zaman noktalarinda olgiilen WBC, Hb ve trombosit degerlerinin
karsilastinimasi

Zaman noktas:

Tedavi dncesl

WBC
(x10"/mm’)

Hb (g'dl) 136 |21 | 135 |7.5 |184 |12.8|1.88|128 |7.8 |174 |<0.001

126 |77 |12 41 (809 |73 |14 |73 |28 |218 |<0.001

Trombosit

(x10"/mm’)

Wilcoxon Signed Ranks Test

#Olgularin tedavi &ncesi ol¢iilen .WBC (p<0.001), Hb (p<0.001) ve
trombosit (p<0.001) degerleri, tedavi sonrasi digilen WBC, Hb ve
trombositdegerlerinden istatistiksel olarak anlaml dizeyde ylksekti

1074|446 | 907 | 514 (4213 [431 [ 154 | 431 (98 | 1150 |<0.001

Abstract: 0354 P-294
KRONIK MYELOID LOSEMIDE DASATINIB “ILiSKiLi”
TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK PURPURA. Ozan
Salim, Orhan Kemal Yicel, Ramazan Erdem, Utku
Ilitar, Levent Undar. Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Antalya

Giris: Trombotik Trombositopenik Purpura (TTP)
tanili olgularin blytk c¢ogunlugunda etyoloji saptana-
mamaktadir. Gintumuzde degisik kanserler ve kanser
tedavisinde kullanilan ilaclar (6rnegin mitomisin-C, bleo-
misin, karmustin, gemsitabin, daunomisin) ile iliskili TTP
olgular: bildirilmistir ancak nedensel iliski acik degildir.
Kronik Myeloid Lésemi (KML) ise ¢cok ender olarak TTP ile
iliskilendirilmistir. Kronik Faz KML tanili dasatinib teda-
visinin 1.yilinda TTP saptanan bir olguyu bildiriyoruz.

Olgu: 2006 yilinda Kronik Faz KML tanisi alan 26
yasindaki erkek hastaya imatinib 400 mg/glin basland.
Hematolojik, sitogenetik ve molektiler tam yanith izlenir-
ken Haziran 2013’te molekuler yamt kaybi nedeni ile ima-
tinib kesilerek dasatinib (100 mg/giin) baslandi. Tedavinin
10. ayinda molekiler tam yanith izlenen olgu halsizlik
ve koyu renk idrar yakinmalari ile basvurdu. Derin
trombositopeni, mikroskobik hemattiri ve hemoglobintri
saptand: (Trombosit: 10000/mm?, Tam idrar tetkiki: +3

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi
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hemoglobin, 267 eritrosit/saha). Periferik yaymada tanisal
ozellik gortlmedi. Dasatinib iligkili myelostipresyon dusu-
nulerek dasatinib kesildi. Kemik iligi aspirasyon deger-
lendirmesinde normoseltler ilikte blast artisi izlenmedi.
Molektiler genetik incelemede molektler yanit halinin
devam ettigi gortildti. Bir hafta sonra trombositopeni ve
hemattiriye ek olarak anemi, retiktlositoz ve LDH artis:
dikkati ¢ekti (Hb:8,3 gr/dl, retiktilosit: %14,9, LDH: 1418
U/L). Periferik yaymada her sahada 7-8 adet parcalanmis
eritrosit ve azalmis trombositler izlendi. Biyokimyasal
tetkikler Coombs negatif hemolitik anemi ile uyumluydu.
Mikroanjiopatik hemolitik anemi ve trombositopenisi olan
olgu TTP kabul edildi. Ates, noérolojik bulgu ve boébrek
yetmezligi mevcut degildi. ADAMTS13 enzim ve inhibitor
duizeyi icin 6rnek alindiktan sonra taze donmus plazma ile
plazma degisimi (40 ml/kg, 1/1 volim) tedavisi baslandi.
Birinci hafta sonunda mikroanjiopatik hemolitik anemi
parametreleri ve trombositopenisi tamamen dtizelen olgu-
da ADAMTS13 aktivitesi:<%2 (40-130), ADAMTS13 anti-
jeni:0,1 ug/ml (0,5-1,6), ADAMTS13 inhibitér duzeyi:21
U/ml (<15) olarak bulundu. Bu dénemde immuinsupresif
tedavi (siklofosfamid 1,5 gr, metilprednizolon 1 gr) uygu-
landi1. Glinasin plazma degisimine gecilen ve toplamda 18
seans uygulanan tam yanith olgu kendi istegi ile taburcu
oldu ve takip dis1 kalda.

Tartigma: KML ve TTP birlikteligi, bugline dek bildi-
gimiz kadariyla 5 olguda bildirilmistir. Bunlar igerisinde
2 olguda IFN, 1 olguda hidroksitire, 1 olguda imatinib ve
1 olguda dasatinib kullanimi sirasinda TTP gelistigi rapor
edilmistir. Bu birlikteligin rastlantisal veya tirozin kinaz
inhibitorleri ile iliskili olup olmadig: bilinmemektedir.
Anahtar kelimeler: KML, TTP, dasatinib

Abstract: 0556 P-295
PHILADELPHIA NEGATIF KRONIK
MYELOPROLIFERATIF NEOPLAZILERINDE
HEMOGRAM INDEKSLERiI ILE INFLAMASYONUN
DEGERLENDIRILMESI. Tuba Hacibekiroglu!,
Abdulkadir Bastiirk®, Sema Akinci?, Tekin GUiney?, Sule
Mine Bakanay?, Imdat Dilek?. !Edime Devlet Hastanesi,
Hematoloji Boliimii, Edirne, 2Ankara Atatiirk Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Hematoloji Béliimii, Ankara, *Konya
Egitim ve Arastrma Hastanesi, Hematoloji Béltiimii, Konya

Amag: Philadelphia negatif (Ph -) kronik myeloproli-
feratif neoplazi (KMPN) olgularinin nétrofil/lenfosit orani
(NLR), eritrosit dagilim genisligi (RDW), ortalama trombo-
sit hacmi (MPV), sedimantasyon, C-reaktif proteini (CRP)
ile inflamasyon agisindan degerlendirilmesi amagclanda.

Hastalar ve Yontem: Hematoloji poliklinigimizde
2010-2012 yillar1 arasinda WHO 2008 kriterlerine goére
tani1 konmus 99 Ph-KMPN hastasinin tam kan sayimla-
r1, sedimantasyon, C reaktif proteini (CRP), JAK V617F
gen mutasyonu retrospektif olarak incelendi. Veriler yas
ve cinsiyet uyumlu 74 saglikli birey kontrol grubu ile
karsilastirildi.

Bulgular: Ph- KMPN ve kontrol grubuna sirasiyla 99
ve 74 olgu alindi. Kadin/erkek oranlar1 49/50 ve 36/44
idi ve iki grup arasinda anlamh fark yoktu. Yas dagilimi
acisindan ise ortalama yas 53.5 ve 59.8 yil ile yine anlam-
I1 fark bulunmadi.Kontrol ve hasta gruplarinin tam kan
sayimi parametreleri, sedimantasyon ve C reaktif protein
(CRP) degerleri karsilastirildiginda iki grup arasinda
anlaml fark bulundu.(Tablo 1)

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

Laboratuar bulgularinda beyaz kiire sayis1 (WBC) tim
grupta ortalama 10.897 K/uL (2.020-34.800) idi. Ortalama
hemoglobin (Hgb) degerleri ise 15.2 g/dl, Ortalama trom-
bosit sayis1 (plt) 620.000K/uL, ortalama trombosit hacmi
(MPV) ise 9.5fL olarak bulundu.RDW ve NLR sirasiyla
%16.8 ve 4.3 olarak tesbit edildi.Ttm bu degerler kontrol
grubu ile karsilastirildiklarinda, lenfosit degerleri disin-
da hasta grubunda anlaml olarak ylksek tesbit edildi.
Inflamasyon acisindan bakilan sedimantasyon degerleri
hasta grubunda anlamli ytiksek bulundu (p=0.005) CRP
degerleri arasinda anlaml farklhilik yoktu (p=0.1)

Tartisma: Son calismalar, KMPN’deki klonal degisim-
de kronik inflamasyonun tetikleyici bir faktor olabilece-
gini géstermektedir.Kronik inflamasyon stirecinin kemik
iliginde kronik oksidatif stres yaratarak kok hticre yapi-
sinda hasar olusturdugu ve mutasyon icin ytksek riskli
bir mikrocevre olusturarak hematopoetik kok hticre DNA
sinda oksidatif hasar tetikleyebildigi ileri strtilmektedir.
Kronik inflamasyon belirtecleri arasinda siklikla kulla-
nilan sedimantasyon ve CRP disinda, son zamanlarda
yapilan calismalarla inflamasyon ile iliskilendirilen RDW,
MPV ve NLR degerleri de inflamasyon varligini gésteren
diger belirtecler olarak kabul gormektedir.Bu calisma-
da kronik myeloproliferatif neoplazilerin patogenezinde
kronik bir inflamasyon stirecinin varligin1 bu belirtecler
kullanarak degerlendirildi. Hasta grubumuzda sediman-
tasyon yuksekligi ile korele ytuksek RDW, MPV ve NLR
degerlerinin bulunmasi, hastalik strecinde kronik bir
inflamasyon strecinin rol alabilecegini akla getirmek-
tedir. Inflamasyon ve RDW, MPV, NLR arasindaki iligki
bir¢ok hastalik grubunda, bir¢ok caligma ile irdelenmis-
tir. Fakat KMPH grubunda sinirh sayida bilgiye sahibiz.
Bu alanda olgu sayisi1 ytksek cok merkezli ¢alismalara
ihtiyac oldugu kanaatini tasimaktayiz.

Anahtar kelimeler: Kronik Myeloproliferatif Neoplaziler, infla-
masyon belirtecleri

Tablo 1. Hasta ve kontrol gruplarida hemogram parametrelerinin karsilastirimasi

Hasta Kontrol p degeri
Yas (i) 59.8 53.5 0.161
Cinsivet (K/E) 49/50 36/44 0,845
WBC (K/ul) 10897 6870 <0,001
Nétrofil (K/ul) 7853 1875 <0,001
Lenfosit (K/uL) 2165 4658 <0,001
Hemoglobin (g/dl) 15.2 14.2 <0,001
Trombesit (K/uL) 620000 271600 0,161
MPV (ML) 9.5 7.1 <0,001
RDW (%) 16.8 13.3 <0,001
NLR 4.3 0.43 <0,001
Sedim (mm/sn) 14 5 0,005
CRP (mg/dl) 0,5 2 0,1
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Abstract: 0367 P-296
KML’DEN TRANSFORME GERIATRIK ALL VAKASINDA
INDUKSIiYONDA VE IDAMEDE BOSUTINIB’IN
TEDAVIDE BASARILI KULLANIMI. Berna Atesagaoglu,
Pinar Ataca, Erden Atilla, Glinhan Gurman. Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Yeni tirozin kinaz inhibit6rlerininden (TKI) bosu-
tinibin etkinligi KML’nin tiim fazlarinda gosterilmistir. KML
yonetiminde blastik kriz tedavisinde hala zorlanilan bir
sUrectir. Asagida sunacagimiz vakada, kronik KML tanisi
konup sirasiyla imatinib, dasatinib ve nilotinib tedavisini
aldiktan sonra hastaligin SSS tutulumuyla blastik faza
ilerlemesi ve bosutinib tedavisinin etkinligi tartisilacaktir.

Vaka Sunumu: 72 yasinda erkek hastaya 2006 yilin-
da dis merkezde KML tanis1 konmustur.Hastaya tanida
baslanan imatinib, major molektuiler yanit kaybi nedeniyle
dasatinibe sonrasinda nilotinibe degistirilmistir.Halsizlik,
kilo kaybi yakinmalar1 gelisen hastanin Aralik 2013’te
tarafimiza basvurusunda yapilan tetkiklerinde WBC:
56.5x10°/L, Hb:14.6g/dl, Trombosit:71x10°/L olarak
saptandi. Hastanin konvansiyonel sitogenetik tetkikinde
monozomi 7 pozitifti. Kemik iliginden génderilen 6rnekte
RT PCR’da bcer-abl 40,9524%IS pozitif saptandi. Kemik
iligi biyopsisi %42 oraninda akut B lenfoblastik 16semi
(ALL) fenotipinde blastik hticre transformasyonu bulun-
duran hiperselltiler yayma seklinde raporlandi.Hastaya
metilprednizolon 10mg/m? yedi gin tedavisinin ardindan
bosutinib 500 mg/gin ve metilprednizolon 30mg/m?
gln baslandi, azaltilarak 45 giinde kesildi.Yatisinin 5.
guintunde bosutinib tedavisi direncli pansitopenisi olmasi
nedeniyle kesildi ve filgrastim 30 mu baslandi. Yatisinin
14. gintnde yapilan kontrol kemik iligi biyopsisi ALL
acisindan remisyonda bulgular seklindeydi, bosutinib
tedavisine devam edildi. izlemde depresif semptomlar:
gelisen hastanin cekilen kranial MRG’1inda klivusta post-
kontrast serilerde yogun kontrastlanma, primer hasta-
Iik tutulumu seklinde raporlandi. Santral sinir sistemi
tutulumuna yonelik intratekal tedavisi 40mg ARA-C,
15mg metotreksat, 4mg dekort olarak haftada iki glin
yapildi ve tim beyine 2 alandan (tek tedavi volimun-
den) 200 cGy fraksiyon/giin ile 10 fraksiyonda toplamda
2000 cGy eksternal radyoterapi uygulandi. Hastanin
taburculuk sirasinda RT PCR’da bcr-abl 25,3026%IS
pozitif saptandi. Hastaya 6 merkaptoplirin 70mg/m?/
guin,metotreksat 20mg/m?/hafta, vinkristin 2mg (8 haf-
tada bir), metilprednizolon 40mg/m? (her ay ilk 5 giin)
idame tedavisi bosutinib ile birlikte baslandi.Hastanin
poliklinik izleminde gastrointestinal sistem intoleransi,
grade 2 karaciger toksisitesi olmasi nedeniyle 6 merkap-
topurin ve metoteksat tedavileri kesildi. Hastanin tictinct
ay idamesi sonrasinda yapilan kemik iligi ALL acisindan
remisyonda ve RT-PCR bcr-abl 23,3088%]IS pozitif olarak
saptandi. Hastanin kontrol kranial MR’inda klivustaki
yogun kontrastlanmada gerileme mevcuttu.

Sonug: Vignetti ve ark. GIMEMA LALO201-B protoko-
Itine gore yas Ph(+) akut lenfoblastik 16semi hastalarinda
imatinib ve steroid ile indiksiyon tedavisinin belirgin tok-
sik etki olusturmadan ortalama sagkalimi uzattigi gos-
terilmistir. Hastamiz daha 6nceden diger TKI'ne direncli
oldugundan protokol bosutinib ile modifiye edilerek
uygulanmis ve basarili sonug elde edilmistir.

Anahtar kelimeler: ALL, bosutinib, geriatrik
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Abstract: 0434 P-297
JAK2 V617F POZITIiF ESANSIYEL TROMBOSITOZ
iLE KRONiK LENFOSITER LOSEMIi BIRLIKTELIGi:
NADIR BIR OLGU. Sehmus Ertop!, Miizeyyen Aslaner!,
Gursel Gunes?, Umit Yavuz Malkan?, Selcuk Ergen®.
!Biilent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim
Dali, Zonguldak, 2Hacettepe Universitesi Tiyp Fakiiltesi,
Hematoloji Bilim Dali, Ankara, *Biilent Ecevit Universitesi
Twp Fakiiltesi, Onkoloji Bilim Dali, Zonguldak

Giris: Kronik lenfositer losemi(KLL) ile esansiyel
trombositozun(ET)birlikte goértilmesi son derece nadir bir
durumdur. Literattirde bildirilmis yalnizca 10 olgu olan
boyle bir durumda akla gelen soru;bu iki hastaligin klonal
olarak iligkili olup olmadigi ya da tamamen rastlantisal
olarak birarada goértldtugidur. Bu yazida esansiyel trom-
bositozlu ve KLL'nin birlikte oldugu bir olgu sunulmustur.

Olgu: 5 yildir ET tanisi olan ve hidroksitire (HU)
kullanan 61 yasindaki erkek hastanin rutin poliklinik
kontrolil sirasinda tam kan sayiminda 16kosit sayisinda
ve lenfosit oraninda artis oldugu saptandi. Py da cok
sayida trombosit ktiimeleri ve kiuctk olgun lenfositler
goruldu(Sekil 1, sekil 2) Fizik muayenede splenomegali
ve sag supraklaviktler, bilateral boyun ve aksiller lenfa-
denopatilerinin oldugu saptanan hastanin akim sitomet-
risinin KLL ile uyumlu oldugu gértldiu. Hastaya Binet
simiflamasina gore evre B KLL tamisi konuldu. Bundan
sonra JAK2 V617F (JKVF) mutasyonu calisilan hastanin
noétrofillerinde JKVF mutasyonunun pozitif oldugu ancak
B ve T lenfositlerinde mutasyon olmadig: goéruldt. Hasta
halen iki yili askin bir stredir ilagsiz takip edilmektedir.

Tartisma: Myeloproliferatif (MPH) ve lenfoproliferatif
hastaliklarin (LPH) birlikteligi son derece nadir gortlen bir
durumdur. Bu durumda MPH ve LPH gelisiminde ortak
bir mekanizma olmas: ya da JKVF mutasyonunun LPH
gelismesi slirecinde rol alma olasiligl akla gelmektedir.
Literattirde KLL ve ET birlikteligi olan ve lenfoid kompart-
manda JKFV mutasyonu saptanan Ug¢ olgu bildirilmistir.
Iki hastaligin rastlantisal olarak birarada bulunmasi ya da
farkli mutajenik olaylarin birbirinden bagimsiz olarak has-
taliklarin gelisimine neden olmasi da ihtimal dahilindedir.
iki hastaligin birarada oldugu ve myeloid ve lenfoid seride
JKFV mutasyonu bildirilen yalniz bir olgu vardir. Bu pli-
ripotent kék hiicredeki mutasyonun her iki hastaligin bir-
likte bulunmasina neden olabilecegini diisindtirmektedir.
Literattirdeki bildirilen olgularin cogunda iki hastaligin
birlikte gelistigi ya da ET’nin daha 6nce gelistigi bildiril-
mektedir. Bizim olgumuzda da ilk gelisen ET idi.

Ayrica ele alinmasi gereken bir konuda HU’nin muta-
jenik etkisidir. HU kullanimi sonucu LPH gelisimin arttig
bildirilmemistir. Ayrica ET sonras: KLL gelisen olgula-
rin yalnizca yarisinin HU kullandigi bilinmektedir. Bu
nedenle HU’nin KLL gelisiminde roltintin olmadig1 ya da
minimal oldugunu dustinmekteyiz.

Sonug olarak bizim olgumuzda JKFV sonuglari, len-
foid kompartmanda mutasyon saptanmamis olmasi bize
her iki olgunun rastlantisal olarak birlikte goruldtigint
dustndurmustir. Bu konudaki sorularin aydinlatilabil-
mesi icin daha ileri calismalara ihtiya¢ vardir.

Anahtar kelimeler: JAK2 V617F, hidroksilire, esansiyel
trombositoz
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Sekil 2. Esansiyel trombositoz-klI birlikteligi py bulgulan

Abstract: 0382 P-298
IMATINIB TEDAVIiSI VE ANEMIi. Engin Kelkitli’,
Abdulmuttalip Arslan?. Erzurum Bélge Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Erzurum,
2Erzurum Bélge Egitim ve Arasturma Hastanesi, I¢
Hastaliklart Klinigi, Erzurum

Amag: Kronik Miyeloid Loésemi (KML) hastalarinda
BCR-ABL tirozin kinaz inhibitérii (TKI) olan imatinib
mesilatin tedavide kullanilmasindan sonra KML tedavi-
sinde yeni bir ¢igir acilmistir. IRIS calismasinda yeni tani
kronik faz KML hastalarinda 19 aylik tedavi sonrasinda
anemi gortulme insidansi %3 olarak bildirilmektedir. Bu
calismanin amact Erzurum Bolge Egitim ve Arastirma
Hastanesi Hematoloji Kliniginde takip edilen imatinib
tedavisi alan kronik faz Kronik Miyeloid Losemi (KML)li
olgular tedavi 6ncesi ile son durumlar: arasindaki hemog-
lobin duizeylerini geriye dontk arastirmaktir.

Materyal-Metod: Subat 2013 ile Temmuz 2014
tarihleri arasinda Erzurum Bolge Egitim ve Arastirma
Hastanesi Hematoloji Poliklinigine basvuran ve KML
tanisi ile izlenen 20 olgunun dosyasi retrospektif olarak
tarandi. Olgularin tani sirasindaki yas, cinsiyet, sokal
risk siniflamasi kaydedildi. Imatinib ile tedavi éncesi ve
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son kontrollerindeki hemoglobin duzeyleri kaydedildi.
Anemi National Cancer Institute (NCI) Common Toxicity
Criteria - Version 4.0’e gore derecelendirildi. Anemi gora-
len hastalarda etyolojik neden arastirildi.

Sonuclar: Degerlendirilen hasta sayis1 20 idi.
Hastalarin 14’4 (%70) kadin, 6’s1 (%30) erkek, ortalama
yas 51 (27-83) idi. Hastalarin sokal risk smiflamasina
gore 10 hasta low (%50), 7 hasta intermediate (%35),
3 hasta (%15) high olarak smiflandirildi. Hemoglobin
ortalamas1 13,25 gr/dl, trombosit ortalamasi 457.000
mikro/L idi. 1 hasta (%5) kalp yetmezliginden ex oldu.
Tum hastalara 1. Basamak tedavi olarak imatinib 400
mg/gtn baslandi. Ortalama 42 aylik imatinib tedavisi
sonrasi 4 hastada gradel anemi tespit edildi. Etyolojiye
yonuk arastirmada 3 hasta demir eksikligi anemisi 1 has-
tada vit B12 eksikligi tespit edildi. Hastalarin tamaminda
20 (%100) 3. Ayda tam hematolojik yanita (THY) elde edil-
di. 16 hasta (%80) 6. Ayda tam sitogenetik yanita ulas-
misti. 12. Ayda tim hastalarda major molektiiler yanit
ve tam sitogenetik yanit elde edildi. 5 hastada imatinibe
sekonder yanitsizlik nedeni ile 2. Kusak TKI tedavisine
gecildi. Imatinibe bagli 16 hastada yan etki gdézlenmez-
ken 2 hastada (%10) kas agrisi, 1 hastada (%5) 6dem ve
1 hastada da (%5) 16kopeni gelismisti. Imatinible tedavi
stiresi ortalama 42 ay (13-92) iken toplam takip stresi
ortalama 50 ay (13-109) idi.

Tartisma: IRIS calismasinda kronik faz KML hastala-
rinda %3 oraninda imatinibe bagli anemi gortuldtugu belir-
tilmistir. Bizim calismamizda 3 hastada demir eksiklgi, 1
hastada B12 vitamini eksikli§ine bagl anemi gézlenmis
olup demir eksikligi anemisinde altta yatan hastalik teda-
vi edildiginde, B12 eksikligine bagli anemi ise medikal
tedavi dlizelmistir. Grade 3,4 anemi hicbir hastamizda
izlenmemistir. Imatinib tedavisi stiresi yeterli olmasina
ragmen hasta sayimizin azligi bu calismanin kisithlig
olup daha genis hasta sayilar ile ¢calismaya ihtiya¢ vardir.
Anahtar kelimeler: Anemi, Imatinib, Kronik Myeloid Lésemi

Abstract: 0413 P-299
KARACIGERDE COK SAYIDA KITLE LEZYONLARLA
PREZENTE OLAN GENC BiR IDIOPATIK HES
OLGUSU. Naciye Demirel!, Fevkiye Nur Sener?, Bulent
Kantarcioglu!, Deniz Arica!, Demet Aydin', Kemal
Kutoglu?, Gilcin Yegen?3, Ibrahim Oner Dogan?®, Kadir
Atakir*, Cengiz Yakicier®. !S.B. Okmeydani Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Istanbul, 2S.B.
Okmeydani Egitim ve Arastirma Hastanesi, I¢c Hastaliklar
Klinigi, Istanbul, °Istanbul Universitesi, Istanbul Tip
Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Istanbul, *S.B. Okmeydani
Egitim ve Arastirma Hastanesi, Radyoloji Klinigi, Istanbul,
sActbadem Hastaneleri Genetik Laboratuvar, Istanbul

Giris Sekonder eozinofili sinifina girmeyen ve siklikla
HES(Hipereozinofilik sendrom) olarak isimlendirilen pri-
mer hipereozinofililer molekiler patogenezlerinin daha
iyi anlasilmasi ile klonal eozinofili ve idiopatik eozinofili
olarak incelenmektedir. Primer eozinofilinin tanisal yakla-
siminda, cevresel kandan FIP1L1-PDGRFA gen flizyonun
taranmasi ilk basamak test olmalidir. idiopatik HES;nadir
bir tani olup hastalarin %90 erkek, yas ortalamasi 20-50
arasindadir. Burada; halsizlik, ates, kuru oOksuruk, kilo
kayb1 ile klinigimize basvuran, eozinofilik lokositoz ve
batin BT’de multipil hipodens karaciger lezyonlar: ile tam
alip malignitelerle ayirici taniya giren, steroid tedavisine iyi
yanit veren bir idiopatik HES olgumuzu sunduk.
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Olgu: 22 yasinda erkek hasta, 6kstirtik, halsizlik,ates ve
kilo kayb sikayetleri ile bagvurdu. Fizik muayenesi normal,
laboratuvar bulgularinda; WBC:46.500 mm?®, Hgb:14.6gr/dl,
Htc:%44, P1t:190.000mm?, eozinofil:33.830 mm?,AST:49U/
L(0-40U/1),ALT:83U/L(0-41),ALP:172U/L(30-120) disinda-
kiler normaldi, periferik yaymada:%83 eozinofil, %2 eozino-
fil comak saptandi. Batin ultrasonografisinde(USG): karaci-
ger parankim ekosu homojen, parankim icinde cok sayida
noduler hipoekoik lezyonlar izlenmesi nedeniyle cekilen
Batin BT’de: karacigerin kontur ve boyutlari normal, paran-
kim dansitesi azalmis, portal fazda 1-3 cm boyutlarinda cok
sayida hipodends lezyonlar tesbit edildi. Hastaya karaciger
lezyonlarindan USG altinda biyopsi yapildi. Biyopside:
yer yer karaciger prankimini ortadan kaldiran yogun por-
tal, sintizoidal ve lobuler eozinofilik infiltrasyon saptandi.
Akciger grafisi, ekosu normal olan hastanin kemik iligi
biyopsisi: %80-90 olgun eozinofillerden olusan, hiperselti-
ler kemik iligi olarak geldi. Sitogenetik incelemesi 46 XY,
Jak-2, Ber-abl, FIP1L1-PDGFRA ve PDGFRB negatif bulun-
du. Hastada parazitik, mikotik enfeksiyon,alerjik hastalik,
malignite ve kollajen doku hastalig: tesbit edilmedi. Hastaya
idiopatik HES tanis1 konularak 1mg/kg/glin prednizolon
baslandi, tedavisinin 4.haftasinda lokosit degerleri normale
doéndt, sikayetleri kayboldu, eozinofil mutlak sayis1:260
mm?® bulundu, tedavi ve takiplerinde steroid dozu azalti-
larak 24 mg/gtn’e dtstldt, bu dozlarda hasta 2 ay daha
takip edildikten sonra takiplerini kendi istegi ile birakti

Sekil 1. Batin BT portal fazda 1-3 cm boyutlarinda ¢ok sayida hipodens lezyonlarin
gorintdleri

infiltrasyon (40X)
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skil 3. Tru-cut biyopside %80-90 olgun eozinofilik infiltrasyon artig| gdsteren
hiperseliler kemik iligi

Tartisma: HES karacigerde periportal eozinofilik
infiltrasyonlar buna baglh hepatomegali ve karaciger
fonksiyon testlerinde bozulmalara neden olur. Karaciger
tutulumu; kronik aktif hepatit, sklerozan kolanjt seklinde
olabilir. Multipil fokal lezyonlar eozinofilik infiltrasyon-
lara bagli nekroz alanlar1 olup BT’de hipodens, USG’da
hipoekoik nodtler gérintiimtinde tanimlanmalarina rag-
men goruntllerinin nonsfesifik bilgiler verdigi, karaci-
gerin malign neoplazilerinden ayirt etmenin mumkin
olmadig1 bilinmektedir. Primer veya metastatik karaciger
timoérlerinden ayirt etmek icin biyopsi 6nerilmektedir

Bizde hastamizin karacigerdeki nodtiler lezyonlarin-
dan biyopsi yaparak malignitelerle ayirici taniya gittik.
Anahtar kelimeler: Hipereozinofili, hipereozinofililer ve karaci-
ger tutulumu

Abstract: 0660 P-300
KRONIK MYELOID LOSEMIDE IMATINiB DiRENCI:
TEK MERKEZ DENEYIMIi. Sinan Demircioglu, Mehmet
Baran, Taha Ulutan Kars, Kazim Camli, Mehmet
Ali Karaselek, Handan Cipil, Ozcan Ceneli, Aynur
Ugur Bilgin. Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip
Faktiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Konya

Giris: Kronik myeloid 16semi (KML), cok yonlti hema-
topoetik kok hticrede, kazanilmis bir genetik degisiklik
sonucunda olusan klonal bir hastaliktir. KML, 6zgiin
sitogenetik bozukluk ile iliskisi tespit edilen ilk malign
hastaliktir. Bu malign klon, Philadelphia (Ph) kromozomu
olarak bilinen ve BCR/ABL flizyon geni meydana getiren,
9. ve 22. kromozomlarin uzun kollar1 arasindaki dengeli
karsilikli translokasyon [t(9;22) (q34;q11] ile olusan bir
kromozomal translokasyonu tasir. Allojenik hematope-
tik kok hticre nakli, uzun stireli remisyon saglamasi ve
%50’ye varan kur oranlari ile imatinib 6ncesi dénemde
6nemli bir tedavi secenegi olarak KML tedavisinde yerini
almistir. BCR-ABL tirozin kinaz inhibitérti olan imatinib
mesilat ve onu izleyen diger tirozin kinaz inhibitorleri
klinik uygulamaya girdikten sonra KML tedavisinde yeni
bir donem baslamistir.

Metod: Konya Necmettin Erbakan Universitesi
Meram T.F. Eriskin Hematoloji Unitesinde 2006-2014
yillar1 aras1 BCR-ABL(+) KML tanisi ile izlenen ve tirozin
kinaz inhibitéra tedavisi uygulanan toplam 100 hastanin
verileri dosyalarindan geriye doéntik olarak incelendi.
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Bulgular: Hastalarin K/E orani: 60/40, tani1 anindaki
ortanca yas 51 (16-77), Lokosit sayisi: 129.000 (12.000-
346.000), %50’sinde splenomegali saptandi. Tanidaki
evrelerin dagilimi; kronik faz: 95, Akselere faz: 4, Blastik
faz: 1 hasta idi. Hastalardan 3’si takiplerine gelmedigi
icin verilerine ulasilamadi. Tim hastalarin BCR-ABL’si
pozitifdi. Ilk sira tedavi olarak Imatinib baslandi. 97
hastadan 47unde (%48) yanitsizlik sebebiyle 2. Kusak
tirozin kinaz inhibitértine (dasatinib/nilotinib) gecildi.
Bunlardan 12unda (%12) primer yanitsizlik, 35inde
(%36) yanit kaybi oldu. 2 hastada imatinibe bagh geli-
sen alerjik ve cilt toksisitesi nedeniyle kesilip 2. Kusak
tirozin kinaz inhibitérlerine gecildi. Imatinibe yanitsiz
hastalarin tanm evreleri ile iliskisi: Blastik fazdaki 1 hasta
primer direncli, akselere fazda tan1 konan 4 hastanin 3
Uunde(%75) 2. Kusak tirozin kinaz inhibitérlerine gecilir-
ken bunlarin 2’si primer direncli, 1’i sekonder direncliydi.
Akselere fazda olan bir hastanin imatinib yanith ve halen
yanit kaybi olmaksizin takip edilmektedir. Kronik fazda
olan 92 hastanin 9'unda primer diren¢ (%10), 34Gnde
sekonder direng¢ (%36), 43 inde primer+sekonder direnc¢
(%47)dnde saptandi. Butin hastalarin ortanca takip
stresi 52 ay(2-160) bulundu. Toplamda 7 hasta kay-
bedilirken, 8 hastada takipsiz oldugu icin son durumu
bilinmemektedir.

Sonuc¢: BCR/ABL aktivitesini hedef alan tirozin kinaz
inhibitorleri ile hastalikla muicadelede buyuk basarilar
elde edilmis olmasina ragmen, ila¢ direnci gelisimi bu
ilaclara karsi en onemli engel olarak goértinmektedir.
Calismalarda imatinib direnci gelisme riskinin, hastaligin
fazlar ile iliskili oldugu gosterilmistir. Bizim ¢alismamiz-
da imatinib direnci blastik fazda %100, akselere fazda
%75, kronik fazda %46, her Uc¢ fazdaki toplam direnc
orani %48 olarak bulundu.

Anahtar kelimeler: kronik myeloid 16semi, imatinib direnci

Abstract: 0092 P-301
PHILADELPHIA NEGATIF ESANSIYEL
TROMBOSITOZDAN PHILADELPHIA POZITiF KRONIiK
MYELOIiD LOSEMIYE DONUSUM: OLGU SUNUMU.
Hava Usktidar Teke!, Vahap Aslan?, Eren Giinduz!,
Mustafa Karagtlle!, Neslihan Andi¢!, Deniz Goren
Sahin', Sevgi Ozpolat’, Beyhan Durak Aras®, Olga
Meltem Akay'. !Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip
Faktiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim
Dali, Eskisehir, 2Eskisehir Ozel Umit Hastanesi, Hematoloji
Klinigi, Eskisehir, 3Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip
Fakiiltesi, Genetik Anabilim Dali, Eskisehir

Giris: Primer trombositemi pluripotent hematopoietik
kok hucrelerden koken alan kronik myeloproliferatif bir
hastaliktir (1). Olgularin yarisindan ¢cogunda JAK2 genin-
deki kazanilmis nokta mutasyonu mevcut olup, trombo-
sit sayisindaki artis ile karakterize bir hastaliktir (2).

Philadelphia (Ph) negatif, JAK2V617F mutasyonu
negatif olan esansiyel trombositoz tanis1 konulan ve hid-
roksilire tedavisi altinda tanidan 7 yil sonra Ph pozitif
KMLye déntisen nadir bir olguyu sunduk.

Olgu: 2007 yilinda (60 yas) halsizlik, terleme sika-
yetleri ile basvuran hastanin fizik muayenesinde kon-
juktivalar hiperemik, traube kapali, dalak kot alt1 2
cm palpabl saptandi. Hb 16 gr/dl, WBC 18200/mm?,
plateletler 1600000/mm?® idi. Periferik yaymada trom-
bositler ileri derecede artmis izlendi. Hastanin yapilan
tetkiklerinde trombositoz yapabilecek sekonder bir neden
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saptanamadi. ET acisindan kemik iligi (KI) aspirasyon
ve biyopsisi yapildi. KI biyopsisinde megakaryositlerin
gruplar halinde cok fazla sayida oldugu saptandi. Ph kro-
mozom negatif, JAK2V617F mutasyonu negatif saptanan
hastaya‘esansiyel trombositoz’tanis1 konularak yuksek
riskli olmas: nedeni ile hidroksitire tedavisi baslandi. 7
yil boyunca hidroksitire tedavisi alan hastanin (trombo-
sit sayisina gore 2x1 veya 3x1 dozlarinda) Mart 2013’de
WBC 1520/mm?®, plt 465000/mm?® saptanmas1 Uzerine
hidroksitire tedavisi kesilip 1 ay sonrasinda tekrar 2x1
dozunda baslandi. En son Mart 2014°de hidroksitre 3x1
altinda WBC 142630/mm?, Hb 10,9 gr/dl, plt 1215000/
mm?® saptanan hastanin PY’sinda beyazkiire ve trom-
bositler artmig, immattr granulositler izlendi. Hastaya
hidroksitire 3x2 baslandi. Kemik iligi aspirasyon ve
biyopsisi yapildi. KML déntistimt acisindan Ph kromo-
zomu calisildi, pozitif saptand: (Sekil.1). Hastaya ET’den
KMLye dontisiim nedeni ile imatinib mesylate 400mg/
glin baslandi.

Tartisma: ET tanisini koyabilmek icin tam kriterle-
rinden bir tanesi de Ph kromozomunun negatif olmasidir
(3). Hastamizin da ET tanisi baslangicinda JAK2V617F
mutasyonu ve Ph kromozomu negatif saptandi. Ph nega-
tif ET’den Ph pozitif KML dontisiimi spontan olabildigi
gibi kemoterapi tedavisine de baglh olabilir (4). Hastamiz
tan1 anindan itibaren 7 yil boyunca hidroksitire kullan-
mis olup hidroksitire ile iligkili oldugu dusuntlen 16ko-
peni disinda bir yan etki gozlenmemistir. Hastanin son
basvurusunda 100000/mm?® tuzerinde lokositozu olup
PY’da immatlr garnulositlerin izlenmesi hastada KML
déntisimu olabilecegini diigindurdtgtinden Ph kromo-
zomu c¢alisilmistir. Hastaya Ph pozitif KML tanisi konulup
imatinib tedavisi baslanmistir.

Sonuc: ET tani kriterleri arasinda yer alan‘Ph kro-
mozomu negatifligi’acisindan ET duisuntilen hastalarda
mutlaka tani sirasinda Ph kromozomu bakilmalidir. ET
tanisi konulan, hidroksitire tedavisi baslanan veya ilagsiz
izlenen hastalarda l6kositoz varliginda mutlaka PY deger-
lendirilmeli ve KML gelisimi dastnulerek Ph kromozomu
calisilmalidir.

Anahtar kelimeler: Esansiyel trombositoz, Ph kromozomu

Sekil 1.FISH ile Ph kromozomu
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Abstract: 0180 P-302
ABL KiINAZ MUTASYONU OLMAKSIZIN iMATINiB,
NIiLOTINiB, DASATINIiB VE INTERFERON’A DiRENCLI
UZUN SEYIRLI ILERI FAZ KRONiK MYELOID LOSEMI.
Umit Yavuz Malkan, Giirsel Gtlines, Mirtvvet
Seda Balaban, Tuncay Aslan, Sezgin Etgul. Nilgin
Sayinalp, Celalettin Ibrahim Haznedaroglu. Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dali,
Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Kronik myeloid 16seminin tipik dogal seyri 4-5 yil kadar
suren bir kronik fazi takiben en fazla 1-2 yil kadar devam
eden bir akselere faz/blastik faz ileri evresidir. TKI ilaglari-
na yanit vermeyen hastalarda blastik faza gecis sonrasin-
da ortalama 3-6 ay survival beklentisi rapor edilmektedir.
Biz burada 20 yila yakin KML éyktisti bulunan ve son 1,5
yilda akselere faz/blastik faz ileri evresinde imatinib, dasa-
tinib ve nilotinib’e direncli ABL kinaz mutasyonu olmayan
bir KML olgusuyla ilgili tecriibemizi paylasmak istedik.

1992 yilinda KML tanisi alan 69 yasinda erkek hasta,6
yil IFN ve 2 y1l boyunca hidroksitire kullanmus. IFN direnci
nedeniyle hastaya 2001 yilinda imatinib 1x400mg bas-
lanmis. 2007 Subat ayinda imatinib altinda akselere faza
gecis olmasi Ulizerine imatinib dozu 1x600mg’a cikilmis.
Ayrica hidroksitire 2x500mg baglanmis. 2007 Nisan ayin-
da ise imatinib kesilerek dasatinib 2x70mg baslanmis. Bu
tedavi altinda dénem dénem sitopeniler gelismis. Hastanin
mutasyon analizinde ABL kinaz mutasyonu saptanmamais.
2008 Ocak’ta nilotinib’e gecilmesi planlanmus. ilaca erige-
lemedigi icin o donemde hasta yine imatinib 1x600mg kul-
lanmaya devam etmis. 2008 Agustos’ta nilotinib 2x400mg
baslanmis. 2009 Kasim ayinda nilotinib altinda hema-
tolojik ve molektler relaps gelismesi nedeniyle dasati-
nib 1x50mg kullanmasi uygun goértlmus. 2010 Ekim’de
tekrar imatinib 1x400mg ve son olarak 2011 Ocak’ta
peginterferon alfa-2a 180mcg/hafta tedaviye eklenmis.
Kontrol kemik iligi incelemesinde %20 blast,periferik
yaymasinda %25 blast saptandi. Hasta ileri evrede sta-
bil yanitsiz hastalik olarak kabul edildi. 2014 Temmuz’a
kadar hastanin izleminde infeksiyon, hemoraji, 16kostaz ve
transflizyon bagimli anemi gelismedi. Hasta halen 600mg
Imatinib+1000mg hidroksikarbamid +180mcg Pegasys
kombinasyonu ile izlenmektedir.

Bu yazida, KML blastik faza déntisen ve tedavisinde
mumkun olan tim tirozin kinaz inhibitérlerinin kullanil-
dig1 bir olgu sunulmustur. Ayni zamanda diger bir alter-
natif tedavi olan Interferon tedavisi de hastada basarili
bir sonuca ulasmamizi saglamadi. Bu vakada ilgin¢ ola-
rak olarak tirozin kinaz inhibitérlerine yaniti1 engelleyen
bir ABL kinaz mutasyonu saptanmadi. Vakanin diger bir
farkli yonti ise hastaligin kontrol altinda olmamasina rag-
men elde edilen uzun yasam suresidir.Literattirde bildiri-
len tedavi edilemeyen KML blastik faz vakalarinin ortala-
ma sagkalimi 3-6 ay arasindadir. Bizim hastamiz ise 2,5
yildir infeksiyon,hemoraji, 16kostaz, transfiizyon bagiml
anemi gelismeden sorunsuz bir sekilde takip edildi.TKI
tedavisi KML dogal seyrini atipik sekilde etkileyebilmek-
tedir. ELN yanit kriterlerine gére TKI basarisizligi olan
hastalarda bile TKI kombinasyon tedavileri morbidite sor
unlari(infeksiyon,hemoraji,l6kostaz,anemi) gelismeksizin
yasam suresine katkida bulunabilmektedir. Bu nedenle
multi-TKI basarisizlig: olan ve spesifik mutasyonu bulun-
mayan hastalarda TKI tedavisi kesilmeyip tolere edilebi-
len kombinasyonlarla devam edilmelidir.

Anahtar kelimeler: Kronik myeloid 16semi, abl kinaz mutasyo-
nu, tirozin kinaz inhibit6r direncli
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Abstract: 0188 P-303
NILOTINIB ILISKILI HIPERTRODI. Meltem Ayli!, Leyla
Kahraman!, Gurbtiz Erdogan®. !Ufuk Universitesi Tip
Faktiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Ankara, 2Ufuk Universitesi
Twp Fakiiltesi, Endokrinoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Hipotiroidizm,birinci kusak tirozin kinaz inhi-
bitérlerinin iyi bilinen yan etkilerindendir. Ikinci jeneras-
yon TKIlar olan nilotinib ve dasatinib ile tedavi edilen
hastalarda tiroid fonksiyon bozuklugu insidansi lizerine
veriler yetersizdir ve bu grup ilaclar ile tedavi esnasinda
hipertroidi gelisimi literattirde rapor edilmemistir. Biz
burada nilotinib tedavisi altinda hipertroidi gelisen bir
olguyu irdeledik.

Olgu: Kronik faz KML tanisiyla imatinib baslanan
troid fonksiyon testleri normal, tiroid antikorlari negatif
29 yasindaki bayan hastada imatinib intolerans: sebe-
biyle nilotinib tedavisine gecildi.Nilotinib tedavisinin 6.
ayinda tam sitogenetik yanit elde edildi. Tedavisinin 9.
ayinda TSH:0,01 mIU/L,ST4:1,67 ng/dL,ST3:5,08 pg/
mlL,tiroid otoantikorlar1 yuksek titrede pozitif bulun-
du. Tiroid USG “Tiroid bezi sag lobu 46x18x20 mm,
sol lobu 46x14x16 mm, parankimi belirgin heterojen,
RDUS incelemede parankim vaskularizasyonu belirgin
artmis goruntmdedir” seklinde, tiroid sintigrafisi ise
“Her iki lob orta derecede hiperplazik ve radyoaktivite
dagilimi heterojendir. Yer yer hipoaktif alanlar dikkati
cekmektedir.”.olarak rapor edildi. Hastaya Dideral 20
mg.6nerilerek 3 ay sonra kontrole cagrildi. 3 ay sonraki
tetkiklerinde troid testlerinde degisiklik olmamas: Utze-
rine Hastaya Nilotinib tedavisine bagl hipertroidi tanisi
konularak Thyromazol 10 mg tb baslandi. Bir ay sonraki
kontrolde;TSH:2,4 mIU/L ST4:0,65 ng/dL,ST3:2,6 pg/
mlL olarak saptandi. Thyromazol tb 5 mg. énerilerek, 1 ay
sonra kontrole cagrildi.

Tartisma: Birinci jenerasyon TKIlar ile tedavide
tiroid disfonksiyonu bilinen bir yan etkidir.lkinci jene-
rasyon TKIlar ile tiroid fonksiyon bozuklugu insidansi
Uzerine veriler yetersizdir. Kim ve arkadaslar1 imatinib,
nilotinib, veya dasatinib ile tedavi edilen Ph-pozitif KML
tanili 73 hastanin 33’inde sirasiyla %25, %55 ve %70
oraninda tiroid fonksiyon bozuklugu saptanmislardir.
Japon calisma grubu ise Sunitib, Sorafenib, Axitinib ile
tedavi edilen 33 hastanin 21’inde tiroid disfonksiyonu
saptamis, ancak hipertiroidi gelisen vakalarin tamami-
nin Sunitinib kullanan grupta oldugunu bildirmistir.
Tam bu calismalarin ortak bulgusu hipotiroidizm, tiro-
zin kinaz inhibitorlerinin iyi bilinen yan etkilerinden-
dir. Sikhig1 retrospektif calismalarda %53-85, prospektif
calismalarda ise %36-71 oraninda bildirilmektedir. Bu
yan etkileri olusturan muhtemel mekanizmalar arasinda
tiroid hticrelerine VEGF baglanmasinin engellenmesi ile
vaskilarizayonunun inhibisyonu,Peroksidaz aktivitesi-
nin inhibisyonu, Iyot uptake inhibisyonu,tiroid hormon
sentezinin azalmasi, Irreversibl tiroid destriiksiyonu (ilag
iligkili tiroidit) sayilabilir. Hipertroidi olusum mekanizma-
s1 olarak ta destruiktif tiroidite baglh tirotoksikoz olusmasi
suclanmaktadir.Sonuc¢ olarak ikinci jenerasyon trozin
kinaz inhibitérleri ile tedavi altindaki hastalarda da troid
fonksiyonlari izlenmeli sadece hipotroidi degil hipertroidi
gelisme olasiligl da akilda tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: Hipertroidi, KML, Nilotinib
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Abstract: 0222 P-304
KRAS MUTASYONU POZITiF SAPTANAN BiR JUVENIL
MYELOMONOSITIK LOSEMI OLGUSU. Dilek Gtirlek
Gokeebay, Arzu Yazal Erdem, Ali Fettah, Nese Yarali,
Bahattin Tun¢, Namik Yasar Ozbek. Ankara Cocuk
Sagligt ve Hastaliklart Hematoloji Onkoloji Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji Klinigi, Ankara

Giris: Juvenil myelomonositik 16semi (JMML) erken
cocukluk caginda goriilen, myeloid hticrelerin artmis pro-
liferasyonu sonucu hematopoetik ve non-hematopoetik
dokulari infiltre eden klonal bir hastaliktir. Tam kriterleri
arasinda splenomegali, periferik kanda immattr mye-
loid o6nctllerle birlikte 16kositoz (>10x10°/L), monositoz
(>1x10°/L), kemik iliginde blast sayisinin <%20 olmasi,
hemoglobin F yuksekligi ve BCR/ABL flizyon geninin
negatif olmasi yer alir.

Olgu: 2 yasinda erkek hasta, 4 ay o6nce baslayan
halsizlik ve hepatosplenomegali saptanmasi nedeniyle
hastanemize sevkedildi. Fizik incelemede soluk goru-
numde, akciger sesleri kaba ve ronkusleri mevcut,
karaciger 7 cm, dalak ise inguinalde palpe edildi. Tam
kan sayiminda hemoglobin 9,2 g/dL, l6kosit 22,2x10°/L,
trombosit 13x10°/L; periferik yaymada %52 lenfosit, %32
monosit, %8 parcali, %2 promyelosit, %2 normoblast ve
%6 atipik hiicre izlendi. Kemik iligi aspirasyonunda her
¢ seride displastik degisiklikler ve %10 blast goruldu,
BCR/ABL flizyon geni negatifti. Hastanin akciger enfek-
siyonuna yo6nelik antibiyotik tedavisi baslandiktan sonra
yapilan kemik iligi biyopsisinde myeloid hiperplazi, genc
grantlositer seri hakimiyeti, eritroid hipoplazi izlendi.
Megakaryosit say1 ve yapis1 normal, grade 3 retiktlin lif
artis1 mevcuttu. Depo hastaliklar: agisindan yapilan ince-
lemeler negatifti. Kardiyak incelemede non-compaction
kardiyomiyopati saptandi. Enfeksiyonu dtizeldikten
sonra sosyal nedenlerle memleketinde izlenmeye bas-
lanan hastanin, taburcu olduktan 8 ay sonra solunum
sikintis1 ve gastrointestinal sistem kanamasi nedeniyle
dis merkeze basvurdugu, masif splenomegali nedeniyle
splenektomi yapildig: 6grenildi. Hasta 2 ay sonra tekrar
klinigimize basvurdugunda sag akcigerde infiltrasyon ve
konsolidasyon alani mevcut olup kemik iligi inceleme-
sinde promyelosit %3, myelosit %22, metamyelosit %12,
comak %2, segment: %1, lenfosit %22, monosit %12,
normoblast %7, blast %18, eozinofil %1 olup; myeloid
o6ncul hucrelerde goreceli olarak artis ve displazi gozlen-
di. Yine enfeksiyona yonelik tedavisi verildikten sonra
periferik kan ve sac foliktilinden yapilan DNA analizinde
somatik orijinli heterozigot KRAS mutasyonu (ekson 1
c.38 C>A, amino asit pl13. G>D) tespit edildi. HLA tam
uyumlu kardes donérti bulunan hastaya kék hticre nakli
yapilmasina karar verildi.

Tartisma: JMML patogenezinde Ras sinyal yola-
ginda aktivasyona yol acan mutasyonlar (KRAS, NRAS,
PTPN11, NF1, CBL) rol oynar. Mutant Ras proteini
defektif GTPaz aktivitesi sonucunda bu yolun devaml
aktif halde kalmasini saglayarak myeloproliferatif neop-
lazm gelisimine neden olur. Bir calismada KRAS G13D
mutasyonunun nétrofil ve monositlerde yuksek, lenfo-
sitlerde dustik oranda ekprese edildigi belirlenmis ve
bunun myeloid malignitelere yol ac¢tigi savunulmustur.
KRAS G12V mutasyonuna sahip JMML hastalarinin ise
indolent klinik seyir gosterebilecegi, 12p bolgesinde hete-
rozigosite kaybinin hizla progresyona neden olabilecegi
bildirilmistir.

Anahtar kelimeler: JMML, KRAS
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Abstract: 0234 P-305
YENI TANI KML HASTASINDA IMATINIB’E BAGLI
AKUT RABDOMIiYOLiZ. Umit Yavuz Malkan, Gtirsel
Glines, Nilgiin Sayinalp, Salih Aksu, Ibrahim Celalettin
Haznedaroglu. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Imatinib mesilat, kronik miyeloid 16semi (KML) teda-
visinde kullanilan bir tirozin kinaz inhibitértidtir. Diyare,
o0dem, asteni, myalji ve deri reaksiyonlari, ilacin yaygin
ve hafif seyreden yan etkileridir. Imatinib’e baghi krea-
tinin kinaz ytksekligi ile seyreden rabdomiyoliz olgulari
nadiren bildirilmistir. Biz bu bildiride, imatinib bas-
landiktan sonra gelisen akut rabdomiyoliz ve kreatin
kinaz ytksekligi ile seyreden yeni tani bir KML hastas1
ile ilgili tecrtibemizi paylastik. 42 yasinda erkek hasta
May1s 2014°te ilk defa ortaya cikan sol lomber bolge agri-
s1 sikayetiyle Corum’da hastaneye basvurmus. Bilinen
polikistik bobrek hastaligi tanisi olan hastanin yapilan
tetkiklerinde 16kositoz saptanmasi Utizerine hastaya hid-
roksikarbamid baslanarak klinigimize yonlendirilmis.
Yapilan tetkikler sonucu KML tanisi konan hastaya
Haziran 2014’te Imatinib mesilat baslandi. ilaca bas-
ladiktan 15 glin sonra her iki alt ekstremitesinde agri
ortaya ¢ikan hasta hastaneye basvurdu. Yapilan tetkikle-
rinde kreatinin kinaz diizeyi 1533u/1 saptanmasi tizerine
hastaya baslanan imatinib mesilat kesilerek yerine dasa-
tinib tedavisi baslandi. Hastanin imatinib kesildikten 2
hafta sonra alt ekstremite agrilarinda azalma meydana
geldi ve bakilan kreatinin kinaz dtizeyi 195 u/1 idi. Hasta
halen klinigimizde dasatinib tedavisi altinda takip edil-
mektedir. Imatinib tedavisi altinda kas agris1 &zellikle
tedavi baslangicinda yaygin karsilasilan bir yan etkidir.
Ancak kreatinin kinaz ytksekligi ile seyreden rabdomi-
yoliz gelismesi oldukca nadirdir. Imatinib ile kreatinin
kinaz yuksekligi arasindaki iliski bilinmemektedir. Bazi
arastimacilar imatinib’e bagh gelisen elektrolit imbalansi
ile kreatinin kinaz ytksekliginin iligkili oldugunu ileri
stirmektedir. Ancak hastamizda polikistik bobrek has-
talig1 mevcut olmasi ve bazal kreatinin dtizeyi 1.4mg/dl
olmasina ragmen elektrolit imbalans1 bulunmamaktadir.
Yeni imatinib baslanan bir hastada kas agrilari veya kas
zay1fligl olusmasi durumunda rabdomiyolizden stiphenil-
melidir. Bu durumda kreatinin kinaz dlizeyini saptamak
yerinde olacaktir. Bizim hastamizda imatinib baslandik-
tan sonra gelisen kreatinin kinaz ytksekligi ve kas agrisi,
imatinib kesilmesinden sonra diizelmistir. Bu da rabdo-
miyolizin imatinib’e sekonder oldugunu distndirmekte-
dir. Imatinib’e bagli rabdomiyoliz sirasinda KML tedavisi
2. nesil tirozin kinaz inhibitorleri mesela dasatinib ile
yapilabilir. Hasta halen imatinib intoleransi tanisiyla
baslanmis dasatinib altinda izlenmektedir.

Anahtar kelimeler: imatinib mesilat, rabdomiyoliz, kronik miye-
loid 16semi

Abstract: 0131 P-306
IMATINIB: ESKi CAMLAR BARDAK OLDU MU?.
Ulkti Ergene!, Alithsan Gemici®. 'Sifa Universitesi
Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Izmir, 2Celal Bayar
Universitesi Tiyp Fakiiltesi, Hastanesi Hematoloji Bilim
Dali, Manisa

Kronik Myeloid Losemide tedavi yaklasimi son 10-15

yilda belirgin degisiklige ugradi. Ozellikle, BCR-ABL
hedefli bir trozin kinaz inhibitérii olan Imatinib Mesilat
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ile hastalarin buytik bir béliimtinde remisyon saglandi.
Gunumuzde Kronik Myeloid Léseminin birinci basamak
tedavisinde imatinib tedavisine alternatif olarak, Nilotinib
ve Dasatinib distunulmekte.

Bu calismamizda, klinigimizdeki 9 yillik bir periyot
icinde tedavi ettigimiz 43 hastanin sonuclarini sunmak
istedik. Kirkti¢ hastamizin 23’4 kadin (%53.4) 20’si erkek
(46.6) ve ortanca yas 56.4 kadin 50.4 erkek seklinde idi.

31 hastada imatinib ile tam molekuler yanit (TMY)
alindi. Exitus olan 5 hastamizin 4’ blastik fazda mura-
caat etti. 30 baska merkezden terminal donemde sevk
edilmisti. 73 yasinda bir hasta tani aldiktan sonra 6 ay
icinde akut iskemik atak ile exitus oldu.

Bir hasta >400 000 mm? 16kosit ile geldigi icin genetik
sonu¢ cikincaya kadarki stirede hidroksitire baslandi.
Hasta ilacini degistirmek istemedi hidroksitire kullanma-
ya devam ediyor. Bir hastamiz psikoz tanisi aldi ilacini
(imatinib) dtizgin kullanamiyor, tam molektuler yanit
saglanamiyor. Bes hastamiz 2. kusak trozin kinaz inhibi-
tort kullaniyor. 2 hasta intoleran grade 4 cilt lezyonlari, 3
hasta yetersiz yanit nedeni ile 2. kusak kullaniyor.

Son yillarda ikinci kusak tirozin kinaz inhibitérleri-
ne olan egilim, bizim takip ettigimiz hasta yanitlarimizi
gdzden gecirmemize sebep oldu. ikinci kusak kullanirken
yan etkiler nedeni ile hasta takibinin daha yakin ve dik-
katli olmas1 gerektigini distintiyoruz. Daha fazla sayida
hastanin degerlendirildigi ve karsilastirmali ¢calismalara
ihtiyac var, ancak yine de eskidi mi diye distindigimuiz
Imatinib hala cok degerli diye diisiinmekten kendimizi
alamiyoruz.

Anahtar kelimeler: Kronik Myeloid Lésemi, Imatinib Mesilat

Abstract: 0373 P-307
DASATINIB TEDAVISINE BAGLI GELISEN REKTAL
KANAMA VE HEMORAJIK KOLIT OLGU SUNUMU.
Naciye Demirel!, Blilent Kantarcioglu!, Demet Aydin’,
Deniz Arical, Filiz Akyuz?. !S.B. Okmeydani Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Istanbul,
2fstanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklar
Anabilim Dali, Gastroenteroloji Bilim Dali, Istanbul

Giris Biz burada imatinib direncli bir KML hastasinda
dasatinib’e bagh gelisen ve ilacin kesilmesi sonrasi diize-
len akut hemorajik kolit olgumuzu sunduk.

Olgu 42 yasinda bayan hasta ocak 2012’de Ph(+)
kronik faz KML tanis1 aldi,imatinib 400mg/glin baslandi.
Tedavinin 2.aymnda tam hematolojik yanit alindi, 6. ayin-
da sitogenetik incelemede Ph%55(+) bulundu. 1. yilinda
Ph%15(+), ber-abl RT-PCR ile %1.17(+) olup tam sitoge-
netik ve major molekuler yanit alinamamis olan hastada
mutasyon analizinde mutasyon saptanmadi. Hastaya
dasatinib 100mg/gtin baslandi, tedavinin 3. ayinda sito-
genetik sonucu Ph(-), bcr-abl:%0.26 bulundu, tedavinin
4. ayinda hastada ani baslayan karin agrisi, kanli-mukus-
lu diskilama ve tenezm sikayeti gelisti. Kan sayiminda;
whbc:4180 mm?®, Hgb:8.2gr/dl, Hct:%23.4, P1t:116.000mm?
bulundu. Hastaya tist GIS endoskopi ve kolonoskopi
istendi, dasatinib kesildi. Ust GIS endoskopisi normal,
kolonoskopik inceleme ise enflamatuar barsak hastaligi
olarak degerlendirildi. Hastanin sikayetleri ila¢ kesildik-
ten 1 hafta sonra dtizeldi ancak hasta degerlendirme i¢in
Gastroenterolojiye yonlendirildi. Sikayetlerinden 20 gtin
sonra yapilan kolonoskopisi normal bulundu. Hastaya
dasatinib 100mg/gtin tekrar baslandi, yakin takibe alin-
di. Iki ay sonra hastada tekrar aym sikayetler gelisti,
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dasatinib kesildi,gaita makroskopisi ve mikroskopisinde
bol eritrosit géruldti. Gaita kultirtiinde treme olmadi.
Kan sayiminda; wbc:4720 mm?®,Hgbh:9.3 gr/dl, Hct:%27.9,
Plt:118.000mm?®, koagtilasyon ve biyokimyasal testleri
normal bulundu.Gastroenterolojiye yénlendirilen hastaya
semptomlarinin baslamasindan 3 giin sonra yapilan kap-
stil endoskopisinde: Ince barsaklar normal, cikan kolon
ve sag flexurada yaklasik 20cm’lik bir segmentte kirmizi
renkli kan ve mukozada 6dem ve kirmizi beneklenme
izlendi; kirlilik nedeniyle mukoza net olarak degerlendirile-
medi; kolonoskopi tekrari 6nerildi.Bir hafta sonra tekrarla-
nan kolonoskopik incelemede; terminal ileum, tim kolon
mukaza ve limeni normal; rektum distalinde limende
2x2 cm’lik alanda mukoza hiperemik ve 6demli, rektit bul-
gular izlendi. Hastanin sikayetleri ila¢ kesildikten 9 giin
sonra tamamen kayboldu, tedavi nilotinib ile degistirildi.
Nilotinib ile 6.ay1 tamamlanmis olan hastanin halen tam
hematolojik, sitogenetik ve majér molektler yanitla takip-
leri devam etmektedir.

Tartisma Dasatinib SRC ailesi kinazlar ve PDGFR’nin
potent bir inhibitértidiir. PDGFR, anjiogenezis de ve
kapiller damar duvari gelisiminde o6nemli olup; dasa-
tinib ile inhibisyonu anjiogenezisde defekte, kapil-
ler damar duvarinda mikroanevrizma ve kanamalara
neden olur. Dasatinib alan hastalarda klonal large
grantler kenfositozun sekonder olarak gelisimi plevral
efflizyon,kolit,otoimmun hastaliklara yatkinlik nedeniyle
kanama ve kolit patogenezinde 6nemli bir rolti olabilir.
Gastrointestinal kanama dasatinib tedavisinin iyi bilinen
bir komplikasyonu olmasina ragmen; hemorajik kolit
olduke¢a nadir gortilen bir komplikasyondur
Anahtar kelimeler: Kronik Myeloid 16semi, dasatinib yan etki-
leri, kolit

Abstract: 0116 P-308
OKKULT KMPH.KRONIK,TEKRARLAYAN
TROMBOEMBOLIZM NEDENi OLABILIiR Mi?. Guven
Yilmaz', Emine Gultark!, Savas Volkan Kisioglu?,
Mustafa Erdogan?, Mehmet Aliustaoglu®. !T.C. Saglik
Bakanligt Kartal Dr. Litfi Kwdar Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Istanbul, 2T.C. Saglik
Bakanligt Kartal Dr. Liitfi Kirdar Egitim ve Arastuma
Hastanesi, I¢c Hastaliklart Klinigi, Istanbul, 3T.C. Saglik
Bakanlig: Kartal Dr. Litfi Kirdar Egitim ve Arastuma
Hastanesi, Tibbi Onkoloji Klinigi, Istanbul

Kronik Myeloproliferatif Hastaliklar(KMPH) kemik ili-
ginde kok hticrelerin kontrolstiz cogalmasi ve bu nedenle
periferik kanda ilgili seri hticrelerin artmas: ile karakte-
rize bir grup hastaliktir. Polisitemia Vera(PV), Esansiyel
Trombositoz(ET). Myelofibrozis(PMF) ve Kronik Myeloid
Losemi (KML) bu grubu olusturan hastaliklardir. KML
disindaki diger hastaliklar Janus Kinaz 2(JAK II) mutas-
yonu ile karakterize olup KML ise kendine 6zgli genetik
mutasyon ile taninmaktadir. Bu grup hastaliklar icin
Diinya Saglik Orglitii WHO) 2008 yilinda siniflama ve tani
kriterleri belirlemistir. Ancak bazi hastalar tam olarak
bu kriterleri karsilamadiklar: icin tam olarak tani alama-
maktadirlar. Bu grup hastaliklar icin Okkult KMPH terimi
gelistirilmis ve kullanilmaya baslanmistir. Okkuilt KMPH
hastalarinin klinik olarak nasil yonetilecekleri tam olarak
belli degildir. Ancak JAK II mutasyonu varliginin belirgin
artmis tromboembolik olaylarla iliskili oldugu anlasilmis-
tir. Biz burada tekralayan tromboemboli nedeni ile incele-
nen ve okkult KMPH tanisi alan bir vakay: sunduk.

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
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Vaka: 42 yasinda erkek hasta.Bilinen kronik bir has-
taligl olmayan saglikli hastada 1998-2002-2006 yillarin-
da 3 kez alt ekstiremitede trombus(DVT) olusmus. Son
olarak Ocak 2014’de pulmoner Emboli(PE) geciren hasta
hematolojiye gonderilmis. Hastada yapilan incelemeler-
de FM normal, 6z ve soygecmisinde bir 6zellik yoktu.
WBC:6400 Hg:15 MCV:84 Platelet:148 000 idi. serum
demir ve demir baglamasi, transferin saturasyonu, serum
B12, Folat, Ferritin dlizeyleri normaldi. Batin USG’de
dalak normal boyutlarda idi. Yapilan trombofili tarama-
sinda Faktor V, Protrombin II, Antitrombin 3, protein C
ve S duzeyleri Homosistein diizeyi normaldi.Hasatada
Antifosfolidid antikorlar1 ve ANA negatifti. Hastada JAK II
mutasyonu homozigot pozitif saptandi. Kemik iligi ince-
lemsi yapilan hastada PMF ekarte edildi.PV ve ET lehine
bulgu saptanmadi. Bakilan PNH klonu negatif saptandi.
Ancak kromozom analizinde Monozomi 17 ve 18 saptan-
di. Literatire bakilidiginda Monozomi 17 ve 18 mutas-
yonlarinin konjenital birtakim sendromlarla ilgili oldu-
gu bu sendromlarin KMPH iliskisiz olduklar1 goéruldu.
Ancak Monozmi 18 mutasyonun MDS ile ilgili olabilecegi
yénunde yayinlarda mevcuttu. Bizim hastamizda, mevcut
bulgularla PV,ET ya da PMF tanis1 karsilanmadig icin
hastamiz okkult KMPH kabtl edildi. Hastamizda hayat
boyu antikogtilasyon ve aspirin kullanimi ayrica KMPH
acisindan duizenli takip planlandi.

Okkult KMPH tanisi ¢cogu zaman tesadiifen konulan
bir tanidir. Ancak tromboembolik olaylar basta olmak
Uzere birtakim klinik durumlara yol actig1 bilinmektedir.
Hangi hastalarda JAK II mutasyonu taramasi yapilmasi
konusu tam olarak net olmasa da bizim vakamizda oldu-
gu gibi, tekrarlayan ve nedeni gosterilemeyen vakalarda
mutlaka akilda olmasi gereken bir hastaliktir.Bizim vaka-
mizda oldugu gibi tesadlifen saptanan birtakim kromo-
zomal bozukluklarinin ne ifade ettigi hentiz net degildir.
Ancak bu kromozamal anomalilerin hangi durumlarla
ilgili olabilicegi mutlaka incelenmelidir.

Anahtar kelimeler: Okkult KMPH, Tromboemblizm

Abstract: 0606 P-309
PERITONEAL KARSINOMATOZiSI TAKLIT EDEN
AKUT MYELOBLASTIK LOSEMi: OLGU SUNUMU.
Mutlu Kasar!, Asli Korur?, Soner Solmaz!, Mahmut
Yeral!, Cigdem Gereklioglu?, Hakan Ozdogu'. 'Baskent
Universitesi, Adana Arastirma ve Uygulama Merkezi,
Hematoloji Bilim Dali, Adana, 2Baskent Universitesi,
Adana Arastirma ve Uygulama Merkezi, Aile Hekimligi
Bilim Dali, Adana

Grantlositik sarkomalar (GS); hematopoietik myeloid
seri immattr htcrelerinden olusan nadir goérilen eks-
trameduller timor Kitleleridir. GS akut myeloid 16semi
olgularinin %3 ila %7’sinde gorulir ve yaygin peritoneal
tutulum ile ortaya ¢ikmasi nadirdir. Akut myeloid 16semi
(AML) teshisinden 6nce, sirasinda veya sonrasinda bile
saptanabilir. Bu bildiride, epidermal timoért (peritoneal
karsinomatozis) taklit eden, mide ve lenf nodu tutulumu
olan akut myeloid 16semi olgusu tartisildi.

Olgu: 32 yasinda erkek hasta yaklasik 2 aydir olan
karin agrisi, bulanti, kusma ve kilo kayb1 nedeni ile bas-
vurdu. Fizik muayenede skleralar ikterik, batin distan-
dii, hassas ve asit mevcuttu. Hb: 14 g/dL, MCV:87 fL,
WBC: 4.170/mm?, Notrofil: %51, Lenfosit: %23, monosit:
%21, Trombosit: 224.000/mm?3, periferik yayma; ilkel
monontukleer huicre artist bulgulari, APTT<26sn, INR:
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1.3, CRP:62 mg/L, LDH:300 IU/L, kreatinin:0.3 mg/dL,
ALT:68 IU/L, AST:42 IU/L, ALP: 389 IU/L, GGT: 420
IU/L, Total bilirubin: 1.6 mg/dL direkt bilirubin: 1.2 mg/
dL, amilaz: 83 IU/L, HbsAg: negatif, Anti HCV: negatif,
Anti HIV: negatif idi. Abdomen ve Torax BT incelemesi;
batinda belirgin serbest sivi, periton duvarinda kalinlas-
ma, superior mezenterik arter ve ven etrafinda, duodenum
anterior komsulugunda konglemere olmus btiytik boyutlu
lenf nodlari, mezenter yapraklari arasinda lenf nodlari,
jejenal anslarin duvarinda kitle etkisi olusturan ileri kalin-
lasma, safra kesesi capinda artis, midede 2 adet polipoid
lezyon, bilateral plevral efflizyon ve hafif atelektazi alanlari
oldugunu gosterdi. Ayirict tanida lenfoma veya peritoneal
karsinomatozis dustnutldt. Kemik iligi incelemesinde
morfolojik olarak atipik monontikleer hiicre artis1 bulgu-
lar1 mevcuttu. Akimsitometride %37.4 blast tespit edildi
ve immunfenotipleme AML M1 olarak degerlendirildi.
Mide bulbus ve duodenumdan yapilan endoskopik biyopsi
“myeloid neoplazi (grantlositik sarkom)” ile uyumluydu.
Asit mayinin flowsitometrik ve patolojik degerlendirmeleri
ve lenf nodlarindan yapilan biyopsinin sonucu ekstrame-
duller myeloid neoplazi ile uyumluydu. Genel durumu ve
karaciger fonksiyonlar1 hizla bozulan ve bilirubin degerleri
progrese olan hastaya AML M1 ve grantlositik sarkom
tanilari ile standart sitozin arabinozid ve idarubisin remis-
yon/induiksiyon tedavisi baslandi.

Tartigma: Grantlositik sarkomlar immatir myeloid
hticrelerin ekstramedtiller timoérleridir. Genellikle akut
miyeloid 16semi, miyeloproliferatif bozukluklar veya miye-
lodisplastik sendromu ile birlikte goértilir ama asikar
hematolojik hastalik olmaksizin ortaya c¢ikabilir. AML
teshisinden 6nce, sirasinda veya sonrasinda saptanabilir.
Tedavi edilmeyen ve baska bir hematolojik bozukluk gos-
termeyen olgularin %90’ inda ortalama 10 ay icinde AML
gelisir. Gastrointestinal tutulum nispeten nadirdir ve
olgularin %7’sinde bildirilmektedir. Olgumuz peritoneal
karsinomatozisi taklit etmesi ve gastrointestinal tutulu-
mu olmasi nedeni ile bildirildi.

Anahtar kelimeler: akut myeloid 16semi, grantlositik sarkom

Abstract: 0703 P-310
IDIYOPATIK MYELOFIBROZiS VE SEKONDER
MYELOFiBROZiS: iKi COCUK OLGU. Meryem
Albayrak!, Ztuhre Kaya?, Ayse Tandircioglu', Mehmet
Katircioglu', Turkiz Gursel®. Kurikkale Universitesi Tip
Fakiiltesi ,Hastanesi, Kirtkkale, 2Gazi Universitesi Tip
Faktiltesi Hastanesi, Ankara

Myelofibrosis, anemi, splenomegali, periferik kanda
gbzyas1t hucrelerinin goéruldtgt, kemik iligi fibrozisinin
eslik ettigi cocuklarda nadir goérilen, idiyopatik ya da
sekonder nedenlere bagli gelisen, myeloproliferatif bir
hastaliktir.

Cocuklarda myelofibrosis nedenlerinden; D vitamini
bagimh rikets, kollajen doku hastaliklari, renal yetmez-
lik, trizomi 21 ve 16semi dikkat cekmektedir. Idiyopatik
myelofibrozis cocukluk caginda oldukca nadir olup, des-
tek tedavileri uygulanmakta, kok hticre nakli tedavide
onerilmektedir.

Olgu 1: Oniki yasinda kiz olgu, iki yildir devam
eden karin agrisi, ates, halsizlik ve terleme sikayetleri
ile basvurdu. Fizik muayenesinde 37.5°C vucut isisi,
solukluk, kosta altinda 4 cm ele gelen dalak mevcuttu.
Laboratuvar bulgularinda normositer anemi, l6kopeni,
trombositopeni, periferik yaymada go6zyas: htucreleri,
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CRP, sedimantasyon yuksekligi vardi. Bes kez kemik iligi
aspirasyonunda ilik ¢ekilemedi (Kuru ilik). Kemik iligi
biyopsisinde fibrozis dikkat ¢ekiyordu. JAK2 mutasyonu
pozitif geldi. Hemoglobin elektroforezi, demir parametre-
leri, vitamin B12, folik asit, vitamin D dlizeyleri normaldi.
Olgumuz 3 yildir idiyopatik myelofibrozis tanisiyla izlen-
mekte olup, kok hticre nakli i¢in hazirlanmaktadir.

Olgu 2: Dort yasinda, kiz olgu, boyunda sagda sis-
lik, ates sikayeti ile getirildi. Fizik muayenesinde 40°C
vicut 1sis1, solukluk, kosta altinda 2 cm ele gelen dalak
mevcuttu. Laboratuvar bulgularinda anemi, lékopeni,
trombositopeni, periferik yaymada gbzyas: hticreleri, CRP,
sedimantasyon, fibrinojen yuksekligi vardi. Antibiyotik
tedavisine ragmen lenfadenopatisi gerileme gostermedigi
icin lenf nodu biyopsisi alindi. Ekstrameduller hematopoez
goruldu. Kemik iligi aspirasyonunda ilik cekilemedi (Kuru
ilik). Kemik iligi biyopsisinde fibrosis dikkat cekiyordu.
JAK?2 mutasyonu negatif geldi. Ailesel Akdeniz atesi (FMF)
mutasyonu homozigot pozitif gelen olguya steroid, D vita-
mini ve kolsisin tedavileri uygulandi. Kisa zamanda, dra-
matik yanit alindi. Olgumuz ailevi akdeniz atesi ile birlik-
telik gosteren sekonder myelofibrozis olarak izlenmektedir.

Myelofibrozisin cocukluk cagindaki tedavisi hala soru
isaretleri tasimaktadir. Bu iki olgu ile ¢ocukluk caginda
nadir gorulen myelofibrozise, altta yatan hastaliklara ve
tedavisine dikkat ¢cekmek istedik.

Anahtar kelimeler: myelofibrozis, idiyopatik, sekonder

Abstract: 0091 P-311
NiLOTINiBE BAGLI NADIR BiR YAN ETKIi; PLEVRAL
SIVI: OLGU SUNUMU. Hava Uskiuidar Teke, Olga
Meltem Akay, Deniz Goren Sahin, Mustafa Karagtlle,
Eren Gunduz, Neslihan Andi¢c. Eskisehir Osmangazi
Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklart Anabilim Dali,
Hematoloji Bilim Dali, Eskisehir

Giris: Kronik myeloid 16semi (KML) 9. ve 22 kromozom
arasindaki translokasyon sonucu tirozin kinaz aktivitesi
nedeni ile meydana gelen kronik myeloproliferatif bir has-
taliktir (1). Tirozin kinaz inhibitérleri imatinib, dasatinib,
nilotinib vb. KML tedavisinde kullanilan oral ilaclardandir.
Dasatinibe bagh plevral efflizyon gértilme insidansi %7-35
civarindadir (2). Imatinibe bagl plevral effiizyon cok az
gorultirken nilotinibe bagl plevral effizyon ise <%1 ora-
ninda ¢ok daha nadir gértlmektedir (3).

Olgu: 68 yasindaki erkek hasta, Nisan 2008’de ates
nedeni ile acil servise basvuran hastanin fizik muaye-
nesinde dalagin 2 cm palpabl olmasi disinda muayenesi
normal idi. Tetkiklerinde Hb 11 g/dl, hematokrit 30,2,
lokosit 126800/mm?, absolti nétrofil sayis1 (ANS) 93800/
mm?®, platelet 672000/mm?, C-reaktif protein 1,15 mg/
dl (0-0,8), biyokimyasinda ise laktat dehidrogenaz (LDH)
1164 U/L disinda diger biyokimyasal parametreleri normal
saptandi. Hastanin 6zge¢misinde kronik obstruktif akciger
hastaligi (KOAH) disinda bir 6zelligi yoktu. Ph kromozomu
pozitif saptanan hastaya imatinib mesylate tedavisi 400mg/
gln baslandi. 1 aylik Gleevec® tedavisinden sonra gozler-
de yanma, sisme, kollarda ve bacaklarda kasintili kirmizi
lezyonlar nedeni ile basvuran hastanin tablosu Imatinib
mesylate tedavisine baglanarak cilt doktnttleri nedeni ile
imatinib kesilip deksametazon tedavisi baglandi. Lezyonlar:
kaybolan hastanin tedavisine nilotinib ile devam edildi.
Temmuz 2008’den beri nilotinib 2x400 mg alan hastanin
3.ayinda kemik iligi klasik sitogenetik, FISH ve PCR ile Ph
kromozom sonuglar1 negatif saptandi. Kasim 2013’¢ kadar

286

herhangi bir sikayeti olmayan hasta bu tarihte gtinltik akti-
vitesini sinirlayan nefes darhig sikayeti ile basvurdu. Vital
bulgulari normal, O2 saturasyonu %95, hafif dispneik, sag
akciger bazalde ve orta zonda solunum sesleri alinamad.
Cekilen PA akciger grafisinde sagda plevral sivi saptandi
(Sekil.1). Hasta hematoloji servisine yatirildi. Nilotinib
ile iligkili plevral sivi oabilecegi dustintilerek ilaci kesildi.
Hastya go6glis cerrahisi tarafindan katater torakostomi
uyguland: (Sekil 2). Stpheli kitle lezyonu nedeni ile toraks
tomografisi cekildi. Hastann plevral mayi analizi eksuda
vasfinda ve lenfosit hakimiyetli idi. Toraks tomografisinde
stupheli kitle goérintimu, plevral kalinlasma ve eksuda
vasifli mayisinin olmasi nedeni ile hasta akciger malignitesi
6n tanisi ile Goglis cerrahisi tarafindan operasyona alindi.
malignite i¢cin negatif, patoloji sonucu ise kronik iltihabi
proces, fibrozis olarak geldi. Akciger ve kardiyak nedenler
ekarte edildikten sonra hastanin mevcut tablosu nilotinibe
baglanarak ditiretik ve metilprednizolon 32 mg/giin teda-
visi baslandi. Steroid tedavisinden yaklasik 1,5-2 ay sonra
plevral sivisi tama yakin gerileyen hastaya tekrar nilotinib
2x200mg/gin dozunda baslanarak steroid tedavisi azalti-
larak kesildi. Plevral sivis1 tamamen kaybolduktan (Sekil 3)
sonra ise nilotinib 2x400mg/giin dozuna ¢ikarildi.

Anahtar kelimeler: Nilotinib, plevral sivi

Sekil 1. Bagvuru sirasindaki Plevral sivi gorinimlii PA akciger grafisi

[

Sekil 2. Ploroken sonrasi PA akciger grafisi
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Sekil 3. Tedavi sonrasi PA akciger grafisi

Abstract: 0528 P-312
MYELOPROLIFERATIF HASTALIKLARDA POZITIiF
JAK2V617F MUTASYONU SIKLIGI. Stileyman Yasin
Goksu', Mahmut Tébti2, Ulkd Ergene?. 'Sifa Universitesi
Ty Fakiiltesi, I¢ Hastaliklart Anabilim Dali, Izmir, 2Ege
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Izmir,
3Sifa Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Izmir

2005 yilinda JAK2V617F mutasyonunun bulunmasi,
Philadelphia kromozomu negatif proliferatif hastaliklar-
da yeni bir dénem a¢mistir. Polisitemia vera tanisi alan
hastalarin %90’ 1ndan fazlasinda, Esansiyel trombositemi
tanis1 alan hastalarin yaklasik %50’sinde JAK2V617F
mutasyonu pozitiftir. Biz bu calismamizda, iki farkh
merkezde takip ettigimiz myeloproliferatif hastalik tanisi
almig, JAK2V617F mutasyonu pozitif olan hastalarimizin
oranini retrospektif olarak inceledik.

Toplam 54 hasta calismaya dahil edildi. 26 (%48)
hastaya esansiyel trombositemi, 26 (%48) hastaya poli-
sitemia vera, 1 (%2) hastaya kronik myeloproliferatif
hastalik ve 1 (%2) hastaya da primer myelofibrozis tanisi
konuldu. Esansiyel trombositemi tanisi alan hastala-
rin %46’sinda, polisitemia vera tanisi alan hastalarin
%57’sinde ve primer myelofibrozis tanisi alan 1 hastada
pozitif JAK2V617F mutasyonu saptandi.

Pozitif JAK2V617F mutasyonu saptanan hasta sayi-
mizin literattire goére dusitk oldugu gbze carpti. Daha
fazla sayida hasta ve standart bir laboratuar yontemi
kullanilarak prospektif bir calisma yapilmasinin uygun
olacagi dustnuldua.

Anahtar kelimeler: JAK2V617F mutasyonu

Abstract: 0567 P-313
SWEET SENDROMU ILE KLIiNiK BELIRTi VEREN
PRIMER MIYELOFIBROZ. Sidika Gtilkan Ozkan!, Nazl
Demir!, Rifkiye Kuictikoglu?, Tugba Atci?, Sevgi Kalayoglu
Besisik!. lIstanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi,
Hematoloji Bilim Dali, Istanbul, 2Istanbul Universitesi,
Istanbul Tip Fakiiltesi, Dermatoloji Anabilim Dali, Istanbul

Amag: Sweet sendromu (SS)(akut nétrofilik dermatoz)
reaktif bir deri lezyonudur. Ani baslayan paptler lezyon
giderek nodil veya plak haline déntsur; siklikla ytiz, boyun
ve uzuvlarda gozlenir. SS’ye ates ve notrofilik 16kositoz eslik
eder. SS siklikla idyopatik olup, infeksiyonlar-inflamatuar
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durumlar, gebelik, ila¢ kullanimi ve neoplazik hastaliklarla
birlikte gortlebilir. Biz her iki el sirtinda ve ylizde gelisen
SS ile prezente olan bir primer miyelofibroz olgusu sunduk.
Olgu: 59 yasinda erkek hasta, 3 hafta énce baslayan
iki el sirtinda,agrili siyaha calan koyu mor dékintinin
hizla genislemesi, tizerindeki derinin soyulmasi nedeni ile
Dermatoloji Klinigi'ne basvurmus (Sekil 1). Basvurusunda
16kositoz (16kosit:38300/mm?® notrofil:34200/mm?), anemi
(hgb:11.1 gr/dl) ve trombositopeni (108.000/mm?) oldu-
gu ve akut faz reaktanlarinda yukseklik (CRP: 84 mg/L
sedimantasyon:72/h) saptanmis. Deri biyopsisi hemorajik-
bulloz karakter almis Sweet sendromu olarak degerlen-
dirilmis ve metilprednizolon 1mg/kg/gin olarak baslan-
mis. Cilt lezyonlarinda gerileme olmasina ragmen giderek
agir trombositopenik (trombosit:23.000 mm?®) hale gelen
ve lokositozu sebat eden hasta klinigimize yonlendiril-
di. Konstitlisyonel semptomlar1 olmayan ve el sirt1 lez-
yonlar1t gerilemis olan hastanin fizik muayenesinde kot
yaymi Scm gecen splenomegali mevcuttu. Tetkiklerinde
16kosit:33.300/mm?® Hgb:11.4 g/dl trombosit:29.000/mm?
LDH:345 U/L(135-250) CRP:2.2 mg/L saptandi. Periferik
yaymada lokoeritroblastozis, %2 blast,gézyasi damlas: sek-
linde eritrositler ve anizositoz, trombosit her alanda 2-3
adet goruldy, trombosit ktimesi gortilmedi. Kemik iligi
aspirasyonu hticreden zengin olup megakaryosit gortilmedi,
blast sayist %6 olarak degerlendirildi. Kemik iligi biyosisin-
de yaygin-yogun retiktilin (grad 3) ve kollojen (grad 1) lif
artisi, displastik megakoryositozis, eritroid seride kolonizas-
yon yoklugu, grantiilositik seride daginik-dlizensiz, yetersiz
ve matirasyon duzeyi distuk kolonizasyon, mikrodamar
yogunlugunda artis gésteren hiperfibrotik kemik iligi, fokal
CD34 artist olarak degerlendirildi. Ber-Abl ve JAK V617F
mutasyonu negatif saptandi. Sitogenetik incelemede 46,XY
tespit edildi. Flow sitometride %3.5 CD34 ekspresyonu
gozlendi. Kemik iliginde belirgin retiktilin artis1 ile birlikte
kollagen artis1 ve organ buiytimesi ile karakterize olmasi dik-
kate alinarak hastanin PMF tanusi ile izlenmesi kararlasti-
rildi. DIPSS’e gore ytuksek risk grubunda oldugu belirlendi.
Tartisma: Notrofilik dermatozlardan SS 1964’de
tanimlanmistir. Bazi klinik calismalarda nétrofilik infilt-
rasyonun klonal ozellikte oldugu goézlenmistir. SS’lu
hastalarin %20’inde altta yatan neoplazi vardir ve bu
oncelikle miyeloid neoplazmdir. Kortikosteroid baslica
tedavi olmakla birlikte direncli olgularda diger immun-
supressif ajanlar da yer alir. Eslik edebilecek hematolojik
hastaliklar acisindan; 6zellikle ciddi cilt lezyonlar1 olan
hastalarda, hematolojik tetkikler dikkatle degerlendiril-
meli ve 6zenle sistemik muayene yapilmalidir.
Anahtar kelimeler: primer miyelofibrozis, sweet sendromu

Sekil 1. Bagvuru sirasindaki cilt lezyonlan
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Abstract: 0631 P-314
PRIMER MYELOFIiBROZIiS’Li HASTADA JAK-2
INHIBIiTORU KULLANIMI. Muhammet Maden!,
Mehmet Sevki Uyanik!, Mehmet Baysal?, Gtilstim Emel
Pamuk!. Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji
Bilim Dali, Edirne, 2Trakya Universitesi Tiyp Fakiiltesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Edirne

Giris: Primer myelofibrozis (PMF) Philadelphia kromo-
zomu negatif kronik miyeloproliferatif hastalik grubuna
ait bir hastaliktir. PMF allojenik kemik iligi (KI) nakli
haric kir saglanamayan bir hastaliktir. Hidroksitire (HU),
interferon a, anagrelit, kortikosteroidler, androjenler,
anjiyogenez inhibitérleri ve jak-2 inhibitérii (ruxolinoti-
nib) PMF tedavisi icin kullanilabilmektedir. Bu ¢calismada
Ruxolinotinib kullanimi ile B semptomlar: ve kan sayi-
minda belirgin dizelme goézlenen hastanin sunulmasi
amaclanmistir.

Vaka: Karin agrisi, gece terlemesi ve son 6 ayda 10 kg
kilo kayb1 sikayetleriyle tarafimiza bagvuran 50 yasindaki
kadin hastanin fizik muayenesinde masif splenomegali
(SM) ve hepatomegali saptandi. Hastanin tani anin-
daki: BK:11500/uL, nétrofil:7500/uL, lenfosit:2490/uL,
monosit:1010/ul, Hb:12 gr/dl, Hct:%36.1, MCV:80 f{/1,
PLT:270000/uL, tire:25 mg/dl, kr:0.8 mg/dl, ALT:19 U/L,
AST:21 U/L, LDH: 717 U/L, sedimantasyon:32 mm/saat
saptandi. Periferik yaymasinda goz yas1 hticreleri, l6koerit-
roblastik kan tablosu mevcuttu, blast izlenmedi. Hastanin
batin ultarasonografisinde (usg) karaciger uzun aksinda
17 cm, dalak 20 cm saptandi. JAK-2 V617F mutasyonu
%78 porzitif gelen hastanin Ki biyopsisinde +++ retiktiler
lif artis1, hipoplastik KI elemanlar1 goriildii. Bu sonuglarla
WHO 2008 kriterlerine goére hastaya PMF tanisi konul-
du ve 500 mg 2x1 HU tedavisi baslandi. Basvurusunda
DIPPSS skoru 1 olarak hesaplandi. Takiplerinde karin
siskinlik sikayeti artan hastanin tami sonras: 6. yilinda
yapilan kan sayiminda BK:132500/ul, Hb:9,9 gr/dl,
PLT:128000, batin usgde karaciger:20.5 cm, dalak:23
cm saptaninca HU tedavisine haftada 3 glin, 3 mu/gin
dozunda interferon-a eklendi ve SM’e yonelik 30 kurs
radyoterapi (RT) verildi. RT sonrasinda karinda sislik sika-
yetlerinde ciddi bir dlizelme olmayan hastanin tani tarihi-
nin 7. yilinda batin usg’de dalak:27 cm, karaciger:22 cm,
kan sayiminda BK: 78100/uL, noétrofil:61300/uL, mono-
sit:8800/ul, bazofil:3050/uL, Hb:8,4 gr/dl, Hct:%28,4,
PLT:63900/uL saptandi. B semptomlari, SM ve kan sayimi
parametreleri mevcut tedavi ile duzeltilemeyen hastaya
interferon ve HU kesilerek yerine 2x5 mg ruxolinotinib
baslandi. Tedavinin 15. glininde ruxolinotinib dozu 15
mg/gine yukseltildi. Ruxolinotinib tedavisine herhangi
bir yan etki gézlenmeyen hasta 15 glin arayla kan sayimi
yapilarak takip edildi (Sekil 1). Iki aylik tedavi sonrasin-
da hematolojik ve semptomatik yanmit alinan hastanin
SM’sinde belirgin dlizelme olmamas: tizerine ruxolinotinib
dozu 30 mg/gune yukseltildi.

Tartigma: Ruksolitinib, PMF’li hastalarda etkinligi
randomize ¢alismalarla gosterilmis yeni bir JAK-2 inhibi-
toéradur. Ruksolinotinib tedavisi baslanan hastamizin 3
aylik takiplerinde B semptomlarinin dtizelmesi, 16kosito-
zunda %50’den fazla gerileme olmasi ve trombosit sayisi
100000’in tizerine ¢ikmasina ragmen dalak boyutunda
ktigtilme olmadi. Bu durum dalaga verilen RT’ye bagh
olabilecegi gibi ruxolinotinib’i yeterli stire etkin dozda
almamasina bagli da olabilir.

Anahtar kelimeler: JAK-2 inhibitorti (Ruxolinotinib), Primer
Myelofibrozis
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Sekil 1. Ruksolitinib tedavisi altindaki kan sayimi degerleri

Abstract: 0250 P-315
AKUT SOLUNUM SIKINTISI ILE BASVURAN COCUK
HASTADA iDiYOPATIK HIiPEREOZINOFILIiK

SENDROM. Meriban Karadogan, Emine Zengin,
Nese Ergul, Ashi Ece Yakici, Nazan Sarper. Kocaeli
Universitesi Tip Fakiiltesi, Kocaeli

Giris: Idiyopatik hipereozinofilik sendrom (HES), eozi-
nofilin 1500/mm?® tizerinde, sekonder eozinofili nedenle-
rinin dislandigi durumlarda ve en az iki organ tutulumu-
na bagl klinik belirti ve bulgulari olan heterojen olabilen,
cocuklarda nadir goértilen, eozinofillerin stirekli, asir1 tire-
timi ile karakterize olan myeloproliferatif bir hastaliktir.

Olgu: Ucbucuk yasinda erkek hasta 2 hafta énce solu-
num sikintisi nedeniyle yogun bakimda yatirilarak tedavi
edilmis. Sonra eozinofil sayisinin ytiksek bulununca mer-
kezimize gdénderildi. Urtikeryal déktinttileri ve 4 cm sple-
nomegali disinda muayenesi normaldi. Laboratuarinda;
hb 11,4g/dl, MCV 77,8 fL, 16kosit 79.900/mm?, noétrofil
17.000/mm?, eozinofil 51.500/mm?, monosit 2050/ mm?,
trombosit 318.000/mm?, periferik yaymasinda eritrosit-
ler normokrom normositer, eozinofil artis1 (%56) disinda
16kositleri normaldi. Hastanin kan kalttrt ile bakteriyel,
viral ve paraziter tetkikleri alindiktan sonra birer hafta
metronidazol ve albendazol verildi. Gaitada parazit nega-
tifti. T. canis ve F. hepatica dahil mikrobiyolojik tetkikleri
negatif bulundu. Organ tutulumlari acisindan yapilan
ekokardiyografik inceleme, thoraks tomografisi, batin
ultrasonografisi splenomegali disinda normaldi.

Poliklinik kontrollerinde eozinofilisi devam eden hasta
bir ay sonra, 3 gundir devam eden bogaz agrisi, 6ksu-
ruk, ates, solunum sikintis1 gelismesi nedeniyle acil
servise basvurdu. Genel durumu orta, solunumu 40/dk,
KTA140/dk, ates 38,3 °C, bilateral sekretuar ralleri ve 2
cm splenomegalisi mevcuttu. Hh 9,2 g/dl; 16kosit 87.000/
mm?, notrofil 26000/ mm?, eozinofil 53.700/mm?, (%62);
trombosit 191.000/mm?® bulundu. Akciger grafisinde
interstisyel géruntm tespit edildi. Ampisilin, klaritromi-
sin ve metil prednisolon 2 mg/kg/gin baslandi. Klinik,
laboratuar (l6kosit 40.600 /mm?, eozinofil 17.000/mm?)
ve akciger grafisi bulgularinda 24 saat icinde diizelme
olmasi nedeniyle daha o6nceki yogun bakim yatiginin
da benzer klinik olabilecegi dustnuldu. HES dustuni-
len hastanin kemik aspirasyonunda ilik normoseltler
heterojen, eritroid ve myeloid seri olgunlasmasi normal,
eozinofillerde belirgin artis (%47) ve eritroid myeloid orani

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
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1/5. Akimsitometre ile granulositik seri penceresinde
CD10, CD13, CD33, MPO, CD15, CD11b ile ytiksek pozi-
tif ekspresyon gosterdi. Kemik iligi biyopsisinde matir
grantulositik serinin arttig1, immunhistokimyasal analizde
MPO yaygin pozitif, CD3, CD68 serpintiler halinde pozitif-
ken, CD34, CD117 ve triptaz negatif boyandi. Sitogenetik
analizde karyotipi 46;XY, 11q13, PML-RARA ve t(9;22)
negatifti. Hastada yapilan tetkiklerle alerjik, enfeksiy6z ve
malin hastaliklar diglandiktan sonra prednisolon 2 mg/
kg/glin devam edildi. Bir hafta sonraki kontroltinde 16ko-
sit 17.500/mm?, eozinofil 8100/mm?® dusttgu goruldu.
Prednisolon tedricen azaltilarak bir ayin sonunda 0,5mg/
kg/glin dozuna dutsuldu.

Hastanin son kan sayiminda lokosit 9970/mm?3,
eozinofil 1930/mm?® bulundu. Halen tedavi ve taki-
bi devam eden hastanin FIP1L1-PDGFRalfa sonucu
beklenmektedir.

Anahtar kelimeler: idiyopatik hipereozinofilik sendrom, ¢ocuk,
akciger tutulumu

Sekil 2. Steroid tedavisinden 24 saat sonraki PA akciger grafisi

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

Abstract: 0292 P-316
PERITONEAL EKSTRAMEDULLER HEMATOPOEZE
BAGLI MASSIF ASIT ILE BASVURAN PRIMER
MYELOFIBROSIS: OLGU SUNUMU. Hasan Miicahit
Ozbas!, Sule Yiizbasioglu!, Nilay Ermantas', Umit
Cobanoglu?, Mehmet So6nmez!. Karadeniz Teknik
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Trabzon,
2Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji
Anabilim Dali, Trabzon

Cesitli nedenlere bagli olarak dokularda hematopoez
odaklarinin gelismesi ile karakterize klinik bir tablo
olan estramediller hematopoezis siklikla thalasemi gibi
konjenital kronik hemolitik anemilerin seyri sirasinda
izlenmekle birlikte, primer rmyelofibrosis basta olmak
lzere kronik myeloproliferatif hastaliklarda (KMPH) da
gorulebilmektedir. Bu vaka sunumunda asit ile bagvuran
bir hastada primer myelofibroz ve ekstramedtller
hematopoezis birlikteligi tartigildi.

Olgu Sunumu: 65 yasinda erkek hasta, yaklasik 1
aydir olan karin siskinligin, nefes darligi sikayeti ile kli-
nige basvuruyor. Fizik muayenede batinda distansiyon
ve acikligl yukariya bakan matite mevcut olup, karaciger
kot alt1 2 cm, dalak ise 8 cm palpabl saptandi. Hastanin
laboratuar degerlendirmesinde Hemoglobin: 11.7 mg/
dl, Lokosit: 174.000/mm?, Trombosit: 446.000/mm?idi.
Periferik yaymada loko-eritroblastik kan tablosu mev-
cuttu. Kemik iligi biyopsi degerlendirmesinde fibrozis
olmaksizin myeloid seri hiperplazisi ve displazik mega-
karyopoez gosteren hiperseliiler kemik iligi izlendi (Sekil
1). BCR/ABL ve JAK-2 negatif olan hasta hiperseltiler
faz PMF olarak degerlendirildi. Bilgisayarli tomografik
tetkikte yaygin asit ve hepato-splenomegali mevcuttu
(Sekil 2). Parasentez ile alinan asit 6rneginde periferik
kandakine benzer sekilde myeloid seri hlicreleri saptandi
(Sekil 3). Lokoferez ve hidroksitire tedavisi ile beyaz ktire
sayis1 normale gelen ve asidi azalan hasta taburcu edildi.
Bu vaka bize kemik iliginde fibrozis gelisimi olmaksizin,
myeloproliferatif hastaliklarda asit saptandiginda por-
tal basin¢ artisinin yaninda hastalarin ekstrameduller
hematopoez acisindan da degerlendirilmesi gerektigini
gostermekteydi.

Anahtar kelimeler: Primer Myelofibrosis, Peritoneal
Ekstrameduller Hematopoez
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Sekil 3. Peritoneal sivinin mikroskobik incelemesi

Abstract: 0214 P-317
12 YILLIK iZLEM SONRASI AKUT MYELOID
LOSEMIYE DONUSUMU GERCEKLESEN ESANSIYEL
TROMBOSITOZ VAKASI. Umit Yavuz Malkan, Gtirsel
Gunes, Muruvvet Seda Balaban, Tuncay Aslan,
Sezgin Etgul, Hakan Goker. Hacettepe Universitesi Tip
Faktiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim
Dali, Ankara

Esansiyel trombositoz bcr/abl-negatif myeloprolifera-
tif hastaliklar icinde siniflandirilir. Cogu esansiyel trom-
bositoz hastasi hastalikla iliskili komplikasyonlar gelis-
meden normal bir yasam sUlresine sahiptir. Bu yazida 12
yillik izlem sonrasinda AML’ye dontsumu gerceklesen
ve eksitus olan bir esansiyel trombositoz hastasiyla ilgili
tecrtibemizi paylasmak istedik.

68 yasinda kadin hasta karin agris: sikayetiyle 2007
yilinda genel cerrahi klinigine basvurmus. Hastanin
sorgulamasinda 1995 yilinda esansiyel trombositoz
tanist kondugu hidroksikarbamid kullandig: saptanmis.
Geriye yonelik incelenen tam kan tetkikinde 2011’den
itibaren hemoglobin degerlerinin 12 gr/dl’'nin altina geri-
ledigi saptandi. Ayrica hastanin trombosit degerlerinin
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hi¢cbir zaman 1000000/ul tzerine ¢ikmadigr goéruldu.
Mayis 2007’de trombosit degerlerinde disme olmasi
lzerine bakilan periferik yaymasinda %15 blast saptan-
masi Uzerine yapilan kemik iligi aspirasyon yaymasinda
blastik infiltrasyon saptanmis. JAK-2 mutasyonu nega-
tif saptanan ve akut lésemiye transforme olarak kabul
edilen hasta, 20-40 mgr ARA-C ve 2-4 mgr Alkeran ile
stabil seyretmis. Transflizyon yapilmadiginda 10000/
ul civarinda seyreden trombosit degeri olan hastaya,
Temmuz 2008’de transfiizyon ihtiyaci artmasi Uizerine
hospitalize edilerek Mitoksantron+ARA-C ile induksiyon
tedavisi baslanmis. Agustos 2008’de kraniyel BT’de int-
rakraniyel kanama saptanan hastada arrest gelismis ve
hasta eksitus olmus.

Literattirde 435 hastayla yapilan bir calismada esan-
siyel trombositozun AML’ye 15 yil icinde kiimulatif doni-
sum riski %2 olarak saptanmistir. 891 hastayla yapilan
diger bir calismada ise 15 yilik AML déntistim riski %2
olarak saptanmistir. Kadinlarda 12 gr/dl altinda hemog-
lobin dtizeyi,1000000/ul tzerinde trombosit dlizeyi ve
ileri yas, l6semik déntisim riskini artiran risk faktorle-
ridir. JAK mutasyonun lésemik dontstm riskini degis-
tirmedigini gosteren yayinlar vardir. Hidroksikarbamid
tedavisinin 16komojenik etkisi olsa da, bu etkisinin diger
alternatif tedavilere gore daha fazla oldugunu gosteren
randomize ¢alisma yoktur. Bizim hastamizda uzun izlem
stresi, hemoglobin degerlerinin 12 gr/dl'nin altina geri-
lemesi, ileri yas ve hidroksikarbamid kullanimi, l6semik
dontstim gelisme ihtimalinin yuksek oldugunun bir
gostergesi olarak dustinulebilir. Sonug¢ olarak esansiyel
trombositozun 16semik déntisimu nadir gérilse de, has-
tamizin sahip oldugu risk faktérleri nedeniyle 16semik
dontisim gozlenmis ve maalesef hastalik kétli prognozla
seyretmistir.

Anahtar kelimeler: akut myeloid 16semi, esansiyel trombositoz,
dontisim

Abstract: 0296 P-318
ERITROSITOZUN NADIR BiR SEBEBIi: AILESEL
POLISITEMi. Sule Yuzbasioglu!, Hasan Miicahit
Ozbas!, Nilay Ermantas', Idris Yildiz2, Mehmet
Sénmez'. !Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi,
Hematoloji Bilim Dali, Trabzon, 2Karadeniz Teknik
Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklari Bilim Dals,
Trabzon

Kemik iliginde eritroid seri 6ncil huicrelerinin anor-
mal proliferasyonu sonucu olusan ailesel polisitemi ya
da ailesel eritrositoz otosomal dominant gecis gosteren
konjenital bir hastaliktir. Hastalarda polistemia vera’dan
farkli olarak lokosit ve trombosit sayilar1 normal olup,
polistemia vera’ya benzer sekilde serum eritropoetin
dtizeyi diigtik (<10mU/ml) ve PO2 normal dtizeylerde-
dir. Invitro eritroid htcrelerin eritpoetin’e karsi asiri
duyarliligi olmasina ragmen myeloproliferatif hastaliklara
doéntistim izlenmez ve hastalarin %12’sinde eritropoetin
reseptér mutasyonlar1 tanimlanmistir. Bu vaka takdi-
minde anne ve 2 ¢ocugunda saptanan ailesel eritrositoz
vakasi sunuldu.

Olgu: 62 yasinda bayan hasta 1 yil 6nce bas
agrisi, kasinti, vicutta kizariklik, kulak c¢inlamasi,
sikayetleri ile dis merkeze basvuruyor ve yapilan tet-
kiklerinde hemoglobin degerinin ytksek olmasi Uze-
rine flebotomi yapiliyor. Hastanin flebotomi sonrasi
dtizelen sikayetlerinin tekrar baslamasi Uizerine hasta
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klinigimize basvurdu. Fizik muayenede platore disin-
da ozellik yoktu. Laboratuvar tetkiklerinde Hb:17g/dl,
Lokosit:12300mm? (%53 noétrofil), Hct:49.1, Trombosit:
252000mm?, Ferritin: 64,1 ng/ml, Eritropoetin: 2,87
mU/ml (4,3-29), arteriyel P02: %95.8, JAK2-V617F
mutasyonu negatif olarak saptandi. Hastanin o6yku-
stinde iki ¢ocugunda da banyo sonrasi kasinti, tim
viucutta kizariklik, halsizlik, bas agrisi, gézlerde yanma-
kararma sikayetlerin oldugunun Ogrenilmesi Uzerine
iki cocuklar1 da degerlendirilmeye alindi. Hastalarin
fizik muayene ve radyolojik degerlendirmesinde organo-
megali yoktu. 29 yasindaki erkek cocukta Hb: 16.4g/
dl Lokosit:8000 mm?®, Trombosit: 158000 mm?3, Hct:
%50.6, Ferritin:13,5 ng/ml, Eritropoetin: 2,85 mU/
ml, arteriyel P02: %97.2, JAK2-V617F mutasyonu
negatif, 40 yasindaki diger erkek cocukta Hb: 16.5g/dl,
Lokosit: 6500mm?, Trombosit: 220000 mm?, Hct: %48.5
Ferritin: 7ng/ml, Eritropoetin: 5,27 mU/ml, arteriyel
P02: %97,8, JAK2-V617F mutasyonu negatif olarak sap-
tandi. Mevcut bulgularla ailevi eritrositoz tanisi konu-
larak eritrositoz ile seyreden nadir gortilen bir hastalik
olmasi dolayisiyla vaka takdimi olarak sunuldu.
Anahtar kelimeler: Eritrositoz, Ailesel Polisitemi

Abstract: 0246 P-319
AKCIGER KANSERI VE PRIMER MYELOFiBROZ
BIRLIKTELiGi. Gliven Yilmaz!, Emine Gulturk!, Savas
Volkan Kisioglu?, Ozan Ekim?, Mustafa Erdogan?,
Sinan Kazan?, Cumali Yal¢in?. T.C. Saglik Bakanligt
Kartal Dr. Liitfi Kirdar Egitim ve Arastuma Hastanesi,
Hematoloji Klinigi, Istanbul, 2T.C. Saglik Bakanligt
Kartal Dr. Liitfi Kirdar gitim ve Arastrma Hastanesi, I¢
Hastaliklar: Klinigi, Istanbul

Lokositoz (0zellikle notrofili) bazi solid ttimorlerde
gorulebilmekte bazende 80-100 000 gibi yuksek sayi-
da olabilmektedir. Bu tuimoérler ise ozellikle tirogenital
timorler,meme ca ve AC ca sik bilinenlerdir.Biz burada
Akciger Kanseri tanisi alan ve ayni zama nda Primer mye-
lofibrozis tanisi konulan bir vakay: sunduk.

Vaka; 63 yasinda erkek hasta Subat 2014 de gogus
agris1 nedeni ile géglis hastaliklarina basvuran hasta-
da sag AC alt lobda kitlesel lezyon(6x5 cm) saptanmis.
Bronkoskopi ile hastaya squaméz cell AC ca tanisi
konmus. Evresi erken olan hastaya lobektomi yapilmis.
Sonrasinda kemoterapi almak icin onkolojiye basvuran
hastada l6kosit:27 500 mm?® Hg:10,8 gr ve trombo-
sit:689 000 olmasi lizerine hasta hematolojiye gonderil-
di. Perfierik yaymasinda lékoeritroblastik kan tablosu
olan hastadan JAK II mutasyonu istendi ve kemik iligi
biopsisi yapildi. Biopsiden hemen sonra onkolojiye not
yazilarak KT verilmesi uygun goruldt. Hasta 4 kur
Cisplatint+Vinorelbin KT aldi. Hastanin kemik iligi Bx
sonucu hiperselltiler kemik iligi ve grade 3 retiktilin fib-
rozis olarak geldi. JAK II mutasyon sonucu homozigot
olarak gelen hastada tedavi i¢in hydroksitire planlandi.
Onkoloji ile gortistldt ve KT tizerinden 15 glin gecince
tedavi verilebilecegi belirtildi. Hasta su anda sadece
aspirin 100 mg 1x1 almakta ve Agustos ayinda tedaviye
baslanmas: planlanmaktadir. Hematolojik maligniteler-
de sekonder malignnesi gelismesi ya da ayni zamanl iki
primer malignite gelismesi KLL disinda nadir gortilen
bir durumdur. Ancak onkoloji pratiginde AC ca olan
hastalarda 2. malignite olmasi ya da gelismesi bekle-
nen bir durumdur. Bizim vakamizda hastanin daha
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eski kan tetkik sonugclari olmadig: i¢in gec¢ tani almis
nyelofibroz olmasi olasidir. Ayrica 6ncesinde Polisitemia
Vera(PRV) ya da Esansiyel trombositoz(ET) gibi bir
Kronik Myeloproliferatif Hastalik(KMPH) olup olmadigi
da bilinmemektedir. Lokositoz (6zellikle noétrofili) bazi
solid tumorlerde gorulebilmekte bazende 80-100 000
gibi yuksek sayida olabilmektedir. Bu ttmorler ise
ozellikle Urogenital timorler, meme ca ve AC ca sik
bilinenlerdir. Bizim vakamizda AC ca tanisi olmasina
ragmen periferik yaymada l6koeritroblastik kan yayma-
sinin olmasi bizi KMPH aramaya yoneltti. Ayrica bizim
vakamizda onkolojik KT’nin beklenen nétropeni yan
etkisi gelismedi. solid organ timoért tanisi olan vaka-
larda ikincil bir hematolojik malignitenin olabilecegi ve
bu durumlarda 6zellikle periferik kan yaymasinin ¢ok
6nemli oldugunu vurgulamak istedik.

Anahtar kelimeler: Akciger Ca, Primer myelofibroz, Lokositoz

Abstract: 0550 P-320
GEBELIK VE KRONIK MIYELOPROLIFERATIF
HASTALIK TEDAVi YONETIiMi, BIR OLGU SUNUMU.
Aysun Halacoglu!, Tugba Izci?, Deniz Arica!, Ebru
Koca!, Sema Karakus!. ‘Baskent Universitesi Tip
Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Ankara, 2Baskent
Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢c Hastaliklart Anabilim Dals,
Ankara

Giris: Kronik Miyeloproliferatif hastaliklar (KMH),
kemik iligindeki multipotansiyel hematopoetik kok htic-
relerde ortaya cikan genetik mutasyonlar nedeniyle hticre
yapiminin anormal bir sekilde artmasi ve periferik kanda
olgun hucrelerin sayisinda kalici ve ilerleyen bir artis
ile karakterizedir. Doért klasik miyeloproliferatif hasta-
lik polisitemiya vera (PV), esansiyel trombositemi (ET),
idiyopatik myelofibrozis (IMF) ve kronik miyeloid 16semi
(KML)ydir. Diinya Saglk Orgutii (DSO)’ntin 2008 siniflan-
dirmasina gore PV, ET, IMF ve KML'ye ek olarak kronik
notrofilik 16semi (KNL), kronik eozinofilik 16semi (KEL) ve
mastositoz da KMH olarak siniflandirilmistir.

Janus tipi tirozin kinaz-2 (JAK-2) geninde somatik bir
nokta mutasyonu miyeloproliferatif hastaliklarin coguna
eslik etmektedir ve bu mutasyon potansiyel bir tedavi
hedefi olusturmaktadir. JAK-2 V617F mutasyonu PV’de
%97, ET ve IMF’de yaklasik %50 oraninda bildirilmis-
tir. JAK-2 V617F mutasyonu negatif miyeloproliferatif
hastalarda JAK-2 12. ekzonda yeni mutasyonlar tanim-
lanmistir. Biz JAK-2 V617F ve JAK-2 ekzon 12 mutas-
yonlar1 negatif olup, sekonder polisitemi nedenleri ekarte
edilmis, polisitemi ve trombositozu olan, 24 yasinda genc¢
bir kadina PV tanisi konduktan hemen sonra gercekle-
sen gebeligi, basarili tedavi yénetimi ile saglikli dogumla
sonuclanan bir olguyu sunacagiz.

Olgu: 27 yasinda kadin hasta Mart 2011°de 24
yasindayken bas déonmesi, bulanti sikayetleri ile bagvur-
dugu dis merkezde Hb:15,8 g/dL Htc:49%PLT:658 bin/
mikroL saptanmasi lzerine JAK-2 V617F mutasyonu
gonderilmis ve negatif saptanmis. Mevcut sikayetleri ile
tarafimiza basvurdugunda birkac kez bakilan eritropo-
etin degeri 1,78 mIU/ml seklinde baskili olan hastanin
abdomen ultrasonografisinde splenomegalisi mevcuttu.
Yapilan kemik iligi aspirasyon ve biyopsi sonucunda
megakaryositlerde ve miyeloid seride belirgin artis gos-
teren hiperselltler kemik iligi saptandi. JAK-2 Ekzon 12
ve BCR/ABL mutasyonlari negatif sonuclandi. Hastaya
flebotomi yapilip ASA 1x100 mg baslandi. Nisan 2011’de
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dis merkez kontrolinde 2 haftalik gebelik saptanarak
gebeligin sonlandirilmasi 6nerilen hasta kabul etmeyerek
tarafimiza tekrar basvurdu. Haziran 2011°de 13. Gebelik
haftasinda Hb:11,6 g/dL Htc:35%BK:100bin PLT:1115
bin/mikroL iken IFN 3 giin/hafta 3 MU baslandi.
Takiplerinde IFN dozu ayarlanarak 3 giin/hafta 6 MU
dozuna cikilan hastanin 36. Gebelik haftasinda Hb:12,7
g/dL BK:7400 PLT:218 bin/mikroL iken Aralik 2012’de
saglikli dogum yapti. Takiplerine gelmeyen hastanin
daha sonra Nisan 2013’teki bagvurusunda Hb:14,9 g/dL
Htc:44%BK:28000 PLT:566 bin/mikroL olarak saptan-
di. Basta dolgunluk, bacaklarda disestezi, nefes darligi
sikayetleri de olmasi tizerine IFN 3 giin/hafta 4,5 MU
tedavisine yeniden baslanan hasta IFN tedavisi altinda
major depresyona girdi, IFN tedavisi kesilerek hidroksiti-
re tedavisine baslandi. Halen hidroksiure tedavisi ile tam
kan sayimlari ideal aralikta seyreden hasta sorunsuz bir
sekilde takip edilmektedir.

Anahtar kelimeler: gebelik, miyeloproliferatif hastalik

Abstract: 0432 P-321
HEMATOLOJI KLINIGIMiZDE TAKIiP ETTiGiMiz
KMML TANILI OLGULARIMIZ. Muzeyyen Aslaner!,
Ceyda Aslan?, Selecuk Ergen®, Sehmus Ertop!'.
!Biilent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji
Bilim Dali, Zonguldak, ?Diskapt Yildirim Bayezit Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Ankara,
3Biilent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi, Onkoloji Bilim
Dali, Zonguldak

Giris: KronikMyelomonositik Lésemi(KMML): Ileri
yashastaligi olan KMML de l6kositoz belirgindir. Anemi ve
trombositopeni gelisebilir. KMML tani kriterleri:1->1000/
mm?® monositoz 2-Philadelpiha kromozomu veya bcr-
ablfuzyon geninin yoklugu 3-Periferik kanda veya kemik
iliginde <%20 blast 4- Bir veya birden fazla myeloid seride
displazi.

Olgu 1: 76 yasinda erkek hasta. WBC 55300/
mm?, hgb 9gr/dl, plt 47000/mm?® olmas: nedeni ile kli-
nigimize yonlendirilen hastanin FM de smgmevcuttu.
Hastaninyapilan py da plt yeterli, %60 tipik ve atipik-
monositler géruldia. Hastaya yapilan ki aspda>%30 ati-
pikpromonosit ve monositler gértldu. Ki biyopsi:KMML
ile uyumlu idi. ki aspdanbakilan bcr-abl(-), jak-2 gen
mutasyon(-) idi.

Olgu 2: 64 yasinda erkek hasta. WBC 54600/mm?3,
plt 176000/mm?, hgb 12.5gr/dl olmas: nedeni ileklini-
gimize yonlendirilen hastanin yapilan pyda>%50 tipik ve
atipikmonositler, hipo-hipergrantler nétrofiller gértldu
(Sekil 1) Hastanin yapilanki aspda %50-60 atipikpromo-
nositler ve monositler goruldu (Sekil 2) Ki biyopsisi KMML
ile uyumlu idi. Hastanin ki aspdanbakilan bcr-abl(-),
jak-2 gen mutasyon(-) idi.

Olgu 3: 69 yasinda erkek hasta. WBC 63450/mm?,
506000/mm?®, hgb 5.3gr/dl olmasi nedeni ile yapilan
py da >%50 tipik ve atipikmonositler goruldu. Hastanin
periferik kan flowsitometrik analizde monosit ve granu-
losit Gizerinde CD117 cok yuksek oranda (+)saptandi.Ki
asp da, %50 atipik promonositler ve monositler goruldi.
Ki biyopsi, KMML ile uyumlu idi. Ki aspdan bakilan ber-
abl(-), jak-2 gen mutasyon(-) saptandi.

Sonu¢: KMML‘de hastaligin patogenezi tam olarak
belirlenememistir. KMMLnin standart tedavisi yoktur.
Daha o6nce tedavi edilmemis veya relaps gosteren KMML
hastalarinin tedavisinde standart-doz veya dusuk-doz
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sitarabin, etoposid ve hidrokisurea kullanilir. Bu ajan-
larla yapilan tedavi az sayida hastada yarar saglamis-
tir. MDS tedavisinde onaylanan azasitidin ve desitabin
KMML icin de onay almistir.Biz de iki hastamiza hidroxi-
ure, diger hastamiza hidroxitire tedavisi sonrasi desitabin
tedavisi basladik. Hastalarimiz halen klinigimizce takip
edilmektedirler.

Anahtar kelimeler: KMML, philadelphia kromozom

Sekil 2.km| tanili hastamizin Ki asp yayma bulgulan
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Multiple Miyelom ve Plazma Hiicre Hastaliklari

Abstract: 0569 P-322
LENALIDOMID+DEKSAMETAZON TEDAVISI
ALTINDAKI RELAPS/REFRAKTER MULTIPL MiYELOM
HASTALARINDA RUHSATLANDIRMA SONRASI
GUVENLILIK VERILERi: TURKIYE PASS CALISMASI.
Meral Beksag¢!, Mustafa Pehlivan?, Ahmet Turker
Cetin3, Mehmet Sénmez*, Hakan Ismail Sari®, Mehmet
Orhan Ayyildiz®, Eren Gunduz’, Guray Saydamé?,
Hakan Ozdogu®, Emel Gurkan'®, Gulstim Ozet!l,
Mehmet Turgut'?, Seniz Ongéren Aydin'®, Abdullah
Hacihanefioglu'¥, Fatih Demirkan'®, Ozan Salim'®,
Sevgi Kalayoglu Besisik!?, Umit Barbaros Ure!s,
Evren Ozdemir'®, Eytip Naci Tiftik?°, Fevzi Altuntas?,
Leylagtl Kaynar??, Ridvan Ali?*, Derya Simsek?,
Ezgi Eris?*, Ayse Tulin Firath Tuglular?®. !Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara, 2Gaziantep Universitesi
T Fakiiltesi, Gaziantep, °Giilhane Askeri Tip Akademisi,
Ankara, *Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fabkiiltesi,
Trabzon, Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Denizli,
5Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Diyarbakuwr, "Eskisehir
Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Eskisehir, *Ege
Universitesi Tip Fakiiltesi, Izmir, °Baskent Universitesi
Adana Uygulama ve Arastirma Merkezi, Adana, °Cukurova
Universitesi Tip Fabkiiltesi, Adana, ''Ankara Numune
Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ankara, ?’Ondokuz Mayis
Universitesi Tip Fakiiltesi, Samsun, *Istanbul Universitesi
Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Istanbul, *Kocaeli Universitesi
Typ Fakiiltesi, Kocaeli, "*Dokuz Eyliil Universitesi Tip
Fakiiltesi, Izmir, ®Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi,
Antalya, '"Istanbul Universitesi Istanbul Tiyp Fakiiltesi,
Istanbul, '8Bakirkéy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Istanbul, 1°Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi,
Ankara, 2°Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Mersin,
21Dr. Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Ankara, *?Erciyes Universitesi Tip
Faktiltesi, Kayseri, »’Uludag Universitesi Tiyp Fakiiltesi,
Bursa, ?*Celgene Tiirkiye, *’Marmara Universitesi Tip
Fakiiltesi, Istanbul

Amag: Calismanin temel amac:t direngli veya ntiks
multipl miyelom hastalarinin lenalidomid+deksametazon
tedavisi ile normal klinik uygulamada karsilastiklar: 6zel
ilgi konusu advers olaylarin gértilme sikligini karakterize
ve tespit ederek gtivenlilik profilini belirlemektir.

Gerec-Yontem: Bu gozlemsel calismaya lenalido-
mid +deksametazon tedavisini bir aydan daha kisa
streden beri kullanan ve bilgilendirilmis gonullti olur
formunu imzalayan (>=18 yas) direncli veya ntiks mul-
tipl miyelom hastalari dahil edilmektedir. Daha o6nce
lenalidomid tedavisi almis ve tedavisi kesilmis veya
tedavisine dort hafta veya daha uzun stire ara verilmis
olan hastalar calisma disinda tutulmaktadir. Calismada
hasta alimi 12 ay sonunda ya da tedavinin 3. kurtne
baslayan hasta sayist 150’ye ulastiginda sona ere-
cektir. Lenalidomid+deksametazonun tedavi etkililiginin
yanisira normal klinik uygulamada karsilasilan advers
olaylarin gortilme sikligi tespit edilmektedir. Tedavinin
optimal kullanimini degerlendirmek i¢in tedavi altindaki
hastalarda doz ayarlamalari, advers olay ydnetimi i¢in
kullanilan destek tedavileri (G-CSF gibi), tedavinin son-
landirilmas: gerekiyorsa nedenleri ve hastalarin tedaviye
uyumu gozlemlenecektir. Calismaya alinan tim hastalar
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tedavi periyodlarinin sona ermesinden itibaren ikincil pri-
mer malignitelerin raporlanmasi i¢cin 36 aya kadar takip
edilecektir. Advers olaylar, MedDRA siniflandirma sistemi
kullanilarak siniflandirilacaktir. Toksisitelerin siddeti,
mimkiin olan durumlarda NCI CTCAE VERSIYON 4.03
ile derecelendirilecektir.

Bulgular: Turkiye’de 24 merkezden toplam 150 hasta
dahil edilmesi planlanan ¢alismaya ilk hasta alimi Aralik
2013’'te gerceklesmistir. Lenalidomid+deksametazon
tedavisinin etkililik ve gtivenlilik verilerinin rapor edilece-
gi calismaya 04 Temmuz 2014 tarihi itibariyle 60 gonullt
dahil edilmistir.

Sonuc: Hematolojik advers olaylardan en sik not-
ropeni %23 oraninda, hematolojik olmayan advers
olaylardan pnémoni, tist solunum yolu enfeksiyonu ve
hiperglisemi %5 oraninda goézlemlenmistir ve su ana
kadar ikinci primer malignite raporlanmamistir. Hasta
alimi1 hentiz devam etmekte olan bu goézlemsel calis-
manin sonuglarinin direncgli veya niiks eden multipl
miyelomlu hastalarda lenalidomid+deksametazon teda-
visinin optimal kullanimi hakkinda yol goésterici olacagi
ve hastalarin tedaviden elde edecegi fayday: artiracag:
dustunulmektedir.

Anahtar kelimeler: Guvenlilik, Lenalidomid, Multipl miyelom

Tablo 1. Gozlemsel, girisimsel-olmayan, ruhsatlandirma-sonrasi giivenlilik

218 yag Multipl
Miyelom

Tedaviyl birakan
hastalar
Len+Deks (= 30 gibn)
tedavisini 4
haftadan daha
kisa siireden beri

kullanan hastalar

Lenalidomid +

deksametazon
tedavisi

malignite takibi
igin ilenecektir

Y

) .

Tablo 2. Hasta baslangic 6zellikleri

Calisma popiilasyonu

Medyan yas, yil (aralik) 65 (36-85)
Erkek, n (%) 37 (64)
ECOG performans durumu skoru, n (%)

0-1 46 (77)

2.4 11(18)

Bilinmeyen 3(5)
Daha onceki tedavi sayisi (%)

1 17 (28)

2 30 (50)

23 13 (22)
Onceki medyan tedavi sayisi (aralik) 2(0-4)
Onceki yiiksek doz melfalan, n (%) 12 (20)
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Tablo 3. Gozlemlenen Advers Olaylar

Advers Olaylar (AD), n=60

Derece 23 AD

Herhangi AQ, n (%) 13(22)

Hagla-iligkili AD, % 9(15)

Hastalarin 2%5'inde gézlenen AD

Hematolojik AD, n (%)

Notropeni 14(23)
Trombositopeni 3(s)

Anemi 31(5)

Non-hematolojik AD, n (%)
Hiperglisemi 3(5)

Pnomoni 3(5)

Ust selunum yolu enfeksiyonu 3(5)
| Tedaviyi birakanlar, n (%) 3is) |
Abstract: 0433 P-323

MULTIPLE MYELOMALI HASTALARDA BOBREK
FONKSIYON BOZUKLUGUNUN SAGKALIM UZERINE
ETKIiSi: TEK MERKEZ DENEYIiMi. Nilay Ermantas!,
Hasan Micahit Ozbas!, Sule Ylzbasioglu', Arzu
Coskuner?, Volkan Karabacak®, Mustafa Yilmaz!,
Mehmet Sénmez!. 'Karadeniz Teknik Universitesi Tip
Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Trabzon, 2Karadeniz
Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢c Hastaliklari Anabilim
Dali, Trabzon, 3Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi,
Halk Sagligt Anabilim Dali, Trabzon

Giris: Kemik iliginde plazma hucrelerinin klonal
cogalmasiyla karakterize neoplastik bir hastalik olan
Multiple Miyelom (MM), tim hematolojik malignitele-
rin %10-15%ini olusturmaktadir. MM’li hastalarin %25-
50’sinde farkli evrelerde saptanabilen bobrek fonksiyon
bozuklugu, artmis mortalite ve dolayisiyla kott genel
sagkalimla iliskilidir. Bu c¢alismada bortezomib tedavisi
alan MM hastalarinda bobrek fonksiyonundaki bozulma-
nin sagkalima etkisinin arastirilmasi planlanda.

Yontem ve Sonuclar: Calismaya Karadeniz Teknik
Universitesi Tip Fakuiltesi Hematoloji Bilim dalinda 2007-
2014 tarihleri arasinda MM tanisiyla takip ve tedavi edilen
56 erkek (%57.1) ve 42 kadin (%42.9), toplam 98 hasta
dahil edildi. 38 hasta (%38.8) IgG kappa, 17 hasta (%17.3)
IgG lambda, 13 hasta (%13.2) nonsekretuar, 9 hasta
(%9.2) IgA kappa, 7 hasta (%7.1) IgA lambda, 1 hasta IgM
lambda, 10 hasta (%10.2) kappa hafif zincir hastalig1 ve
3 hasta (%3.1) lambda hafif zincir hastalig idi. Ortalama
tani yast 60 /yil ve ortalama takip 23+1.7 ay (1.5-83.5
ay) olarak saptandi. Uluslararas: skorlama sistemine gére
olgularin %27.6’s1 evre 1, %29.6’s1 evre 2 ve %42.9’u evre 3
hastaliga sahipti. Tanida hastalarin %61.7’sinde nodtler-
intersitisyel ve %38.3’inde diffiz kemik iligi infiltrasyonu
mevcuttu. Hastalarin timtinde bortezomib iceren tedaviler
kullanilmis olup, 29 hastaya (%29.6) otolog kok hticre
nakli yapildi. Tedavi sonrasi hastalarda %64 oraninda ¢ok
iyi kismi yanit ve %27 oraninda kismi yanit elde edildi.
Hastalarin tani sirasinda %64.3"inde kemikte litik lezyon
yada patolojik kirik saptandi. Hastalarin 90.8’inin zoled-
ronik asit kullanimi mevcittu. Tani1 ve takip strecinde,
76 hastanin (%77.6) kreatinin degerinin tanm sirasinda
normal veya ytiksek olup takip sirasinda normale geldigi,
9 hastanin (%9.2) tani sirasinda kreatinin degerinin nor-
mal iken takip sirasinda yutkseldigi, 13 hastanin (%13,3)
kreatinin degerinin ise stirekli ytiksek oldugu izlendi. Tani
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sirasinda kreatinin degeri normal yada ytiksek olup takip
sirasinda normale gelen hastalarin sagkalim oram %88
iken, tani sirasinda kreatinin degeri normal olup takip
sirasinda ytkselen hastalarda %44 ve kreatinin degerinin
stirekli yiksek oldugu hastalarda ise %50 olarak bulundu.
Kreatinin degeri ytiksek olan hastalarda sagkalim oran-
lar1 daha duistk olup, ozellikle tedavi sirasinda kreatinin
degeri yukselen hastalarin sagkalim oranlar1 kreatinin
degeri normal olan hastalara gore anlaml olarak azalmis
bulundu (p<0,05).

Sonuc¢ olarak MM’ hastalarda boébrek yetmezligi
gelisimi azalmis sagkalimla iliskili olup, ozellikle tedavi
stirecinde gelisen bobrek yetmezliginin sagkalimi daha da
belirgin olarak azalttig1 saptandi.

Anahtar kelimeler: Multiple myeloma, bébrek yetmezligi

Abstract: 0108 P-324
MULTIPL MYELOMA‘LI YASLI HASTALARIN KLINIiK
KARAKTERLERI VE TEDAVI SONUCLARI: COK
MERKEZLi RETROSPEKTIF CALISMA. 'Hatice Terzi,
1Serdal Korkmaz, 2Ilhami Berber, *Muzaffer Keklik,
“Mehmet Hilmi Dogu, 'Mehmet Sencan, ?Emin Kaya,
3Bulent Eser, “Ismail Sari, *°Osman Ilhan. Cumhuriyet
Universitesi, Hematoloji Bilim Dali, Sivas, 2fnéni
Universitesi, Hematoloji Bilim Dali, Malatya, 3Erciyes
Universitesi, Hematoloji Bilim Dali, Kayseri, *Pamukkale
Universitesi, Hematoloji Bilim Dali, Denizli, *Ankara
Universitesi, Ibni Sina Hastanesi Hematoloji Bilim Dal,
Ankara

Ozet: Mutipl Myeloma (MM), tim kanser tiplerinin
%1’ini, hematolojik malignitelerin ise %10’unu olusturan
tamamen kUrint saglanamadigi fatal bir hastaliktir.
Genellikle yaslh populasyonda izlenir. MM tedavisindeki
hizli gelismelerden dolayi, 6zellikle son 10 yilda elde edi-
len sonuglar ytz gtldtrtctdutr.

Amag: Biz bu calismada, son 5 yilda farkl rejimlerle
tedavi edilen 105 MM’h hastadaki klinik deneyimimizi
sunmay1 amacladik.

Metod: 65 yas Uzerindeki MM’ hastalarin klinik
karakterleri ve terapotik sonuclarini analize etmek icin,
Turkiye’deki 5 farkli merkezden retrospektif olarak veriler
toplandi.

Sonug: Toplamda 105 olgu retrospektif olarak deger-
lendirildi. Hastalarin 511 (%48,6) kadin idi. Olgularin
ortalam yas 71 yil (Range 61-77) olup en sik rastlanan
semptom kemik agrisi idi (%63). Olgularin %85‘inde
serum protein elektroferezinin bolgesinde M bandi mev-
cuttu. Serum immunfiksasyon elektroforezine gore belir-
lenmis olan MM tipleri sirasiyla, 1gG(%59), IgA (%26),
hafif zincir myeloma (%11), non sekretuar myeloma (%3)
ve IgM (%1) idi. Uluslar arasi Evreleme Sistemine gore
hastalarin %14,5‘U evre 1, %39,7‘si evre 2 ve %45,8’i evre
3 idi. VAD( vinkrsitin, adriamisin, deksametazon), VCD (
Bortezomib, siklofosfamid, deksametazon), MP( melpha-
lan, prednizolon), MPT (Melphalan, prednizolon, thalido-
mid) rejimleri sirasiyla hastalarin %61,5, %5,1, %28,3 ve
%>5,1ine birinci basamak tedavi olarak verildi. Hastalarin
%46,89inde tam yanit elde edildi ve bu hastalarin 18‘ne
otolog kék hticre nakli (OKIT) yapildi. Tam yanit elde
edilemeyen hastalara (%53,2) ikinci basamak tedavi ola-
rak bortezomib bazli rejimler uygulandi. fkinci basamak
tedavi verilen hastalarin %57,4inde tam yanit elde edildi
ve OKIT yapildi (n=12). 14 hastaya ise birinci ve ikinci
basamak rejimlere yanit vermediginden lenalidomid bazli
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rejimler verildi. Bu hastalarin 5 ’ine OKIT yapildi. Bu 5
hastanin takibinde relaps gelistiginden ikinci kez OKIT
yapildi. Calismada yer alan hicbir hastaya Allojenik kok
hticre nakli yapilmadi. Medisan genel sagkalim orani 37
ay idi (range 1-98 ay). Hastalarin 70 (%68) halen hayatta
olup, dtizenli olarak takip edilmektedir.

Tartisma: Talidomid, Bortezomib, Lenalidomid iceren
yeni kombine rejimler, transplantasyon yapilamayan yash
MM L hastalarda dahi tedavi seceneklerini gelistirmistir.
Optimal tedavi yaklasimi, verimli, gtivenli, kaliteli yasam
saglamalidir. Nihai amac tam yanitin yani sira hastaliksiz
sag kalim ve genel sag kalimi uzatmak olmalidir.

Anahtar kelimeler: Multipl Myeloma, Survey, yash

Abstract: 0513 P-325
65 YAS UZERiI MULTIPL MYELOM HASTALARINDA
TEDAVI: iyl TOLERE EDILEBILME Mi DAHA iYi
YANIT MI?. Pinar Tarkun!, Figen Atalay?, Elif Birtas
Atesoglu!, Ozglir Mehtap!, Melih Simsek!, Esra Terzi!,
Ayfer Geduk!, Fatih Balli', Canan Baydemir?!, Abdullah
Hacihanefioglu!. !Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Izmit,
2Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar
Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Istanbul

Giris: Yeni tani konulmus olan multipl myelom has-
tasinin Ugcte ikisi 65 yas Uizerindedirler. Bu hastalar ytuk-
sek doz kemoterapi ve kok hiicre transplantasyonu icin
uygun degildirler. Bu hastalarda tedavilerin amaci elde
edilebilecek en iyi yanitin en az yan etki ile elde edilmesi
olmalidir. Biz calismamizda yeni ajanlar: iceren kemote-
rapi ajanlar ile geleneksel kemoterapi ajanlarini iceren
tedavi yaklasimlari arasinda tedavi yaniti ve tedaviye
bagli yan etkilerin karsilastirilmasidir.

Calisma Grubu ve Sonugclar: Kocaeli Universitesi
Tip Fakiiltesi Hastanesi, Baskent Universitesi Istanbul
Hastanesi ve Kocaeli Devlet Hastanesi Hematoloji klinikleri
tarafindan Subat 2000-Ekim 2013 tarihleri arasinda takip
edilmis olan 138 yash multipl myelom ((>=65 yas) hastas1
calismaya dahil edilerek retrospektif olarak degerlendi-
rilmistir. Hastalarin ortalama yaslart 72.42+5.84 yild1 ve
hastalarin 81’ erkek 57’si kadindi. Hastalarin ortanca tim
yasam sureleri (OS) ve ilerlemesiz sag kalim streleri (PFS)
sirasiyla 46 ve 18 ay olarak saptandi. Ilerlemesiz sag kalim
olasiligi 1 yil icin 0,706 S yil icin 0,194 olarak saptandi.
Hastalar baslangic tedavisi olarak geleneksel ajanlari (mel-
falan-prednisolon (MP), VAD protokoltinti, deksametazon)
ve yeni ajanlar (bortezomib, thalidomide ve lenalidomid) ice-
ren tedavi protokollerini almalarina gore iki gruba ayrildilar.
Baslangi¢ tedavi olarak geleneksel kemoterapi protokolleri
uygulanan hastalarin ilerlemesiz sag kalim beklentisi sira-
siyla 1. ve 5. yil i¢cin 0,669 ve 0,201°di. Baslangi¢ tedavi ola-
rak yeni ajanlar iceren kemoterapi protokolleri uygulanan
hastalarin ilerlemesiz sag kalim beklentisi sirasiyla 1. ve 5.
yilicin 0,732 ve 0,179°du. Her iki hasta grubu arasinda tim
yasam suresi ve ilerlemesiz sag kalim analizleri yapildig
zaman istatiksel olarak anlaml bir farkhilik saptanmadi.
(p=0.88, p=0,99, siwrasiyla). Her iki hasta grubu arasinda
tedaviye yanitin kalitesi degerlendirilmesi yapildigi zaman
yeni ajanlarin uygulanmasi ile tedavi yanit kalitesinin (¢ok
iyi kismi yanit ve tam yanit) eski ajanlarin uygulandigi has-
talara gore daha iyi oldugu goruldu (%63,9, %23,6, sirasty-
la) (Tablo 1). Tedaviye bagh yan etkilerin yeni ajanlari iceren
tedavileri alan hastalarda istatistiksel acidan anlaml olarak
daha fazla oldugu goruldu (Tablo 2).

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

Sonuc-tartisma

Bu calisma ile 65 yas Uzerindeki multip] myelom
hastalarinda yeni ajanlarin kulanimi ile tedavi yanit
kalitesinin belirgin bir sekilde arttmasi ile birlikte teda-
viye bagh yan etkilerin tolere edilebilmesinin azaldigini
goOsterilmistir.
Anahtar kelimeler: Multipl myelom, tedavi, yan etki

Tablo 1. Geleneksel tedavilerin ve yeni tedavilerin tedavi yanit kalitesi sonuglari

Tedavi Yanit Kalitesi Geleneksel Tedaviler Yeni Tedaviler

(N=55) (%) (N=83) (%)
TY ve GiKY 13 (23.6) 53 (63.9)
<KY 42 (76.4) 30 (36.1)

TY: Tam yantt, GIKY: Gok iyi kismi yanit, KY: Kismi yanit

Tablo 2. Geleneksel ve yeni ajanlarla yapilan tedavilerle geligen yan etkilerin
karsilastinimasi

Yan etkiler Geleneksel tedavil Yeni Tedavil P
(N=47) (N=83)
3.— 4. derece anemi 10 (21.27%) 8 (9.63%) 0.128
3.— 4. derece ndtropeni 8 (17.02%) 9(10.84%)  0.050*
3.— 4. derece trombositopeni 6 (12.76 %) 3 (3.61%) 0.111
Karaciger testlerinde yukselme 3 (6.38%) 2 (2.40%) 0.351
Kreatininde yiikselme 1(2.12%) 5 (6.02 %) 0.417
Konstipasyon 4 (8.51%) 18 (21.68%)  0.093
Zona zoster enfeksiyonu 2 (4.25%) 13 (15.66 %) 13 (15.66 %)  0.095
Tromboembolik olaylar 5 (10.63%) 2 (2.40%) 0.098
Noropati 6 (12.76%) 35 (42.16%)  0.001*
Enfeksiyon 14 (29.78%) 41(49.39%)  0.047*
ilk 1 yilda erken 6lim 25 (45.45%) 52 (62.65%)  0.046*
*P<0.05 istatiksel olarak anlamli
Abstract: 0534 P-326

MULTISISTEM BULGULARIYLA TEK BIR HASTALIK
POEMS SENDROMU OLGULARI VE GUNCEL YAKLASIM.
Sevgi Kalayoglu Besisik!, Ege Sinan Torun?, Timur
Selcuk Akpinar?, Fatih Tufan?, Oykii Arslan!, Esra
Turan Erkek!, Suut Gokturk®, Fatih Besisik®, Cemil
Tascioglu®. Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Istanbul,
2[stanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklarn
Anabilim Dali, Istanbul, *Istanbul Universitesi, Istanbul Tip
Fakiiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dali,Gastroenteroloji
Bilim Daly, Istanbul

POEMS Sendromu klonal plazma hticre hastaligina
(PHH), eslik eden bir paraneoplastik sendromdur. Major
kriterleri; poliradiktilopati, PHH, sklerotik kemik lezyonu,
vaskuler endotelyal blUytme faktért artisi, Castleman
hastaligi bulunmasidir. Minér kriterler; organomegali,
endokrinopati, 6zgil deri degisiklikleri, papilla 6demi,
siv1 yuklenmesi ve trombositozdur. Yaygin hastalik hali,
diffiz kemik iligi tutulumu veya boélgesel tutulumun
radyoterapiye(RT) ragmen ilerlemesi sistemik tedavi endi-
kasyonudur. Tedavide baslica steroid ve alkile edici
ajanlar 6nerilmekle birlikte son yillarda lenalidomid(Len)
ile oldukca etkili sonuclar gézlenmektedir. Burada uc
POEMS olgusu ve Len kullanmimu ile iligkili deneyimimiz
sunuldu.
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Olgu 1: 54y,E. Kilo kaybi, halsizlik, karinda siskin-
lik ile basvurdu. Hiperpigmentasyon, periferik yaygin
lenfadenomegali, splenomegali ve asiti olan hastanin
karin ici ve mediastende de lenfadenomegalileri sap-
tandi. Lenfadenomegali biyopsisi Castleman hastaligi
ile uyumlu geldi. PET-CT’de cok sayida sklerotik kemik
lezyonlari, asit, plevral efltizyon belirlendi. POEMS 6n
tanisi ile EMG’de motor ve duysal polindropati ve hipogo-
nadizm saptandi (Tablo). Siklofosfamid, metilprednizon,
etoposid icerikli tedavi uygulandi; 4 kiir sonras: klinik
yanit elde edilmeyen hastaya Len 10mg/gtin (21/28 giin),
dekzametazon(Dex) 40mg/hafta seklinde baslandi.Hasta
tanisinin 4. yilinda tam yanith olarak izlenmektedir.

Olgu 2: 56y,K. Noroloji kliniginde 3 yildir kronik inf-
lamatuar demyelinizan polindropati tanisi ile Ivlig tedavisi
almakta iken kilo kaybi, istahsizlik nedeni ile degerlen-
dirildi. Sag bobrektisti bezinde kitle, ACTH yuksekligi,
hipokortizolemi, subklinik hipotiroidi saptandi. PET-
CT’de L3 vertebrada litik lezyon saptandi. Biyopsi lambda
monoklonalitesi gésteren PHH olarak yorumlandi. Kemik
scan’de T9 vertebrada osteoblastik aktivite gézlendi. ki
tarafli papilla 6demi saptandi. L3 vertebraya RT uygulan-
di. Len-Dex baslandi. 2. kiirden sonra yasam kalitesinde
artis gozlendi.

Olgu 3: 37y, E. Periferik noéropati bulgulan ile
EMG’de 6n planda alt ekstremiteleri tutan, subakut
baslangich sensorimotor aksonal polindéropati saptanmis.
Periferik 6dem, hepatosplenomegali, anemi ve trom-
bositozu mevcuttu. Periferik sinir biyopsisinde ilimh
akson kaybi demyelinizan 6zellikler tasiyan néropati ve
perivasktiler monontkleer hiicre infiltrasyonu saptandi.
Gortintiilemelerde sakrum sol yarisinda 5.5x5.4cm’lik
litik lezyon tespit edildi. Biyopsi lambda monoklonalitesi
gosteren PHH olarak degerlendirildi. Serum immuinelekt-
roforezinde IgA lambda paraproteinemisi,LH yuksekligi,
testosteron dusutklugt izlendi. Hipertrikoz tanimlayan
hastada VEGF seviyesi yuksekti. Sakrumdaki lezyona RT
uygulandi. Len-Dex tedavisi baslandi.

Tartisma: POEMS birden c¢ok sistemin belirti ve
bulgularinin bir arada olmasi ile klinik stphe ile tam
konulabilecek bir hastaliktir. Hastalik nadir oldugundan
tani genellikle gecikir. Hastaligin seyri PHH nin yayginlig:
ile belirlenir.

Anahtar kelimeler: Lenalidomid, POEMS Sendromu

Tablo 1. POEMS tanisi konulan olgularda belirti ve bulgular

0Olgu-1 0Olgu-2 0Olgu-3
Yas 54 56 37
Elzem major kriterler
1. Monoklonal PHH (lambda tipi) Saptanamadi Lomber vertebra Sakral vertebra
2. Demiyelinizan noropati (+) (+) (+)
Diger major kriterler
3. Sklerotik kemik lezyonu Yaygin Dorsal 9 vertebra Yok
4. Castleman hastaligi (+ () )
5. VEGF artisi Bilinmiyor Bilinmiyor Yiiksek
Mindr kriterler
6. Organomegali (+) () )
7. Sviyiiklenmesi Asit, plevral efiizyon () Periferik ddem
8. Endokrinopati Hipogonadizm Hipokortizolemi, hipotiroidi Hipogonadizm
9. Deri bulgulan Hiperpigmentasyon Hipertrikoz Hipertrikoz
10. Papilla demi ) (+) g
11. Trombositoz/polisitemi ) Hgb 17 gr/dl Trombosit: 842000 /mm3

Pulmoner hipertansiyon,

Diger kilo kaybr, ki ishal Deg hiperhidroz
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Abstract: 0117 P-327
MULTIPLE MIYELOMA’NIN AKIM SITOMETRI
iLE TANISINI GOLGELEYEN BiR FAKTOR:
HIPERVISKOZITE. Deniz Géren Sahin, Hava Usktidar
Teke, Eren Gundiz, Neslihan Andi¢, Olga Meltem
Akay. Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi,
Hematoloji Bilim Dali, Eskisehir

Amagc: Hiperviskozite sendromu artmis kan visko-
zitesinin bir klinik yansimasidir. Serum viskozite artisi
genellikle Waldenstrom makroglobuilinemisi ve daha
nadiren multiple miyelomada (MM) oldugu gibi dolasan
immunglobtilin seviyelerindeki artis kaynakli olmakla
birlikte, hticresel kan komponentlerinin artigina da bagh
olabilir. Viskozitenin artis nedenleri ytiksek protein ice-
rigi ve genis molekuler ylizey, anormal polimerizasyon
ve anormal sekilli immunglobtlinler olarak sayilabilir.
Bununla birlikte ginimtizde MM gibi pek cok hematolo-
jik hastaligin tanisinda yaygin olarak kullanilmakta olan
akim sitometri, hlicre veya partiktllerin akmakta olan
bir akiskanin icindeyken karakteristiklerinin o6l¢tilmesi
olarak tanimlanabilir. Biz, hiperviskozite semptomlar: ile
basvuran ve yeni tani alan bir multiple miyeloma has-
tasinin akim sitometri bulgularinin negatif olabilecegini
vurgulamak amacl olarak bir vaka bildiriyoruz.

Olgu: 63 yasinda erkek hasta son 1 haftadir gide-
rek artan halsizlik, gérmede bulaniklasma ve uyku-
ya egilim nedenli acil servisimize basvurdu. Yapilan
ilk tetkiklerinde Hb:8.7 gr/dL, Beyaz kure:8600/pL,
Trombosit:129.000/pL, Kreatinin:2.05 mg/dL, Total pro-
tein:12.42 g/dL, Albumin:3.3 g/dL, Kalsiyum:15.8 mg/
dL, Urik asit:13 mg/dL, LDH:1066 U/L, Sedimentasyon:
130 mm/h olarak tespit edilen hasta multiple miyelo-
ma 6n tanisi ile klinigimize yatirildi. Hiperkalsemisine
yonelik medikal tedavisi baslanan hastanin ileri tetkik-
lerinden IgG dtizeyi 6660 mg/dL, serum kappa/lambda
hafif zincir orani:102.4 ve serum viskozitesi 4 cp olarak
olculda. Kemik iligi aspirasyon ve biopsisi yapilan hasta-
nin akim sitometri tetkikinde hticrelerin CD38 ve CD138
ile negatif oldugu izlendi (Sekil 1). Takibinde tekrarlayan
plazma degisimi ile viskozitesi normal sinirlara gerileyen
ve klinigi dtizelen hastaya bu asamada tekrar kemik
iligi aspirasyonu yapild:r (Sekil 2). Vizkozite normale
donditikten sonraki akim sitometri 6rneginde huicrelerin
%87.3tntin CD38-CD138 ile birlikte pozitiflik gosterdik-
leri izlendi. Multiple miyeloma tanisi ile medikal tedavisi
baslanan hasta takibinde gelisen kardiyak sorunlar
nedeniyle yatisinin 20. glintinde kaybedildi.

Tartisma: Akim sitometri multiple miyeloma tani-
sinda 6nemli bir yere sahiptir. Multiple myelomaya
hiperviskozite sendromunun eslik ettigi ender durum-
larda, kan viskozite artisi hiicrelerin tek tek ayrigsmasini
engelleyebilmekte ve akim sitometri 6rneginde hticrelerin
toplu halde bir debris gérinimunt almasina neden
olabilmektedir. Bu gibi durumlarda akim sitometrinin
Ag-Ab birlesme asamasinda oda 1sis1 yerine 37°C’lik su
banyosunda inktibe edilmesi veya Ficoll Hypaque yon-
temi ile mononutkleer hiicre ayrildiktan sonra antikor ile
maruziyet asamalarina gecilmesi uygun olabilir.

Sonug: Hiperviskozite sendromu nadiren de olsa mul-
tiple miyeloma eslik edebilir ve kan viskozitesindeki artisg
nedeniyle akim sitometrinin teknik olarak negatif sonug¢
vermesine neden olabilir.

Anahtar kelimeler: Akim sitometri, Hiperviskozite sendromu,
Multiple miyeloma

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
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CD138 PE

Quad % Gated X Mean Y Mean
UL 0.13 14982 650.50
UR 0.84 1274.79 1014.54
LL 8325 4442 31.23
LR 15.77 631.96 95.93

Sekil 1. Hiperviskozitenin klinik ve laboratuvar bulgulari varli§inda yapilan kemik iligi
aspirasyon materyalinde CD38-CD138 yiizdesini gésteren akim sitometri grafik ve
veri tablosu.
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Quad % Gated X Mean Y Mean
uL 0.62 6999 138.24
UR 87.38 78395 184.82
LL 8.16 27.70 5.89
LA 3.84 58273 9.30

Sekil 2. Plazma degisimi ile serum viskozitesinin normale donmesinin ardindan
yapilan kemik iligi aspirasyon materyalinde CD38-CD138 yiizdelerini gésteren akim
sitometri grafik ve veri tablosu.

Abstract: 0162 P-328
MULTIPL MYELOM TANISINDA KEMIK ILiGi
ASPIRASYONU YETERLIMI?. Semih Kecici', Muhammet
Emin Erdem?, Guven Yilmaz*, Mehmet Ali Ustaoglu®,
Sinan Kazan?®, Salih Kili¢?, Mustafa Erdogan?®. Yusufeli
Devlet Hastanesi, I¢ Hastaliklar, Artvin, 2Savsat Devlet
Hastanesi, Ic hastaliklar, Artvin, *Kartal Egitim Arastirma
Hastanesi, Ic Hastaliklart Klinigi, Istanbul, *Kartal Egitim
Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Istanbul

Giris: Multipl myeloma(MM), 6zellikle eriskin dénem-
de gortlen, kemik iliginden kaynagini alan atipik plazma

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

hticrelerinden olusan hematolojik maling bir timordur.
MM tim hematolojik maligniteler i¢cinde %10 oraninda
bir yer tutar. Hastaligin karakteristigini olusturan Kkli-
nik pentad: anemi, serum veya idrarda veya herikisinde
gorulen monoklonal protein, anormal kemik grafileri,
hiperkalsemi ve renal fonksiyon bozuklugudur. Kemik ili-
ginde plasma hticresi artis1 (>%10), litik kemik lezyonlar:
ile serum ve/veya idrarda M-komponent varlig ise klasik
miyeloma triadini olusturur. Biz bu ¢alismamizda kemik
iliginde plasma htucrelerini degerlendirme de kemik iligi
biyopsi ve aspirasyonunu karsilastirmay: hedefledik.

Materyal-Metod: Bu arastirma retrospektif olarak
yapilmis kesitsel bir ¢alismadir. Haziran 2012 ve Eylul
2013 tarihleri arasinda Dr. Lutfi Kirdar Kartal Egitim ve
Arastirma Hastanesi Hematoloji polikiliniginde MM 6n
tanisiyla kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi yapilmis hasta
grubunu icermektedir. Toplam 31 hasta tizerinden karsi-
lastima yapilmistir. Siniflama 6lcegi duizeyindeki (katego-
rik) veriler icin Kappa Istatistik(k)(Tablo-1) kullanilmistir.

Sonug¢: Calismamizda kemik iligi biyopsi(KiB) ve
kemik iligi aspirasyonu(KiA) tanilari karsilastirilmasi
sonucunda 30 hasta multipl myelom tanisi aldi ve 1
hasta da uyumsuzluk oldugu saptandi(k:0.98). Sadece
bir vakada KIB tani koymus olup, KiA non-diagnostik
tanis1 koymustur.

Tartisma: MM tam kriterlerinden en o6nemlisi kemik
iligindeki plasma hticre artisidir. Plasma hticre artis1 hem
KIA hem de KIB ile gosterilebilir. Calismamizda 31 hasta
degerlendirilmis olup KIA sadece bir vakada tan1 koymada
yetersiz kalmistir. Grann ve arkadaslarinin yaptig: bir calis-
mada: toplam 7 hastada KiB ve KIA tanilari karsilastiriimis
olup MM tanisinda aspirasyonun biyopsiye tstinltigii sap-
tanmusg(1). Gupta ve arkadaslarinin da yaptig: bir calismada
aspirasyon ile kolayca tani konulabildigi belirtilmistir(2).
Ancak Stifter ve arkadaslarinin 59 MM vakasi ile yaptiklar:
analizde biyopsinin daha duyarli oldugu ve bu duyarliligin
aspirasyon ile daha da arttigi belirtilmistir(3). Calismamiz
sonucunda KIA ve KIB ile plasma hticre degerlendirilmesin-
de istatistiksel olarak farkliik saptanmamistir.

Anahtar kelimeler: multipl myelom, plasma htuicresi

Tablo 1. kappa degeri

kappa degeri yorum

0-0.2 diisiik veya 6nemsiz iligki

0.21-0.40 diisiik orta derecede uyum

0.41-0.60 orta derecede uyum

0.61-0.80 iyi derecede uyum

0.81-1 milkemmel uyum

Abstract: 0364 P-329

PLAZMASITOM ILE PREZENTE OLAN IG D LAMBDA
MIYELOM. Ozan Salim!, Orhan Kemal Yiicel!,
Ramazan Erdem!, Utku Iltar!, Bahar Akkaya?, Cigdem
Aydin Acar®, Levent Undar!. 'Akdeniz Universitesi
Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji
Bilim Dali, Antalya, 2Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi,
Patoloji Anabilim Dali, Antalya, *Akdeniz Universitesi Tip
Faktiltest, Tibbi Biyoloji ve Genetik Anabilim Dali, Antalya

Giris: Multiple miyelom, plazma htcrelerinin klo-
nal artisi ile seyreden malin bir hematolojik hastaliktir.

297



POSTER BILDIRILER

Sirasiyla en sik Ig G, Ig A ve halfif zincir tip miyelom olgu-
lar1 gértilmektedir. Ig D ve M tipi miyelomlar ise digerleri-
ne kiyasla ¢ok ender izlenmektedir.

Olgu: Agustos 2013‘te 63 yasinda erkek hasta 3 glin-
dur giderek artan bacaklarinda kuvvetsizlik, idrar ve gayta
yapamama sikayetleri ile bagvurdu. Ozgecmisinde diabe-
tes mellitus, hipertansiyon ve koroner arter hastaligi olan
olan hastada muayenede sag alt ekstremite proksimalinde
2/5, distalinde 4/5, sol alt ekstremite proksimal ve dista-
linde 4/5 parezi, T7’de seviye veren hipoestezi saptandi.
Acil MR gortinttillemesinde T5-8 vertebra araliginda plevral
tabanli, noral foramenler araciligiyla dural keseye belirgin
bas1 yapan kitle seklinde raporlandi. PET-CT’de sol 6. ve
7. kotlarda fokal hipermetabolik litik/sklerotik lezyon,
Th6-7 vertebralarda sagda, kemik yapiy: yer yer destrikte
eden, sag paravertebral alanda yumusak doku kompo-
nentinde bulunan hipermetabolik kitle lezyonu gozlendi.
Torakal intradural ekstrameduller timor eksizyonu ve
laminektomi uygulandi. Patolojik inceleme plazma hticreli
neoplazi (lambda hafif zincir immunreaktivitesi) seklinde
raporlandi. Tetkiklerinde Hb:10,8 gr/dl, Cre:0,99 mg/
dl, Ca:9,8 mg/dl, albumin:3,7 g/dl, IgG:303 mg/dl (700-
1600), IgA:24 mg/dl (70-400), IgM:17 mg/dl (40-230),
s.lambda:191 mg/dl (0,57-2,63), s.kappa: <0,625 mg/
dl (0,33-1,94), beta2 mikroglobulin:2,67 mg/L saptand.
Serum ve idrar IFE’sinde lambda hafif zincir monoklonal
bant gortuldi. Dis merkeze gonderilen 6rnekte Ig E: 53
Ku/L (0-87), Ig D: 1335 IU/MI (<100) ve serum IFE’de
Ig D monoklonal bant izlendi. Kemik iligi aspirasyon ve
biyopsisinde %30 oraninda lambda hafif zincir klonalite-
si gosteren atipik plazma htcre infiltrasyonu saptandi,
kongo-red ve kristal viyole negatifti. Sitogenetik analizde
bozukluk goézlenmez (46,XY [7]) iken, FISH yontemi ile
%35 oraninda 11gq13.3 bolgesinde lokalize CCND1 geninin
amplifikasyonu goézlendi. Hasta Ig D lambda MM (ISS:])
tanis1 aldi. Noropatik yakinmalari nedeni ile vinkristin
icermeyen VAD protokolii basland: ve torakal bolgeye RT
planlandi. 3 siklus KT ve RT sonrasi parsiyel yanitli hasta
koék hticre mobilizasyonu planlanarak servise yatirildi.
Yatirildiktan 1 saat sonra gelisen akut géglis agrisi1 nede-
ni ile cekilen EKG akut anterior miyokard infarkttisti ile
uyumlu bulundu. Acil yapilan koroner angiografide yogun
trombiis yuikt saptanan hastaya LADye stent implante
edildi ve tirofiban basland: ancak ayni glin kardiyak arrest
gelisti ve hasta kaybedildi.

Tartisma: Ig D miyelom, gen¢ yasta ve erkeklerde
daha sik gorultir. Ekstra ossedz hastalik, bobrek yet-
mezligi, amiloidozis ile birliktedir ve prognozu kottdur.
Olgumuzda da goruldiigt tzere bir olguya‘hafif zincir
miyelom’tanis1 koymadan 6nce mutlaka IgD ve IgE icin
de IFE yapilmalidir.

Anahtar kelimeler: ig D Miyelom, plasmasitom

Abstract: 0603 P-330
MULTIiPLE MYELOM HASTALARININ ENFEKSIiYON
ACISINDAN DEGERLENDIRILMESI. Sema Akinci!, Afra
Alkan?, Kamile Silay®, Tekin Guiney!, Imdat Dilek!.
1Atattirk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji,
Ankara, 2Yiduim Beyazit Universitesi, Biyoistatistik,
Ankara, *Yildirim Beyazit Universitesi, Geriatri, Ankara

Amag: Multiple myeloma (MM) enfeksiyona yatkinligi
artiran bir hastaliktir. Hastalik ve hastaya ait komor-
bid faktoérler enfeksiyonda rol oynar. Bu calismada MM
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hastalarinin enfeksiyonlarinin degerlendirilmesi ve mor-
talite tizerindeki iliskisinin arastirilmasi amaclandi.

Materyal-Metod: Hastanemizde MM nedeniyle takip
edilen 39’u kadin, 48’ erkek toplam 87 hastanin dosyala-
r1 retrospektif olarak incelendi. Enfeksiyon kriteri olarak
tanidan sonraki dénemde kulttirlerinde tireme olmasi
sart1 arandi.

Sonugclar: 87 hastanin 21’inde (%24,1) enfeksiyon sap-
tandi. Bunlarin14’a erkek, 7’si kadindi. Enfeksiyon sap-
tanan hastalarin yas ortalamasi 62,6 saptandi. Bunlarin
8’inde kan, 6’sinda idrar, 4 inde yara yeri, 2’sinde balgam,
l’inde asit mayi kultlirine tireme saptandi. Hastalarin
yasam sureleri kulttirde treme olup olmamasina gore
karsilastirildiginda; kulttirtiinde tireme gozlenmeyen has-
talarin ortanca yasam suresi 50 ay, kulttirtinde Ureme
gbzlenen hastalarin ortanca yasam suresi 13.4 ay olarak
hesaplandi. Yasam stureleri arasindaki farkin istatistiksel
olarak anlaml oldugu saptandi (p=0.001). Hastalarin top-
lam 87 olgunun myelom tipleri A 18 (%20,7), G 50 (%57,5)
ve halfif zincir 19 (%21,8) olarak gruplandirildiginda, hipo-
gamaglobulimeni gozlenen hastalarin sayisimi A grubunda
6 (%33,3), G grubunda 2 (%4), hafif zincir grubunda ise
6 (%31,6) oldugu belirlendi. Birimlerin Myelom tipi ile
hipogamaglobulimeni durumlar1 arasinda bir bagimlilik
gozlendi (, p=0.003, Tablo 1).

Tartisma: MM’da enfeksiyon 6nemli mortalite ve
morbidite nedenleri arasindadir. Calismamizda IgA ve
hafif zincir tipi myelom hastalarinda enfeksiyon goériilme
sikliginin ytksek olmasi hasta takibinde 6nlem alinmasi
acisindan faydali olabilir. Konu ile ilgili genis vaka iceren
calismalara ihtiya¢ vardir.

Anahtar kelimeler: myelom, enfeksiyon

Abstract: 0221 P-331
MULTIPL MYELOMA TANILI BiR OLGUDA GELISEN
PARANEOPLASTIK HIPERAMILAZEMIi. Gulden
Sincan, Rahsan Yildirim, Fuat Erdem, Yusuf Bilen,
[lhami Kiki, Mehmet Guindogdu. Atatiirk Universitesi
Ty Fakiiltesi, I¢ Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji
Bilim Dali, Erzurum

Giris ve Amagc: Hiperamilazemi pankreasin akut ve
kronik enfeksiyonlar1 ve kanserlerinin yanisira amilaz
ureten cesitli epitelyal ve nonepitelyal tiimorlerde de
kullanilan bir parametredir. Multip] myelomada (MM)
pankreatik hastaliklar, bobrek yetmezligi, plazma htc-
releri tarafindan amilaz tiretimi (paraneoplastik hipera-
milazemi) ve makroamilazemi nedeniyle hiperamilazemi
geligsebilir. Nadir olmasi nedeniyle relaps déneminde
paraneoplastik hiperamilazemisi olan bir MM’li olguyu
sunuyoruz.

Olgu: iki yil énce IgG-lambda tipi MM tanisi alan
54 yasinda erkek hasta klinigimize halsizlik ve 6kstrtik
sikayetleri ile basvurdu. Bortezomib+siklofosfamid+dexa
metason protokolii ardindan otolog kemik iligi transplan-
tasyonu yapilan hastanin basvuruda fizik muayenesinde;
tansiyon arteryal 130/80 mmHg, nabiz 90/dk, ates 37.3
°C ve bilateral akciger bazallerinde ralleri mevcuttu.
Laboratuvar incelenmesinde; serum hemoglobin 9.2 gr/
dl, 16kosit sayis1 1800/mm?, platelet 13000 p/1, eritrosit
sedimantasyon hizi 115 mm/saat idi. Serum tre dege-
ri 32 mg/dl, kreatin 1.6 mg/dl, sodyum 131 mEq/L,
potasyum 4.3 mEq/L, trik asit 5.9 mg/dl, total protein
7.1 mg/dl, albumin 2.8 mg/dl, C-reactive protein 89
mg/l, aspartat amino transferaz 27 Ul/L, alanin amino
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transferaz 33 UI/L, gama glutamil transferaz 68 U/L,
laktat dehidrogenaz 566 U/L, IgG 16.1 g/1, IgA 0.231 g/I,
IgM 0.17 g/1 idi. Serum protein elektroforezinde M spike
mevcuttu. Serum immunelektroforezinde monoklonal
IgG-lambda bandi belirgindi. Kemik iligi aspirasyonunda
%20 plazma htcresi izlendi. Batin ultrasonografisinde
bilateral grade 1 renal parankimal hastalik saptandi.
Batin BT de pankreatik hastalik lehine bulgu saptanma-
di. Serum amilaz degeri 481 U/] (normal aralik: 28-100
U/]) idi. 24 saatlik idrarda amilaz atilimi1 2118 U/24 saat
idi. 24 saatlik idrarda amilaz degerinin yuksek olma-
s1 nedeni ile makroamilazemi tanisindan uzaklasildi.
Hidrasyonla hastanin kreatinin degeri normale gelmesine
ragmen amilaz degerinde progresif olarak artma olmasi
renal yetmezlige bagli hiperamilazemiyi ekarte ettirdi.
Lenalidomid 25 mg/gtin+dexametazon protokolll sonrasi
amilaz degeri tedavinin 28. gtintinde 87 U/l'e geriledi
(Grafik 1).

Sonu¢: MM’ya bagli paraneoplastik hiperamilazemi
nadir gértulen bir durumdur. MM olgularinda hipera-
milazeminin nedeni olarak pankreatik hastaliklar ve
renal yetmezlik disinda paraneoplastik hiperamilazemi
ve makroamilazemi de goz 6ntunde bulundurulmalidir.
Paraneoplatik hiperamilazemi olgularinda kemoterapi
sonrasinda amilaz degerinin normale dénmesi bu para-
metrenin MM'lu olgularda hastalik aktivitesini gosterme-
de kullanilabilecek bir parametre olabilecegini gésterir.
Literattirde hiperamilazemisi olan MM’lu olgularin daha
fazla kemik destriiksiyonu, daha fazla extrameduller
tutulum, tedaviye daha koétti cevap ve daha kisa survey
ile iliskili oldugu belirtilmistir. Bu nedenle hiperamilaze-
mi MM’lu olgularda prognostik bir index olarak da kulla-
nilabilir. Ancak bunu destekleyecek daha fazla calismaya
ihtiyac vardir.

Anahtar kelimeler: multipl myeloma, paraneoplastik
hiperamilazemi

Abstract: 0490 P-332
ES ZAMANLI iKi MONOKLONAL B HUCRE HASTALIGI;
MULTIiPL MIYELOM VE KRONiK LENFOSITIiK
LOSEMi/MONOKLONAL B LENFOSITOZ; OLGU
BILDIiRIMI iLE TANISAL YAKLASIM VE KLINiK SEYIR.
Sevgi Kalayoglu Besisik, Esra Turan Erkek, Emre
Osmanbasoglu, Gililkan Ozkan, Oyki Arslan, Nevzat
Koca, Meliha Nalcaci. Istanbul Universitesi, Istanbul Tip
Fakiiltesi, I¢c Hastaliklart Anabilim Daly, Hematoloji Bilim
Dali, Istanbul

Ortak koken olgun B htlicre ve benzer epidemi-
yoloji olmasina ragmen KLL(kronik lenfositik lésemi)
ve MM(multipl miyelom) farkli klinik bulgularla farkh
tedaviler gerektirmekte ve farklh klinik seyirle birliktedir.
Literattirde her iki hastaligin ayni hastada es zamanh
bulunmasi nadirdir.Morfolojik ve klinik bulgulariyla yak-
lasik 50, ayiric: tanisal degerlendirme ile 15 hastalik olgu
bildirimi mevcuttur.

Olgu: 61 yasinda erkek hasta, omurgada belirgin
olan yaygin kemik agrilar1 ve konsitittisyonal belirtiler
ile degerlendirildi. Sach deri, yanaklar ve cenede sis-
likleri olan hastanin mandibula kitle biyopsi sonucu
plazmositom ile uyumlu bulunmus, PET-CT’de yaygin
lenfadenomegali, litik kemik lezyonlar: ve fraktir sapta-
narak kurumumuza sevk edilmisti. Hgb:12.6gr/dl, 16ko-
sit:12.900/mm?, lenfosit:4900/mm?3, albumin:2.9 gr/dl,
M proteini:0.81gr/dl idi. Serum ve idrar immunfiksazyon
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elektroforezinde (IFE) IgA kappa tipi monoklonal gamo-
pati saptandi. Kemik iligi(Ki) incelemesinde karyogram
normal, %10 CD138 (+) plazma htucresi, ayrica CD20
(+), CD79a (zayif +), CDS (zayif +), CD23 (zayif +) ktigik
lenfositik infiltrasyon saptandi. Her iki poptilasyon IgA
ve kappa monotipisi géstermekte idi. Kalsiyum 9.0, kre-
atinin 0.9mg/dl,f2 mikroglobtilin 3.0 g/dl saptanarak
MM tanist ile VAD protokolti 5 kiir uygulandi. M proteini
kayboldu, ancak PET-CT’de ekstramedtiller plazmositom
seklinde ilerleme nedeni ile Cybord protokoliine gecildi.
S.ktirde ciddi periferik néropati gelisimi nedeni ile tedavi
bortezomibsiz stirdtirtldu. 7.klirde yeniden plazmositom
seklinde ilerleme radyoterapi ile tedavi edildi. Bu sirada
serum/idrar IFE negatiflesmis, 16kosit ve lenfosit sayi-
s1 normal sinirlarda idi. Ug¢ ay takipsiz kalan hastada
yanaktaki lezyon CD38, CD138(+) hticre infiltrasyonu ile
plazmositom olarak tani aldi. Ki plazma hiicreleri %5’den
az ancak kuicuk lenfositik infiltratin devam ettigi goézlen-
di. PET-CT’de ektsramedtller ¢ok sayida tutulum ilerle-
me ile uyumlu bulundu; tedavi RCd olarak degistirildi.
Tedavinin 6. kurtinde PET’de neredeyse metabolik tam
yanit elde edildi.

Tartisma: Hastamizda iki farkli B hucreli neopla-
zi es zamanli saptanmistir. Her iki hastaliga 6zgii B
hticre klonu ayni hafif zinciri ifade etmesi, olgun KLL B
hticre klonundan plazma htuicresine farklilasma dolayisi
ile neoplazilerin ayni klondan gelistigini duistindurebi-
lir. Immunglobulin gen yeniden diizenlemesi molektler
teknik yetersizlik nedeniyle yapilamadigindan iki ayri
klondan gelisim net olarak dislanamamaktadir. Multipl
Miyeloma 6zgii tedavi ile lenfadenomegalilerin kaybol-
masi, Ki'nde monoklonal infiltrasyonun devam etmesi
monoklonal B lenfositoz (MBL) tanisini da gindeme getir-
mektedir.Olgumuzda ekstrameduller tutulum 6n planda
oldugundan, lenf digimut tutulumlarinin da MM’a ait
oldugu o6ne strulebilir ve MBL rastlantisal mevcut olabi-
lir. Son olarak iki B hticre neoplazisinin tedavisinde yer
alan siklofosfamid ve lenalidomid bazli tedavi ile nere-
deyse tam yanit ayni klondan gelisimin bir baska verisi
olabilir.
Anahtar kelimeler: ekstramedtller plazmositom, Kronik
Lenfositik Losemi, Multipl Miyelom

Abstract: 0690 P-333
NADIR BiR VAKA: AGIR ZiNCIiR HASTALIGI. Erden
Atilla', Pinar Ataca!, Berna Atesagaoglu!, Mustafa
Merter!, Gultekin Pekcan!, Ugur Sahin!, Gulsah
Kaygusuz?, Isinsu Kuzu?, Ginhan GuUrman'. ‘Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Ankara,
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dals,
Ankara

Giris: Agir zincir Hastaliklari, B-htuicreli lenfoplaz-
mositer hiicre proliferasyonu sonucu artmis monoklonal
immunglobulin agir zincirleriyle seyreden seyrek bir
hastalik grubudur.a- Agir zincir hastaligt mukoza-ilis-
kili lenfoid doku tutulumlu ekstranodal marjinal zon
lenfoma,y- hafif zincir hastaligi lenfoplazmositoid non-
Hodgkin lenfoma (NHL) ve p- alfa zincir hastalig ise
kuictik lenfositik NHL veya kronik lenfositik 16semi sek-
linde prezente olur. Ankara Universitesi Tip Faktiltestesi
Hematoloji Bolimuinde agir zincir hastaligi tanisi alan
hastamiz asagida tartisilacaktir.

Vaka: 33 yasinda erkek hastanin klinigimize basvu-
rusundan 1 yil 6nce yeni gelisen servikal lenfadenopatisi
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nedeniyle yapilan eksizyonel biyopsisinde alfa agir zincir
hastaligi-marjinal zon lenfoma zemininde gelisen dif-
fliz buytk B htcreli lenfoma tanisi almis. Yapilan PET
incelemesinde sol tonsilde ve bilateral servikal zincirde
patolojik tutulum saptanan, 15 yil 6ncesine dayanan kro-
nik diyaresi olan hasta tedaviyi kabul etmemis. Bilinen
immun yetmezlik veya gelisme geriligi 6yklisti olmayan
hasta bilateral servikal lenfadenopatilerinde btiytime, kilo
kaybi, kronik diyare sikayetlerinde klinigimize bagvurdu.
Fizik muayenesinde multiple servikal lenfadenopatisi
saptandi. Hastanin basvuru sirasinda: Lokosit:11,2x
109/L, Trombosit: 276x10°/L, Hemoglobin:14.5g/dl,
LDH:117 U/L, sedimentasyon: 66 mm/saat, gaita kul-
turleri, EBV serolojisi ve ¢olyak antikorlar1 negatif idi.
Hastanin cekilen torakoabdominal BT’sinde nazofarenks
ve orofarenks cevresinde adenoid doku hipertrofisi ile
uyumlu olabilecek yumusak doku ve servikal zincirde,
mide buyluk kurvatur komsulugunda, mezenterde ve
pararektal alanda multiple patolojik lenfadenopatiler tes-
pit edildi. Yapilan endoskopisinde mide korpus mukozasi
belirgin 6demli ve hiperemikti, h.pylori negatif saptandi.
Yuzeyel korpus biyopsisi, kolonoskopik biyopsileri, nazo-
farinks ve servikal lenf nodu biyopsileri atipik plazma
hticre infiltrasyonu ile CD 20 negatif agir zincir hastalig
olarak raporlandi. Hastanin serum protein elektrofore-
zinde monoklonal pik saptanmadi, serum immunfiksas-
yonunda IgG ve IgA’da hafif yogunlasmalar dikkati cekti.
Serum serbest kappa-lambda orani ise olagandi. Hastaya
CHOP (siklofosfamid, vinkristin, adriamisin, metilpredni-
zolon) kemoterapisi planlandi.

Tartisma: Vakamizin uzun yillar énce baslayan ve
ilerlemis faza dénen mutant hastalig1 nedeniyle agir zincir
alt tipi saptanamamistir. Hastamizin klinigi ile uyumlu a-
Agir zincir hastaliginda intestinal organizmalarin kronik
antijenik stimtilasyonu sonucu kronik diyare, kilo kaybi,
abdominal agri gibi malnutrisyon semptomlar1 goralir.
Erken evre hastalikta antiparazitik ve antibiyotik tedavisi
etkili olurken ekstraintestinal tutulumda tedaviye mutla-
ka kemoterapi eklenmelidir. Agir zincir hastalig1 genelde
yavas seyirlidir fakat tespit edilen hastalarda mutlaka
lenfomat6z transformasyon acisindan tarama yapilmalidir.
Anahtar kelimeler: Agir Zincir Hastaligi

Abstract: 0526 P-334
KEMIK ILiGi NEKROZUYLA BiRLIKTE OLAN MULTIiPLE
MYELOM OLGUSU. Mine Miskioglu!, Seref Sulukcti?,
Nalan Nese®, Aliihsan Gemici', Ismet Aydogdu'.
ICelal Bayar Universitesi Typ Fakiiltesi, Ic Hastaliklart
Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Manisa, ?Celal Bayar
Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklart Anabilim Dali,
Manisa, *Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji
Anabilim Dali, Manisa

Kemik iligi (Kli) nekrozu, mediiller stroma ve hemato-
poietik hticrelerde nekrozun izlendigi, malign ve malign
olmayan hastaliklarda gorulebilen, oldukca nadir bir
durumdur. Cogunlukla kétti seyirle iliskili olup bir cok
olguda tani postmortem konur. Hematolojik malignite-
lerden en cok ALL, AML, Hodgkin ve Non-Hodgkin lenfo-
malarla birliktelik gértlmektedir. Literatirde myelomaya
eslik eden olgular ¢ok daha nadir olup, burada, myelom
tanis1 konmadan énce kemik iligi nekrozu saptanan bir
olgu sunularak tartisilacaktir.

Olgu: 47 yasinda K hasta, kirginhk, sirt agrisi,
ates, kilo kaybi nedeniyle basvurdu. Anemi, lokositoz,
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trombositopeni, ESR ve LDH yuksekligi, hiperkalsemi,
hafif hipoalbtiminemi, hipogamaglobulinemi bulunan has-
tanin periferik yaymasi myelofitizik anemi ile uyumlu idi.
Protein EF ve Idrar IEF’de monoklonal gamapati gortil-
medi. Kemik iligi biyopsisinde myelonekroz ve metastaz?
dastnulda (Sekil 1-2). Kemik survey ve sintigrafide
ozellik yoktu. BT ve USG incelemelerinde bir solid timor
varligina iliskin bulgu saptanmayan hastanin tekrarla-
nan kemik iligi biyopsisi plazma hticreli myelom olarak
raporlandi (Sekil 3). VAD kemoterapisi baslanarak takibi
planlandi.

Tartisma: Ki Nekrozu, ilk kez orak hiicre anemili bir
hastada tanimlanmis, nadir ancak 6nemli bir durumdur.
Gorulme sikligi %0.37-6.5 arasinda olup buyluk cogun-
lugu maligniteler olusturur. Farkli bildiriler olmakla
birlikte, hematolojik maligniteler yaklasik 2/3 kadardir.
Tuberktiloz benign nedenlerin basinda gelirken ALL basta
olmak tizere, AML, Hodgkin ve NHL, KML en sik bildirilen
hematolojik malignitelerdir. Solid tiimoér varliginda bazen
primer organ tespiti miimkiin olamayabilir. KI Nekrozu
varligi cogunlukla kot prognozla iliskilidir. Ates, halsiz-
lik, kemik agrisi en sik yakinmalar olup, anemi ve trom-
bositopeni olgularin yaklasik yarisinda bildirilmektedir.
Lokoeritroblastik kan tablosu, LDH ytiksekligi gértlebilir.
Bu semptom ve bulgularin timi basvuru sirasinda has-
tamizda da mevcut idi. Ates varligi enfeksiyoz etkenlere
yonelik incelemeleri gerektirdigi gibi, solid tiimoére yonelik
de arastirma yapmak gerekli olmustur. Altta yatan nede-
nin bilinmedigi durumlarda, tanisal incelemeler yapilir-
ken destek tedavilerin 6nemi buyuktiar. Hastamizda da
yogun transflizyon destegi ve agri palyasyonu uygulan-
masi gerekli olmustur. Ancak tekrarlanan Ki biyopsisi ile
myelom tanisi konduktan sonra uygun KT baslanabilmis
ve transflizyon ihtiyaci gerilemistir.

Sonugc: Ki nekrozu, oldukc¢a nadir bir durum olmak-
la birlikte, sitopenili olgularin ayirici tanisinda mutla-
ka akilda tutulmalidir. Tekrarlanan biyopsiler ve ileri
incelemelerle Ki nekrozuna eslik eden hastaligin ortaya
konmasi, tedavi yaklasimi ve seyir acisindan 6nemlidir.
Hematolojik maligniteler basta gelen nedenler arasinda
olmakla birlikte daha nadir bir neden olarak multiple
myelom da dustnulmelidir. Olumsuz prognozla iligki
veya farkli tedavi yaklasimlar: gerekip gerekmedigi, daha
fazla olgunun incelenmesiyle acikliga kavusacaktir.
Anahtar kelimeler: myelonekroz, multiple myelom, pansitopeni

Sekil 1. Yalnizca tek bir kiiciik alanda CD138 ve CD38 (+) neoplastik canli hiicre
kimesi gorilmuigtir.
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Sekil 3. Tumor hiicreleri CD38(+), CD138(+), MUM-1(+), kappa(-), lambda-),
CD79a(-) ve pax5(-) immunfenotip sergilemektedir.

Abstract: 0389 P-335
MULTIPL MIYELOM OLGUSUNDA LENALIiDOMID
KULLANIMI SIRASINDA AKUT LENFOBLASTIK
LOSEMI GELISIMi. Mine Nokay!, Ozan Salim?, Orhan
Kemal Yticel?, Bahar Akkaya?, Levent Undar?. 'Akdeniz
Universitesi Tip Fabkiiltesi, I¢c Hastaliklart Anabilim Dali,
Antalya, ?Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklart
Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Antalya, 3Akdeniz
Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Antalya

Giris: Multiple myelom(MM) differansiye klonal plaz-
ma hucrelerinin anormal proliferasyonu ve monoklonal
gamapati ile karakterizedir. Gintiimutizde ktirtin tartisil-
digt MM’un yoénetiminde otolog kék hticre nakli yaninda
imidler ve proteozom inhibitorleri siklikla kullanilmakta-
dirlar. MM tedavisine ikincil Akut Myeloid Losemi (AML)
ve Myelodisplastik Sendrom (MDS) olgular: bildirilmistir.
Akut lenfoblastik 16semi (ALL) ile birlikteligi ise enderdir.
MM tanili lenalidomid kullanmakta iken B hticreli ALL
gelisen olguyu sunuyoruz.

Olgu: Mart 2007’de bel agrisi, normositer anemi
ve sedimentasyon yuksekligi ile dis merkezde tetkik
edilen 42 yasinda kadin hasta, serum immunfiksas-
yon elektroforezi (IFE)'nde IgG k monoklonal bant ve
kemik iliginde %30-40 oraninda kappa hafif zincir
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monoklonalitesi gosteren plazma htcreleri gortilmesi
lizerine Semptomatik MM tanisi almis. 3 siklus VAD, 5
siklus PAD, 1 siklus EDAP kemoterapi rejimi uygulanmis.
Otolog kok hticre nakli icin refere edilen hastaya 2.EDAP
kemoterapi rejimi ile kék hticre mobilizasyonu yapildi.
Parsiyel yanitli olguya Mayis 2008°de otolog kok hticre
nakli uygulandi. Nakil sonras1 parsiyel yanitli olguda 2
yil Thalidomid (200 mg/gtin) kullanildi. Eyltl 2010’da
progresyon nedeniyle lenalidomid (25 mg/glin, 1-21 gtin)
baslandi. 11. siklus sonunda Agustos 2011°de anemi,
16kositoz, trombositopeni gelisen hastanin periferik yay-
masinda agrantler, bazofilik sitoplazmali blastlar gortl-
da. Kemik iligi aspirasyon ve biyopsi sonucunda B-ALL
(CD34+,CD19+,CD79a,TdT+, CD10+,CD22+) tamsi alan
olguya HyperCVAD/Yuiksek doz ARA-C-MTX sikluslar:
toplam 8 kez uygulandi. Son siklus tamamlandiktan 1
ay sonra kemik iligi degerlendirmesinde tam remisyonda
oldugu, serum ve idrar IFE’de monoklonal bant olmadig:
goruldt. Tam uyumlu donérti olmayan hasta MM ve ALL
acisindan halen remisyonda ilagsiz takip edilmektedir.
Tartisma: MM tedavisinde kullanilan alkilleyici ajan-
larin etkisi ile AML ve MDS gibi ikincil hematolojik mali-
nite riski artmaktadir. 3 farkli randomize calismada (IFM
2005-002, CALGB 100104, MM-015) MM tedavisinde
lenalidomid kullanilan kollarda toplam 38 ikincil hema-
tolojik malinite bildirilmistir. Bu olgularin c¢ogunlugu
(21 olgu) AML ve MDS iken sadece 5 olguda ALL sap-
tanmistir. Ayrica literatiirde lenalidomid kullanilmadan
otolog koék hticre nakli sonras: gelisen ALL vakalari da
mevcuttur. Olgumuzda akut 16semi gelisiminde risk fak-
téra kabul edilen etoposid, sisplatin gibi kemoterapotik
ajanlar kullanilmistir. Bu olgu ile lenalidomid kullanilan
hastalarda ikincil hematolojik malinite farkindaligini vur-
gulamak istiyoruz.
Anahtar kelimeler: MM, ALL, lenalidomid

Abstract: 0205 P-336
MYASTENIA GRAVIS VE WALDENSTROM
MAKROGLOBINEMISI: ORTAK iIMMUNOLOJIK

MEKANIZMA OLABILIR Mi?. Umit Yavuz Malkan, Giirsel
Gunes, Murtvvet Seda Balaban, Tuncay Aslan, Sezgin
Etgul, Nilgiin Saymalp. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi,
I¢c Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Myastenia Gravis néromusktiler kavsak iletim defekti
ile seyreden bir otoimmun hastaliktir. Otoimmunitenin
temelde timus anormalligi ile iliskili oldugu distntlmek-
tedir. Multiple myelom ve MGUS’taki monoklonal anti-
korlarin otoantikor aktivitesine sahip oldugu ancak nadi-
ren asetilkolin reseptériine saldirabilecegini ileri stiren
yayinlar mevcuttur. Biz bu yazida, myastenia gravis ve
waldenstrom makroglobinemisi mevcut olan bir hastayla
iligkili tecrtibemizi paylasmak istedik.

24 yasinda myastenia gravis nedeniyle timektomi
olan hasta, son 1,5 yildir halsizlik ve burun kanamasi
olmas: nedeniyle 2 ay 6nce Konya’da hastaneye bas-
vurmus. Buradan HUTF hematoloji klinigi'ne sevk edi-
len hastanin yapilan incelemeleri sonucu Waldenstrom
Makroglobinemisi tanis1 kondu. Myastenia gravis has-
taligr icin mestinon 60 mg tb 3x1 kullandig1 6grenildi.
Norolojik muayenesinde duyu kaybi saptandi. R-CHOP
kemoterapisi baslanan hastaya ayni zamanda IGM yuk-
sekligi nedeniyle plazmaferez tedavisi de uygulandai.
Halen HUTF hematoloji klinigi’nde izlenen hastanin teda-
visi sorunsuz sekilde strdurtlmektedir.
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Tartisma ve Sonug: Literatiirde monoklonal gamapati
ile beraber myastenia gravisi olan yaklasik 12 olgu bulun-
maktadir. Bunlardan 6’s1 benign monoklonal gamapati, 3t
multiple myelom, 2’si waldenstrém makroglobinemisi,1’i
netlestirilemis hastadir. Bizim hastamiz Ug¢lnct wal-
denstrom makroglobinemisi ile beraber olan myastenia
gravis vakasidir. Monoklonal antikorlarin otoantikor akti-
vitesine sahip oldugu ve otoimmun hastaliklarla iliski
gosterebilecegi belirtilmistir. Waldenstrém’de olusan IgM
tipi antikorlarin bazen myelin iliskili glikoproteine karsi
reaksiyon gelistirebilecegi ileri strtlmektedir. Yapilan
arastirmalarda myastenia gravis’te olusan anti-asetilkolin
antikorlarinin ¢ogunlugunun IgG tipinde oldugu, nadiren
IgM tipinde antikor olustugu gosterilmistir. Bu baglamda
myastenia gravis ile beraber waldenstrém makroglobine-
misi saptanan bizim hastamizda iki hastaligin ortak bir
immunolojik mekanizmasi olmasi1 muhtemeldir. Gelecekte
bu immuinolojik mekanizmay1 net bir sekilde ortaya koyan
calismalar yapilmas: gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: Myastenia Gravis, Waldenstrom
Makroglobinemisi, immunolojik

Abstract: 0468 P-337

IGG MIYELOM OLGUSUNDA IGA VASKULITi. Ozan
Salim!, Tolgahan Akc¢a?, Yesim Mecitoglu Yagci?, Orhan
Kemal Yticel!, Levent Undar!. ‘Akdeniz Universitesi Tip
Fakiiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim
Dali, Antalya, 2Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Antalya

Giris: IgA vaskuliti (Henoch-Schénlein Purpura) non-
trombositopenik palpabl purpura, karin agrisi, hemattri
ve artralji ile karakterize sistemik bir hastaliktir. Siklikla
3-15 yas araliginda goértulmekle birlikte olgularin %10u
eriskin yaslarda tani almaktadir. Ig A vaskulitin kesin
nedeni bilinmemekle beraber bakteriler, virtisler ve ilac-
larin immun kompleks olusumunu tetikledigi dtstnul-
mektedir. Ayrica solid timorler ve daha az oranda da
miyelom ve lenfoma olgular: ile birlikteligi bildirilmistir.
Biz burada remisyonda IgG kappa miyelom olgusunda
gelisen IgA vaskulitini bildiriyoruz.

Olgu: 74 yasinda bel agris1 sikayetiyle basvuran erkek
hastada anemi, kreatinin ytksekligi ve serum immun-
fiksasyon elektroforezinde IgG kappa monoklonal bant
saptandi. Kotlarda ve vertebralarda difftiz litik hiperme-
tabolik lezyonlar izlendi. L4 vertebra govdesinden kemik
biyopsisi kappa pozitif plazmasitom olarak raporlandi.
IgG kappa multipl miyelom (ISS:II) tanisi ile VAD (vincris-
tin-adriablastin-deksametazon) indtiksiyon rejimi sonra-
sinda yanitli hastada CTD (siklofosfamid-thalidomid-dek-
sametazon)sikluslari uygulandi. Tam yanitli izlenirken
tanidan Uc¢ yil sonra yaygin dokuntt ve eklem agrisi
ile basvurdu. Fizik muayenede yaygin palpabl purpura
bulgusunun oldugu, artrit bulgusunun olmadig gézlen-
di (Sekil 1). Mikroskopik hematiriye eslik eden serum
kreatinin ve IgA duzeyinde ytikselme gozlendi. Aktif idrar
sedimenti gézlenmedi. Immunfiksasyon elektroferozinde
bant izlenmedi. Cilt biyopsisi lokositoklastik vaskulit
olarak raporlandi. IgA vaskulit tanisi ile 3 ardisitk glin
metilprednisolon (1000 mg/gun, iv) uygulandi. Bu tedavi
ile hematuri ve cilt lezyonlar: tamamen duzeldi (Sekil 2).
IgA normal seviyeye geriledi. Hasta halen anti-miyelom
tedavinin 4. yilinda asemptomatik takip edilmektedir.
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Sekil 1.

Sekil 2.

Tartisma: Bildigimiz kadariyla miyelom iliskili IgA
vasktilit olgularinda miyelom alt tipi 4 olguda Ig A, 2 olgu
Ig G ve 1 olguda kappa hafif zincir olarak bildirilmistir. Bu
olgularda hastalik aktif durumda iken IgA vaskulit geli-
sirken, bizim olgumuzda remisyonda izlenirken vaskulit
gelismistir. Tanida dokuda IgA immun kompleks birikimi
gosterilmesi 6nemli olmasina ragmen, kesin tani i¢in sart
degildir. Vakamizda doku biyopsisinde immun kompleks
birikimi teknik nedenle gdsterilememistir. Sonug¢ olarak
miyelom hastalarinda gelisen déktnttlerde akla nadir de
olsa IgA vaskuliti gelmelidir.

Anahtar kelimeler: miyelom, vaskulit, Henoch-Schonlein Purpura
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Abstract: 0612 P-338
MULTIiPL MYELOM TANILI HASTADA OTOLOG KOK
HUCRE TRANSPLANTASYONU (OKiT) SONRASI EVANS
SENDROMU. Giilten Korkmaz, Yasin Kalpakci, Omer
Onder Savas, Aysun Génderen, Ahmet Kiirsat Glines,
Abdullah Agit, Hacer Berna Oztiirk, Funda Ceran,
Simten Dagdas, Gulstim Ozet. Ankara Numune Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Ankara

Girig: Multipl miyelom (MM) hastalarinda OKIT son-
rast otoimmuin hastalik gelisimi cok nadirdir. Otoimmun
hemolitik anemi ve trombositopeninin beraber gorul-
mesi Evans sendromu olarak adlandirilir ve literatir
tarandiginda OKIT sonrasi az sayida Evans sendromu
bildirilmistir

Olgu: Haziran 2013 de Ig G Lamda MM tanis1 alan 57
yasinda erkek hastaya 6 kir Bortezomib, deksametazon,
siklofosfamid tedavisi sonrasi Haziran 2013’de 1.OKIT
ve Eyliil 2013’de 2.0OKIT yapildi. Tam remisyonda ilagsiz
takipte iken Subat 2014°de halsizlik ve burun kanamasi
ile acil servisimize basvurdu. Anemi ve trombositopeni
tespit edilen hastada retikiilositoz, direkt coombs IG G
pozitifligi saptandi. LDH ve indirekt biltrtibin ytuksekligi
olan hastanin haptoglobtlin diistik bulundu. Kemik iligi
aspirasyonunda %7-8 plazma hticresi tespit edildi. Kemik
iligi biyopsisi hiperseltiler kemik iligi olarak yorumlandi.
Evans sendromu tanisi konularak 1 mg/kg metilpredni-
zolon baslandi, ancak yanit alinamadig icin plazmaferez
uygulandi. Plazmaferez sonrasi hemoglobin ve trombosit
degerleri hizla ytukseldi, LDH normale geldi.

Tartisma: Gen¢ MM hastalarinda OKIT konsolidasyon
tedavisi olarak standart uygulanmaktidr. Hematolojik
ve hematolojik olmayan hastaliklar icin yapilan OKIT
sonrast cesitli otoimmuUun hastaliklar gértlmutis olma-
sina ragmen, literatirde multipl miyelom hastalarina
yapilan OKIT sonrasi cok az otoimmun hastalik vakasi
bulunmaktadir. Evans sendromu es zamanl veya ardisik
gelisen otoimmun hemolitik anemi ve otoimmun trom-
bositopeni ve/veya otoimmun nétropeni ile karakterize
etyolojisi bilinmeyen c¢ok nadir bir hastaliktir. Evans
sendromu tedavisi transflizyon, kortikosteroid, splenek-
tomi, intraven6z immun globulin, anabolik steroid, vinc-
ristin, alkilleyici ajanlar,siklosporin v.b icermektedir. Bu
vakalarin bir¢cogu bu tedavilerle kontrol altina alinmasina
ragmen konvansiyonel tedaviye cevap vermeyen direncli
vakalarda bildirilmistir. Chihara ve arkadaslari tarafin-
dan yayimnlanan OKIT sonrasi Evans sendromu gelisen
olgu konvansiyonel tedavilere direncli olmasi nedeniyle
ikinci OKIT ile tedavi edilmis olup bizim olgumuz ise plaz-
maferez ve steroid tedavisine yanit vermistir.

Anahtar kelimeler: evans sendromu, OKIT

Abstract: 0655 P-339
RENAL HUCRELI KARSINOM-MULTIPL MYELOM
BIRLIKTELiIGi. Ozan Ekim!, Gliven Yilmaz?, Emine
Gulturk?, Ersin Efettirk!, Hilal Cakir!, Cumali Yalcin',
Sinan Kazan', Mustafa Erdogan', Zeynal Bozgun!,
Pinar Ozdemir!, Zeynep Ko¢'. 'Dr. Liitfi Kirdar Kartal
Egitim ve Arastirma Hastanesi, I¢ Hastaliklart Klinigi,
Istanbul, 2Dr.Litfi Kwrdar Kartal Egitim ve Arastuma
Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Istanbul

Amag: Primer malignitelerin tedavi oranlarinin artma-
s1ile risk altindaki hastalarin daha uzun yasam sureleri-
ne sahip olmalari ikincil malignitelerin gértlme ihtimalini

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

artirmaktadir. Ayrica tedaviye sekonder olarak gelisen
pek cok malignite bildirilmistir. Multipl myelomun(MM)
IL-6 salinimi tizerinden ikincil bir malignite gelisimine yol
acabilecegi yontinde veriler mevcuttur. Biz de tan1 aninda
MM ve renal hticreli karsinomun(RCC) birlikte saptandigi
bir vakayr sunduk.

Olgu: 88 yasinda koroner arter hastaligi ve HT tani-
lar1 bulunan erkek hasta anemi nedeniyle basvurdu.
Hastanin 4 aydir bacak agrilari, halsizlik, kilo kaybi
sikayetleri mevcuttu. Tetkiklerinde normokrom-normo-
siter anemi, trombositopeni, ESR yuksekligi saptandi.
IgG 6960, IgA 10, IgM 44 olarak gortilen hastanin serum
protein elektroforezinde M bandi, serum immunfiksasyon
elektroforezinde ise kappa monoklonal bandi saptand.
Hastanin kemik iligi biyopsisi plazma hticreli myelom ile
uyumluydu. Hastanin abdomen USG’sinde splenomega-
li disinda ek patoloji saptanmadi. Tedavi endikasyonu
bulunan hastanin Bortezomib ve Metilprednizolon almasi
planlandi. 3 ktir sonrasinda hastanin kreatinin degerle-
rinde gerileme ve IgG degerlerinde dtistis oldugu goéruldu.
Ancak karin agrisi nedeniyle yapilan USG’de karacigerde
birden fazla segmentte degisken boyutlarda 6n planda
metastaz ile uyumlu oldugu dtistntlen kitleler (Sekil 1a)
ve sag bobregi tamamen cevrelemis, bobrek korteks ve
medullasinin net olarak ayrimina imkan vermeyen batin
sag alt kadranin buytuk kismina yayilmis olan 164x10°
mm ebatl lezyon (Sekil 1b) mevcuttu. Sol bobrek alt
pol komsulugunda ise farkli boyutlarda hipoekoik solid
kitleler gortuldu. PET-CT goértintilemesinde sag bobrek
alt kesiminden baslayarak abdomende sag lateralde,
inferiorda sag iliak kanata kadar yayilim gosteren, sag
bobrekten koken aldigi dustntlen, heterojen hiperme-
tabolik kitlesel lezyon ile sol bébrek inferiorunda anlamlh
F18-FDG tutulumu izlenmeyen yumusak doku dansi-
tesinde kitlesel lezyonlar (Sekil 2), sol stirrenal glandda
hafif hipermetabolik lezyon, L5 vertebra korpusunda ve
sol sakroiliak eklemin iliak komponentinde 6n planda
metastatik oldugu dustuntlen hipodens/litik alanlar
gozlendi. Hastanin gerceklestirilen renal doppler USG’si
o6n planda renal cell ca ve vena cava inferiorda invazyon
olarak degerlendirildi. Hasta mevcut bulgular ile onkoloji
tarafindan da degerlendirilerek RCC olarak kabul edildi.
Hasta nefrektomiyi kabul etmediginden doku tanisina
ulasilamadi.

—

Sekil 1A. Abdomen USG karaciger goriintisi
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Sekil 1B. Abdomen USG bdbrek gorintisii

Sekil 2. PET-CT kesiti

Sonug¢: Gunumuzde ikincil malignite siklig1 giderek
artmaktadir. MM ile RCC birlikteligi oldukca nadirdir.
Her iki malignite de litik kemik metastaz: gértilmesi ayri-
c1 taniy1 zorlastirmaktadir. Bizim vakamizda oldugu gibi
PET-CT incelemesi bu ayrimda ¢ok yararli olmaktadir.
Anahtar kelimeler: Multipl myelom, Renal hticreli karsinom

Abstract: 0166 P-340
MEMEDE PLAZMOSITOM ILE BASVURAN BIR
MULTIiPL MYELOM OLGUSU. Cengiz Demir!, Senar
Ebing?, Erdal Kara!, Ramazan Esen!. !Yiiziincii Yil
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Van,
2Yiiztincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar
Anabilim Dali, Van

Multiple myeloma plazma hticrelerinden koken alan,
buttn kanserlerin yaklasik olarak %1’ini, hematolojik kan-
serlerin ise %10’nu olusturan habis bir hastaliktir. Plazma
hticreleri doku ve lenforetikuler sistem organlarinda bulun-
makta olup immunglobulin sentezleyen B-lenfositlerinden
koken almaktadir. Bu hticrelerin proliferasyonu ve birikimi
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sonucu plazma huicreli timorler gelisebilmektedir. Ekstra
meduller Plasmositom (EMP) kemik iliginin disinda geli-
sen plazma hucreli timorler olup nadir goértilmektedir.
Bunlarin btiytik bir kismi bas boyun bdlgesinde yer almak-
tadir. Meme de plasmositom son derece nadir olup ilk plan-
da meme karsinomu ile karistirilmasi olasidir.

Olgu: Klinigimize halsizlik, yorgunluk sikayetleri ile
basvuran 52 yasinda hastanin kadin hastanin yapilan
fizik muayenesinde sag memede 3x2 cmllik kitlesel lez-
yon tespit edildi. Yapilan tetkiklerinde normositer anemi,
lenfopeni, kreatinin, kalsiyum ve LDH yuksekligi, albu-
min globulin orami terlesmesi (Hg 9,6gr/dl (11-18gr/
dl), MCV 82 fl (80-100) Lenfosit 1,2x103/ml (1-5x103/
ml), Kreatinin 2,5mg/dl (0,9-1,5), Kalsiyum 12mg/dL
(8,4-10,7), LDH 544U/L (240-480), Albumin 3,2 g/
dl (3,5-5,2), Globulin 4 g/dl) saptandi. Serum kapiller
protein elektroforezinde monoklonal gamopati izlenme-
di. Immunglobulin dizeyleri normal aralikta idi. Serum
ve idrar immunfiksasyon elektroforez testi calisilamadi.
Kemik iligi biyopsisi yapildi. Biyopsi sonucu; CD38 (+),
Kappa(+) plazma hticreli myelom olarak bildirildi. Kemik
iligi yogun olarak plazma htcreleri infiltre idi. Memedeki
kitleden plasmasitom veya meme karsinomu 6n tanilari
ile biyopsi yapildi. Biyopsi sonucu; CD38 (+), Kappa(+)
plasmositom olarak bildirildi. Hastaya Non sekretuar
multipl myelom tanisi ile tedavi baslandi.

Sonug¢ olarak; plazma hucrelerinin olusturdugu
timoral kitlelerin meme gibi atipik ve diger karsinomlar-
la karistirilabilacak bolgelerde, multple myelom hastaligi
sUirecinde veya soliter plasmositom olarak karsimiza
cikabilecegi unutulmamalidir.

Anahtar kelimeler: Memede kitle, Plazmositom, Multipl Myelom

Abstract: 0478 P-341
AKUT BOBREK YETERSIZLiGi (ABY) VE PERSISTAN
HiPOTANSIiYONLA SEYREDEN BIR AL-AMIiLOIDOZis
VAKASININ BORTEZOMIBLE BASARIYLA TEDAVISI.
Yasin Kalpakci, Omer Onder Savas, Hacer Berna
Oztirk, Aysun Gonderen, Funda Ceran, Ahmet
Kursat Gunes, Abdullah Agit, Gulten Korkmaz,
Simten Dagdas, Guilsiim Ozet. Ankara Numune Egitim
ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Boliimii, Ankara

Amiloidoz, degisik proteinlerin dustk molektl agir-
likl1 alt Unitelerinden olusan ¢éztlmez fibrillerin ekstra-
seltiler dokularda birikmesiyle olusan klinik tablolardir.
Biyopsi oOrneklerinde, biriken ekstraseltler fibrillerin
Kongo-kirmizis1 boyasiyla gosterilmesiyle tani konulur.
Sekonder formu kronik inflamatuvar hastaliklarin ve
enfeksiyonlarin seyri sirasinda akut faz reaktani olarak
artan Amiloid A (AA)nin fragmanlari ile olusur. Primer
form olan AL amiloidozis, immunoglobulin hafif zincir
fragmanlarindan gelisir.

Vaka: Almanya’da yasayan 69 yasindaki erkek hasta
halsizlik sikayetiyle oradaki bir saglik kurulusuna bas-
vurmus. Hastanin elindeki raporlarda duodenum ve
rektum biyopsilerinde AL tipi amiloidozis saptanmis.
Serum ve idrar immunfiksasyonda hafif zincir kappa
bandi bulunmas: tizerine yapilan kemik iligi biyopsisinde
kappa ile klonal boyanan %25 atipik plazma hticreleri
tespit edilmis. Tedavisine Turkiye’de devam etmek iste-
yen hasta merkezimize ileri derecede halsizlik ile bagvur-
du. Poliklinik muayenesinde TA 50/30 mmHG o6lculdt
ve 1 ay 6nce normal olan bobrek testlerinde kreatin:8,4,
BUN:320 ile ABY gelistigi gortilerek hospitalize edildi.
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Dopamin inflizyonuna baslandi ve acil diyalize alindi.
Haftalik bortezomib (1,3 mg/m?-Deksametazon (20 mg)
tedavisine baslandi. Dopamin dozu baslangicta azaltila-
madi. Ancak tedavinin 2’nci dozundan itibaren spontan
idrar cikisi olan hastanin diyaliz ihtiyaci kalmadi. 3.
Haftadan sonra dopamin inflizyonu kesilmesi mtimkin
oldu. Bilateral plevral efflizyonu olan hasta ditiretik teda-
visine yanit vermeyince tlip drenaj takildi ve sitolojisinde
atipik plazma htcreleri saptandi. G6gus tupu cekilerek
tedavisine ayaktan devam etmesi planlandi.

Tartisma: AL amiloidozis tek basina olusabilecegi gibi,
multiple miyeloma seyri sirasinda veya daha az siklikla
Waldenstrém makroglobulinemisi ve Hodgkin-dis1 lenfoma-
larin seyri sirasinda da gelisebilir. Hafif zincir fragmanlari-
nin biriktikleri bébrek, GIS, kalp, sinir sistemi, kas-iskelet
sistemi, akciger, deride bulgular saptanabilir. Bobrek biri-
kiminde genellikle proteintiri ve nefrotik sendrom goértlir-
ken, sundugumuz vakada oldugu gibi kan damarlan ve
ttbtllerde birikime bagl olarak proteintiri olmadan bébrek
yetersizligi gelisebilir. Pulmoner tutulumda trakeobronsiyal
infiltrasyonlar, plevral amiloid infiltratlarina bagh persistan
plevral efflizyon, parankimal nodtller ve nadiren pulmoner
hipertansiyon saptanabilir. Herediter formlarda ve AL ami-
lodozisde daha sik gértilen nérolojik anormallikler periferik
mikst duyusal-motor noéropatiler ve vakamizda da gorilen
otonomik sinir sistemi tutulumuna bagl hipotansiyon, bar-
sak veya mesane disfonksiyonlaridir. Sundugumuz AL ami-
loidozis vakasinda haftalik bortezomib tedavisiyle bobrek
fonksiyonlar: tamamen normale geldi ve otonomik sinir sis-
temi tutulumuna bagh hipotansiyonu dtizelerek dopamin
ihtiyaci kalmadi. Ancak literattirde %1-2 bildirilen persistan
plevral effizyonda medikal tedaviyle gerileme olmad.
Anahtar kelimeler: Amiloidozis, Hipotnasiyon, Bortezomib

Abstract: 0601 P-342
MULTPLE MYELOMDA TROMBOSIT LENFOSIT ORANI
PROGNOSTIK DEGER TASIR MI?. Sema Akinci!,
Kamile Silay?, Tekin Guney!, Afra Alkan®, Abdulkadir
Bastiirk®, Tuba Hacibekiroglu®, Imdat Dilek!. !Atatiirk
Egitim Arastirma Hastanesi, Hematoloji, Ankara,
2Yidinm Beyazit Universitesi, Geriatri Ankara, 3Konya
Egitim Arastima Hastanesi, Hematoloji, Konya, *Edirne
Devlet Hastanesi, Hematoloji, Edirne, °Yiudirim Beyazit
Universitesi, Biyoistatistik Ankara

Amag: Multiple myelom (MM) patogenezinde kronik
inflamasyon varligi trombosit lenfosit orani (PLR) kulla-
nilarak degerlendirildi. PLR'nin MM’da mortalite tizerinde
etkili olup olmadiginin arastirilmas: amaclandi.

Method: Hastanemiz hematoloji klinigince MM tanisi
ile takip edilen, 40 (%45,4) kadin, 481 (%54,5) erkek
toplam 88 hastanin verileri retrospektif olarak incelendi.
Hastalarin tani anindaki trombosit ve lenfosit sayilari
oranlanarak mortalite ile iligkisi arastirildi. Hasta grubu
ile benzer yas ve cinsiyet 6zellikleri olan saglikli kontrol
grubu PLR degerleri istatistiki incemede kullanildi.

Sonuclar: Hasta grubunun ortanca 16 aylik yasam
suresinde, mortalitesi %36,8 olarak saptandi. PLR ile
mortalite arasinda istatistiksel anlaml iliski saptanmada.

Tartisma: Bu calisma MM olgularinda PLR ile mor-
talite arasindaki iliskinin arastirildigr ilk yaymn olma
Ozelligindedir. Vaka sayisinin artirildigi genis calisma-
larla MM’da PLR’nin prognostik yerinin arastirilmasinin
anlaml olacag dustncesindeyiz.

Anahtar kelimeler: multiple myelom, trombosit lenfosit orani
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Abstract: 0361 P-343
POLISTEMIA VERA OLGUSUNDA GELISEN TRiKLONAL
GAMMOPATI. Pinar Ataca, Erden Atilla, Berna
Atesagaoglu, Osman Ilhan. Ankara Universitesi Tip
Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Triklonal gammopati, oldukca seyrek gortilen
hastanin serumunda ti¢ monoklonal immunoglobulin
subpopulasyonun birlikte bulunmasidir. Genelde len-
foplazmositer malignensilerde ve lenfomada goértlmek-
tedir. Klinigimizde Polisitemia Vera (PV) tanisiyla takip
ettigimiz hastada gelisen triklonal gammopati ve tedavisi
tartisilacaktir.

Vaka Sunumu: 73 yasinda, 10 yildir JAK2(V617F)
mutasyonu pozitif PV tanisiyla takipli daha 6ncesinde
hidroksitire ve asetilsalisilik asit tedavisi kullanan ve
5 yildir tedavisiz izlenen hasta halsizlik, kilo kayba,
kemik agrisi nedeniyle Ankara Universitesi Hematoloji
Poliklinigine basvurdu. Basvurusunda Hb:10,6 g/dl,
Lokosit:4.56 x10°/L, Trombosit:182x10°/L, LDH:428,
T.Protein:9,5 g/dL, Albumin: 3,1 g/dL, Ca:8.4 mg/dL,
Kreatinin: 0,66 mg/dL, IgG: 52.4 g/L, IgA: 2.36g/L,
Beta-2 Mikroglobulin: 6.68 mg/L,Ferritin:13 ng/ml,
Serum M proteini: 3.4393 olarak saptandi. Hastanin
gonderilen serum immunfiksasyonunda Triklonal (IgG
Kappa+lgG Lambda+ IgA Kappa) gammopatisi mev-
cuttu. Hastanin yapilan kemik iligi biyopsisinde difftiz
interstisyel lambda monotipik atipik plazma htucre
infiltrasyonu gosteren hiperselltiler kemik iligi mater-
yali, grade II/III retiktlin lif artis1 saptandi. Hastanin
kemik iligi aspirasyonunda plazma hticre orani %10
olarak saptandi. Hastanin kemik tutulumu agisindan
cekilen PET’te aktivite tutulumu saptanmadi. Koroner
arter hastalig1 ve konjestif kalp yetmezligi olan hasta bir
yil boyunca demir tedavisiyle izlendi. Sonrasinda hasta
aylik 2 Unite transflizyon ihtiyaci, halsizlik, 1 yilda 20
kilo kaybi, gece terlemesi ve kemik agrisi sikayetiyle
tekrar basvurdu. Basvusunda Hb:9,6 g/dl, Lokosit: 18.5
x1079/L, Trombosit:111x1079/L, T.Protein:10,7 g/dL,
Albumin: 3,2g/dL, Ca:8.5 mg/dL, Kreatinin: 2.08 mg/
dL, BUN: 50mg/dl, IgG: 63,2 g/L, IgA: 1.066g/L, Beta-2
Mikroglobulin: 16.7 mg/L, Ferritin:350, Sedimentasyon:
98mm/saat olarak saptandi. Hastanin tarama amac-
I1 yapilan torakoabdominal bilgisayarli tomografisin-
de splenomegali disinda patolojik bulgu saptanmada.
Tekrarlanan kemik iligi biyopsisinde %25 oraninda
lambda monotipik atipik plazma hicre infiltrasyonu
gOsteren hiperselltiler kemik iligi ve grade 2 fibrozis
izlendi. Hastadan gonderilen kryoglobulin,ANA, REF,
viral markerlar negatif olarak saptandi. Hastaya 1,6mg
bortezomib, 480mg siklofosfamid, 40mg deksametazon
kemoterapi protokolii baslandi. Tedavi yaniti hentiz
degerlendirilmedi.

Sonug: Triklonal gammopati genelde lenfoplazmositer
hastaliklarda, kryoglobulinemi, romatolojik hastaliklar-
da, lenfomada saptanan bir bulgu olmasina ragmen
PV olgumuzda da tespit edilmistir. Kronik doénemde
PV hastalarinin izleminde akilda tutulmasi gereken bir
durumdur.

Anahtar kelimeler: Polistemia Vera, Triklonal Gammopati
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Abstract: 0466 P-344
KOK HUCRE NAKLi SONRASI BOBREK
FONKSIiYONLARINDA DUZELME ILE SEYREDEN
MULTIiPL MYELOM OLGUSU. Hacer Berna Afacan
Oztark, Funda Ceran, Omer Onder Savas, Aysun
Gonderen, Ahmet Kursad Gunes, Yasin Kalpakei,
Abdullah Agit, Gulten Korkmaz, Simten Dagdas,
Gulstm Ozet. Ankara Numune Egitim ve Arastrma
Hastanesi, Ankara

Renal tutulum Multipl Myelomun (MM) sik goru-
len bir bulgusudur ve hastalarin %50’sinde kreatinin
>1,3mg/dl, %15-20’sinde >2,5mg/dl’dir ve ciddi renal
yetmezlik ile seyreder. MM’daki renal tutulum, hastaliga
bagli asir1 hafif zincir Gretimine bagli bobrek hasarlanma-
s1 nedeniyle olmaktadir. Hastalarda ciddi renal yetersizlik
varligi k6t prognozla iliskili olup mortalite ve morbiditeyi
arttirmaktadir.

Olgu: Oncesinde saglikli olan 54 yasindaki erkek
hasta yaklasik 1 aydir olan halsizlik, yorgunlik ve bulanti
sikayetleri ile basvuruyor. Yapilan tetkiklerinde kreati-
nin: 6,8mg/dl, Ure:115mg/dl, hb:5,6g/dl, wbc:6100/u
notrofil: 3400/ plt:46000/u tespit edildi.Cekilen kafa ve
sol humerus grafilerinde litik lezyonlar saptandi. Bobrek
fonksiyon bozuklugu nedeniyle nefrolojiye danisildi ve
glnltik hemodializ agisindan degerlendirilerek hemodi-
aliz baslatildi. Yapilan kemik iligi biopsisi multipl mye-
lom ile uyumlu bulunan hastaya evre IIIB kappa hafif
zincir MM tanis: ile 2 kar VAD (vinkristin, adriamisin,
deksamethasone) kemoterapisi verildi. Sonrasinda 2
kiir VCD (bortezomib, siklofosfamid, deksamethasone)
kemoterapisi verildi. Bu kemoterapiler sonrasinda hala
haftada 3 gtun rutin hemodializ ihtiyacit devam etmektey-
di. Hastaya otolog kék hticre nakli (OKHN) planland: ve
03-04/02/2014 tarihinde OKHN yapildi. Hastanin OKHN
sonrasi kreatininde belirgin gerileme ve GFR’de ytikselme
tespit edildi. En son 12-03-2014’de hemodiyalize alin-
diktan sonra idrar ¢ikisinin artmasi ve GFR’de diizelme
nedeni ile diyalize girmeden nefrolojinin takibine alinan
hastanin tUre, kreatinin degerlerinde artis olmamasi,
stabil seyretmesi Uzerine hasta rutin hemodializ prog-
ramindan cikartildi. OKHN’nin 40. glinUnden itibaren
hemodiyalize alinmamasina ragmen ve nakil yapildiktan
6 ay gecmesine ragmen kreatinin ytukselmedi. Hastanin
halen kreatinin degeri 3,4 mg/dl olup hemodializsiz takip
edilmektedir.

Ciddi renal yetmezligi olan MM’lu hastalarda GFR’nin
kemoterapi ve OKHN ile normale donebilecegi ile ilgili lite-
ratirde de olgu bazinda yayinlar mevcuttur. Bizim olgu-
muz da olarak OKHN sonrasi hemodializ ihtiyaci ortadan
kalkan nadir bir olgu oldugu icin sunmay: uygun goérduk.
Anahtar kelimeler: multipl myelom, bébrek tutulumu

Abstract: 0698 P-345
MULTIPL MIYELOMA SEKONDER GELISEN
HIPERAMONEMIi: OLGU SUNUMU. Mustafa Merter,
Ugur Sahin, Erden Atilla, Berna Atesagaoglu, Gtultekin
Pekcan, Pinar Ataca, Ginhan Gurman, Meral Beksac.
Ankara Universitesi Tip Faktiltesi, Hematoloji Bilim Dal,
Ankara

Giris: Bu olgu sunumunda karacigerde dev plazmosi-
tomu olan ve klinik tablosundaki kéttilesmeye hiparamo-
neminin eslik ettigi bir multipl miyelom (MM) hastasini
sunmaktayiz.
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Olgu: Bel agrisi nedeniyle poliklinigimizde degerlendi-
rilen 71 yasindaki erkek hastanin vertebral MRG’sinde L4
ve L5 korpuslarinda lezyonlar izlendi. Hastada ttiberktiloz
spondilodiskit tanisi dislanamadigindan dért ay anti-tiber-
ktiloz tedavi verildi. Klinik yanit olmamasi nedeniyle diger
tanilar acisindan degerlendirilen hastanin serum ve idrar
protein elektroforezi ve immunofiksasyonunda lambda
hafif zincir gamopatisi saptandi. Kemik iligi aspirasyo-
nu ve biyopsisinde %29 plazma hticresi izlendi. Hastada
hafif diizeyde anemi (Hb: 11-12 g/dL), normokalsemi ve
kronik bobrek hastaligi (serum kreatinini 1,0-1,5 mg/dL)
mevcuttu. Sitogenetik calismada t(4;14) pozitif bulundu.
Hastaya ISS evre II MM tanis1 konarak melfalan-bortezo-
mib, prednizolon protokolli baslandi. 8. kiirin sonunda
hasta pnémoni ve akut bébrek hasari nedeniyle hastaneye
yatirilarak tedavi edildi. Hastanin yatisi sirasinda serum
transaminazlarinda izlenen ytkselme nedeniyle yapilan
hepatobiliyer ultrasonda karaciger sag lobda 19x17 cm
diizensiz kitle ve sol lobda en blytgi 3 cm birkac adet
nodul saptandi. Sag lobdaki kitleden alinan biyopside atipik
monoklonal lambda infiltasyonu izlendi. Destek tedavi ile
serum kreatininde diists ve transaminaz degerlerinde azal-
ma olmasina ragmen hastanin bilin¢ durumu hizla komaya
ilerledi ve hasta karma solunumsal ve metabolik asidoz ve
gram negatif septisemi nedeniyle enttibe edildi. Hastanin
klinik durumunun elverisli olmamasi nedeniyle beyin
goruntiilemesi yapilamadi. Hastanin bu sirada bakilan kan
amonyak duiizeyi yiksek bulunarak hepatik ensefalopati de
dislamadigindan L-ornitin-L-aspartat ve laktuloz ile destek
tedaviye baslandi. Hastaya progresif MM tedavisi icin DCEP
protokoli (siklofosfamid, sisplatin, etoposid, deksametazon)
uygulandi. Kemoterapi sonrasi takibinde hastanin klinik
durumundaki kéttye gidisin devam etmesine karsin serum
amonyak ve transaminaz degerlerinde azalma izlendi.
Septik sok tablosu ve asidozu kétlilesen hasta kemoterapi-
den sonra kisa suire icinde eksitus oldu.

Tartisma: Literattirde karaciger islevlerinde goste-
rilmis bir bozukluk olmaksizin hiperamonemik ense-
falopati gelisiminin MM hastalarinda koétti prognoz ve
mortalite ile iliskili oldugunu bildiren yayinlar mevcuttur.
Sundugumuz olguda tesbit ettigimiz hiperammoneminin
klinik koétt gidisin bir belirteci olabilecegini distinmek-
teyiz. Sepsis ve malnutrisyon gibi bu hastada hiperamo-
nemiye sebep olabilecek diger tanilar1 diglayamamakla
birlikte multipl miyeloma yonelik tedavi sonras: kan
amonyak duzeylerinde izledigimiz azalma bu dustnce-
mizi kuvvetlendirmektedir. Miyelom htcrelerinin hangi
mekanizmalar lGizerinden hiperamonemiye sebep oldugu-
nu agiklamaya ve hiperamonemi ile MM prognozu ara-
sindaki iligkiyi degerlendirmeye yonelik ileri ¢aligmalar
gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: hiperamonemi, multipl miyelom

Abstract: 0295 P-346
OSLER WEBER RENDU SENDROMLU HASTADA
MULTIPLE MYELOM. Sule Yiizbasioglu!, Hasan
Micahit Ozbas', Nilay Ermantas', Zafer Gokgoz?,
Umit Cobanoglu®, Mehmet Sénmez!. 'Karadeniz Teknik
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Trabzon,
2Devlet Hastanesi, Hematoloji, Ordu, *Karadeniz Teknik
Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Trabzon

Osler Weber Rendu Sendromu (Herediter Hemorajik
Telenjiektazi) deri ve mukozlarda vaskuler telenjiektaziler
ve tekrarlayan mukozal kanamalarla (epistaksis, Uriner

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi



POSTER BILDIRILER

ve gastrointestinal sistem) seyreden otozomal dominant
gecis gosteren bir hastaliktir. Telenjiektazi ve arteriove-
noéz malformasyonlara baghh olarak hastalarda siklikla
demir eksikligi anemisi gelismektedir. Bu durumda
hastalar demir icerikli ilaclarla veya gerektiginde kan
transflizyonlar ile tedavi edilebilmektedir. Bu vaka takdi-
minde de kanamalara bagl gelisen aneminin tedavisinde
kan transfiizyonu ihtiyact duyan Osler Weber Rendu
Sendromlu bir hastada Muliple Myeloma birlikteligi
sunuldu.

Olgu: 62 yasinda Osler Weber Rendu Sendrom
tanili erkek hastada tekrarlayan gastrointestinal sistem
kanamalari ve buna baglh anemi gelisiyor. Burunda,
orofarenksde, ylz ve ellerde kirmizi papuler lezyonlar:
olan (Sekil 1) hastanin yapilan tetkiklerinde Hb: 8.3g/dL,
Lokosit: 2000mm?® (%54notrofil), Trombosit: 389000mm?,
MCV: 86fL, BUN: 18mg/dL, Kreatinin: 0.56mg/dL,
Total protein: 10.4g/dL, AlbUmin: 3.4g/dL, Ferritin:
10.7ng/mlL, VitaminB12: 486pg/mL, Folik asit: 10.36ng/
mL, IgG:4160mg/dL, IgA: 102mg/dL, IgM:21.3mg/dL,
Lampda hafif zincir: 80mg/dL(]), kapa hafif zincir:
>820mg/dL saptaniyor. Kemik iligi aspirasyon-biopsi
orneklerinde plazma htucre infiltrasyonu izlenen hastaya
IgG-kappa multiple myeloma tanis1 konuldu (Sekil 2).

Bu vaka bize muhtemel etyolojisi bilinen anemi
vakalarinin da, kan transflizyonu 6ncesi yeniden deger-
lendirilmesi ve tedavilerinin planlanmasi1 gerektigini
gosteriyordu.

Anahtar kelimeler: Osler Weber Rendu Sendrom, Multiple
Myelom

Sekil 1. Osler Weber Rendu Cilt bulgulan

'

Sekil . Kemik iligi appa (+) plazma hiicre infiltrasyonu
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Abstract: 0307 P-347
GOGUS ON DUVARINDA KITLE iLE PREZENTE OLAN
REFRAKTER MULTIPLE MIYELOMA OLGUSU: KOK
HUCRE MOBILIZASYON REJIMININ TEDAViI UZERINE
ETKINLiGI. Ahmet Kiirsad Gtines, Funda Ceran, Giilstim
Ozet, Simten Dagdas, Hacer Berna Afacan Oztiirk, Omer
Onder Savas, Aysun Génderen, Yasin Kalpakei, Abdullah
Agit, Gulten Korkmaz, Cenk Sunu. Ankara Numune Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Ankara

Giris-Amacg: Multiple miyelom (MM) 6nemli derecede
immunsupresyon ve cesitli organ disfonksiyonlarina yol
acan, kemik iliginde ve nadir olarak da ekstramedtller
lokalizasyonda monoklonal plazma htcrelerinin kont-
rolstiz proliferasyonu ile karakterize bir hematolojik
neoplazidir. Tim Hematolojik malignitelerin %10’unu
olusturur. Myelom’da Tam Yanit elde edilen hastalar
dahil olmak tUuzere hastaligin niiks etme ihtimali cok
yuksektir. Refrakter vakalar ise tedavilere yanitsiz vaka-
lardir. bu hasta grubu Kendi icerisinde Primer refrakter:
Indikstiyon ve kurtarma tedavileri dahil olmak tizere
aldigr tim tedavilerden yanit elde edilemeyen ya da
tedavi esnasinda progresyon izlenen hastalar; Sekonder
Refrakter induksiyon tedavisin cevap alinmis ancak
relaps olup tedaviye cevapsiz vakalardir.

Olgu: 47 y Erkek hasta, Kasim 2013 de géguis 6n duva-
rinda sislik nedeni ile dis merkezde yapilan biyopsi sonu-
cunda plazma hucreli neoplazi olarak neticelenmis. Yapilan
degerlendirmede kotlan1 ve sternumu destrikte eden gogus
6n duvarina invaze 10x12x10 cm lik kitle lezyonu tespit
edildi, hastanin es zamanh tetkikleri sonucunda Kappa
Hafif Zincir Multiple Miyeloma tamisi konularak hastaya
VAD tedavisi baglandi. 2 ktir VAD tedavisi bitiminde kitle-
de progresyon olmasi nedeni ile hastaya VCD (Bortezomib,
Siklofosfamid Deksametazon) tedavisi planlandi, 1 ktir tedavi
sonucunda kitlede yine progresyon tespit edilmesi nedeni ile
hastaya VRD (Bortezomib, Lenalidomid ve Deksametazon)
tedavisi verildi. Toplam 2 kiir tedavi sonucunda hafif zincir
hastaligl acisindan parsiyel yanit elde edilmesine ragmen
g6gus 6n duvarindaki lezyon stabil seyretti. Goglis 6n duva-
rina Radyoterapi uygulandi, hasta kemik iligi transplantas-
yonu yapilmak tizere Uinitemize yatirildi.

Hastaya kok hticre toplanmasi amaci ile Unitemizde
Siklofosfamid (4gr/m? 1 gtin ve Etoposit (300 mg/m?) 3
gln sure ile verildi. Radyoterapi oykust, Lenalidomid’de
iceren multiple kemoterapi rejimleri almis olmasi nedeni ile
mobilizasyon basarisizlig icin birden fazla risk faktoéra tasi-
dig1 icin hastaya bu rejim verildi. Hastanin tedavi sonrasi
3. ginden baslamak tzere lezyonda belirgin gerileme tespit
edildi. Tedavi protokoltintin 13. ve 14. gintiinde glintinde 2
aferez uygulanarak toplamda 17,3x10°/kg CD 34 toplandi.

Tartisma: Multiple myeloma hastalarin az bir kismi
konvansiyonel tedaviye ve yeni ajanlara direncli olabil-
mektedir. Primer refrakter hastalarda otolog kok hticre
nakli, diger B hticreli neoplazilerden farkli olarak mul-
tiple miyelomda uygulanmaktadir. Yuiksek doz tedavi
ve otolog kok huicre naklinin, konvansiyonel tedaviye
direncli hastalarda da hem progresyonsuz sag kalim hem
de ortalama sag kalim tzerine etkin oldugu bir cok calis-
mada gosterilmistir.Olgumuzda otolog koék hucre nakli
hentiz yapilmadigindan dolay:r nakil sonras: dénem ile
ilgili veriler elimizde olmamakla birlikte ytiksek doz siklo-
fosfamid ile belirgin yanit elde edilmis olmas: otolog kok
hticre naklinden de fayda goreceginin gostergesi olabilir.
Anahtar kelimeler: Multiple Miyelom, Refrakter Hastalik,
Mobilizasyon Rejimi
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Sekil 1. Hastanin mobilizasyon rejimi éncesinde gdgis on duvarindaki kitlesi (radyoterapi
sonrasi kitlenin alt kisminda regresyon gézlenmigken kitlenin tist kismi progrese olmus)

Sekil 2. Olgunun Tedavi sonrasi 5. giinil

Sekil 3. Tedavi sonrasi 14.giin

308

Abstract: 0187 P-348
ESANSIiYEL TOMBOSITOZ TANISI ILE TAKIP
EDILIRKEN MULTIiPLE MYELOMA TANISI KONULAN
OLGU. Mehmet Sencan!, Hatice Terzi!, Serdal
Korkmaz?. !Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi,
Hematoloji Bilim Dali, Sivas, °Kayseri Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Hematoloji Béliimii, Kayseri

Amagc: Multiple myeloma (MM), plazma htucrelerinin
neoplastik cogalmasi, monoklonal protein (M protein)
salgilamasi ve iligkili doku hasari ile giden bir hastaliktir.
Esansiyel Trombositoz (ET), kemik iliginde megakaryosit-
lerin asir1 proliferasyonu ile karakterize myeloproliferatif
bir hastaliktir. Bu bildiride ET tanis: ile takip edilirken
sonraki kontrollerinde MM tanisi1 da alan bir olgunun
sunulmasi planlandi.

Yontem: 2010 yili Haziran ayinda bas agris1 ve kulak
cinlamasi sikayetleri ile klinige basvuran olgunun tet-
kiklerinde lokosit (16000/mm?), hemoglobin (13 gr/dL)
ve ciddi trombosit (1000x103/ul) ytksekligi saptandi.
Kemik iligi aspirasyon ve biyopsisinde megakaryositerler-
de sayica artis saptandi. Reaktif trombositoz yapabilecek
nedenler ekarte edildi. JAK2 (V617F) mutasyonu calisildi
ve pozitif olarak saptandi. Tim bulgular esliginde hasta-
ya ET tanisi konuldu ve hidrokstre ile asetilsalisilik asit
tedavisi baslandi. Klinik ve laboratuvar bulgular takipte
diizelen hasta 2 yil sonra yaygin kemik agris1 ve Kilo
kaybi sikayetleri ile basvurdu. Laboratuvar tetkiklerinde
anemisi ve eritrosit sedimentasyon hizi yuksekligi sap-
tanan hastanin serum immunfiksasyon elektroforezinde
IgA lambda biklonal gammapati bulundu. Serum serbest
kappa ve lambda hafif zincir dtizeyleri sirasiyla 114 ve
693 mg/dL olarak saptandi. Kemik iligi aspirasyon ve
biyopsisinde %20 oraninda lambda hafif zincir pozitif
plazma htiicresi mevcut olan olguya IgA lambda MM tanisi
konuldu.

Bulgular: Olgumuza 3 kur Vincristine + Adriamisin +
Dexametazon kemoterapisi uygulandi fakat yanit elde edi-
lemedi. Bunun tizerine 3 kiir Bortezomib + Siklofosfamid
+ Dexametazon (VCD) kemoterapisi uygulandi. VCD
kemoterapisi ile remisyon saglanan hastaya otolog kok
hticre nakli yapildi. Hasta 12 aydir tam remisyonda olup
halen takip edilmektedir.

Tartigma: MM tim kanser olgularinin yaklasik %1’ini
ve hematolojik malignitelerin %10unu olusturur. MM
hastalar1 tipik patern, non-sekretuar myelom ve hafif
zincir myelomu olmak Uzere Ut¢ farkl klinik tablo ile
basvurabilir. ET, kemik iliginde megakaryositlerin artmis
proliferasyonu nedeniyle, asir: trombosit tiretimi ve trom-
bohemorajik komplikasyon riskinde artis ile karakterize
philadelphia kromozomu negatif kronik myeloproliferatif
bir hastaliktir. ET’da hidroksitire birinci basamak tedavi-
de kullanilir. ET’lu hastalarda siklikla non-Hodgkin len-
foma ve myelodisplastik sendrom gibi sekonder hemato-
lojik maligniteler ortaya c¢ikabilir. Fakat MM gelismesi son
derece nadirdir. MM gelismesinde, ET tedavisinde kulla-
nilan toksik ilaclarin etkisi olduguna dikkat ¢ekilmistir.

Sonugc: ET tanisi ile takip ve tedavi edilen hastalarda
sekonder malignite gelisme ihtimali géz ardi edilmeme-
li ve olgular sekonder malignite acisindan her visitte
degerlendirilmelidir.

Anahtar kelimeler: Multipl myeloma, esansiyel trombositoz,
hidroksitre
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Abstract: 0529 P-349
MULTIiPL MYELOMUN NADIiR BIiR NUKS
FORMU:INTRAKRANIAL KITLE. Aydan Akdeniz,
Mehmet Ali Ucar, Anil Tombak, EylUp Naci Tiftik.
Mersin Universitesi, Eriskin Hematoloji Bilim Dali, Mersi

67 yasinda bayan hastaya 2009 yilinda lomber Kkitle-
den yapilan eksizyonel byopside plazmositom saptanmasi
lzerine lambda myelom tanisi ile dis merkezde 6 kur
VAD (Vincristin, Adriamisin, Deksametazon) verilmis.
Sonrasinda tarafimizca takip edilen hastada ntks sap-
tanmasi Uzerine 11 kiir VCD (Bortezomib, Siklofosfamid,
Deksametazon) verildi. Hastanin performansinin dastk
olmas1 nedeniyle otolog kemik iligi nakli planlanmadi. 1
yil remisyonda izlenen hasta rutin poliklinik kontrolleri
ile takip edilmekte iken yaklasik 1 ay o6nce halsizlik,
istahsizlik, gérme bozuklugu,bas agrisi, duyma kaybi,
sag gozde bluyume ile basvurdu. Fizik muayenede sag
preaurikiiler bélgede endure maktler hiperemik cilt
lezyonlar1 ve sag propitoz ve gérmede azalma saptandi.
Cekilen orbital MR da (Sekil 1, Sekil 2) her iki temporal
fossada, kaverndz sinliste ve sag orbitada okuler kas-
lara invazyon gosteren multiple kitleler ve kalvariumda
multipl litik lezyonlar saptandi.Mevcut kranial ve vasku-
ler invazyonlari nedeniyle eksize edilemeyen kitlelerden
alinan insizyonel byopside plazma hticre infiltrasyonu
saptandi. Kemik iligi aspirasyon yaymasinda plazma
hticre orani %80, biyopside plazma hlicre orani %8-9
idi. Hastada ntuks myelom dtistintlerek lokal radyoterapi
ardindan 2 yil revlimid deksametazon tedavisi planlandi.
RT ve ilk ktir kemoterapisini alan hastanin ekzoftalmusu
geriledi. Gorme bozuklugu duizeldi. Kemoterapi 6ncesi
ilimli anemisi olan hastanin ilk kiir tedavi sonras: hemog-
lobini duizeldi. Kreatin dahil biyokimya tahlilleri normal
sinirlarda izlenmekte olan hastanin tedavisi halen devam
etmektedir.

Anahtar kelimeler: Multipl Myelom, Intrakraniyal plazmositom

Sekil 1. Orbital MR
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Sekil 2. Orbital MR goruntusi

Abstract: 0267 P-350
BORTEZOMIB SONRASI GELIiSEN SIiDDETLI
GASTROENTERIT: OLGU SUNUMU. Basak Unver
Koluman'!, Harika Okutan!, Murat Albayrak!, Esra
Saribacak Can!, Ceyda Aslan!, Okan Yayar!, Birgtl
Ay!, Ozge Soyer Késemehmetoglu', Birgiil Onec?, Vedat
Aslan®. Diskapt Yilduim Beyazit Egitim ve Arastuma
Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Ankara, *Diizce Universitesi
Arastirma ve Uygulama Hastanesi, I¢c Hastaliklart Anabilim
Dali, Diizce, *Diyarbakiwr Gazi Yasargil Egitim ve Arasturma
Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Diyarbakir

Giris: Bortezomib, multip]l miyelomda oldukca
etkili bir tedavi ajanidir. Bir proteozom inhibitérudur.
Hastaneye yatis gerektirecek kadar siddetli ve agir gastro-
enterit oldukca nadir gérulir. Burada bortezomib sonrasi
gelisen iki agir gastroenterit vakasindan bahsedilecektir.

Olgu 1: 68 yasinda erkek hasta, 4. Kur bortezomib
(1,3 mg/m?/gtin 1,4,8,11.glinler) sonrasi bulanti, kusma,
glinde 15-20 kez olan sulu diskilama sikayetiyle bagvur-
du. Infektif bir neden saptanamayan hastanin oral alimi-
nin bozuk olmasi, hipotansiyonu olmasi ve hiponatremi,
hipokalemi, hipokalsemi nedeniyle hastaneye yatirildi.
Hastanin takibinde uygun hidrasyon destegi ile hem dis-
kilama sayisinda diizelme, hem de elektrolit degerlerinde
iyilesme kaydedildi.

Olgu 2: 75 yasindaki bayan hastanin ise 2. Kur bor-
tezomib (1,3 mg/m?/glin 1,8,15,22. glinler) 15. gtin teda-
visi sonras1 giinde 10-15 kez olan sulu diskilama sikayeti
oldu. Beraberinde siddetli halsizlik tarifleyen hasta, bazal
bobrek fonksiyonlarinin da bozuk olmasi (kreatinin: 2,54
mg/dl) nedeniyle hospitalize edildi. Nefroloji konstiltas-
yonu yapildi. Ne var ki, hidrasyon destegi ve uygulanan
tedavilere ragmen hastanin bébrek fonksiyonlarinin daha
da bozulmasi engellenemedi ve hasta hemodiyalize alin-
maya baslandi.

Tartisma: Bortezomib’in gastrointestinal sistem ile
ilgili olarak anoreksi, bulanti, kusma, konstipasyon, diya-
re, dehidratasyon, tat degisiklikleri, dispepsi gibi etkileri
olabilir. S6zti edilen bu etkiler cogu zaman hafif-orta
derecededir, ancak daha nadir de olsa agir ve siddetli
seyredebilir. Ayrica ileus, obstriiksiyon, stomatit ve ente-
rit ile de karsilasilabilir (1). Radyoterapi ile es zamanlh
bortezomib tedavisi ciddi, akut enterite neden olabilir (2).
Rektal kanama ve diyare ile seyreden bortezomib iliskili
kolit bildirilmistir (3). Kolondaki mikrofloray:1 degistirerek
ps6domembranéz kolite neden olabilecegi belirtilmistir (4).
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Bortezomibin intestinal toksisitesinde direkt muko-
zal hasardan ¢ok periferik otonom néropatinin ve azal-
mis humoral yanitin rolunun oldugu dustnulmektedir.
Ancak sitotoksik mukozal hasara benzer histolojik 6zel-
likteki inflamatuar kolon ulserlerinin goéruldtgt, bor-
tezomib iligkili bir kolon mukoziti vakas: da literattirde
mevcuttur (5).

Diyare, bortezomib alan bazi hastalarda agir seyrede-
bilir. Agir seyrettigi durumda hastanin yeterli sivi almasi
saglanmalidir. Hastanin sivi-elektrolit dengesi acisindan
dikkatli takibi 6nerilir. Diyarenin olasi enfektif nedenleri
ekarte edilmelidir. Eger (NCI) grade 3 diyare (>=7-9 dis-
kilama/gtin) varsa, diyare mukusluysa diyare duiizelene
kadar tedaviye ara verilmelidir ve daha sonra ila¢ dozu
%25 azaltilarak tedaviye yeniden baslanabilir (1, 6, 7).

Sonuc: Bortezomibin gastroenterit yan etkisi genel-
likle hafif seyretmekle beraber, siddetinin artip 6nemli
bir morbidite nedeni haline dontsebilecegi her zaman
g6z onunde bulundurulmalidir. Biz iki multipl miyelom
olgusunda Bortezomib sonrasi geligsen siddetli diyare yan
etkisini sizinle paylasmak istedik.

Anahtar kelimeler: Multipl myelom, bortezomib, gastroenterit

Abstract: 0629 P-351
SEMINOM TANILI OLGUDA MULTIiPL MYELOM
GELISIM. Guilstiim Akgiin Caghyan, Can OzIli, Oktay
Bilgir. Izmir Bozyaka Egitim ve Arastrma Hastanesi,
Hematoloji Klinigi, Izmir

Amag ve Girig: Multipl myelom(MM) plazma hticrele-
rinin monoklonal immunglobulin tretimi ile karakterize
klonal bir hastalik olup, gintiimtizde mutlak kuratif bir
tedavisi bulunmamaktadir. Seminom, oOzellikle genc yas
erkek hastalarda gorulebilen siklikla tedavi-6zellikle rad-
yoterapi ile kuiratif seyreden bir hastaliktir.

Olgu: 1993 te sag testikuler kitle saptanmasi sonra-
sinda tek tarafli orsiektemi yapilip opere edilen ve semi-
nom saptanan, ardindan paraaortik lenfadenopati (LAP)
radyoterapisi alan HCV ye sekonder membranéz glome-
rtlonefrit tanisi ile 2008 yilindan itibaren nefroloji bolt-
munce konservatif tedavi ile takipli olan ... yasinda erkek
hasta kreatin degerlerinde artis Uizerine nefroloji bolu-
munce yatirildi. Gegmeyen sirt agrisi nedeniyle yapilan
tetkiklerinde ALP:353U/L saptanmas: Uzerine yapilan
tim vicut kemik sintigrafisinde, sag omuz akromiokla-
vikular eklemde ve sag 7. Kostada iliml aktivite artislan
saptandi. izlemde gecmeyen 6dem, idrar cikisinda azalma
ve kreatin degerinde progresyon olmasi Utizerine nefroloji
bélumutnce tetkik edilen hasta ya yapilan tetkiklerde
kreatin:2.2 total protein 6.8gr/dl albumin 2.83g/dl kal-
siyum 8.6ng/dl ferritin 310ng/ml vitamin B12 145 pg/
ml folat 4.44ng/ml WBC6200/mm?® hemoglobin 8.37 g/
dl trombosit 297.000/mm? sedimentasyon 116 CRP:12
saptanmasi Uzerine hematoloji konsultasyonu istenmesi
sonrasinda tarafimizca degerlendirildi. Hastanin fizik
muayenesinde batin-kardiyak-solunumsal muayenesi
normaldi. Lenfadanopati saptanmadi. Hastanin periferik
yaymasinda %76 pnl, %18 lenfosit, %10 monosit, %6
eosinofil, polimorfontiveli lokositlerde hipersegmentas-
yon, eritrositer seride normokromi normositoz, trom-
bositlerde yeterli ve ktimeli saptandi. Batin USG sinde
sol bobrekte kompansatuar hipertrofi saptanan olguda
proteinuiri degerlendirilmesi acisindan 24 Saatlik idrarda
6gr/dl proteintiri saptandi. Klinik izlemde kreatin deger-
leri progresif olarak artan hasta nefroloji bolimu 6nerisi
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ile KBY olarak degerlendirilerek kalici kateter takilarak
haftada 3 gin rutin hemodiyaliz programina alindi.
Yapilan tetkiklerde IgG 3240 IgM212 IgA367 ng/dl, pro-
tein elektroforezinde gama bandinda anlamli pik saptan-
di. Hastaya yapilan kemik iligi aspirasyon %30 plazma
hucre infiltrasyonu izlendigi saptanarak multipl myelom
olarak degerlendirilerek hastaya lkiur VAD kemoterapi-
si verildi. Hastanin 2. Kir VAD kemoterapisi sirasinda
tedavinin 14.gtininde hemodiyaliz sonrasi gelisen akut
volum yuktne bagli akut kardiyojenik soka bagli olarak
exitus oldu.

Tartisma: Multipl myelomla senkronize seyreden
solid tumorler gorulebilmektedir. Prostat adenokarsi-
nomu, akciger adenokarsinomu, renal cell karsinomu,
papiller tiroid karsinomu, kolon adenokarsinomu, gastrik
adenokarsinom birlikteligi gosterilmistir. Literattirde rad-
yoterapi sonrasi myelom gelisimi gosterilmistir. Seminom
nedeniyle radyoterapi uygulanmis hastada myelom goril-
mesi ise nadir bir durumdur.

Anahtar kelimeler: Multipl Myelom, Seminom

Abstract: 0236 P-352
SEKONDER PLAZMA HUCRELI LOSEMIi; OLGU
SUNUMU. Glulsah Altun!, Mehmet Sencan? Hatice
Terzi®. 'Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi, Hastanesi I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Sivas, 2Cumhuriyet Universitesi
Tip Fakiiltesi, Hastanesi Hematoloji Bilim Dali, Sivas

Amagc: Multipl Myelom (MM) kemik iliginde kontrolstiz
monoklonal plazma hticresi proliferasyonu ile karakterize
sistemik bir hematolojik hastaliktir. Bobrek yetmezligi,
kemik iligi infiltrasyonuna bagli anemi, hiperkalsemi ve
osteolitik kemik lezyonlarina bagli agr1 MM'un temel bile-
senleridir. Plazma htcreli 16semi (PHL) periferik kanda
artmis plazma hucreleri ile karakterize, nadir gortlen,
agresif bir MM ttrtadur. PHL de novo (primer PHL) veya
MDM’e ikincil olarak gelisen sekonder PHL olarak iki gruba
ayrilabilir. Biz bildirimizde nadir gértilen bir durum olan
MM’dan PHLye déntisim gosteren bir olguyu sunmay1i
amacladik.

Olgu: 59 yasinda erkek hasta klinige yaygin eklem
ve bel agrisi, halsizlik ve kilo kaybi sikayetleri ile bas-
vurdu. Yapilan laboratuvar incelemesinde; WBC:11190/
mm?®, Hb:9.3 g/dL, PLT:20000/mm? bulundu (Tablo 1).
Hastaya yapilan kemik iligi aspirasyon ve biyopsi sonu-
cunda %75 oraninda mononukleer huicre infiltrasyonu
goruldu. Kemik iligi flowsitometri sonucunda, %65 ora-
ninda plazma hucresi saptandi. Protein elektroforezi ve
serum immunfiksasyon elektroforezi (IFE) sonucu IgG
poliklonal hafif artis olan hasta multipl myelom kabul
edildi.

Bulgular: MM tanist konulan olguya vinkristin +
adriamisin + dexametazon (VAD) protokolti baslandi.
Ikinci kiir VAD sonrasi kontrol kemik iligi degerlendirme
yapildi. Kemik iligi aspirasyonu ve flowsitometri sonucu-
na gore hasta remisyonda kabul edildi. Ardindan hastaya
3. kir VAD verildi. Yapilan kontrol serum IFE’sinde IgG
ve kappa poliklonal hafif artis olarak saptandi. Hastaya
otolog koék hticre nakli planlanirken klinige halsizlik,
yaygin vicut agrisi, diseti kanamas: ve kilo kayb1 sika-
yetleri ile basvurdu. Yapilan laboratuvar incelemesinde
WBC (47850/mm?® ve ESR (97 mm/h)nin ilk basvuru
degerlerine gore anlamli sekilde arttig1 gozlendi (Tablol).
Calisilan periferik yaymada %55 oraninda atipik plazma
huicresi saptandi. Kemik iligi degerlendirmesinde %70-80
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atipik plazma htcresi infiltrasyonu saptandi. Periferik
kandan yapilan flowsitometri analizinde %60 oraninda
plazma hticresi saptandi. Hastaya sekonder plazma
hucreli 16semi tanis1 konuldu. Hastaya bortezomib + sik-
lofosfamid + dexametazon (VCD) kemoterapisi baslandi.
Uctincti kiir VCD sonrasi alinan kemik iligi aspirasyo-
nunda %45 oraninda plazma hticre infiltrasyonu, kemik
iligi biyopsisinde %50-60 oraninda plazma htcre infilt-
rasyonu saptandi. Hasta mevcut tedaviye yanitsiz kabul
edilerek, lenalidomid + dexametazon tedavisine gecildi.
Hasta 1 kur lenalidomid-dexametazon tedavisini alma-
sinin ardindan takiplerinde sepsis nedeni ile kaybedildi.
Sonu¢: Yapilan calismalar bortezomib ve
lenalidomid’in PHLnin klinik seyrinde anlamli bir iyi-
lesme meydana getirdigini gostermektedir. Olguda bor-
tezomib ile yanit alinamamas: Uzerine, lenalidomid,
dexametazonla kombine sekilde uygulanmistir. Fakat bu
tedavinin ardindan hasta sepsis nedeniyle kaybedilmis-
tir. Sekonder PHL, tedaviye yanit orani dtistik, mortalitesi
yuksek bir hematolojik malignitedir.
Anahtar kelimeler: multipl myelom, plazma hticreli 16semi,
bortezomib

Tablo 1. Hastanin bagvuru ani ve plazma hiicreli Iosemi tanisi aldigi dénemdeki
laboratuvar degerleri

WBC HB PLT KREA TPRT ALB Sedim LDH Serum  PYde plazma

mm3 g/dlL. mm3 mg/dL g/dL g¢/dL mm/h U/L B2M iFE hiicre orani
Basvuru  11.900 9.3 20000 131 6.1 42 78 346 3178 lgG poliklonal yok
Ani LAB. arti
PHL 47850 9 14000 0.83 9 4 97 685 5780 IgG poliklonal %55

hafif artis, K
poliklonal hafif
arti

Abstract: 0509 P-353

STERNUMUN SOLITER PLAZMOSITOMU. Kibra
Altunkalem Seydi, Ali Thsan Gemici, Hayriye Mine
Miskioglu, Ismet Aydogdu. Celal Bayar Universitesi Tip
Fakiiltesi, I¢c Hastaliklar Anabilim Dali, Manisa

Multipl myeloma monoklonal immiunglobulin sal-
gilayan plazma hticrelerinin asir1 artimi ile karakterize
malign bir hastaliktir. Soliter kemik ve ekstrameduller
plazmositomalar bu hastaligin daha az siklikta gortlen
ve klinik seyirleri multiple myeloma goére daha benign
seyirli olan varyasyonlaridir. Ancak sternumun primer
timorleri genellikle maligndir. Biz burada oldukca nadir
gorulen sternumda soliter plazmositomu olan olguyu
sunuyoruz;

71 yasinda erkek hasta sternum Uzerinde kitle
olmasi nedeni ile poliklinigimize basvurdu. Hastanin ek
olarak Tip 2 DM tanis1 ve akut bobrek yetmezligi nede-
ni ile 1 ay dahiliye kliniginde yatis 6ykiisti mevcuttu.
Gelisinde hastanin tansiyonu 125/75 mmHg, nabiz 78 /
dk, viicut 1s1s1 37.1 derece idi. Fizik muaynesinde gogus
6n duvarinda sternum Uzerinde Kkitlesel lezyon ve Kkitle
cevresinde minimal hassasiyet saptandi. Laboratuvar
tetkiklerinde hemoglobin 11.2 g/dL,sedimentasyon 73
mm/saat olarak tespit edilirken, rutin kan ve biyokimya
degerleri normal bulundu. Hiperkalsemi yada bobrek
tutulumu gibi sistemik miyelomu dtstndtren bulgu
saptanmadi. Serum immunglobtlin seviyeleri, protein
elektroforez normaldi. Serum immunfiksasyon elekt-
roforezinde; serbest lamda hafif zincir saptandi. Direk
grafide ist mediastende genisleme bulgusu, bilgisayarh
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tomografide anterior toraks duvarinda manubrium ster-
ni ve korpus sterninin proksimal boélumunt infiltre
eden ve komsu kemik yapilarda eroziv degisiklikler
olusturmus malign natirlii oldugu dustnulen egzo-
fitik uzanimli kitlesel lezyon saptandi. Tum vucut
iskelet grafileri degerlendirmesinde osteolitik lezyonlar
saptanmadi. Hastanin sternumdaki kitleden alinan
biyopsisi plazmositoma olarak degerlendirildi. Lokalize
plazmasitomalar seyrek olarak bulunan plazma hticre
timorleridir. Soliter kemik plazmositomalar1 siklikla
vertebralar, pelvik kemikler, femur ve sternumda bulu-
nurlar. Kemigin soliter plazmositomu plazma htcre
hastaliklarinin %3-5’ini olusturur. Ortalama gortlme
yas1 miyelomdan daha geng olup erkeklerde siktir. Bizim
vakamizda sternumda lokalize olan lezyondan alinan
biyopside plazma hucrelerinin varhig: ile tani1 konuldu.
Hastada anemi, bobrek patolojisi, kan ve idrar immu-
nelektroforezinde monoklonal protein tespit edilmemesi,
kemik iliginde %5-6 dlizeyinde miyelom hticresi bulun-
mas1 taniyr destekledi. Lokalize plazmasitomalarda en
iyi tedavi radyoterapidir. Hastamizda primer tedavi
olarak radyoterapi planlanmistir. Bu hastanin multiple
miyeloma doéntstup déntsmeyeceginin tespiti acisindan
klinik takibi gereklidir.

Anahtar kelimeler: Multiple miyelom, Plazmasitom, Sternum
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Sekil 1. plazmositom BT goriintiisi

Abstract: 0227 P-354
“DISSEMINATED CRYPTOCOCCAL INFECTION IN AN
IMMUNOCOMPETENT HOST MIMICKING PLASMA
CELL DiSORDER - A CASE REPORT.”. Muhammad
Bilal Abid, Sanjay De Mel, Michelle Poon Limei.
Department of Haematology-Oncology, National University
Cancer Institute, Singapore (NCIS)

Cryptococcosis is a potentially fatal fungal infec-
tion caused mainly by cryptocococcus neoformans (CN)
species. The yeast has a well-recognized predilection
for immunocompromised hosts and primarily causes
disseminated infection involving lungs, central nervous
system and skin [1]. It is exceedingly rare for CN to infect
immunocompetent hosts. The outcomes for immuno-
competent hosts are usually better only if the condi-
tion is suspected and diagnosed early and treatment is
instituted.

Among the diverse taxonomic subtypes of
Cryptococcus, CN is responsible for causing dissemi-
nated infections in immunocompromised hosts, while C.
gattii is known for disease in the rare, immunocompetent
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host [2]. We present a case of an immunocompetent male
who had disseminated cryptococcal infection caused by
CN involving lungs, bone marrow, pleural and pericardial
cavities. Interestingly, he underwent bone marrow stud-
ies, to investigate anaemia a few weeks prior to his pre-
sentation with fever, which revealed a polyclonal plasma
cell proliferation. He was subsequently readmitted with
worsening cytopaenias and pneumonia. A bronchoalveo-
lar lavage culture revealed CN. GMS stain was therefore
carried out on the bone marrow trephine specimen retro-
spectively which showed budding yeast and a PCR con-
firmed involvement by CN. The polyclonal plasmacytosis
was most likely reactive to the chronic CN infection.
This unique presentation of the CN underscores the
importance of maintaining a high index of suspicion even
in the immunocompetent host in the appropriate epide-
miologic setting, given the potentially lethal nature of
infection in case of delay in diagnosis.
Keywords: Cryptococcus neoformans, immunocompetent, poly-
clonal plasma cell proliferation

Pediatrik Akut Losemiler

Abstract: 0583 P-355
COCUKLUK CAGINDA AKUT PROMYELOSITIK LOSEMI.
Tekin Aksu, Nese Yarali, Ali Fettah, Mehmet Bastemur,
ikbal Ok Bozkaya, Abdurrahman Kara, Vildan
Kosan Culha, Bahattin Tun¢. Ankara Cocuk Saglg
ve Hastaliklart Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastuma
Hastanesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi, Ankara

Amagc: Akut promyelositik 16semi (APL) akut myeloid
l6semilerin (AML) klinik, laboratuvar ve genetik 6zellikleri
acisindan farkli bir alt tipidir. Koaglilasyon bozuklugu
ve kanamaya yol agmasi, all-trans retinoik asit (ATRA)
tedavisine mikemmel cevap vermesi ise APL icin 6zgul-
dur. Burada ¢ocukluk caginda APL tanisi alan hastalarin
klinik ve laboratuvar bulgular sunuldu. Ozellikle mikrog-
ranuler alt tipinin tanisal zorluguna ve ATRA’ya bagh yan
etkilere dikkat cekmek istendi.

Gere¢ Yontem: Ocak 2006 ile Aralik 2013 arasinda
APL tanisit almis hastalar geriye déntk olarak deger-
lendirildi. APL tanis1 kemik iliginin degerlendirilmesi ve
sitogenetik olarak t(15,17)’nin gosterilmesiyle kanitlandi.
Hastalarin klinik, laboratuvar bulgulari, tedavi protokol-
leri, toksisite ve prognozlar: incelendi.

Bulgular: Altis1 kiz, 8% erkek olmak tUzere toplam 14
APL hastasi degerlendirildi. Ortalama yaslar1 10,6 yil+4,9
(1,5-17). En sik ates, kanama ve halsizlik sikayetleri vardi.
Basvuru ve induksiyon doneminde 7 hastada kanama
g6ruldi. Dokuz hastada en az bir koagtlasyon testinde (PT,
aPTT, Fibrinojen) bozukluk saptandi. Ortanca hemoglobin
degeri ve min-max degerleri 9,2 g/dL (4,7-13,4); 16kosit sayis1
6450mm?® (1000-23100); trombosit sayist 19500mm? (5000-
150000) idi. Tki hastanin kemik iligi morfolojik degerlendir-
mesinde grantlstiz blastlara rastlandi. Bu hastalar akim
sitometri bulgulan ile mikrograntler varyant tarisi aldi.
Hastalarda ekstramedtller tutulum gozlenmedi. Yedi hasta
AIDA, 5 hasta BFM, iki hasta ise APL-93 protokoltine goére
tedavi edildi. Tim hastalarda indtiksiyon, konsolidasyon ve
idame tedavisinde ATRA kullanildi. Indiiksiyon tedavisi ile 14
hastanin 13*tinde remisyon elde edildi. {lk morfolojik remis-
yon suresi ortalama 30,2 giin+9,6 (15-45), sitogenetik remis-
yon suresi ise ortalama 46,3 gin+20,6 (15-98) idi. Bir hasta
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indtiksiyon tedavisinin 10. glintinde intrakranial kanama
nedeniyle kaybedildi. Hastalarin ikisinde ATRA sendromu,
Ugunde ise psodotimor serebri gozlendi. On ti¢ hasta halen
remisyonda izlenmekte olup, relaps goértilmedi, bir hastada
ise dilate kardiyomyopati gelisti. Indiiksiyonda kaybedilen
hasta dahil edilmediginde, hastalarin ortalama izlem stiresi
48,6 ay+25,3 (7,5 — 80,5) idi. Tahmini 6 yillik yasam olasilig
%92,9 olarak hesaplandi.

Sonuc: ATRA tedavisi ile APL’de yasam sureleri artmis
ve relaps siklign azalmistir. Ayrica ATRA kanama diyatezi
riskini de azaltmaktadir. Ancak solunum sikintisi ve pul-
moner infiltratlarla ortaya cikan diferensiasyon sendro-
muna yol acabilmektedir. Bu ¢alismada, ATRA sayesinde
tedavi basar1 oranit %92,9 (14/13) olmustur. Hastalarin
yarisinda induksiyon doneminde kanama olmasi, 6zellikle
mikrograntiler tip olmak lizere APL’nin erken taninmasi ve
ATRA ile erken tedavinin gerekliligini ortaya koymaktadir.
Bu bildirideki on ti¢ hastanin besinde ATRA iligkili yan
etki gozlenmesi nedeniyle hasta takibinde olas1 yan etkiler
acisindan dikkat edilmesi gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: Akut promyelositik 16semi, ATRA, mikrogra-
nuler varyant APL

Abstract: 0622 P-356
AKUT LENFOBLASTIK LOSEMIDE OLDUKCA
SIK GOZLENEN BiR LABORATUAR BULGUSU:
HIPONATREMI. Akkiz Sahin!, Deniz Yilmaz Karapinar!,
Selime Ozen!, Pinar Yazici2, Zuhal Onder Sivis!, Nihal
Karatas!, Burcu Akinci!, Can Balkan!, Kaan Kavakli!,
Yesim Aydinok!. !Ege Universitesi Typ Fakiiltesi, Cocuk
Hematolaji Bilim Dali, [zmir, 2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi,
Cocuk Yogun Bakim Bilim Dali, Izmir

Hiponatremi hastaneye yatan cocuklarda oldukca sik
rastlanan bir laboratuar bulgusudur. Losemili cocuklar-
da hiponatremi gelisim sikligi ile ilgili olduke¢a sinirh veri
bulunmaktadir. Bu calismada amag¢ Akut lenfoblastik
16semi (ALL) tanisi alarak tedavi edilen ¢ocuk hastalarda
gelisen hiponatremi sikligi, gelisim zamani ve risk faktor-
lerinin belirlenmesidir

2007- 2011 yillar1 arasinda Ege Universitesi Tip
Faktltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali’'nda ALL tanisi
ile ALLIC 2002 tedavi protokoline uygun tedavi alan
92 hastanin izlem streclerinde tim Na degerleri geriye
donuk olarak tarandi. Na degeri 130-135 mEq/L olma-
s1 hafif hiponatremi, Na: 125-130 mEq/L olmas: orta
hiponatremi, 125-120 mEq/L arasinda olmas1 agir, <120
mEq/L olmas1 ¢ok agir hiponatremi olarak tanimlandi.
Hastalarin idame sivilarindaki Na miktar1 153mEq/L idi.

Hastalarin yaslari 12ay- 18 yil arasinda degismek-
te olup ortanca yas: 59 ay idi. Cinsiyet dagihmi K/E:
1.36 seklindeydi. Hastalarin %381 (n=35) yuksek risk,
%35.9(n=33)’u orta ve %26 (n=24)’s1 standart risk gru-
bunda tedavi edildi. Calismaya dahil olan 92 hastada
toplam 618 hiponatremi atagi saptandi. Hasta basina
gelisen hiponatremi atak sayisi ortanca degeri 6 idi
(Dagilim, 1-25 atak).

Hastalarin tamaminda tedavi stirecinde en az 1 kez
hiponatremi gelisti. TGm hiponatremi ataklarinin %83.2’si
hafif, %13.2’si orta, %2.9'u agir, %0.6’s1 ¢cok agir olarak
smiflandirildi. Hastalarin 88’inde (%95.6) en az 1 kez hafif,
49’unda (%53.3) en az 1 kez orta, 15’inde (%16.3) en az 1
kez agir ve 4’inde (%4.4) en az 1 kez cok agir hiponatremi
gelisti. Hiponatremi ataklarinin sturesi 1 ile 43 glin ara-
sinda degismekteydi (ortanca stire: 5 gin idi). Saptanan
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en diistik Na ortanca degeri 125 (110-133.9) mEq/L olup
hastalarin tim tedavi stiresince hiponatremide kaldiklar:
toplam strelerin ortanca degeri 30 (6-138) glin idi.

Hastalarin %97.8’inde protokol 1 fazl sirasinda en az
1 hiponatremi atag: gelisti. Hiponatremi gelisme oranlar:
Protokol 2 Fazl sirasinda %64.6, Protokol 1Faz 2°de %60,
Protokol M’de %58.2, idi. 6HR blok tamamlanincaya dek
hastalarin %54.3inde en az 1 hiponatremi atag: gelisti.
En dustk oranda hiponatremi gézlenen dénem Protokol
2 faz 2 olup hastalarin %23.2 sinde en az latak gozlendi.

Hastalardan hicbirinde eslik eden hipotiroi-
di, ure, kreatinin yuksekligi, GFR dusuklugti yoktu.
Hiperglisemi, hiponatremi saptanan hastalarin %12’sinde
bulunmaktayda.

ALL hastalarinin izlemlerinde hiponatremi gelisimi
oldukeca sik gortilen bir sorundur. Uygunsuz ADH send-
romu, tuz kisitlamasi ve renal tubulopatiler olasi neden-
leri olusturmaktadir. Hastalarin tedavileri sirasinda hipo-
natremiye dikkat edilmelidir.

Anahtar kelimeler: akut lenfoblastik l6semi, hiponatremi

Abstract: 0693 P-357
COCUKLUK CAGINDA AZASITIDIN DENEYIMi. Deniz
Yilmaz Karapinar, Zuhal Onder Sivis, Nihal Karadas,
Burcu Akinci, Akkiz Sahin, Can Balkan, Kaan Kavakli,
Yesim Aydinok. Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk
Hematoloji Bilim Dali, Izmir

Amag: 5-Azasitidin myelodisplastik sendrom (MDS)
ve direngli akut myeloblastik l6semi (AML) olgularinin
tedavisinde kullanilarak blastlardaki DNA metilasyonu-
nun engellenmesi amaclanir. Azasitidinin eriskinlerdeki
kullanim1 yaygin, pediatrik kullanimi ise sinirhidir. Bu
calismada uygun kemik iligi vericisi bulunmayan MDS
tanili cocuklarda kemik iligi transplantasyonu yapilin-
caya dek gecen suirede hematolojik remisyonu korumak
amaciyla azasitidin kullanimim ile iligkili deneyimimiz
sunulmustur.

Yontem: Azasitidin (Vidaza®) tedavisi 75 mg/m?/glin
dozunda ciltalti olarak 7 glin sure ile uygulandi. Kurler
28 gtinde bir tekrarlandi. Son 5 yil icerisinde klinigimiz-
de azasitidin kullanan hastalar hasta kayit sisteminden
belirlendi. Bu hastalarda azasitidin kullanimina bagh
olarak gelisen yan etkiler, tedavi ile hematolojik ve mole-
kuler remisyon saglanma durumlar: ve hastalarin sonla-
nimlar1 geriye dontik degerlendirildi.

Bulgular: Subat 2009- Subat 2014 tarihleri arasinda
ortanca yaslar:1 7.5 (dagilimi 1 ile 15) yil olan toplam 5
hastada azasitidin tedavisi kullanilmisti ve hastalarin
timu ¢alismaya dahil edildi. Hastalar MDS (n=4), juvenil
miyelomonositik 16semi (JMML) (n=1) tanisi ile izlenmek-
teydi. Hastalarin tani aninda yapilan sitogenetik deger-
lendirmelerinde monozomi 7 (n= 2) en sik gbzlenen anor-
mal bulguydu, ve kompleks karyotip 1 hastada gozlendi.
Hastalara toplam 20 kur azasitidin uygulamasi yapildi.
Hasta basina verilen azasitidin ktir sayis1 ortanca degeri
4 (1-6) idi. Azasitidin uygulamasindan sonra hematolo-
jik remisyon 4 hastada, molektliler remisyon 1 hastada
saglandi. Hastalarda en sik gbzlenen yan etkiler bulanti,
kusma, hafif- orta derecede miyelosupresyon ve febril
noétropeni gelisimiydi. Hastalardan 2’sinde azasitidin
tedavisi stirdurtlirken uygun verici bulunmasi ardindan
kok hticre nakli uygulandi. Hastalarin posttransplant
8-14 aylik izlemlerinde herhangi bir sorun bulunma-
makta. Tedavi ile hematolojik ve sitogenetik remisyon
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saglanmis olan bir hasta 5. kiir, hematolojik yanit sag-
lanan bir diger hasta 4. kur azasitidin uygulamasindan
sonra AML gelistirerek kaybedildi. JMML tanili hastada
6. Kur azasitidin uygulamasina karsin molekiler remis-
yon saglanamadi ancak ilk kiir uygulamasinin ardindan
hematolojik remisyona ulasildi ve hasta halen transplan-
tasyon i¢cin beklemekte.

Sonug: Ulkemizde son dénemlerdeki olumlu gelis-
melere karsin halen transplantasyon gereksinimi olan
hastalarda verici bulunmas: istenilen hizda gercekle-
sememektedir. Tedavisinde kok huicre nakli disinda
bir secenegin bildirilmedigi cocukluk cag MDS’lerinde
hastalar1 transplantasyona kadar gecen stirede remis-
yonda tutabilmek icin alternatif tedavi secenekleri gerekli
olmaktadir. Azasitidin diistik toksisitesi ve kisa dénem
icin hastalarin remisyonda kalmasini saglayici etkisiyle
bu doénemin asilmasinda cocuklarda da kullanilabilir
gorunmektedir. Bu konuda ulusal verilerin birlestiril-
mesi, daha ¢ok hasta lizerinden daha saglikli sonuglara
ulasilmasini saglayabilir.

Anahtar kelimeler: azasitidin, myelodisplastik sendrom, pediat-
rik yas grubu

Abstract: 0614 P-358
COCUKLUK CAGI LOSEMILERINDE AGIR NOTROPENIK
SEPSIiS TEDAVISINDE PLAZMAFEREZIN KATKISI
Davut Albayrak, Canan Albayrak. Ondokuz Mayts
Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali,
Samsun

Akut l6semilerde iyilesme oranlarinin ytkselmesi ile
birlikte, enfeksiyona baglh oltiimlerin o6nlenmesi bizim
Ulkemiz icin daha 6énemi bir risk faktori olarak karsimiza
cikmistir. Antibakteriyel tedavi ve 16kosit sayisinin arti-
rilmasi tedavileri devam ederken hastalarin bir kisminda
sepsis iligkili multiorgan yetmezligine gidis gértulebilmek-
tedir. Bu hastalarda 6limu 6nlemek ve zaman kazanmak
icin ek destek tedavilerine ihtiya¢ vardir. Burada dola-
sim ve solunum desteklerinin yaninda 6zellikle sitokin
firtinasinin yol actigi haberlesme karisikliginin yarattigi
organ bozukluklarinin 6ntine gecmek ve bozulan meta-
bolik dengeye yardim etmek icin plazmaferez bir secenek
olarak durmaktadir. Bununla birlikte sepsiste plaz-
maferez ASFA rehberinde kategori 3 te yer almaktadir.
Plazmaferezin sepsisteki yeri ve zamani acgisindan yeni
yayinlara ihtiyac vardir. Biz akut l6semi tanisi ile takip
edilen, remisyonda olan ve nétropenik sepsis sonrasi
organ yetmezligine gidis sebebiyle yogun bakima alinan
ve plamaferez yapilan 6 hastamizi sunuyoruz.

Hastalarimizdan besi ALL ve biri AML idi. Vakalarda
ikisi exitus oldu ve doérdt yasiyor. 15 yasinda AML
hastas1 indiksiyon bloklarinin bitiminde sepsis oldu.
Hipotansiyon ve solunum yetmezligi gelisti. Sivi yerine
koymas: ve entlibasyon uygulandi. 4 defa plazmaferez
yapildi. {lerleyen hipoksi ile exitus oldu. 3.5 yasindaki
ALL hasta konsolidasyon bloklarinda psédomonas sepsisi
oldu. Hipotansiyon ve sonra solunum yetmezligi gelis-
ti. Yogun bakima alindi. 2 defa plazmaferez yapildi. 48
saat icinde exitus oldu. Yasayan 4 hasta ALL tanisi ile
tedavi ediliyorlardi. Hipotansiyon ve solunum yetmezligi
gelismesi sebebiyle yogun bakima alindilar. Plazmaferez
yapildilar ve sifaya kavustular. Bu vakalardan birin-
de plazmaferezin faydasi cok belirgin idi. Plazmaferez
sonrasi hastanin hipoksisi hizla dtizeldi. Bir hasta da
9:22 pozitif ALL idi. Kemoterapi ve glivec kullaniyordu.
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Bu hastada karaciger fonksiyonlar1 da bozuktu. Glivec
toksisitesinin de katkisinin oldugu dustuntldt. 6 defa
plazmaferez yapildi. Sifaya kovustu. Sonug¢ olarak 2-6
defa plazmaferez yapilan multiorgan yetmezlikli sepsisli
6 hastadan 4 UnUn hayatta olmasi, plazmaferezin agir
noétropenik sepsis tedavisine katkisina isaret etmesi aci-
sindan anlaml olarak bulunmustur.

Anahtar kelimeler: 16semi, sepsis, plazmaferez

Abstract: 0634 P-359
HEMATOPOETIK KOK HUCRE NAKLi SONRASI
RELAPSIN NADIiR GORULEN BiR SEKLi: KEMIiK
YERLESIMLI GRANULOSITIK SARKOM. Ali Fettah,
Arzu Yazal Erdem, Serap Kirkiz, Ozlem Arman Bilir,
Cengiz Bayram, Zekai Avci, Pamir Isik, Nese Yarali,
Fatih Mehmet Azik, Bahattin Tun¢, Namik Yasar
Ozbek. Ankara Cocuk Saghgt ve Hastaliklari Hematoloji
Onkoloji Egitim Arastima Hastanesi, Cocuk Hematoloji
Boéliimti, Ankara

Giris-Amac: Grantlositik sarkom (GS) immattr mye-
loid htucrelerin ekstramedtuller bolgede lokalize olmasi
ile olusan timoral lezyonlardir. Siklikla akut myeloid
l6semi, daha az oranda da miyelodisplastik sendrom ve
kronik myeloid 16semi (KML) ile birlikte gortilebilmek-
tedir. Grantlositik sarkom allojenik hematopoetik kok
hticre nakli (HKHN) sonrasindaki relapslara nadiren
eslik eder. Burada HKHN sonrasindaki relaps sirasinda,
kemik yerlesimli grantlositik sarkom saptanan iki vaka
sunulmustur.

Olgu 1: Blastik fazda KML tanisi ile HKHN yapilan 12
yasindaki erkek hasta, nakilden 4 ay sonra baslayan sag
bacakta agr1 ve yirimede zorlanma sikayeti ile basvurdu.
Fizik incelemesi sag diz yaninda bastirmakla olusan kemik
hassasiyeti disinda normaldi. Direk grafisinde femur
proksimalinde ve distalinde, tibia proksimalinde yer yer
periostta destrtiksiyona neden olan litik lezyonlar izlendi.
Manyetik rezonans goértinttilemede femur proksimalinde
metafizodiyafizer bolgede 6x4x2 cm boyutlarinda,
yumusak doku komponenti iceren kitle lezyonu ile
femur distalinde metafiziyer yerlesimli, destruktif yapida,
kemigi lateralden cevreleyen yumusak doku komponenti
bulunan 5x3x3 cm boyutunda kitle izlendi. Sag femur
proksimalindeki lezyondan yapilan biyopside myeloblastik
hticre infiltrasyonu tespit edildi. Bu sirada yapilan kemik
iligi aspirasyonu remisyondaydi ve verici kimerizmi %99,9
saptandi. Ancak PCRile t(9;22) pozitif olarak tespit edilmesi
lzerine hasta molekuler relaps olarak degerlendirildi. Alt
ekstremiteye radyoterapi ile birlikte IDA-FLAG kemoterapi
protokolu verilen hasta, kemoterapi sonrasinda remisyona
girmedi ve infeksiyonla kaybedildi.

Olgu 2: Akut megakaryositik 16semi tanis: ile HKHN
yapilan 2,5 yasindaki erkek hastanin nakilden 6 ay
sonra saptanan kimerizm kaybi nedeniyle donor lenfosit
infizyonu (DLI) baslandi. Ikinci DLI sonrasinda bulanti,
kusma ve sag bacaginda aksama sikayeti ile basvuran
hastanin agir hiperkalsemisi (Serum kalsiyum: 25 mg/dl)
yanisira gorunttilemelerinde her iki iliak kanat st kesi-
minde, iliak kanati rezorbe eden, sagda 25x43 mm, solda
37x25 mm boyutunda ekspansil solid lezyonlar saptandi.
Biyopside miyeloblastik hticre infiltrasyonu saptanan
hastaya IDA-FLAG kemoterapi protokolu baslandi, ancak
erken donemde kaybedildi.

Sonug: Grantulositik sarkom HKHN sonrasinda kemik
iligi tutulumu ile birlikte veya daha nadir olarak kemik
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iligi tutulumu olmadan izole olarak gortlebilir. Graft
versus losemi etkisinin kemik iliginde daha c¢ok, GS
dokusunda daha az olmasi nedeniyle nakil sonrasi izole
GS gelistigi distintlmektedir. Bu nedenle, akut ve kro-
nik graft versus host hastaligi gelisen, immunmodulatér
tedavi uygulanan ikinci nakil yapilan veya ikinci hasta-
miz gibi hiperkalsemi ile basvuran hastalar GS gelisimi
acisindan daha yakin takip edilmelidir. Izole GS tedavi-
sinde lokal tedavi ile birlikte kemik iligi relapsini énle-
mek amaciyla mutlaka sistemik kemoterapi kullanilmasi
gerektigini dlisinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: Grantilositik sarkom, kék hticre nakli,
cocukluk cagi 16semi

Abstract: 0281 P-360
ATAKSI TELENJIEKTAZILi BIR OLGUDA GELISEN
FATAL AKUT BILINEAL LOSEMi. Dilek Gurlek
Gokcebay, Nese Yarali, Neslihan Karakurt, Ozlem
Arman Bilir, Cengiz Bayram, Bettl Tavil, Bahattin
Tung. Ankara Cocuk Saglhgt ve Hastaliklart Hematoloji
Onkoloji Egitim ve Arastrma Hastanesi, Pediatrik
Hematoloji Klinigi, Ankara

Giris: Ataksi telenjiektazi (AT);serebellar dejeneras-
yon, immun yetmezlik, bliylime geriligi ve artmis kanser
riski ile karakterize nadir goértilen otozomal resesif bir
hastaliktir. Hastalarin %10’unda lenfoid malignite geli-
sebilir, T hucreli akut lenfoblastik 16semi gértilme sikligi
ise 4-5 kat artmistir. Bu hastalarda DNA tamir genlerinde
bozukluk ve immuin yetmezlik nedeniyle kemoterapiye
artmis duyarlilik sézkonusudur.

Olgu: 8 yasinda kiz hasta 1 haftadir devam eden ates
sikayetiyle hastaneye basvurdugunda hemoglobin 7,9 g/
dL, lokosit 63x10°/mm?, trombosit 34x10°/mm? saptand.
Oykuistinde 1 yil énce hastaneye basvurdugunda AT tanisi
aldig1 ve bir kardesinin de bu tam ile kaybedildigi 6gre-
nildi. Fizik incelemede ates 37,8°C, kan basmci 110/60
mmHg, sag submandibular 1x1 cm 2 adet lenfadenopati,
hepatosplenomegali, bilateral konjuktival telenjiektaziler
ve norolojik incelemede ataksi ve derin tendon refleksle-
rinde azalma saptandi. Periferik yaymada %80 blast, %10
segment, %6 lenfosit ve %4 metamyelosit gértilmesi nede-
niyle yapilan kemik iligi aspirasyonunda 2-3 nukleoluslu,
monoblast benzeri bazilar1 granil igeren silme blast goral-
du. Flowsitometrik incelemede CD2, CD3, CD5, CD13, HLA
DR ve MPO pozitif saptanmasi nedeniyle T/myeloid bilineal
16semi tanisi konularak TR ALL BFM 2000 protokoltl bas-
landi. Kemoterapotik ajanlara artmis duyarliik nedeniyle
almakta oldugu daunomisin dozu %50 oraninda azaltild1 ve
metotreksat 1 gr/m? olarak uygulanan hastanin kromozom
analizinde kompleks karyotip (46, XX, 8,9,15,16,17,21 ve
22. kromozomlarda tetrazomi, 11 ve 14. kromozomlarda
trizomi) tespit edildi. 8. glin blast sayis1>1000/uL olmasi
nedeniyle ytksek risk grubunda izlenen hastanin 15 ve 33.
glnlerde remisyona girmemesi nedeniyle HLA tam uyumlu
kardes donorden kok hticre nakli yapilmasina karar verildi.
4 blok kemoterapi sonrasi remisyon saglandiktan sonra flu-
darabin-siklofosfamid ve ATG’den olusan azaltilmis yogun-
luklu hazirlama rejimi verilerek kék hticre nakli yapildi. 5
ay sonra halsizlik ve bacaklarda petesileri olmasi nedeniyle
yapilan tetkiklerinde T/myeloid bilineal 16semi izole kemik
iligi relapsi oldugu belirlenerek TR ALL BFM 2000 protoko-
lintin tam doz olarak verilmesine karar verildi. Indtiksiyon
sonrasinda remisyon saglanan hasta konsolidasyon sonrasi
tekrar relaps olarak kaybedildi.
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Tartisma: AT’de genetik defekt 11q22-23 lokalizas-
yonunda yer alan ATM geni olup DNA hasar1 durumun-
da hucre siklusunun durdurulmasindan sorumludur.
Mutasyon sonucunda genomik instabilite nedeniyle kan-
ser egilimi artmistir. Ayrica bu hastalar diger kromozomal
kirtk sendromlarinda oldugu gibi iyonizan radyasyon ve
alkilleyici ajanlara duyarli olduklarindan tedavide kema-
terap6tik dozlarinin azaltilmasi ve radyoterapi verilme-
mesi dnerilmektedir. Literattirde diisiik doz kematoterapi
ile basarili tedavi edilen az sayida vaka takdimi mevcut
olmakla birlikte, bir calismada AT hastalarinda standart
doz kemoterapinin daha uzun yasam sUresi sagladigi
bildirilmistir.

Anahtar kelimeler: akut l6semi, ataksi telenjiektazi

Abstract: 0318 P-361
KIZAMIK-KIZAMIKCIK-KABAKULAK ASILAMA
SONRASI GELIiSEN LOKOMOID REAKSiYON:BiR OLGU
SUNUMU. Nilglin Sénmez!, Ferda Sirin!, Mehmet
Oztuirk!, Serpil Tasdelen!, Ustiin Ezer!, Ahmet Emin
Ktrekgi?. Lésante / Losemili Cocuklar Hastanesi, Ankara,
2GATA Ty Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji Bilim Dal,
Ankara

Lokomoid reaksiyon, lokosit sayisinin kemik iligi
disindaki reaktif sebeplere bagli olarak 50000 hticre/
plnin Uzerine c¢ikmasidir. En sik nedenleri; siddetli
enfeksiyonlar, intoksikasyonlar, malignensiler, siddetli
kanamalar, romatoid artrit gibi otoimmuin veya vaskulitik
hastaliklar ve akut hemoliz olusturur. Lokomoid reaksi-
yonun lésemiden ayirtedilmesi gereklidir.

Olgu: Uzun stiren burun kanamasi nedeni ile bas-
vurduklari merkezde WBC:54200/1l 6lctilmesi nedeni ile
akut lenfoblastik l6semi 6n tanisi ile sevk edilen 1 yasin-
da erkek hastanin fizik muayenesinde;VA:9750 g(%25-
50),Boy:74 cm (%25-50) ve cilt soluklugu,bacak cildinde
3x4 cm cafe au lait ve ytizde petesi disinda sistem muaye-
neleri normaldi. WBC:24770/yul, Hgb:9.6 g/dl, MCV:73.5
fL,P1t:229000/pl, periferik yaymasinda %40 PMNL, %52
Lenfosit, %8 atipik lenfosit mevcuttu. ESR:105 mm/sa,
CRP:85.68 mg/dl idi. Biyokimyasal parametreler ve rubel-
la IgM ve rubella IgG pozitif olmas1 haricinde viral seroloji
normaldi. Parvovirus PCR negatifti. Anti-ds DNA,C3,C4
normal, ANA negatifti. Kemik iliginin morfolojik degerlen-
dirmesi normaldi. Losemiden ayirt etmek amaci ile yapilan
sitogenetik analizinde BCR/ABL, cMYC, E2APBX1, TEL-
AML, MLL-AF4, MLL, PML/RAR, IGH/FGFR3 translokas-
yonlar1 ve pl16,7q, 5q delesyonu negatifti.Gizli bakteriyemi
On tanisi ile ampirik seftriakson baslandi ve on glin verildi.
Olgunun rubella IgM ve rubella IgG pozitif olmas1 nedeni
ile anamnezi yeniden sorgulandiginda hastanemize geli-
sinden yaklasik 3 hafta énce KKK asis1 yapildig: 6grenildi.

Lokomoid reaksiyon tablosu ile basvuran hasta-
larda mutlaka altta yatan neden arastirilmalidir.Bizim
olgumuzda yapilan tetkikler sonrasi lokomoid reaksiyon
nedeninin KKK Asisi sonrasi gelisen 16komoid reaksiyon
oldugu anlasildi. Litarattirde 1993 yilinda Almanya’dan
KKK Asis1 sonrasi gelisen bir 16komoid reaksiyon olgusu
bildirilmigtir. (Wiersbitzky,et al:Leukemoid reaction or
leukosis after MMR Preventive Vaccination: Kinderarztl
Prax.1993 May,61(3):118-9) Nadir goriilen bir olgu olmasi
nedeni ile sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Lokomoid Reaksiyon, Kizamik-Kizamike¢ik-
Kabakulak asist
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Tablo 1. Kizamik-Kizamikgik-Kabakulak Agilama sonrasi Geligen Lokomod Reaksiyon
Olgusunun Izlemindeki Laboratuar Degisiklikleri

27.04.2014
28.04.2014
05.05.2014
12.05.2014
22.05.2014
29.05.2014
(Oral Fe?)

05.06.2014
12.06.2014
26.06.2014
17.07.2014

WBC/ul 45200 24700 18600 15700 16500 19200 17600 18300 14700 20000
Hgb(g/dl) 102 96 8.8 9.4 99 104 103 113 112 134

MCV(L) 744 735 75.02 7372 7322 7232 729 7302 723 7292
PLT(ul) 274000 229000 145000 363000 177000 279000 334000 254000 243000 247000

ESR 105 42 20 10 7 18
(mm/sa)

CRP 145 8568 232 0.76 1.06
(mg/di)

TotallgG 566
(mg/di)

TotallgM 109
(mg/di)

TotallgA 41
(mg/di)

Parvovirus Pozitif
B19 IgM (1.25)

Parvovirus Negatif
B19 1gG

Parvovirus Negatif
PCR

Rubella Pozif __ Pozitif Pozitif Poxitf Pozif Negatif
IgM (12.88) (519) (3.01) (2.39) (1.2)

(Indeks)

Rubella Pozitif  Pozitif Pozitif Pozitif Pozitif Pozitif Pozitif
19G (/ (86) (120) (166) (300) (304) (276) (222)
ml)

Retikulosit %1 %1.5 %1
(%)

Ferritin 1
(ng/ml)

Abstract: 0580 P-362
AKUT LENFOBLASTIK LOSEMILIi COCUKTA
SEKRETUVAR ISHALIN OKTREOTID ILE TEDAVISI.
Tekin Aksu', Meric Kaymak Cihan!, Aysel Unltsoy
Aksu?, Odul Egritas Gurkan?, Inci Iilhan!. ‘Dr.
Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi,
Ankara, 2Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk
Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara

Giris-Amagc: Akut lenfoblastik 16semi (ALL) tedavisi
sirasinda siklikla kemoterapi veya enfeksiyéz nedenlerle
iliskili akut ishal ile karsilasilmaktadir. Burada sentetik
somatostatin analogu olan oktreotid ile basarili bir sekil-
de tedavi edilen, sekretuvar ishali olan ALL’li cocuk hasta
bildirilmistir.

Vaka: Dokuz aydir pre B ALL nedeniyle tedavi géren 5,5
yasindaki kiz hasta istahsizlik, stirekli uyuma istegi, karin
agrisi, kusma ve ishal yakinmalariyla basvurdu. Hasta
glinde 7-8 kez sar1 renkte, kansiz ve mukussuz, cok miktar-
da, sulu diskilamaktaydi. Fizik muayenesinde halsiz gora-
numde idi, bagirsak sesleri artmisti. Batinda distansiyon
olup, hassasiyet yoktu. Hasta ALL IC-BFM 2009 protokol
II faz 1 tedavisine uygun sekilde dekzametazon, vinkristin,
doksorubisin ve l-asparajinaz ile tedavi gérmekteydi. Bu
stirecte evre III gastrointestinal sistem toksisitesi nedeniyle
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tedavisi ertelendi. Digki mikroskopisinde lokosit, mantar
veya parazit saptanmadi. Digki kulttrtinde treme olma-
di. Diskida Adenovirus, Rotavirus, Astrovirus saptanmadi;
Entamoeba histolytica, Giardia intestinalis, Cryptosporidium
parvum antijeni ve Clostridium difficile toksin A-B negatifti.
Campylobacter, Vibrio cholerae ve E-coli kulturlerinde tireme
olmadi. Plazma Cytomegalovirus PCR negatif saptandi. Oral
beslenemedigi halde ishalinin devam etmesi nedeniyle sek-
retuvar ishal duistintildi. Oral metranidazol ve probiyotik
tedavileri ile disk: sayis1 ve kivaminda degisiklik gértilmedi.
Ishalin baslangicindan 10 giin sonra, diski mikroskobisi
tekrarlandiginda Blastocystis hominis gortilmesi lizerine ve
metronidazole yanit alinamamasi nedeniyle trimetoprim-
sulfametaksozol tedavisi baslandi. Ayni zamanda oktreotid
1 mcgr/kg/saat strekli inflizyonu baslandi. Oktreotid
inflizyonunun 24. saatinden sonra diskilama sikliginda
azalma ve kivaminda artig goéruldti. Oktreotid tedavisinin
doérdtinci glinde ishalin dtizelmesiyle, inflizyon kesildi.
Oktreotid tedavisine bagh olabilecek yan etkiler gértilmedi.
Sonug: Ishal, kemoterapi sirasinda sikca karsilasilan
bir yan etkidir. Kemoterapi iliskili ishal, gtinltik diskilama
sayisina gore evre 1’den evre 4’e kadar tanimlanmaktadir.
Eriskin hastalarda kemoterapi iliskili evre 3 veya 4 ishal-
lerde oktreotid tedavisi oOnerilmektedir. Cocukluk cagi
kanser izleminde, ishal tedavisinde oktreotid kullanilan
bir ¢alismada %92 hastanin tedaviye tam cevap verdigi
ve yan etkilerinin ¢ok az oldugu bildirilmistir. Hastanin
oktreotide 24 saat sonunda yanit vermesi ve yan etki
gozlenmemis olmas: sekretuvar ishali olan cocuk kan-
ser hastalarinda kullanilabilecegini desteklemektedir.
Hastada ishal etkeni kanitlanamamis olmasina ragmen
semptomatik tedavide oktreotidin etkinligi gosterilmistir.
Anahtar kelimeler: Akut lenfoblastik 16semi, ishal, oktreotid

Abstract: 0226 P-363
DOWN SENDROMLU BIRAKUT LENFOBLASTIK LOSEMI
OLGUSUNDA GELISEN MULTIPL INTRAKRANIYAL
APSE. Dilek Gurlek Gékcebay, Arzu Yazal Erdem, Ali
Fettah, Ozlem Arman Bilir, Ikbal Ok Bozkaya, Nese
Yarali, Bahattin Tung¢, Namik Yasar Ozbek. Ankara
Cocuk Sagligt ve Hastaliklart Hematoloji Onkoloji Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji Klinigi, Ankara

Giris: Tam pediatrik akut lenfoblastik 16semili (ALL)
hastalarin %3’int Down Sendromlu (DS) cocuklar olus-
turmaktadir. Bu hastalarda DS’nun 6gelerinden biri olan
immun bozukluklara, tedavi stiresince kemoterapinin yol
actigl myelosupresyonun eklenmesi morbidite ve morta-
liteyi artirmaktadir.

Olgu: Down Sendromu nedeniyle izlenen erkek hasta
17 yasinda pre-B ALL tanis1 alarak ALLIC BFM 2009 pro-
tokoltintin reindiiksiyon asamasinin 22.gtntnde febril
notropeni gelismesi nedeniyle intravenéz meropenem,
teikoplanin ve flukonazol baslandi. Abdominal ultra-
sonografi bulgulan tiflitis ile uyumluydu ancak alinan
kan kulttirlerinde tireme saptanmadi. Immtinglobulin-G
diizeyi 411 mg/dL olarak saptanan hastaya 0,5 gr/
kg’dan intravenéz immuinglobulin (IVIG) 10 gin ara ile 2
kez verildi. Hastanin takiplerinde atesinin israr ettigi ve
uykuya meyilli oldugu gozlendi. Beyin tomografisinde ¢cok
sayida hipodens alan saptanmasi Uzerine cekilen beyin
manyetik rezonans (MR) goéruntilemesinde; posterior
fossada ve periventrikiiler beyaz cevherde cok sayida,
en buytugu 22x16mm olan cevrelerinde belirgin 6dem
izlenen ve periferik kontrastlanmaya sahip, apse olarak
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yorumlanan lezyon tespit edildi. Beyin 6demi bulgulari
nedeniyle deksametazon baslandi; ttiberktiloz, toksoplaz-
ma ve galaktomannan negatif saptandi. Hastanin direncli
ateslerinin dtizelmesi Gizerine antibiyotikleri iki haftadan
sonra azaltilarak kesildi. Deksametazonun kesiminden
bir glin sonra atesin tekrarlamas: lizerine meropenem
ve siprofloksasin yeniden baslandi. Beyin MR kontro-
linde apse boyutlarinda anlamlh farklilik saptanmadigi,
6dem alanlarinda bir miktar ktictilme oldugu, sag lateral
ventrikil yakinindaki lezyonun ise ventriktile acildig
belirtildi (Sekil A-B). Go6z dibi muayenesi normal olan
hastaya lomber ponksiyon yapildi. Beyin omurilik sivisi
(BOS) hafif bulanik gortintiimde idi ve direk bakida bol
16kosit goruldi. BOS glukoz 34 mg/dL, protein 80 mg/
dL, sitosantrifijde silme lokosit gortildii; ancak kultur-
lerde tGreme saptanmadi. Hastanin tedavisine vankomi-
sin, vorikonazol ve kaspofungin eklendi, deksametazona
devam edildi. Antibiyotik tedavisi 6 haftaya tamamlanda,
deksametazon azaltilarak kesildi. Klinigi iyi olarak sey-
reden hastanin kontrol gértinttilemelerinde lezyonlarda
gerileme izlendi. Hasta halen son 4 aydir ALL idame teda-
visi alarak izlenmektedir.

Sonu¢: Down sendromlu hastalarda lenfopeni, B
htuicre defektlerine baghh suboptimal antikor cevabi, T
hticre proliferasyon bozukluklar: ve yetersiz kemotaksis
immun yetmezlik nedenleridir Metabolik ve nutrisyonel
eksiklikler, ozellikle cinko eksikligi immun yetmezlige
katkida bulunur. Sonucta DS’da agir solunum yolu
enfeksiyonlari ve bakteriyemiye yatkinlik olmasi nedeniy-
le noétropeni déneminde antibiyotik profilaksisi ve IVIG
gibi destek tedaviler ac¢isindan degerlendirilmelidirler.
Down sendromunda immun yetmezlige neden olan mole-
kuller mekanizmalarin daha ileri arastirilmasina ihtiyac
vardir. Patogenezin iyi anlasilmasi enfeksiyonlara yatkin-
l1g1 azaltabilir.

Anahtar kelimeler: ALL, Down sendromu, intrakranial apse

Sekil 1. A-B Kranial MR’da apsenin ventrikile acilmig goriintiisi

Abstract: 0448 P-364
YUKSEK LOKOSIT SAYILI COCUKLUK CAGI
LOSEMILERINDE TUMOR LisiS SENDROMU
KORUYUCU ONLEMLERININ ETKINLiGININ
DEGERLENDIRILMESi. Ezgi Paslhi Uysalol, Seda
Gunhar, Serap Karaman, Zeynep Karakas, Omer
Devecioglu. Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi,
Pediatrik Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, Istanbul

Amagc: Yuksek lokosit sayis: ile gelen cocukluk cagi
16semisinde, timor lizis sendromu (TLS) icin 6nleyici ted-
birlerin etkinligini degerlendirmektir.

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi
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Yontem: 2008-2013 yillar1 arasinda klinigimiz tara-
findan takipli O yas 18 yas arasi l6semili ¢cocuklar ince-
lendi. TLS icin risk grubu olarak kabul edilen beyaz ktire
sayis1t 50,000 ve 10.000 Uzeri olan, ALL ve AML vakalari
calismaya dahil edildi. Duistik ve orta riskli hastalara hid-
rasyon ve allopurinol, ytiksek riskli hastalara rasburikaz,
hidrasyon ile birlikte uygulandi.

Bulgular: 2008-2013 yillarn1 arasinda, 113 hasta (87
ALL ve 26 AML) takip edildi. Calisma kriterlerini karsi-
layan 30 olgu (23 ALL ve 7AML) calismaya dahil edildi.
23 ALL vakasmin 12’si TLS acisindan ytksek risk, 111
orta risk sinifinda kabul edildi. Tim AML'l olgular TLS
icin ylksek risk sinifina dahil edildi. U¢ AML ve 6 ALL
olmak Uzere toplam 9 hastada TLS gelisti. TLS gelisen 6
ALL hastasimnin 4t ytksek risk, digerleri orta risk profili
tagimaktaydi. U¢ AML hastasinin timuinde ytiksek TLS
risk profili vardi. Alti, yuksek riskli hastada (3 ALL ve 3
AML) 16koferez yapildi. iki ytiksek riskli ALL hastasinda
hemodiyaliz uygulandi. U¢ hasta TLS nedeniyle kaybedil-
di. Bunlarin hig¢birinde rasburikaz kullanilmamisti.

Sonu¢: Calismada TLS’lu hastalarda, hidrasyon,
allopurinol ve rasburikazin risk siniflandirmalar: ve algo-
ritmalara goére planlanmas: gerektigi sonucuna varildi.
Rasburikaz TLS icin etkili bir ilactir ve cogunlukla hemo-
diyalizi 6nleyebilir; hizli ve planlh tedavisi ile beklenmedik
o6lumleri engelleyebilir. Cok ytiksek riskli TLS’Iu hastalar
icin 6zel 6nlemler planlanmali ve uygulanmalidir.
Anahtar kelimeler: ALL, AML, timor lizis sendromu

Abstract: 0663 P-365
NADIR BIR BASLANGIC BULGUSU OLARAK: iZOLE
PRIMER TESTIKULER LENFOMA/LOSEMI. Mehmet
Akif Ozdemir', Mustafa Kiclkaydin?, Halya Akgin?,
Bilgen Isik!, Ozlem Gul Kirkas!. !Erciyes Universitesi
Typ Fakiiltesi, Cocuk Saglhigt ve Hastaliklart Anabilim
Dali, Kayseri, 2Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk
Cerrahisi Anabilim Dali, Kayseri, °Erciyes Universitesi Tip
Fakitiltest, Patoloji Anabilim Dali, Kayseri

Cocukluk cagi kanserleri arasinda en sik gortleni
Akut Lenfoblastik Losemi’dir. Klinik bulgular kemik
iligi infiltrasyonuna, lenfoid sistem tutulumuna veya
ekstrameduller sistem tutulumuna bagh olarak ortaya
cikabilmektedir. Klinige genellikle bir veya her iki testisde
agrisiz biytme olarak yansiyan testikuler tutulum akut
lenfoblastik lésemide en sik relaps bdlgesidir. Bunun
aksine primer tani sirasinda testis tutulumu oldukca
nadir gortlen bir durumdur. Yeni tani almis losemi
vakalarinda mikroskobik testikuler infitrasyon oram
%1,9-21 arasinda degismektedir. Kemik iligi infiltrasyo-
nu olmaksizin basvuru sirasinda izole testis tutulumu
yok denecek kadar azdir. Son dort aydir mevcut olan sag
testiste agrisiz buyume sikayeti ile basvuran 9 yasin-
daki hastanin fizik muayenesinde sag testisin digerine
gore iki kat bliytik olmasi disinda patolojik bulgu yoktu.
Ultrasonografik bulgulari ile 16semik infiltasyon dustunu-
len, kemik iligi aspirasyonu normal olan hastanin orsi-
ektomi materyalinin patolojisinde lenfoblastlar goértildi.
Literattirde kemik iligi normalken izole testis tutulumu
ile basvuran 3 yasinda bir olgu mevcuttur. Bu vakadan
baska bilateral makroorsidizm ile basvuran ancak kemik
iligi tutulumu da olan 14 yasinda bir ALL olgusu da
bildirilmistir.

Anahtar kelimeler: 16semi, lenfoma, testikuler tutulum
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Abstract: 0701 P-366
YUKSEK RiSK AKUT LENFOBLASTIK LOSEMILI
ADOLESAN BIiR OLGUDA YAYGIN INVAZiv
ASPERGILLOZIS. Funda Tekkesin!, Alp Ozgiin Bércek?,
Burcu Ceylan Cura Yayla®, Zuhre Kaya!, Hasan
Tezer®, Murat Ucar?, Ulker Kocak!, idil Yenicesu!, Ayse
Kalkanci®, Kemali Baykaner?, Turkiz Gursel'. 'Gazi
Universitesi Tip Faktiltesi, Pediatrik Hematoloji Bilim Dals,
Ankara, 2Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Nérosirtirji Bilim
Dali, Ankara, 3Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik
Enfeksiyon Bilim Dali, Ankara, ‘Gazi Universitesi Tip
Faktiltesi, Radyoloji Bilim Dali, Ankara, *Gazi Universitesi
Tw Fakiiltesi, Tibbi Mikrobiyoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Invaziv aspergilloz (iA), kék hiicre nakli uygu-
lanmis ve yuksek riskli 16semili hastalarda yeni antifun-
gal ilaclara ragmen halen yliksek morbitide ve mortalite
nedenidir. Aspergilloz cogunlukla sinlis ve akcigerlere
yerlesip sinopulmoner aspergillozise neden olmakla bir-
likte %20 olguda kan yoluyla diger organlara da yayilim
gostermektedir. Ozellikle santral sinir sistemi (SSS) yer-
lesimli olgularda %80-100 oraninda mortaliteye neden
olmaktadir. Yuksek risk akut lenfoblastik 16semili (ALL)
adodlesan olguyu sunmaktaki amacimiz SSS de iceren
vaygin [A’in klinik seyrine ve tedavi yanmitina dikkat
cekmektir.

Olgu: Yuksek risk ALL tanisi ile izlenen 16 yasinda
erkek hastada, ALL-BFM 95 protokolintn indutksi-
yon kemoterapisinin son fazinda yuksek ates, okst-
ruk ve burun akintisi gelisti.Nétropenik ates ve akut
faz reaktanlarinda yukseklik olmasi nedeniyle genis
spektrumlu antibiyotik tedavisi baslandi. Izleminde
hipotansiyonu gelisen hastanin periferik ve kateter
kan kulttrlerinde E. Coli iremeleri oldu. Duyarli anti-
biyotiklere ragmen atesinin uzamasi ve direncli olmasi
nedeniyle kateteri cekildi ve liposomal amfoterisin B
(LAMB) eklendi. Siddetli okstrtk yakinmasina ses
kisiklig1 da eklenen hastanin ytiksek rezoltisyonlu akci-
ger tomografisinde (YRAT) yaygin fungal enfeksiyon ile
uyumlu gértintm tespit edildi. Galaktomannan antijeni
pozitif saptanmasi tizerine LAMB kesilerek vorikonazol
tedaviye eklendi. Abdominal USG’nda da karacigerde
yaygin mantar ile uyumlu olabilecek abse gértintimle-
ri mevcuttu. Haltsinasyonlar: ortaya ¢ikan hastanin
kranial MRI''lnda sag temporoparietal bolgede 3x5 cm,
sag frontal boélgede ise 1.5x1.5 cm fungal enfeksiyon ile
uyumlu olabilecek lezyonlar gortildt. Beyin cerrahisi
tarafindan opere edilerek 5 cm’lik lezyon cikarildi. Abse
kultartiinde Aspergillus spp. tiremesi oldu. Vorikonazol
tedavisi altinda noétropenisi dizelen hastanin iki haf-
talik atessiz izleminin ardindan rezidiiel lezyonlar:
acisindan gortntilemeleri tekrarlandi; Kranial MRI'da
lezyon boyutunda artis izlenmezken, YRAT ve Abd
USG’daki diger lezyonlarda belirgin gerileme izlendi ve
kemoterapi protokoliintin kaldigi yerden baslanmasi
planlandi. Ancak tetkikleri yapilirken atesleri tekrar
yukselen hastanin siddetli basagrisi gelisti. Kranial
MRI tekrarlanan hastanin frontal bélgedeki 1.5 cm’lik
lezyonunda hizla biytme oldugu géruldu. Beyin cerra-
hisi tarafindan ikinci kez opere edilen hastanin teda-
visine LAMB de eklendi. Atesleri kontrol altina alinan
hastanin kemoterapisi tekrar baslandi.

Sonuc: Yaygin IA’in nadir yerlesim alanlarindan
biri olan SSS’de antifungal ilaclarin beyin dokusunda
yeterli konsantrasyona ulasamamasi nedeniyle diger
alanlardaki fungal lezyonlarin gerilemesi hastada erken
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donemde dtizelme lehine yorumlanmamalidir. Sunulan
olguda oldugu gibi SSS’deki reziduel fungal lezyonlarin
kemoterapi 6ncesi tamaminin cerrahi olarak cikartil-
mas1 ve kombine antifungal tedavinin uygulanmasi
bu hastalarda uzun doénem morbitide ve mortaliteyi
azaltacaktir

Anahtar kelimeler: adolesan, aspergillozis, 16semi

Transfiizyon Tibbi / Aferez / Hiicre islenmesi

Abstract: 0262 P-367
MEDIKAL TEDAVIYE DIRENCLI HIPERLiPiDEMIi
VE HIiPERLIPIDEMIYE BAGLI AKUT

KOMPLIKASYONLARIN VARLIGINDA UYGULANAN
LiPiT AFEREZININ LiPiT PROFiLi UZERINE ETKILERI.
Bayram Korkut!, Fahir Ozkalemkas?, Vildan
Ozkocaman?, Ridvan Ali?, Canan Ersoy® !Uludag
Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic hastaliklarni Anabilim Dal,
Bursa, 2Uludag Universitesi Tiyp Fakiiltesi, Hematoloji
Bilim Dali, Bursa, °Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi,
Endokrinoloji Bilim Dali, Bursa

Giris: Hiperlipidemi ateroskleroz gelisimine yol aca-
rak tim diinyada majér mortalite ve morbidite nedenle-
rinin basinda gelen kardiyovaskuler hastaliklarin pato-
genezinde 6nemli bir rol oynamaktadir. Bununla birlikte
pankreatit, néropati ve demans gibi ciddi komplikasyon-
lara da yol acabilmektedir.

Hiperlipidemi tedavisi yasam tarzi degisiklikleri, far-
makoterapi (statin ve/veya kombine ezetimib, niasin,
safra asit ekstreleri) ve buna ragmen hedef lipit duzey-
lerine ulasilamayan hastalarda lipit aferez tedavisini
icermektedir.

Amag: Calismamizda medikal tedaviye direncli hiper-
lipidemi ve hiperlipidemiye bagli akut komplikasyonlarin
varliginda uygulanan lipit aferezi tedavisinin lipit profili
lzerine olan olumlu etkilerini belirlemeyi amagcladik.

Materyal-Metod: Haziran 2010 ve Ocak 2014 (3 yil
8 ay) tarihleri arasinda Uludag Universitesi Tip Faktiltesi
Hematoloji Bilim Dali Aferez Unitesince 14 hastaya top-
lam 118 seans uygulanan lipit aferez tedavisinin sonug-
lar1 retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin aferez
islemi 6ncesi ve sonrasi lipit degerleri karsilastirildi.

Verilerin istatiksel analizi IBM SPSS Statistics 21
programi kullanilarak yapildi. Veriler medyan (maksi-
mum-minimum) olarak verildi. Istatistiksel anlamlilik
testi olarak Wilcoxon testi kullanildi. p (anlamlilik) degeri
<0.05 olarak kabul edildi.

Bulgular: Hastalarin 6‘1 (%42) erkek, 8% (%58)
kadindi. Yas ortalamasi 34.0+21.1 idi. Hastalarin 11’
(%78.6) medikal tedaviye direncli familyal hiperlipidemi,
30 (%21.4) hipertrigliseridemiye bagl akut pankreatit
vakasi idi. Uygulanan 118 seans aferez isleminin 49u
(%41.5) Liposorber D (DALI), 29'u (%24.5) Double filtras-
yon plazmaferez (DFFP - ASAHI) ve 401 (%33.9) Kaskad
Filtrasyon yontemi ile uygulandi.

Uygulanan aferez islemlerinin 50°i (%42.3) Trigliserid
degerlerinde, 68 (%57.7) ise LDL degerlerinde dusus
saglanmas1 amaci ile gerceklestirildi.

Hiperlipidemi tipine gére uygulanan aferez yéntemleri
ve sonugclar: Tablo 1 ve Tablo 2‘de 6zetlenmistir.

Sonuc: Medikal tedaviye direncli dislipidemi vakalar:
ve lipit degerlerinin hizla dtistrtlmesinin gerektigi komp-
likasyonlarin varliginda uygulanan lipit aferezi tedavisi
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lipit profili tizerine hizli ve olumlu bir etki gostermektedir
ve bu tur hastalarda uygulanabilecek etkin bir tedavi
yOntemi olarak gérunmektedir.

Anahtar kelimeler: Lipit aferezi, Hiperlipidemi

Tablo 1. Trigliserit Aferezi

Aferez Sonrasi .
Medyan Trigliserit  Istatistiksel

) Aferez Oncesi
Islem  Medyan Trigliserit

Uygulanan Yéntem  Sayisi  Degerleri (Mg/DI) Degerleri (Mg/Dl)  Anlamhilik

Kaskat Filtrasyon (CF) 40 3729,5 (Min. 1380 - 1390,5 (Min. 39 - P < 0.001
Max. 10502) Max. 4143)

Double Filtrasyon 10 4159,0 (Min. 506 - 999,0 (Min. 150 - P: 0.005

Plazmaferez (DFFP) Max. 9996,0) Max. 7384)

Tablo 2. LDL Aferezi

) Aferez Oncesi Aferez Sonras1
Islem Medyan LDL Degerleri Medyan LDL Degerleri Istatistiksel
Uygulanan Yéntem  Sayisi (Mg / DI) (Mg/DI) Anlamlilik

Double Filtrasyon 19
Plazmaferez (DFFP)

485,0 (Min. 254 - Max.  197,0 (Min. 86 - Max. P < 0.001

Liposorber D (Dali) 49 447,0 (Min. 325 - Max. 140, 0 (Min. 80 - Max. P < 0.001
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Abstract: 0110 P-368
TERAPOTIK PLAZMA DEGIiSIMi: TEK MERKEZ
DENEYIMIi. Nilay Sengil Samanci!, Mesut Ayer?,
Meltem Gursu®, Kubra Yel', Abdulkadir Ergen’!, Elif
Ece Dogan!, Serhat Karadag®, Egemen Cebeci®, Hikmet
Feyizoglu', Mehmet Toptas*, Rimeyza Kazancioglu®,
Savas Oztirk®. 'Haseki Egitim ve Arastrma Hastanesi, I¢
Hastaliklar Klinigi, Istanbul, 2Haseki Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Istanbul, Haseki Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Nefroloji Klinigi, Istanbul, *Haseki
Egitim ve Arastirma Hastanesi, Anestezi ve Reanimasyon
Klinigi, Istanbul, SBezmialem Vakif Universitesi Tip
Fakiiltesi, Nefroloji Klinigi, Istanbul

Giris: Terapotoik plazma degisimi (TPD) kullanim endi-
kasyonlari giderek genisleyen, plazmadan ytiksek molektil
agirlikli maddelerin uzaklastirilmasi temeline dayanan bir
tedavi yontemidir. Calismamizda farkli hasta gruplarina
son yedi yil boyunca uygulanmis olan TPD uygulamasi-
nin etkinligini ve klinik énemini irdelemeyi amacla

Materyal-Metod: 2007 ile 2013 tarihleri arasinda kli-
nigimizde membran seperasyon yéntemi ile TPD yapilmis
olan toplam 110 hasta incelendi. Hastalarin demografik
ozellikleri, altta yatan hastalik, biyokimyasal paramet-
reler, seanslarda kullanilan replasman sivisinin tipi ve
miktar1, gelisen komplikasyonlar, beraberinde verilen
immunsupresif tedavi, hemodiyaliz ihtiyaci ve TPD seans
sayist kaydedildi. Replasman sivisi olarak izotonik sivi
icerisinde %5 alblimin soliisyonu ve/veya taze donmus
plazma kullanild.

Bulgular: Toplam 110 hasta, [58 erkek (%52.7), 52
kadin (%47.3)] dahil edildi. Ortalama yas 47.3+17.6 yil
idi. Toplam TPD seans sayist 734 olup hasta basina
ortalama seans sayist 6.6%4.3 idi. Altta yatan hastalik
26 hastada (%23.6) bobrek nakli ile iligkili hastaliklar
(antikor aracili rejeksiyon veya FSGS ntiksti), 18 hastada
(%16.4) ANCA-iliskili vaskulit, 17 hastada (%15.5) hizli
ilerleyen glomerulonefrit, 11 hastada (%10) hemolitik
Uremik sendrom, 9 hastada (%8.2) trombotik trombosi-
topenik purpura, 6 hastada (%5.5) otoimmun hemolitik
anemi, 6 hastada (%5.5) FSGS, 4 hastada (%3.6) ise mul-
tipl myelom ve diger hastaliklardi. 67 hastada (%60.9)
parsiyel, 22 hastada (%20) tam remisyon saglanirken
14 hastada (%12.7) yanit alinamad: ve 7 hasta (%6.4)
6ldu. Baslica komplikasyonlar kramplar (%6.4), alerjik
reaksiyonlar (%4.5), hipotansiyon (%3.6), ates (%1.8),
bilinc kayb1 (%0.9), lokopeni (%0.9) ve kateter iligkili
hematomdu (%0.9).Hastalarin %80.9'unda komplikasyon
gelismedi

Sonug: Yedi yillik deneyimimize gére membran sepe-
rasyon yontemi ile yapilan TPD farkh hastalik gruplarin-
da etkin, nispeten ucuz ve yatak basinda yapilabilir bir
tedavi seklidir
Anahtar kelimeler: Hemodiyaliz, Membran seperasyon,
Terapotik Plazma Degisimi
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Tablo 1. Sonuglar

Tam n Ek Tedavi Sonuglar | Sonuglar | Sonuglar |Sonuglar i
Tedavisi
Parsiyel | Komplet | Remisyon | Gliim
Remisyon | Remisyon| Yok
Multiple 4 1Yok 1 2 [ 1 3 Yok 2 diyaliz yok
miyelom 2 Doxorubicine+ 1 1 kronik
Vincristine+ Hipotansiyon diyaliz
steroid 0 diyaliz
1 Dexamethasone+| sonlandiriidi
Bortezomib
Renal 126| 16 Yok 18 3 4 1 20 Yok 19 diyaliz
transplantasyon 4 Steroid+ 3 Allerjik yol
mycophenolate reaksiyonlar | 6 kronik
mofetil+ 1Kas diyaliz
Calcineurin kramplari 0 diyaliz
Inhibitors 1 Lokopeni  [sonlandinldi
2 Steroid+ 1
Cyclophosphamid Hipotansiyon
1 Rituximab
1 Steroid+
Calcineurin
Inhibitors
1 Steroid
1IVIG
RPGN 17| 3 Yok 12 1 4 0 14 Yok 6 diyaliz yok
9 Steroid+ 2 Kas 6 kronik
Cyclophosphamid kramplari diyaliz
2 Steroid 1 Allerjik 5 diyaliz
1Vertebral RT reaksiyonlar |sonlandirildi
1Steroid+
chloroquine+IVIG+
Cyclophosphamid
1 Steroid+IVIG
HUS 11 5yok 7 3 1 0 8Yok |3 diyalizyok
3 Steroid 1 Allerjik 4 kronik
2 Steroid+ reaksiyonlar diyaliz
Cyclophosphamid 1 Kateter 4 diyaliz
1 Steroid+IVIG bolgesinde |sonlandirildi
hematom
1 Ates
[TTP 9 6 Yok 1 5 0 3 6 Yok 9 diyaliz yok
1 Steroid+ 1 0 kronik
Vincristine Hipotansiyon diyaliz
2 Steroid 1 Ates 0 diyaliz
1Biling  |sonlandiridi
bulanikhig
Otoimmiin 6 3 Steroid 5 0 0 1 4 Yok 5 diyaliz yok
hemolitik 1Steroid+ 1Kas 0 kronik
lanemi Splenectomy kramplari diyaliz
1 Steroid+IVIG 1 1 diyaliz
1IVIG Hipotansiyon |sonlandirildi
IANCA- iliskili 18 1Yok n 4 2 1 16 Yok 9 diyaliz yok
vaskilitler 13 Steroid+ 2 Kas 3 kronik
Cyclophosphamid kramplari diyaliz
2 Steroid+IVIG 5 diyaliz
1 Steroid sonlandirildi
1Steroid+VIG+
Cyclophosphamid
ISLE 2 1 Steroid+ 1 0 1 0 2 Yok 1 diyaliz yok
Cyclophosphamid 1 kronik
1 Steroid+IVIG diyaliz
0 diyaliz
sonlandirildi
Hipertrigliseridemik| 1 1Yok 0 1 0 1 1Yok 1 diyaliz yok
pankreatit 0 kronik
diyaliz
0 diyaliz
sonlandirldi
IAkut karaciger 1 1Yok 0 1 0 0 1Yok 1 diyaliz yok
yetmezligi 0 kronik
diyaliz
0 diyaliz
sonlandiriidi
Paraneoplastic 2 2 Yok 0 1 1 0 2Yok 0 diyaliz yok
nérolojik sendrom 2 kronik
diyaliz
0 diyaliz
sonlandirildi
Guillain-Barre” 1 1IVIG 1 0 0 0 1Yok 1 diyaliz yok
[Sendromu 0 kronik
diyaliz
0 diyaliz
sonlandirildi
Devic's sendromu |2 1 Steroid 2 0 0 0 2Yok 2 diyaliz yok
1 Steroid+ 0 kronik
Cyclophosphamid diyaliz
0 diyaliz
sonlandirildi
Kronik inflamatuar |3 2 Steroid 3 0 0 0 2 Yok 3 diyaliz yok
demiyelizan 1 Steroid+IVIG 1 Kas 0 kronik
poliradikulopati kramplari diyaliz
0 diyaliz
sonlandirildi
Stiff-person 1 1IVIG 1 0 0 0 1Yok 1 diyaliz yok
lsendromu 0 kronik
diyaliz
0 diyaliz
sonlandirildi
FSGS 6 5 Yok 4 1 1 0 6 Yok 4 diyaliz yok
1 Steroid 1 kronik
diyaliz
1 diyaliz
sonlandirldi
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Abstract: 0665 P-369
MIKROANJIOPATIK HEMOLITIK ANEMi AYIRICI
TANISINDA ENDER BiR HASTALIK KONJENITAL
TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK PURPURA: OLGU
SUNUMU. Abdullah Karakus!, Mehmet Sinan Dal!,
Mehmet Onder Ekmen?, Erdal Bodakci?, Ferhat
Bacaksiz?, Orhan Ayyildiz!, Ekrem Mufttoglu'.
Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali,
Diyarbakir, 2Dicle Universitesi Tip Faktiltesi, Ic Hastaliklar
Anabilim Dali, Diyarbakir

Amacgc: Konjenital trombotik trombositopenik purpura
(TTP), son derece ender olarak goriilen, genellikle mik-
roanjiopatik hemolitik anemi (MAHA) ve trombositopeni
birlikteligi ile karsimiza cikan, tekrarli ataklarin izlen-
digi ve taze donmus plazma (TDP) inflizyonuna yanith
bir hastaliktir. Patofizyolojisinde von Willebrand Faktor
(VWF) parcalayict proteazin eksikligi rol oynar.TTP tani
kriterleri arasinda yer alan boébrek ve santral sinir siste-
mi tutulumunun her atakta gértilmemesi taniy1 daha da
guclestirmektedir. Amacimiz, bu c¢alismada tekrarlayan
norolojik semptomlar ile gelen hastadan MAHA ve trom-
bositopeni ayirici tanisinda kalitsal TTP’nin animsanmasi
gerekliligini vurgulamaktir.

Olgu: 27 yasinda erkek hasta 7 yildir énce bas agrisi,
kol ve ellerde uyusma sikayeti olan hasta 3 yil 6nce daha
Once yapabildigi isleri yapamama, sag tarafinda uyusma,
glic kayb1 konusamama sikayetleri nedeniyle noéroloji kli-
niginde tetkik edilmis.Hastaya aspirin ve heparin tedavisi
baslanmis klinik durumu diizelen hasta taburcu edilmis.
Ekim 2013 tarihinde sag tarafta uyusma ve konusmada
bozulma nedeniyle noéroloji klinigine yatirilan hasta-
nin kranial MRinda inkomplet enfarkt tespit edilmis.
Hastanin bakilan tam kan sayiminda beyaz klire sayisi
4.400 mm?® hemoglobin 10 gr/dl trombosit 37.000 mm?
LDH 774 U/L tespit edildi..Indirekt biluribin degerleri
1.4 mg/dl.Duzeltilmis retiktilosit indeksi %3.5 saptandi.

Trombositopeni,anemi ve LDH ytiksekligi olmasi nedeni
ile bakilan periferik yaymasinda her alanda yaklagik 15
adet fragmante eritrosit goértilmedi. Direkt Coombs testi
negatif aPTT,PT,INR ve fibronojen degerleri normal gortlda.
Hasta hematoloji servisine alindi1 MAHA trombosipeni olma-
st nedeni ile TTP dustntldt ve plazmaferez 40 ml/kg ile
baslanildi.Tedavi 6ncesi trombosit degeri 18000 mm? olan
hastanin gtinltik takiplerinde trombosit sayis1 71000 mm?,
113.000 mm?, 185.000 mm?, 300.000 mm? olarak izlenildi
trombosit ve LDH dtizeyi normal sinirlara geldikten sonra 3
glin daha plazmafereze devam edildi. Genel durumu dtize-
len hasta kontrole gelmek tizere taburcu edildi. Plazmaferez
den 2 hafta sonra bakilan trombosit sayis1 77000 mm?,
LDH 471 U/L ve periferik kan yaymasinda yaygin fragman-
te eritrosit olmasi nedeni ile ADAMS TS 13 aktivite,antijen
ve inhibitér dizeyleri génderilip tekrar plazmaferez yapildi.
Tekrardan kisa stirede (6gtin) cevap alinan hasta 1 ay icer-
sinde tekrar plazmaferez ihtiyaci oldu. Hastanin ADAMS TS
13 aktivite %5 altinda izlendi, ADAM TS 13 antijen 0 ADAM
TS 13 Inhibitér 3.43 olarak gériildii. Konjenital TTP olarak
kabul edilen hasta ayda da bir 4 Uinite taze donmus plazma
tedavisi ve 100 mg asetilsalisik asit tedavisi dlizenlendi.
Hastanin 9 aydir ayaktan takibi devam etmektedir.

Tartisma: Bu olguyu sunmamizdaki ama¢ norolojik
sikayetlere ile hastaneye basvuran hastalarda trombosit
duasukltginde TTP distnmek ve TTP ye yonelik tetkik
etmek ve plazmaferez tedavisine hizli yanit veren kisa stire-
de ntks eden hastalarda konjenital TTP yi dustinmektir.
Anahtar kelimeler: Kalitsal TTP, ADAM TS 13, TDP
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Abstract: 0527 P-370
HIPERLOKOSITOZLU HASTALARDA 2 YILLIK
TERAPOTIK LOKOFEREZ DENEYIMi. Metin Bagci,
Sinan Demircioglu, Mehmet Ali Karaselek, Kazim
Camli, Bugra Saglam, Ilkem Altun, Aynur Ugur Bilgin.
Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi,
Hematoloji Bilim Dali, Konya

Amac: Hiperlokostioz, 6zellikle akut 16semi hastala-
rinda asir1 blast artis1 (WBC>100.000/ml) ile karakterize
klinik bir tablodur. Akut 16semi hastalarinin %5-8.5’inde
tan1 sirasinda hiperlokositoz gértilmektedir. Lokostaz,
artmis blastik hiicreler ve buna bagl olarak azalmis doku
perflizyonu ile seyreden, progressif ve fatal seyirli bir
klinik tablodur. Akut l6semi hastalarinda, erken dénem
mortalitesinin %20-40 nedenini olusturur. Lokostaza
bagh en sik 6lim nedeni, intrakraniyal kanama ve solu-
num yetmezligidir. GUnumuizde, hiperlokositoza bagh
metabolik ve damar komplikasyonlarini azaltmak/ 6nle-
mek icin kullanilan en hizli ve etkin method lokoferezis
islemidir.

Yontemler: Bu calismaya, Necmettin Erbakan
Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Hematoloji Béliimii'nde,
2012-2014 yillar1 arasinda klinik ve laboratuar bulgular:
ile tanilar1 konulan 21 hasta degerlendirmeye alinmigtir.
Hastaliklara gore hastalarin dagilimi; Akut Myeloblastik
Losemi (AML): 15, Akut Lenfoblastik Lésemi (ALL): 1,
Kronik Myelositik Lésemi (KML): 3, Kronik Myelomositik
16semi (KMML): 1 ve Talasemi Major: 1. Hastalarin WBC
degerleri islem oOncesinde ve islem sonrasinda kayde-
dilmistir. Butlin l6koferez islemleri Haemonetics MCS+
9000 cihazi ile gerceklestirilmistir. Lokoferez islemi sira-
sinda hastalarin total kan volimu hesaplanmis ve her
hastada 2 defa islenmistir.

Sonuclar: Hastalarin 130 erkek (%62), 81 kadin
(%38) ve ortanca yas 54(19-92) olarak saptandi 21
hastaya toplam 64 lokoferez islemi uygulanip ve ortan-
ca lokoferez sayis1 3(1-10) olarak bulundu. Lokoferez
islemlerinden o6nce ortalama WBC degeri 253,5x10°/1
iken 1. Lokoferez isleminden sonra ise 229x10°/1 olarak
kaydedildi. 1. islem sonrasi 15 hastanin WBC degeri
ortalama %24 oraninda dusls gdsterdi. Islem 6éncesi
LDH ortalamas: 1691 iken islem sonrasi ortalamasi 1599
olarak belirlendi. Islem &ncesi ve sonrasi kreatin degerleri
arasinda anlaml fark bulunmadi. Islem éncesi trombosit
degeri ortalama 96 bin iken islem sonrasi ortalama 79
bine dustt. Lokoferez islemine devam edilen 12 hasta-
nin 2. iglem sonrast WBC degeri ortalama 181,55x10°/1
dusts yuzdesi ise ilk islem sonrasina goére %30 oldu. 3
hastada ise igslem sonrast WBC degeri ortalama %161k
artigla yukselmeye devam etmistir. 13 hasta (AML: 12,
KML: 1, T.major: 1) tedaviye ragmen ilk 1 ay icerisinde
kaybedildi. Tedaviye cevap veren 8 hastaya kemoterapi
baslanarak remisyon saglandi.

Tartisma: Hiperlokositoz mortalite ve morbiditesinin
yuksek olmasi nedeniyle acil klinik sendrom olarak kabul
edilir. Bu durumda altta yatan hastaliga bagh tedavinin
yani sira lokoferez islemi yapilmas: hayat kurtarici olabil-
mektedir. Bu calismada 21 hastadan 8’inde hicbir komp-
likasyon gortilmeden lokoferez ve kemoterapi tedavisi ile
sagkalim saglanmistir. Sonug olarak, terapotik lokoferez
islemi lokosit ytiksekligi ve buna bagl semptomlarla bas-
vuran hastalarda hizli ve etkin bir yontem olarak klinik-
lerde yaygin bir sekilde kullanilmaktadir.

Anahtar kelimeler: Hiperlokositoz, Lokostaz, Lokoferez

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi
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Abstract: 0664 P-371
ALLOJENIK TRANSPLANTASYON SONRASI GELISEN
TROMBOTIK MIKROANJIOPATI OLGUSUNDA

RITUKSIMAB KULLANIMI. Mehmet Sinan Dal!,
Abdullah Karakus!, Mehmet Onder Ekmen?, Ferhat
Bing6l?, Resit Yildirim?, Orhan Ayyildiz!, Ekrem
Muifttioglu'. 'Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji
Bilim Dali, Diyarbakir, 2Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Diyarbakir

Giris: Transplantiligskitrombotik mikroanjiyopati(TMA)
allojenik kok hticre naklinde kok hticre nakli i¢in hazir-
lik rejimi uygulanirken vasktler endotel, toksik ajanlar
tarafindan hasara ugrar. Kugtk arteriol ve kapillerde
mikrotrombuslar gelisir ve parsiyel obstriiksiyona yol
acar. Eritrositler, bu alanlardan gecerken mekanik trav-
maya, bunun sonucunda da hemolize ve fragmantas-
yona ugrarlar. Tim vlicut 1sinlamasi, yogun hazirlama
rejimleri ve CMV enfeksiyonlar: yaninda graft versus host
hastaliginin énlenmesi i¢in kullanilan siklosporin, FK506
gibi ilaglara baglida geligebilmektedir.

Olgu: Otuzsekiz yasinda erkek hasta Mart 2013 tari-
hinde halsizlik ve boyunda sislik sikayeti olmasi nedeni
ile yapilan tetkiklerde wbc: 2.600 mm?3, hb:7.8 gr/dl,
plt:87.000 mm? olmasi1 nedeni ile yapilan kemik iligi aspi-
rasyonun da %80 oraninda dar sitoplazmali, grantl ihtiva
etmeyen blastik hticre izlendi. Flow sitometrisinde T-ALL
tanisi konulan hastaya 8 siklus Hyper-CVAD kemotera-
pisi verildi. Tedavi sonras: tam remisyona giren hastaya
tam uyumlu kardesten allojenik kék hticre transplantas-
yonu yapidi. Transplantasyonun 78.glintinde sonra bas
agris1 ve konusmada yavaslama sikayeti olmasi nedeni
ile tetkik edildi. Hemograminda wbc: 7600 mm?, hb:6,5
gr/dl, plt:12.000 mm?, duzeltilmis retiktlosit indeksi
%5 biyokimsal tetkilerde ure:89, kreatinin:1.9 mg/dl,
indirekt bilurubin:2,6 mg/dl,LDH:785 U/L saptandi.
Koagtilasyon parametreleri Direkt coombs testi normal
tespit edildi. Periferik kan yaymasinda 1001tk bliytitme-
de her alanda 8-14 fragmante eritrosit ve cok sayida nor-
mablast goruldt. Kemik iligi aspirasyonunda blast orani
%5n altinda remisyonda ve sitogenetik olarak full kime-
rizim tespit edildi. CMV DNA negatif tespitedildi. Hastay1
posttransplant sonras: TMA tanisi ile 40 ml/ kg TDP ile
plazmaferez ve 1 mg/kg prednol tedavisilerine baslanildi.
Siklosporin tedavisi kesilip mikofenolat mofetil tedavisi
baslanildi. Tedavinin 2. haftasinda plazmaferezden yarar
gormeyen hastaya, plazmaferez tedavisi kesilerek rituksi-
mab 375 mg/m? den haftalik tedavisi baslanildi. Toplam
4 kez rituksimab tedavisi verildi.Rituksimab sonrasi
hemoglobin 8 gr/dl, trombosit: 110. 000 mm?, indirekt
bilurubin:0,6 mg/dl, LDH 210 U/L olan hastanin takibi
ayaktan devam etmektedir.

Tartisma: Transplantasyon sonrasi trombotik mik-
roanjiyopati %15’ kadar gortlebilmektedir.Transplant
iliskili TMA’nin tedavisi genel olarak destek tedavisidir.
Terapotik plazma degisiminin faydas: gosterilememistir.
Tedavinin ilk basamaginda, TMA gelisiminden sorumlu
olabilecegi duistntlen takrolimus,sirolimus ve siklos-
porin gibi kalsindrin inhibitérleri mimkuin ise kesilmeli
veya dozlari azaltilmalidir. Bazi ktictik olgu serilerinde
rituximab’a yanit alinabilecegi bildirilmistir.

Anahtar kelimeler: Allojenik nakil, trombotik mikroanjioati,
rituksimab

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

Abstract: 0216 p-372
TALASEMiI OLGULARINDA HASTA BASI LOKOSIT
FiLTRESI KAYNAKLI ETiLEN OKSITE BAGLI ALERJIK
TiP 1 HIPERSENSITIVITE REAKSIiYONU. Elif Gtiler
Kazanci!, Emine Yilmaz Mert!, Murat Tutanc?.
1Dérteelik Cocuk Hastaliklart Hastanesi, Cocuk Hematoloji
Klinigi, Bursa, 2Dértegelik Cocuk Hastaliklarnt Hastanesi,
Cocuk Klinigi, Bursa

Giris: Eritrosit stispansiyonu transflizyonunda 16ko-
sit filtrelerinin kullanilmasi 16kosit immunizasyonunu,
CMV gecis riskini ve non hemolitik ates reaksiyonlarini
azaltmaktadir. Lokosit filtrelerin sterilizasyonu Etilen
oksit (ETO) veya Gamma i1sinlama ile yapilmaktadir.
Ozellikle ETO’ya duyarlanmis kronik bébrek hastalarinda
hemodializ sirasinda ciddi alerjik reaksiyonlarin bildiril-
mistir.Sterilizasyon isleminden sonra malzeme Uzerinde
kalan ETO partiktllerin insan serum albtimini ile kon-
juge olup hapten gibi gérev yapmaktadir. Bu ¢alismada
Hematoloji klinigimizde etilen oksit ile sterilize edilmis
16kosit filtrelerin kullanimina bagh gelisen allerjik reaksi-
yonlar1 degerlendirdik.

Gerec-Yontem: Dortcelik cocuk hastanesi Hematoloji
kliniginde 16 nisan-29 mayis 2014 tarihleri arasin-
da gelisen alerjik reaksiyonlar1 retrospektif olarak
degerlendirilmistir.

Bulgular: Bu tarihler arasinda toplam 79 hastaya 154
Unite ERT verilmis. 11 hastada ilk dakikalarda komp-
likasyon gozlenmistir: Urtiker,tasikardi,siyanoz, nefes
darligi,yaygin agri. Transfiizyon durdurulup ilk mtidaha-
leler yapild: (iv antihistaminik,ivmethylprednisolone,inha
le salbutamol,maske ile oksijen).Hastalarda gerekli kont-
roller yapilarak akut intravasktiler hemoliz, bakteriyel
bulasma ve siv1 yiklenmesi dislandi. Hastanemizde RAST
ETO veya deri testi yapilamadig icin biyolojik olarak
alerji tayin edilemedi. Klinigimizde Gamma 1sinlama yon-
temiyle sterilize edilmis 16kosit filtre kullanimina gegcildi
ve son 2 ayda alerjik reaksiyon gdzlenmedi.

Sonug: Reaksiyonlarin yeni temin edilen 16kosit filtre-
lerinin kullanimiyla es zamanli baslamasi ve literatiirde
etilen oksit sterilizasyonu ile bildirilmis cok sayida alerjik
reaksiyon oldugu icin etilen oksit alerjisi distnuldu.
Anahtar kelimeler: etilen oksit, anaflaksi, 16kosit filtresi

Abstract; 0543 P-373
ORAKHUCRE ANEMIiLi OLGUDA ALLOIMMUNIZASYON.
Cem Kis, Emel Gurkan. Cukurova Universitesi Tip
Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Adana

Orak Huicreli Anemili Olguda Alloimmuinizasyon

Amagc: Orak hucre anemili hastalarda sik eritrosit
transflizyonuna bagh alloimmuinizasyon gelisebilmekte-
dir. Orak hticreli anemiler’de alloimmuinizasyon sikligi
%T7-47 arasinda degismektedir (1). Bu vaka takdiminde
sik transflizyona bagh alloimmuinizasyon gelisen ve teda-
vi edilen bir olgu sunuyoruz.

Olgu: Orak hiicre anemili 19 yasinda kadin hasta
halsizlik, nefes darligi ve carpinti sikayetleri nedeniyle
klinigimize yatirildi. Hastanin sik eritrosit transflizyon
oyktust bulunmaktadir. Fizik muayenede ates 37.1°C,
solunum sayisi: 22/dk, kalp tepe atimi: 120/dk, tansiyon
arteriyal 80/40mmHg idi. Cilt ve konjektivalar soluk idi.
Laboratuvar incelemesinde, hemoglobin 2 gr/dl, l6kosit
sayist 20,1uL, trrombosit sayisi 365uL, total bilirubin 7,4
mg/dl, direkt bilirubin 1,3mg/dl, laktat dehidrogenaz
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1128 U/L idi. Periferik yaymasinda fragmente ve orak-
lasmis eritrositler mevcut idi. Hastanin kan gubu tanim-
lanamamasi Uzerine O Rh negatif eritrosit stispansiyonu
hazirlatildi. Hazirlanan eritrosit stispansiyonlarinin tama-
mi cross uygunsuz olmasi lizerine yapilan antikor tarama
ve tiplendirmesinde Anti-c Rh subgrup antikorlar tespit
edildi. Antikor titresi 1/256 idi. Hastaya 1gr metilpredni-
zolon tedavisi baglandi. Plazmaferez esiliginde O Rh negatif
eritrosit stispansiyonu verildi. Hastaya 4 defa plazmaferez
yapildi. Toplam 9 Unite eritrosit stUspansiyonu verildi.
Antikor titresi 1/32’ye geriledi. Hastanin takiplerinde
metilprednizolon dozu 64 mg dusurilerek taburcu edildi.
Hastanin taburcu olduktan 3 hafta sonrasi kontrollerinde
hemotokrit degerininin %19 olmasi tizerine 1 mg/kg’dan
siklofosfamid basglandi. Aneminin semptomatik olmasi
nedeniyle hastaya takiplerinde son 3 ay icine 7 Uinite cross
uygunsuz eritrosit stispansiyonu replase edildi. Hastanin
son 3 ay igerisinde antikor titreleri 1/512’ye kadar yuk-
seldi. Bu nedenle 4 defa plazmaferez yapildi. Plazmaferez
sonrasit Ol¢tilen antikor titresi 1/128 idi. Hasta siklofos-
famid kullanimina devam etmektedir. Sonuc¢ olarak orak
huicre anemilerinde eritrosit transflizyonu tedavi amac ile
kullanilmaktadir. Sik transflizyona bagl alloimmunizas-
yon gelisebilecegi unutulmamalalidir. Bu nedenle verilecek
eritrosit stispansiyonunda minér subgrup analizi yapilma-
11 ve uyumlu olmalidir (2).

Anahtar kelimeler: Alloimmunizasyon, Plazmaferez, Orak
Huicreli Anemi

Trombosit Bozukluklari / Tromboz ve Antitrombotik
Tedavi

Abstract: 0198 P-374
MAKROTROMBOSITOPENI VE STOMATOSITOZLA
KARAKTERIZENADIRBIRHASTALIK: FITOSTEROLEMI.
Zuhre Kaya', Dau Ming Niu?, Asli Yorulmaz?, Aziz Tekin?,
Turkiz Gursel'. !Pediatrik Hematoloji, Gazi Universitesi
T Fakliltesi, Ankara,, “Department of Pediatrics, Taipei
Veterans General Hospital, Genetic Consulting Center,
Taipei, Taiwan, *Gida Miihendisligi boliimii, Mtihendislik
Fakiiltesi, Adnan Menderes Universitesi, Aydin, Tiirkiye,
‘Gida Miihendisligi béliimti, Miihendislik Fakliltesi, Ankara
Universitesi, Ankara, Tiirkiye

Giris: Fitosterolemi, viicuttan sterol atilimini dtzen-
leyen ABCG-5 (adenozin trifosfat baglayici kaset G-5
ailesi) ve ABCG-8 genlerindeki mutasyonlar sonucu kan
sterol diizeyinin yaklasik 30-100 kat artmasi ve doku-
larda sterol birikmesi ile karakterize, otozomal resesif
gecisli nadir bir hastaliktir. Fitosterolemi, tipik olarak
tendon ksantomalar1 ve prematur ateroskleroz ile kendi-
ni gostermekte, bazi olgularda makrotrombositopeni ve
stomatositik hemolitik anemi goértilmektedir. Hematolojik
bulgular, nadir olarak hastaligin ilk veya tek bulgusu ola-
bilmektedir. Bugtine kadar 100 dolayinda fitosterolemi
olgusu bildirilmistir. TUrkiye’den yayinlanan ilk fitostero-
lemi olgusunu sunarak, hastaligin erken tanisina olanak
saglayan hematolojik bulgularina dikkat ¢cekmek istedik.

Olgu: Dokuz yasinda erkek cocuk, 6 yasindan beri
Colyak hastaligr tanisi ile izlendigi klinikte dalak btytk-
laglt ve trombositopeni saptanmasi tizerine hematolojiye
danisilmisti. Fizik incelemede gelisme geriligi ve sol kosta
kenarint 3 cm gecen hepatosplenomegali disinda pato-
lojik bulgu saptanmadi. Kan sayiminda Hb: 8.7 gr/dl,
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retikiilosit: %4.2, platelet: 23 x103 /ulidi. Periferik yayma-
da anizositoz, stomatositoz ve makrotrombositler izlendi.
Osmotik frajilite, otohemoliz, Coombs testi, hemoglo-
bin elektroforezi ve G6PD duzeyi normaldi. Trombosit
aggregasyonu, PFA-100 testi, kemik iligi aspirasyonu,
karaciger biyopsisi ve abdominal doppler USG’de patolo-
jik bulgu saptanmadi. Glutensiz diyet disinda herhangi
bir ila¢ kullanmayan hastanin kontrollerinde trombosit
degerinin azalmasi, retiktilosit degerinin artmasi, peri-
ferik yaymada stomatositlerin ve makrotrombositlerin
belirginlesmesi tizerine incelenen kan sterol dlizeyleri cok
yuksek bulundu. Genetik incelemeler, hastanin ABCGS
geninde yeni bir mutasyon (IVS10-1 G>T) i¢in homozi-
got, anne ve babasinin heterozigot oldugunu gosterdi.
Sterolden fakir diyet ve lipid dustrtct ezetimibe tedavisi
baslandiktan sonra hematolojik bulgular giderek dtizeldi,
dalak ktictuldti; boy ve viicut agirhigi hizla artti ve tedavi-
nin 18. ayinda tim klinik bulgular kayboldu. Aile ince-
lemesinde 13 akrabasinin 4 unun ust ekstremitelerinde
dev tendon ksantomlari saptandi.

Yorum: Fitosterolemide hematolojik anormallikler ilk
kez 2005 yilinda Rees ve ark. tarafindan tanmimlanmistir.
Bu arastirmada Avustralya’daki Akdeniz’li gécmenlerde
sik goriilen makrotrombositopeninin (Mediterranean mak-
rotrombositopeni) bitkisel yaglardan (zeytinyagi) zengin
diyetle beslenmenin sonucu olarak gelistigi ve fitosterole-
miye ikincil oldugu anlasilmistir. Makrotrombositopeni ve
stomatositik hemolitik anemi varligi nedeni ile fitosterole-
mi olgulan ilk kez hematologlar tarafindan degerlendiril-
mektedir. Sonuc olarak; fitosterolemi bulgularinin farkin-
daligi, hastalara erken tani konulup tedavi baslanmasina,
risk altindaki aile bireylerinin belirlenmesine ve 6zellikle
ani erken 6lume yol acan prematiir ateroskleroz gelisimi-
nin 6nlenmesine olanak saglayacaktir.

Anahtar kelimeler: Fitosterolemi, ABCGS geni, Turk olgu

Abstract: 0494 P-375
COCUKLARDAKARDIYAKKATETERIZASYON SONRASI
GELISEN TROMBOTIK KOMPLIKASYONLARIN

SIKLIGININ, RISK FAKTORLERININ VE PROGNOZUNUN
BELIRLENMESIi. Erdal Pazar!, Elif ince?, Tayfun
Ucar®, Can Ates*, Mehmet Ertem? Ercan Tutar?,
Talia ileri?, Semra Atalay®, Zamrat Uysal®. !Ankara
tiniversitesi Tip Fakliltesi, Cocuk Saglig: ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Ankara, 2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi,
Pediatrik Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali, Ankara, *Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dals,
Ankara, *Ankara tiniversitesi Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik
Anabilim Dali, Ankara

Kardiyak kateterizasyon (KK), konjenital ya da edinsel
kalp hastaligi olan olgularda tam ve tedavide 6nemli bir
yontemdir ve islem sonrasi tromboz baslica komplikasyon-
lardandir. Klinigimizde kardiyak kateterizasyon sonrasinda
trombotik komplikasyonlarin gelisme sikhigini belirlemek,
tromboz gelisen hastalarda risk faktorlerini saptamak,
tromboz gelisen hastalarda antitrombotik ve trombolitik
tedavi basarisini belirlemek amaciyla 2006-2012 yillar1 ara-
sinda AUTF Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali tarafindan KK
yapilan hastalar retrospektif olarak degerlendirildi. Nabiz
farki gelisen ve Doppler ultrason ile tromboz tespit edilen
hastalar grup karsilastirmalari ve cok degiskenli regresyon
analizi yontemi ile risk faktorleri acisindan degerlendirildi.
Toplam 692 hastaya yapilmis olan 778 KK islemi incelen-
di. Islem sonrasi komplikasyon bilgisine ulasilan 761 KK
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isleminde nabiz farki saptanma orami %11,7 (89/761),
tromboz saptanma oram %3,7 (28/761) idi. Hastalarin
ortanca yasi 2,84 yil (0-20 yil), vicut agirhg (VA) 13 kg
(2-81 kg) idi. Hastalarin 523™ine (%68,7) tamsal, 237’sine
(%31,1) girisimsel islem yapilmisti. Nabiz fark: gelisen has-
talarda ortalama VA, yas ve vicut ylizey alani (VYA) nabiz
fark: gelismeyen gruba gore istatistiksel olarak anlaml ola-
rak kuiguktt (p=0,00). Yas <=2, VA <=10 kg, VYA <=0,5 m?,
yenidogan ve ¢oklu kardiyak defekti olan hastalarda nabiz
farki saptanma orani anlaml olarak daha ytiksek saptandi.
Cok degiskenli regresyon analizinde sadece VA <=10 kg
olanlarda nabiz fark: gelisme riskinin 5,53 kat fazla oldugu
goruldu. Tromboz gelisen hastalarda ise ortalama VA, yas ve
vicut ylzey alan (VYA) gelismeyen gruba gore istatistiksel
olarak anlaml sekilde ktictiktii. Yas <=2, VA <=10 kg, VYA
<=0,5 m? olan hastalarda tromboz gelisme orani anlaml ola-
rak daha ytiksek oldugu gortldi. Cok degiskenli regresyon
analizinde sadece VA <=10 kg olanlarda nabiz fark: gelisme
riskinin 4,37 kat fazla oldugu gortildt. Tromboz gelismis
olan hastalarda faktér V Leiden (FVL) mutasyonu tastyicilig
%29,1 (7/24) olarak saglikli Turk cocuklarina gore daha
yuksektir (%7,9). Ayrica MTHFR gen mutasyonu homozigot
%12,5 (3/24), heterozigot %25 (6/24) hasta bulunmustur.
Trombolitik tedavi uygulanan 10 hastanin 3*inde (%30)
tam, 4Gnde (%40) kismi tromboliz saglanmis, 3 hastada
(%30) ise tromboliz basarili olmamistir. Uzun streli izlemde
tromboz gelisen hastalarin %71,4intin (15/21) tamamen
normale doéndugl, %23,8'inde (5/21) femoral arterinde
tedavi gerektirmeyen sekel kaldigi, %4,7’sine (1/21) iliofe-
moral by-pass operasyonu yapildig belirlendi. Hem nabiz
farki hem de tromboz gelisimi icin VA <=10 kg olan hastalar
dnemli risk altindadir. Ozellikle bu yas grubunda hastala-
rin erken doénemde tromboz acisindan degerlendirilmesi ve
tromboz tespit edilmesi durumunda da endikasyonuna gore
trombolitik tedavinin erken baslanmasi uygun olacaktir.
Anahtar kelimeler: tromboz, kateterizasyon, pediatri

Abstract: 0659 P-376
ERISKINLERDE PORTAL VENOZ SISTEM
TROMBOZU’NUN VE BUDD-CHiARi SENDROMU’NUN
SEBEPLERI. Anil Tombak!, Gizem Isglizar!, Enver
Ucbilek?, Serkan Yaras? Aydan Akdeniz!, Mehmet
Ali Ucar!, Emel Gurkan®, Eytp Naci Tiftik!. ‘Mersin
Universitesi Tip Fabkiiltesi Hastanesi, Ic Hastaliklari,
Hematoloji Bilim Dali, Mersin, ?Mersin Universitesi Tip
Fakiiltesi Hastanesi, I¢ Hastaliklari, Gastroenteroloji
Bilim Dali, Mersin, *Cukurova Universitesi Tiyp Fakiiltesi
Hastanesi, I¢c Hastaliklari, Hematoloji Bilim Dali, Adana

Amagc: Bu calismada, splenik ve stiperior mezenterik
venin birleserek portal ven olarak devam etmesiyle olu-
san portal venoz sistemde (PVS) tromboz ve Budd-Chiari
sendromu gelisen erigkin hastalarda etiyolojik sebeplerin
arastirilmasi amaclanmistir.

Gerec-Yontem: Calismaya 2 merkezden hastalar dahil
edildi. Vakalarin demografik verileri, eslik eden hasta-
liklari, cerrahi mudahale oykuleri, kullandiklar: ilaclar
sorgulandi. Ayrica konjenital trombofili sebepleri (faktor V
Leiden, PG20210A mutasyonlari, antitrombin III, protein
C, protein S duizeyleri), JAK-2 mutasyonu, homosistein,
faktér VIII, fibrinojen duizeyleri arastirildi. Protein C ve
S, antitrombin III dtizeyleri, sirozlu ve warfarin kullanan
hastalarda degerlendirmeye alinmada.

Bulgular: Calismaya 73 hasta (40 kadin, 33 erkek)
dahil edildi. Ortalama yas 46 idi (yas arahig: 18-82). 15
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hastada Budd-Chiari sendromu, 58 hastada PVS trom-
bozu vardi. 49 vakada tromboza yatkinlik olusturan bir
hastalik vard: (Tablo 1). 29 hastada abdominal cerrahi
sonrasi tromboz gelistigi saptand: (toplam 32 cerrahi isle-
min %31,3"inde mide-barsak cerrahisi, %18,8’inde kole-
sistektomi, %18,8’inde splenektomi, %15,5’inde jinekolojik,
%9,4"inde vaskuler, %3,1’inde renal, %3,1’inde hepatik
cerrahi). PVS trombozu gelisen 6 hasta, tromboza yatkinlik
olusturan bir ila¢ kullanmisti (4 oral kontraseptif, 1 eta-
nercept, 1 roaccutane). PVS trombozu gelisen 2 hasta gebe
idi, ancak bu vakalarin birinde protein C eksikligi varda,
digerinde ise cerrahi mutidahale sonrasi tromboz gelismisti.
Vakalarin %31,5inin (n=23) etiyolojisinde >=1 konjenital
trombofili sebebi oldugu bulundu (Tablo 2). Konjenital
trombofili sebepleri Budd-Chiari sendromunda %46,7,
PVS trombozlarinda %27,6 oraninda saptand: (p=0,166).
11 hastada yuksek faktér VIII diizeyi, 6 hastada yltksek
fibrinojen diizeyi saptandi. 25 vakada (%34,2) hiperhomo-
sisteinemi tespit edildi. 5 vakada (%6,8) JAK-2 mutasyonu
heterozigot (+) idi (3 Budd-Chiari sendromu, 2 PVS trom-
bozu) ve bunlarin 3’inde herhangi bir miyeloproliferatif
hastalik yoktu (2’sinde polisitemia vera); 2’sinde abdominal
cerrahi uygulanmisti, 1 vakada ise JAK-2 (+)liginin PVS
trombozunun tek etiyolojik faktérti oldugu goértilda (Tablo
3). Hicbir vakada omfalit, umblikal sepsis 6yktisti yoktu. 6
vakada sebep bulunamadi. PVS’de trombozu olan vakalarin
%59,6’sinda (n:34) kavernoz déntistim vardi ve bu vakala-
rin da %?26,5’inde bir konjenital trombofili sebebi saptanda.

Tablo 1. Portal vendz sistem trombozu ve Budd-Chiari sendromunun etiyolojisinde yer alan
hastaliklar.

Portal vendz sistem Budd-Chiari
trombozu sendromu

Altta yatan hastalik (n=49)

Siroz (31) 31

Romatolojik (6)

Skleroderma (2) 2

Behget hastalgi (1) 1
Ankilozan spondilit (1) 1

Ailevi akdeniz atesi (1) 1

Romatoid artrit (1) 1
Miyeloproliferatif (4)

Polisitemia vera (2) 1 1
Primer miyelofibrozis (1) 1

Esansiyel trombositemi (1) 1

Malignite (4)

Hepatoma (1)

Kolanjiyoseliller karsinom (1)

Kolon adenokarsinomu (1)

Multiple myeloma (1)

Paroksismal nokturnal hemoglobiniiri (2)
Crohn hastaligi (1) 1
Nefrotik sendrom (1) 1

Tablo 2. Portal venoz sistem trombozu ve Budd-Chiari sendromunun etiyolojisinde yer alan
konjenital sebepler.

Budd-Chiari
sendromu

Portal vendz sistem
trombozu

Faktor V Leiden mutasyonu (n=8)
Heterozigot (+) (n=8) 7 1
Protrombin G20210A mutasyonu (n=7)
Heterozigot (+) (n=7)

Protein C eksikligi (n=10)

Protein S eksikligi (n=9)

Antitrombin Il eksikligi (n=6)

w o o o
W w BN
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Tablo 3. Portal vendz sistem trombozu ve Budd-Chiari sendromunun etiyolojisinde yer alan
diger akkiz sebepler.

Budd-Chiari
sendromu

Portal vendz sistem
trombozu

Cerrahi islem sonrasi (1=32)
Mide-barsak cerrahisi (10)
Kolesistektomi (6)
Splenektomi (6)

Jinekolojik cerrahi islem (5)
Vaskller cerrahi iglem (3)
Renal cerrahi islem (1)
Hepatik cerrahi (1) 1
ilag (n=6)

Oral kontraseptif (4)

- W w o &~

Roaccutane (1)

Gebelik (n=2)

JAK-2 mutasyonu heterozigot (+) (n=5)

Homosisteinemi (n=25) 20
Faktor VIl yiksekligi (n=11) 8
Fibrinojen yiiksekligi (n=6) 4

4
1
Etanercept (1) 1
2
2

N oW o w

Sonugclar: Bu calismada, PVS trombozunun ve Budd-
Chiari sendromunun altta yatan konjenital-akkiz sebepleri
ortaya konulmustur. Buna gore; altta yatan tromboza yat-
kinlik yaratan bir hastalik olmasi (en sik siroz) ve cerrahi
islem (en sik mide-barsak cerrahisi) en sik gértilen sebep-
lerdir. Konjenital trombofili sebepleri de ozellikle diger
etiyolojik faktorlerle birlikte (altta yatan hastalik, cerrahi,
ilag, gebelik) tromboz riskini arttirmaktadir. Riskli hasta-
larda cerrahi oncesi tedbir alinmalidir. Tek basina JAK-2
(+)1ligi de tromboz i¢in risk faktéradur.

Anahtar kelimeler: Portal venoz sistem, Budd-Chiari sendromu,
tromboz

Abstract: 0620 p-377
TIiROID HORMON DiSFONKSIYONU OLAN
HASTALARDA TROMBOSIT AGREGASYON

BOZUKLUGUNUN IN VITRO OLARAK ASPi/ADP
TESTLERIi ILE DEGERLENDIRILMESi. Burcu Celik!,
Ebru Koca?, Cuneyd Anil®, Nilufer Bayraktar?,
Aysun Halacoglu?, Deniz Arica?, Ayse Canan Yazici®,
Sema Karakus?. Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Ankara, 2Baskent Universitesi
Ty Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Ankara, *Baskent
Universitesi Tip Fakiiltesi, Endokrinoloji Bilim Dals,
Ankara, *Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyokimya
Anabilim Dali, Ankara, SBaskent Universitesi Tip Fakiiltesi,
Biyoistatistik Anabilim Dali, Ankara

Hemostaz ve tiroid hormonlar1 arasindaki iliski uzun
yiullardir bilinmekle beraber, mekanizmalar halen tam
olarak acikliga kavusturulabilmis degildir. Bu ¢alismada
tiroid hormon bozuklugunun trombosit agregasyonu tize-
rindeki etkisinin in vitro olarak arasidonik asit ve adeno-
zin di fosfat indtikli1 agregasyon (ASPI ve ADP) testleri ile
arastirilmasi hedeflenmistir.

Calismaya 2014 yiinda Baskent Universitesi Tip
Faktltesi Hastanesi Endokrinoloji polikliniginde hipoti-
roidi ve hipertiroidi tanisi alan, medikal tedavi almayan
37 hasta ve 37 saglikli kontrol dahil edildi. Yetmis dort
hastadan tiroid fonksiyon testleri, tam kan sayimlar ile
ASPI ve ADP testleri calisildi.

324

Gruplar arasinda ortalamalar yéntinden farkin énem-
liligi Student’s t testiyle medyan degerler yontinden far-
kin o6nemliligi ise Mann Whitney U testiyle incelendi.
Kategorik degiskenler Pearson’un Ki-Kare veya Fisher’in
kesin sonuclu testleriyle degerlendirildi. Strekli ve kesikli
sayisal degiskenler arasinda istatistiksel olarak anlamlh
iliskinin olup olmadig Spearman’n korelasyon testi kul-
lanilarak arastirildi. Kontrol grubunda medyan yas 32,9
(19-69) ve hasta grubunda medyan yas 47,3 (30-76) idi
(p<0,001). Hasta grubunda 22 hipertiroidi, 15 hipotiroidi
tanisi olan hasta vardi. Kontrol ve hasta gruplar arasinda
ortalama ASPI ve ADP diizeyleri istatistiksel olarak ben-
zer bulundu (p=0,053 ve p=0,546). Kirk yas alt1 olgular
icerisinde kontrol grubuna goére hasta grubunun orta-
lama ASPI ve ADP diizeyleri istatistiksel anlaml olarak
daha dusukta (p=0,022 ve p=0,047). Kirk yas ve Uzeri
olgular icerisinde kontrol ve hasta gruplar arasinda orta-
lama ASPI ve ADP duzeyleri istatistiksel olarak benzerdi
(p=0,653 ve p=0,226). Hipertiroidi ve hipotiroidi tanisi olan
hasta gruplar arasinda ortalama ASPI ve ADP dtzeyleri
istatistiksel olarak benzerdi (p=0,490 ve p=0,803). Coklu
degiskenli lojistik regresyon analizinde ASPI’deki degisimi
en fazla yasin etkiledigi, yas ilerledikce ASPI diizeylerinin
azaldigr goraldta [B=-5,065; (%95 Guven Aralig: -9,165
- -0,966) ve p=0,016] ve trombosit diizeyi arttikca ASPI
dtzeylerinin de arttigi goértldt [B=0,0008; (%95 Guliven
Araligi: 0,0001 - 0,002) ve p=0,029]. ADP’deki degisimi
ise sadece trombositin etkiledigi, trombosit sayis1 arttik-
ca ADP duzeylerinin de arttign goralda [B=0,0007; (%95
Guven Araligi: 0,0001 — 0,0013) ve p=0,024].

Sonug¢ olarak tiroid fonksiyon bozukluguna sahip
olmanin, hentiz trombosit sayisinda degisme yapmamis
ise trombosit agregasyonunu in vitro ASPI ve ADP indtik-
14 olarak tek basina etkilemedigi gorildti. Arasidonik
asit ile induklt agregasyonu etkileyen ana etkenlerin yas
ve trombosit sayist oldugu gortltiirken, adenozin difosfat
ile indtklenmis agregasyonda ana etkenin trombosit
sayisi oldugu goruldi. Bizim calismamizda tiroid fonk-
siyon bozuklugunun arasidonik asit ve adenozin difosfat
induklt agregasyonu etkilemedigi gortildi. Bu konuda
daha fazla calismaya ihtiyac vardir.

Anahtar kelimeler: Trombosit agregasyonu, Tiroid hormon
disfonksiyonu

Abstract: 0119 P-378
TIP 1 GLANZMANN TROMBASTENILI VAKALARIN
LENFOSIT ALT GRUPLARININ AKIM SITOMETRI ILE
INCELENMESIi. Berkay Saraymen!, Mustafa Yavuz
Koker?, Bulent Eser?, Canan Albayrak?, Nazan
Sarper®, Sabahattin Muhtaroglu®. !Erciyes Universitesi
Tip Fakiiltesi, Biyokimya Anabilim Dali, Kayseri; Erciyes
Universitesi Tip Fakiiltesi, Immiinoloji Anabilim Dali,
Kayseri, 2Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Immiinoloji
Anabilim Dali, Kayseri, *Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi,
Hematoloji Anabilim Dali, Kayseri, *Ondokuz Mayis
Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji Anabilim
Dali, Samsun, Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik
Hematoloji Anabilim Dali, Kocaeli, °Erciyes Universitesi Tip
Faktiltesi, Biyokimya Anabilim Dali, Kayseri

Bu calisma Erciyes Universitesi BAP Birimi tarafin-
dan desteklenmistir. (Proje No: TDK-2013-4601)

Giris-Amac: Glanzmann Trombastenia (GT) platelet-
ler tzerindeki GPIIb-IIla reseptértiintin islevini yapma-
mast veya eksikliginden kaynaklanan otozomal resesif
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kalitilan ve nadir gérulen bir platelet bozuklugudur. Bu
durum ¢oklu fizyolojik agonistlere ve hayat boyu kanama
olumsuzluguna tepki olarak platelet agregasyonunun
olmamasi ile karakterize edilir. Akim sitometri dusuk
reseptor seviyesi ile birlikte mutlak eksikligi algilayabilen
(kesfedebilen) oldukca duyarl ve hizli bir yontemdir.

Bu calismanin amaci, trombositten zengin plazmada
GP IIb-Illa (CD41a/CD61) ekspresyonlart %5’in altinda
olan ve tip 1 GT olarak degerlendirilen hastalarin perife-
rik kanlarindan 16kosit izolasyonu yapilarak lenfosit alt
gruplarinin oransal degisimini saglikli kontrol grubu ile
karsilastirmak ve aralarinda herhangi bir fark olup olma-
digin1 géstermektir.

Materyal-Metod: Calisma, Erciyes Universitesi Tip
Faktltesi Eriskin Hematoloji Poliklinigine bagvuran ya da
Mehmet-Kemal Dedeman Hematoloji-Onkoloji Hastanesi
Akim Sitometri ve Hticre Isleme Labotatuvarina il disin-
dan gonderilen cilt kanamasi, diseti kanamasi, burun
kanamasi, enjeksiyon bolgesinde kanama veya hemattri
sikayetlerinden herhangi birisine sahip olan 21 hasta
ve herhangi bir saglik problemi olmayan 32 gonullintin
EDTA’l1 tipteki kan 6rneklerinden 16kosit ve trombosit-
ten zengin plazmanin elde edilmesiyle gerceklestirildi.
Akim sitometri ile stispansiyon haline getirilen hticreler
FACSCanto II (BD, Bioscience) model akim sitometri
cihaz ile analiz edildi. Analiz, cihazin FACS Diva 6.1.2
programinda 50000 hticre sayilarak yapildi. T-B-NK
analizi icin lenfositlerden kapi (gate) alindi. Her bir 6rnek
icin lenfosit alt grup analizi yapildi. GPIBA (CD42b) ve
GPIIb-IIla (CD41a-CD61) ekspresyonlarinin analizi trom-
bositten zengin plazmada yapildi.

Bulgular: Hasta grubunda trombositten zengin plaz-
madan yapilan analizler sonucunda GP IIb/Illa (CD41a/
CD61) ekspresyonlar: %5’in altinda bulundu ve bu vaka-
lar tip 1 GT olarak degerlendirildi.

Kontrol grubu ile karsilastirildiginda bu hastalarin
GPIIb (CD41a) ekspresyonlari, GPIIla (CD61) ekspresyon-
larina goére trombositten zengin plazmada MFI degerleri
g6z 6nunde bulundurularak dustk bulundu.

Tip 1 GT vakalarinin polikliniklere basvurma sebebi
olarak burun kanamasi (epistaksis) sikayeti ilk sirada
yer aldi.

Hasta grubu ve kontrol grubunun lenfosit ytizdeleri
referans degerler araliginda bulundu.

Hasta grubu ve kontrol grubunun periferik kanlarin-
dan yapilan lenfosit alt grup analizlerinde; T, B ve NK
hticre oranlar referans degerler araliginda bulundu.
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Sekil 2. Akim sitometri ile tip 1 GT tanisi konulan bir hastanin trombositten zengin
plazmasindaki CD41a, CD42b ve CD61 ekspresyonlari
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Sekil 3. Akim sitometri ile tip 1 GT tanisi konulan bir hastanin lenfosit alt grup
analizinin gérinimi

Tablo 1. Hasta ve kontrol grubunda trombositten zengin plazmadan yapilan akim
sitometrik analizde GPIIb/Illa (CD41a/CD61) ve GP1BA (CD42b) ekspresyonlarinin MFI
diizeyinde gorinimil ile CD41a/CD61 ortak pozitifliginin diizeyi

D41 FITC CD42b PE CD61PerCP  %CD41a/CD61
MFI=SD (TZP)  MFI=SD (TZP)  MFI=SD (TZP) (1zP)
Hasta Grubu 362 £242 912143 + 1861,88 148,33 + 1867 0,48 = 0,32

n:21

Kontrol Grubu
n:32

n: Ornek sayisi, CD: Cluster of Differantiation, SD: Standard deviation MFI: FITC, PE, PerCP
kanallar icin ayn ayn Mean fluorescence intensity degerleri, TZP: Trombositten zengin plazma

1647,16 + 293,54 8950,97 + 1403,98 1678,40 + 371,61 97,78 + 1,74

Tablo 2. Hasta grubu ve kontrol gruplaninin periferik kanindan yapilan 16kosit izolasyonu
sonucu elde edilen lenfosit alt grup analizi

%T-HUCRE +SD  %B-HUCRE ~ %NK HUCRE +SD %LENFOSIT +SD

+8D
Hasta Grubu (n:21)  23.27 £ 7,74 5,80 = 4,52 2,75 + 1,84 31,17 = 9,04
Kontrol Grubu (n: 32) 24,86 = 10,50 4,97 = 3,99 2,71 £ 3,55 32,53 £ 12,28

H1 TROMBOSITTEN ZENGIN F

H1 TROMBOSITTEN ZENGIN F H1 TROMBOSITTEN ZENGIN F

e w' W W
PErCP-CYS-5A

Sekil 1: Akim sitometri ile tip 1 GT tanisi konulan bir hastanin trombositten zengin
plazmasindaki negatif kontrol ekspresyonlar

y 2 3 . 4 e s
117 W’ w' "' ° w' '

4 0 a1
. FITC-A

W
PE-A
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NK: Natural Killer

Sonug: Hasta grubunda GPIIb (CD41a) ekspresyonu,
GPIlla (CD61) ekspresyonu ile karsilastinldiginda, CD61
ekspresyonunun fazla oldugu gértildii. Hem hasta hem de
kontrol grubunda lenfosit orani referans degerler araliginda
bulundu. Lenfosit alt grup analizleri incelendiginde hasta ve
kontrol grubu arasinda belirgin bir fark gértlmedi.
Anahtar kelimeler: Tip 1 Glanzmann Trombasteni, Lenfosit Alt
Gruplari
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Abstract: 0202 P-379
PSEUDOTROMBOSITOPENILI BiR OLGUDA iLK KEZ
TANIMLANAN“DE NOVO”MUTASYON. Didem Torun
Ozkan', Turker Duman?, Nejat Akar?. 'Okan Universitesi
Saglik Hizmetleri Meslek Yiiksekokulu, Tibbi Laboratuvar
Teknolojisi, Istanbul, 2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi,
Immiinoloji ve Allerji Hastaliklart Bilim Dali, Ankara,
3TOBB-ETU Hastanesi, Cocuk Saglig: ve Hastaliklart Bilim
Dali, Ankara

Nadir gortilen hematolojik hastaliklarin genel popu-
lasyonda gortlme sikligi 1/500000- 1/iki milyon ara-
sinda degismekte olup bu hastaliklar akraba evlilik-
lerinin yuksek oldugu toplumlarda o6nemli klinik ve
sosyal sorun olarak kendini gostermektedirler. Kanda
normalde 150000-450000/ul trombosit bulunmaktadir.
Trombositlerin bu orandan daha ytksek sayida olmasi
trombositozis, daha dustk sayida olmasi trombosi-
topeni olarak adlandirilir. Trombositopeniyle birlikte
trombosit yasam donglstintin hizli olmasiyla meydana
geldigi diistintilen dev trombositlere makrotrombosito-
peni denilmektedir. Makrotrombositopeni (Dev trombosit
sendromu)’nin otozomal dominant bir hastalik oldugu ve
MYH9 (Myosine Heavy Chain 9) genindeki mutasyonlar
sonucu meydana geldigi daha 6nce yapilan caligmalarla
ortaya konulmustur. MYHO ile iliskili bozukluklar oto-
zomal dominant gecgis gosteren May-Hegglin anomalisi
(MHA), Sebastian sendromu (SBS), Fechtner sendromu
(FTNS) ve Epstein sendromu (EPTS) gibi dev trombosit
sendromlarinin non muscle miyozin heavy chain IIA
(NMMHC IIA) proteinini kodlayan miyozin agir zincir
9 (miyozin heavy chain 9-MYH9) geninde mutasyonlar
sonucu farkl klinik bulgular ile gelismektedir. Proteinin
farkli doku ve organlarda sentezlenememesi sonucu non
hematolojik bulgulardan isitme kaybi, katarakt, nefritis
(bobrek iltihabi)de gortlebilmektedir.

l [ GLATCCOCGGLCTOCACTCTGAGGGEATTTCTCTGTCC
| A CGTCAAAACGTGAGCS ATCCTY cCre6a60.
|‘ h J ICCAAGACCCACGAGGCCCAGATCCAGGAGATGAGGCAGAAGCACTCACAGGICGTG
I [ 1
| | |'|

| "-g-| | !Wf' I 1| U\L

Sekil 1. MYH9 geni ekzon 26 iki yeni mutasyon birlikteligi (3756 C>A (p.L1176M)
+ 3762 G>A (p.E1182K))

Calismada makrotrombositopenili Turk bir ailede
MYH9 gen taramasi analizini yaparak literattirde ilk
kez tanimlanan mutasyonlarin ortaya konulmasi amac-
lanmigtir.Calisma, Ankara Universitesi Tip Faktltesi
Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali; Pediatrik
Molektiler Genetik Bilim Dali Laboratuvarinda gercek-
lestirilmistir. Bireylerin kanindan klasik fenol/kloroform
yontemiyle DNA izole edilmistir. PCR yontemiyle MYHO
genine ait 7 ekzonun amplifikasyonu gerceklestirilmis,
amplifiye Grtinler PCR purifikasyon kiti ile temizlendikten
sonra DNA Dizi Analizi yapilmistir.Makrotrombositopenili
hastada MYH9 geninde 7 ekzonun taranmasi sonucu
literattirde ilk kez tanimlanan iki yeni mutasyon ortaya
konulmustur. Bunlardan ilk’i 26. ekzonda 3756. ntkle-
otitte meydana gelen C>T degisimi olup, bu degisim pro-
teinde 1176. kodonda Loésinden Metiyonin aminoasidinin
kodlanmasina neden olmaktadir. Bir diger mutasyon
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ise ayn1 bolgede 6 nukleotit ileride 3762. nukleotitte
meydana gelen G>A degisimidir ve bu degisim 1182.
kodonda Glutamik asitin Lizin aminoasidi seklinde kod-
lanmasina neden olmaktadir. Cocukta gorilen iki yeni
mutasyon birlikteligi ve babada ayni boélgede gorilen
mutasyonun”de novo”’mutasyon olabilecegi diistincesiyle
DNA babalik testi tayini yapilmistir. Analiz sonuglarinda
%99,9 oraninda babanin, ¢ocugun babas1 oldugu sonu-
cuna varilmistir (Tablo.1). Bu ¢aligma ile Human Gene
Mutation Database’de (HGMD) daha 6nce tanimlanma-
yan mutasyonlarla makrotrombositopenili bir ailede ilk
kez“de novo’mutasyon varlig gosterilmistir.

Anahtar kelimeler: MYH9, Pseudotrombositopeni, mutasyon

Tablo 1. Makrotrombositopenili bir ailede”’DNA Fingerprint Paternity”Analiz sonuglari

Marker Baba (A.C.) Anne (F. C.) (Hasta) /Gocuk (M.H.C.)
D851179 210/218 206/218 206/210

T™OI 333/338 338/346 333/346

D355818 251/255 246/246 246/251

D18551 461/465 461/472 461/472

D351358 193/197 193/197 193/193

D21511 183/191 191/191 183/191

FGA 293/297 297/305 297/305

Abstract: 0443 P-380
iMMUN YETMEZLiGIN ESLIK ETTiGI BIR

FITOSTEROLEMILi OLGU SUNUMU. Turan Bayhan,
Sule Unal, Fatma Gumriik, Mualla Cetin. Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dals,
Ankara

Giris: Fitosterolemi bitki sterollerinin kan ve doku-
larda birikimine ikincil gelisen, otozomal resesif kalitilan
cok nadir bir hastaliktir. Barsak limenine ve safra yol-
larina bitki sterollerinin atilimi gerceklestirilememekte
ve viicutta biriken bitki sterolleri ksantom, ateroskleroz,
artrit, hemolitik anemi ve makrotrombositopeniye neden
olabilmektedir.Burada makrotrombositopeni, hemolitik
anemi ve splenomegali nedeniyle Uinitemizde izlenirken
fitosterolemi tanisi alan bir olgu sunulmaktadir.

Olgu: Yirmi ¢ yasinda erkek hasta, viicudunda beli-
ren morarmalar nedeniyle ilk kez yedi yasinda baska bir
hastanede degerlendirilmis. Trombositopeni tespit edil-
mesi Uzerine hastaya immun trombositopenik purpura
tanisiyla steroid ve intravenéz immunglobulin tedavileri
verilmis ancak hasta bu tedavilerden fayda gérmemis.
Hasta 15 yasindan merkezimize basvurdugunda fizik
incelemesinde dalagi subkostal 2 cm ele geliyordu. Tam
kan sayiminda Hb 12,2 g/dL, 1o6kosit 5,4x10°/L, trombo-
sit 37x10°/L olup periferik kan yaymasinda dev trombo-
sitler ve stomatositler gérildt (Sekil 1). Retiktilosit sayisi
%3 bulunan hastanin ozmotik frajilitesi normal, direkt
Coombs testi negatifti. Trombositlerin CD41, CD42, CD61
acisindan akim sitometri incelemesi normaldi. Kemik
iligi aspirasyonu incelemesinde eritroid hiperaktivite ve
normal sayida megakaryositler goriuldi. DEB testinde
kendiliginden ve uyari ile artmis kromozomal kirik yoktu.
Sitogenetik incelemesi normaldi. Otoimmun lenfoprolife-
ratif sendrom acisindan yapilan apoptozis testi normaldi.
Tekrarlayan Ust solunum yolu ve akciger enfeksiyonu
olan hastanin yapilan tetkiklerinde immuinglobulin (Ig) A

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi



POSTER BILDIRILER

50,2 mg/dL (82 — 453), IgG 904 mg/dL (751 — 1560), IgM
23,5 mg/dL (46 — 304) bulundu ancak bu sonugclar bili-
nen bir immuin yetmezlikle uyumlu bulunmadi. Hastanin
plazma fitosterol diizeyleri gaz kromatografi yontemi ile
degerlendirildi, fitosterol dizeylerinin daha 6nce bildiril-
mis fitosterolemi vakalari ile karsilastirildiginda ytuksek
oldugu goruldt (Kampesterol: 28,32 mg/dL, stigmaste-
rol: 0.98 mg/dL, beta-sitosterol: 56.01 mg/dL). Hastada
klinik bulgular1 ve laboratuar sonugclariyla fitosterolemi
tanist konuldu. Fitosterollerden fakir diyet ve ezetimib
(1x10 mg) tedavisi baslandi.

Tartisma: Fitosterolemi simdiye kadar yaklasik 100
hastada bildirilmis olduk¢a nadir bir hastaliktir. Hastalik
makrotrombositopeni, hemolitik anemi ve splenomegali
gibi hematolojik bulgularla kendini gosterebilir. Periferik
kan yaymasinda tipik olarak anormal sekilli eritrosit-
ler (genellikle stomatosit seklinde) ve dev trombositler
gorultur. Hastalarda trombosit fonksiyonlarinda bozulma
da vardir. Tedavide bitki sterollerinden fakir diyete ek
olarak ezetimib, statinler ve kolestiramin kullanilabi-
lir. Olgumuzda, literattirde bildirilmis vakalardan farkl
olarak IgA ve IgM dusukligt saptanmistir. Nedeni acik-
lanamayan makrotrombositopeni, hemolitik anemi ve
splenomegali birlikteliginde fitosterolemi tanisi da akilda
bulundurulmalidir.

Anahtar kelimeler: Fitosterolemi, hemolitik anemi,
makrotrombositopeni

i =

Sekil 1. Periferik kan yayma incelemesinde stomatositler ve dev trombositler goriildi.

Abstract: 0715 P-381
TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK PURPURA TANILI
OLGULARDA TANI, TEDAVi SURECi VE CEVAP
DEGERLENDIRMESI. Tuba Ersal, Vildan Ozkocaman,
Fahir Ozkalemkas, Hilmi Erdem Gézden, Tugcan Alp,
Ridvan Ali. Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji
Bilim Dali, Bursa

Trombotik trombositopenik purpura (TTP) mikro-
anjiopatik hemolitik anemi (MAHA) ve trombositopeni
ile seyreden multipl organ sistemini etkileyen nadir bir
hastaliktir.

Biz de 2009-2014 yillar1 arasinda 8 kadin, 3 erkek
toplamda 11 TTP olgusunu retrospektif olarak inceledik.
Ortanca yas 42 idi. Yedi hasta santral sinir sistemi (SSS)
bulgular ile prezente oldu. SSS bulgular: fokal motor ve
duysal kayiptan komaya kadar genis bir araliktaydi. Dort
hastada ates yuksekligi mevcuttu. Ortanca hemoglobin

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
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degeri 8,2 gr/dl, ortanca trombosit sayis1 21900 mm? idi.
Hastalara plazmaferez ile birlikte steroid tedavisi uygu-
landi. {lk plazmafereze ulasma siiresi 4 saat idi. Dokuz
hastada 6 saat ve 6ncesinde, 2 hastada 6 saatten sonra
plazmaferez uygulandi.

Tam hastalara toplamda 151 plazmaferez uygulandi.
Dort hasta tam cevapli, 3 hasta kismi cevapli, 4 hasta
cevapsiz kabul edildi. Gunlik plazmaferez ve steroid
tedavisi ile en erken cevap 3 gun ve en gec cevap 20
gtinde elde edildi.

Tedaviye cevapsiz olan 1 hasta pulse steroide ragmen
hizla progrese olarak kaybedildi. Cevapsiz kabul edilen
2. hastada plazmaferez giinde 2’ye c¢ikarilip tedaviye
siklosporin A (CYA) eklendi. Fakat hasta tedaviyi redde-
derek taburcu oldu. Cevapsiz 3. olgu pulse steroid, CYA
ve vinkristinle remisyona girdi. Cevapsiz 4. olgumuzda
kemik iligi infiltrasyonu yapan malignensi saptand: ve
hizla progrese olarak kaybedildi.

U¢ kismi yanitli hastamizdan biri CYA’nin eklenmesi
ile remisyona girdi ve 5 yildir ilagsiz poliklinik takibi-
mizdedir. Parsiyel yanitli 2. hastamiz plazmaferez sikligi
gunde 2’ve cikarilip pulse steroidle remisyona girdi. Bu
hasta ntks etti ve mekanik ventilasyon, pnémoni ve
plazmafereze cevapsiz kalarak kaybedildi. Kismi yanith 3.
hasta plazmaferez 1,5 plazma volimuine ¢ikarilmasina ve
immunsUtpresife de tam yanit vermedi. ADAMTS 13 akti-
vitesi diisiik saptanip konjenital TTP tanisi aldi. Halen
TDP inflizyonlar ile 4 aydir remisyonda takip ediliyor.

Gebeliginde tani alan bir hastamizda erken nuks (3.
ayda) gelisti. ADAMTS 13 aktivitesi diisik saptanarak
konjenital TTP tanisi aldi. TDP inflizyonlar: ile 21 aydir
remisyonda takip edilmektedir.

Trombositopeni, ndérolojik bulgular, MAHA, ates ve
renal fonksiyon bozuklugu pentads ile TTP tanisi konula-
bilir. Ancak baska bir sebebe baglanamayan trombosito-
peni ve MAHA bulunmas: TTP tanaisi icin yeterlidir.Bizim
tek vakamizda klasik pentad vardi.

Renal bozukluklar ¢ok agir olmayip hemodiyaliz teda-
visi genellikle gerekmez. Tek vakamizda hafif bir renal
yetmezlik mevcut olup takiplerde normale dénmustir.
TTP de etkinligi kanitlanmis tek tedavi yontemi plazma-
ferezdir. Steroid tedavisi tartismali olmakla birlikte bazi
hastalarda remisyon sagladigi bildirilmektedir. Biz de
tim olgularda baslangi¢ tedavisi olarak plazmaferez ile
birlikte steroid kullandik.

Sonuc¢ olarak; TTPnin dustnilmesi halinde plaz-
maferezin hayat kurtarici bir tedavi olmasindan dolayi,
hastalarin erkenden bu islemin yapilabilecegi bir merkeze
yonlendirilmesi gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: Trombotik trombositopenik purpura
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Tablo 1. 2009-2014 yillan arasinda tani alan TTP olgularinin tani ani, tedavi siireci ve
cevap degerlendirmesi

Hasta sayisi "
Yas aralgi 25-55 (ortanca yas 42)
Erkek/kadin orani 3/8

Hemoglobin araligi 5-10,1 gr/dl (ortanca 8,2 gr/dl)
6000-33000mm? (ortanca 21900mm3)
24-127 mg/dl (ortanca 48 mgy/dl)
0,69-1,6 mg/d! (ortanca 0,8 mg/dl)
438-2691U/1 (ortanca 1213U/1)
1,3-6,64 mg/dl (ortanca 4,05 mg/dl)
0,8-5,26 mg/d! (ortanca 2,5 mg/dl)

Trombosit araligi

Ure araligi

Kreatinin araligi

LDH araligi

Total bilirubin araligi
indirekt bilirubin araligi

Baslangi¢ semptomu:

Hemolitik anemi 1
Trombositopeni "
Norolojik bulgular 7
Ates(>38,3) 4
Renal bulgular 1

Baslangi¢ siresi 1-17 giin (ortanca 4 giin)

Baslangic tedavisi Plazmaferez+steroid (1mg/kg/giin)

Transfiizyon sayisi
Eritrosit 0-22 iinite (ortanca 3)
Trombosit 0-5 (inite (ortanca 0)

Ortanca 4 saat
3-25 (ortanca 5)
4-33 (ortanca 11)

ilk plazmafereze ulagma siliresi
Maksimum yanita kadar yapilan plazmaferez sayisi
Toplam plazmaferez sayisi

Cevap degerlendirmesi

Tam cevap 4
Kismi cevap 3
Cevapsiz 4

Cevap siiresi 3-20 giin (ortanca 4 giin)

ikincil tedavi:

Pulse steroid 3
Immiinsupresif 5
Vinkristin 1

Hastanede kalma siiresi 5-30 giin (ortanca 15 giin)

Takip siiresi 0-60 ay (ortanca 21 ay)
Mortalite orani 2
Abstract: 0445 P-382

PEDIATRIK ESANSIYEL TROMBOSITOZ OLGULARINDA
YALANCI ELEKTROLIT BOZUKLUGU. Turan Bayhan,
Sule Unal, Biilent Baris Kuskonmaz, Selin Aytac,
Bettil Tavil, Murat Tuncer, Mualla Cetin, Fatma
Gumrik. Hacettepe Universitesi Tip Fabkiiltesi, Cocuk
Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Amagc: Esansiyel trombositoz (ET) cocukluk caginda
trombositozun oldukca nadir bir nedenidir ve insidansi
yaklasik 1/10.000.000 kisi-yildir. Esansiyel trombo-
sitozun sik gorulen belirti ve bulgular1 bas agrisi, bas
donmesi, bayilma, bulanti, kusma, tromboz ve kanama-
dir. Erigkin ET hastalarinda potasyum ve kalsiyumun
plazma duzeylerinde yalanci ytkseklik olabilecegi daha
o6nce bildirilmigtir. Caligmamizda amacimiz pediyatrik
ET hastalarinda serum elektrolit dizeylerindeki yalanci
yukseklikleri arastirmaktir.

Yontem-Gerecler: Unitemizde takip edilen ET tani-
I1 yedi cocuk ve ergen hastanin 2010 - 2014 tarihleri
arasindaki laboratuar sonuglar1 geriye dontik olarak
incelendi. Hastalarin tam kan sayimu ile ayni anda serum
elektrolit dlizeyine bakilmissa veriler calismaya alindi.
Degiskenler arasindaki iliski Spearman korelasyon testi
ile incelendi.
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Bulgular: Yedi ET tanili hastanin yas ortancasi 12
yild1 (5,8 — 17,4 yil), hastalarin hic¢biri akut veya kronik
bobrek yetmezligi tablosunda degildi. Serum potasyum
duizeyi degerlendirilen 27 test, serum kalsiyum ve fosfor
duizeyi degerlendirilen ise 25 test sonucuna erisildi. Test
sonuclar1 Tablo 1’de 6zetlenmistir. Trombosit sayis: ile
serum elektolitleri arasinda korelasyon incelendiginde
serum potasyum duzeyi ile trombosit sayis1 arasinda
pozitif yonde, istatistiksel olarak anlamli, kuvvetli bir
korelasyon oldugu goéruldu (p < 0,001; r = 0,65) (Sekil 1).
Kalsiyum ve fosfor diizeyi ile trombosit sayisi arasinda
istatistiksel olarak anlaml iligki gosterilemedi. Hastalarin
hicbirinde o6l¢tilen hiperkalemi semptomatik degildi ve
EKG bulgusu yoktu.

Sonug: Serum potasyum dulizeyinin artmasi, kardiyak
aritmi gibi hayat: tehdit edici sonuclara yol acabilecegin-
den hizla tedavi edilmesi gereken ciddi bir durumdur.
Eriskin ET hastalarinda serum potasyum duzeyinde
yalanci ytikseklik olabilecegi bildirilmistir. Kan 6rneginin
bulundugu ttipte pihti olusumu sirasinda fazla sayida
olan trombositlerden salinan potasyum bir laboratuar
hatasi olarak yuksek 6lctilmektedir. Calismamizda trom-
bosit sayis1 arttikca potasyum dizeyinin de yukseldigi,
6,81 mEq/L gibi yluksek bir degere kadar cikabildigi
gorulmustir. Serum fosfor ve kalsiyum dtizeyiyle trombo-
sit sayisi arasinda iliski gosterilememistir ancak bunun
nedeni hasta sayisinin az olmasi olabilir.

Esansiyel trombositoz tanili hastalarda serum potas-
yum duzeyinde ytkseklik tespit edildiginde bu durumun
gercek degil yalanci bir yukseklik olabilecegi akilda
tutulmalidir. Boylece hastalarin gereksiz yere potasyum
dustrict tedavi almasi 6nlenecektir.

Anahtar kelimeler: Cocuk, esansiyel trombositoz,
hiperpotasemi
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Sekil 1. Trombosit sayisi ve serum potasyum konsantrasyonu arasindaki iligki

Tablo 1. Laboratuar sonuglarinin tanimlayici istatistikleri

Test sayisi Ortanca Aralik
Trombosit sayisi (x109/L) 27 1430 808-3165
(Normal; 130 — 400)
Potasyum diizeyi (mEg/L) 27 5,35 4,31-6,81
(Normal; 3,5-5,1)
Kalsiyum diizeyi (mg/dL) 25 10,1 9,33-11,20
(Normal; 8,8 - 10,8)
Fosfor diizeyi (mg/dL) 25 517 3,72-6,24

(Normal; 3,5 - 6,6)
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Abstract: 0488 P-383
iLK BASAMAK TEDAVILERE YANITSIZ PLASENTA
PREVIA TANILI KANAMALI GEBE IMMUN
TROMBOSITOPENI HASTASINDA SPLENEKTOMI

ILE TAM YANIT: OLGU SUNUMU. Naciye Demirel!,
Serdar Yasar?, Tufan Tukek?, Orhan Yalcin®, Arman
Yeramyan®, Ibrahim Oner Dogan®. 'S.B Okmeydam
Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi, Istanbul,
2S.B. Okmeydan: Egitim ve Arastirma Hastanesi, I¢
Hastaliklart Klinigi, Istanbul, 3S.B. Okmeydani Egitim
ve Arastrma Hastanesi Genel Cerrahi Klinigi, Istanbul,
*S.B. Okmeydamt Egitim ve Arastirma Hastanesi, Kadin
Hastaliklari ve Dogum Klinigi, Istanbul, SL.U. Istanbul Tip
Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Istanbul

Giris: Burada tekrarlayan deri mukoza kanamalar:
ile seyreden ilk basamak tedavilere refrakter kalip, total
plesanta previa ile komplike olan ve splenektomi ile tam
cevap aldigimiz gebe Immun trombositopeni olgumuzu
sunduk.

Olgu: 36 yasinda 22 haftalik gebe, acil poliklinige
dis eti, burun kanamasi ile basvurdu. Fizik muayenede;
agz icinde cok sayida hemorajik bul, dis etlerinde sizinti
seklinde kanama, her iki alt ekstremite de yaygin pete-
siler, sag ayak bilegi dis yanda Scm’lik ekimoz saptand.
Bilinen hastalik, ila¢ 6yktisti olmayan hastanin 3. gebeli-
gi olup daha 6nceki gebelikleri miadinda vajinal dogumla
sonlanmis. Hemogramda; wbc:9120mm?, Hgb:11 gr/dl,
Hct: %33, Plt:3000mm/3 bulundu. Periferik yaymada:
atipik huicre yok, trombositler nadir, tekli izlendi. Hasta
takip icin yatirildi. Biyokimya, koagtilasyon, retiktilosit
sonuglart normal, viral ve bakteriyel serolojileri, direkt
ve indirekt coombs, ANA, AntiDsDNA, Antikardiolipin
antikorlari, lupus antikoagtilani negatif bulundu, aktif
enfeksiyon saptanmadi. Hastayal.Smg/kg/giin pred-
nizolon baslandi. 2 haftalilk tedavi sonrasi trombosit
degerleri 10.000mm?® altinda seyretti. Hastanin deri ve
mukoza kanamalari devam ettigi icin hastaya mevcut
tedavisine ilavelgr/kg/2 gun IVIg yapildi, bu tedavi ile
trombosit degeri 41.000’e c¢cikt1 ancak 2 gln icinde tekrar
10.000nin altina indi. IVIg ve 2 haftalik steroid teda-
visine cevapsiz olan, devamli yeni gelisen kanamalar
nedeniyle trombosit replesmanlar: yapilan, hastaya 1gr/
kg/glin pulse steroid baslanarak splenektomi hazirliklar:
yapildi.314 polivalan asilar: ve kemik iligi biyopsisi yapi-
lan hastanin, biyopsisisinde; megakaryositik hiperplazi
saptandi. Yapilan tim tedavilere refrakter kalan hasta as1
sonras1 2 haftasinin tamamlanmasi beklendi, bu strec-
te steroid tedavisini almaya devam ederken 2. kez IVIg
yapildi ancak cevap alinamadi. Gebeligin 26. haftasinda
damlama seklinde vajinal kanama nedeniyle yapilan obs-
tetrik muayenede total plasenta previa tesbit edilen, has-
taya 26.haftada trombosit replasmanlari ile laporoskopik
splenektomi yapildi. Hastanin trombositleri ameliyatin
2. gintnde 284.000mm?® ytkseldi, takiplerinde kompli-
kasyon gelismeyen hasta,1 hafta sonra taburcu edildi.
Gebelik suresince kontrollerinde problem gelismedi ve
38.haftada sectio ile dogum gerceklestirildi.

Tartisma: Gebe ITP’de Kortikosteroidler ve IVIg ilk
basamak tedavi secenekleridir. ilk basamak tedaviye
yanitsiz gebelerde splenektomi yapilacaksa en uygun
zaman 2. trimesterdir. Splenektomiye %80 hasta yanit
verir. Komplikasyonlari,kanama, infeksiyon ve tromboz-
dur.Mortalite orani acik operasyonda %1, laparoskopikte
%0.2 olarak bildirilmektedir. Bizde ilk basamak tedavile-
re refrakter kalan, plasenta previa gibi maternal ve fetal
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mortalite riski tasiyan hastamizda basarili bir sekilde
splenektomi yaptirip tam yanit aldik.Kanamali, komplike
gebe ITP’de ilk basamak tedavilere yanitsizlikta, gebelik
zamani uygunsa diger ajanlarla tedaviden 6nce splenek-
tomi gtivenli bir tedavidir.

Anahtar kelimeler: Inmun trombositopeni, gebelikte ITP tedavi-
si, splenektomi endikasyonlari

Abstract: 0255 P-384
FAKTOR V LEIDEN MUTASYONUNA BAGLI
TROMBOZLU HASTADA WARFARIN DIRENCI. irfan
Yavasoglu, Nihan Alkis, Gurhan Kadikoylu, Zahit
Bolaman. Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi,
Hematoloji Bilim Dali, Aydin

Warfarin en sik kullanilan antikoagulan ilactir.
Kanama en sik yan etkisidir. Faktor V leiden mutasyonu
en sik kalitsal trombofili sebebidir.

Kirkiki yasinda bayan hasta poliklinigimize malu-
liyet orani almak icin basvurdu. Hastanin Oyktstinde
ilk olarak sol derin ven trombozunun (DVT) basladigi
O0grenildi. Sonrasinda sagda DVT oldugu, zamanla vena
kava inferiora kadar trombozu ilerlemis. Bu dénemde
warfarin 10-15/mg/gtin kullanilmis. Vena kava icin stent
uygulamasi yapilamamis. Fizik muayenesinde ileri dere-
cede vendz ulserleri, batinda inpeksiyonda kollateralleri
gorulmekteydi. Hasta kalitsal trombofili icin degerlendi-
rildiginde faktér V R506Q Leiden heterozigot mutasyonu
tespit edildi. Protrombin gen mutasyonu tespit edilmedi.
Antitrombin ditizeyi normaldi. Protein C, S bakilmadi. INR
diizeyi son 3 yil bakildiginda, gtinltik 10-15 mg kullanim
ile 2’nin altinda idi. Vitamin K epoxide reductase comp-
lex, subunit 1 (VKORC1) acisindan 1173C/1173C geno-
tipine sahipti. Bu genotip warfarin icin daha ytuksek doz
kullanimu ile iligkiliydi. Sitokrom P450 2C9 *1 alleli tespit
edildi. Bu allel doz i¢in farklilik gerektirmemekteydi.

VKORC1 genotipi warfarin doz ayarlamalarinda daha
o6nemlidir. Hastada 15mg/gtin duzenli warfarin kullani-
m1 ve dabigatran mesilat icin basvuru planlandi. DVT
varliginda siki INR takibi ve trombozun ilerlemesi halinde
warfarin direnci 6nemsenmelidir.

Anahtar kelimeler: Warfarin, Faktor V leiden mutasyonu

Abstract: 0384 P-385
TROMBOSIT DIRENCINDE YENI KAVRAM: ADAMST
13 DUZEYI. Irfan Yavasoglu, Nihan Alkis, Gékhan
Pektas, Gurhan Kadikéyl, Zahit Bolaman. Adnan
Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dals,
Aydin

Amac-Giris: Hematoloji pratiginde trombosit diren-
ci biiytik sorundur. Immun olmayan nedenlerde ates,
sepsis, ilac iliskili, aktif kanama, splenomegali, yay-
gin damar i¢i pihtilagma, venooklisiv hastalik, immun
olarak anti-HLA antikorlar, anti- trombosit antikorlar,
ABO uyumsuzlugu, ilac iligkili antikorlar bu duruma yol
acabilir. Trombosit direnci varliginda ADAMST13 duzeyi
degerlendirmesine literattirde rastlamadik. Calismamizda
trombosit direnci gelisen hastalarda ADAMST 13 duizeyi-
ni, antikor durumunu belirlemeyi amagladik.

Gerec-Yontem: Trombosit direnci tanist konan yas
ortalamasi 52+18 yil olan 5i erkek, toplam 10 hasta
calismaya alindi. Hastalarin 8’1 akut myeloblastik 16se-
mi, 1'i akut lenfoblastik 16semi, 1’i myelom nedeniyle
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otolog kok hticre transplantasyonu tanilarina sahipti.
Hastalarin cevre kan degerlendirmesinde sistosit yoktu.
Sonugclar: Hastalarin ADAMST dtizeyi 26+22 (normal:
%40-130), antikor dlizeyi 6+4 (normal: < 15) idi.
Tartisma: Trombosit direncinde ADAMST13 duzeyle-
rini diistik bulduk. ADAMST 13 duizeyi kazanilmis olarak
sepsis, yaygin damar ici pihtilasma, karaciger yetmezli-
gi, kronik renal yetmezlik, gebelik, bag doku hastalig,
inflamatuar durumlarda dustk bulunabilir. Bizim tek
hastamizda sepsis vardi. Trombosit direnci varliginda
ADAMST13 degerlendirmesi, patogenezi aciklamak ve
plazma temelli tedaviler icin 6nemli olabilir.
Anahtar kelimeler: ADAMST13, trombosit direnci

Abstract: 0463 P-386
MTHFRC677T,MTHFRA1298C POLIMORFiZMi
RECURREN ABORTUS VE VENOZ TROMBOEMBOLI
ARASINDAKI ILiSKi. Serife Solmaz Medeni, Sunay
Tunali, Omur Gékmen Sevindik, Celal Acar, Stireyya
Yigit Kaya, Dogus Tiirkyilmaz, Inci Alacacioglu, Ozden
Piskin, Mehmet Ali Ozcan, Fatih Demirkan, Hayri
Guiner Ozsan, Btilent Undar. Dokuz Eyliil Universitesi
Tip Fakiiltesi, Anabilim Dali, Izmir

Giris: Tromboz, bir ya da daha cok genetik mutas-
yona sahip duyarli kisilerde protrombotik uyaranlar-
la karsilasinca klinik olaylarin gelistigi multigenik bir
bozukluk olup MTHFRC677T, MTHFRA1298C mutas-
yonlar1 gibi durumlarda homosistinemi yaparak venotz
tromboz riski artmaktadir. Bizde vendz tromboz ve tek-
rarlayan abortusu olan hastalarimizda bakilan tromboz
paneli tetkiklerimizi retrospektif olarak degerlendirmeeyi
planladik. Calismamiza 2013-2014 tarihleri arasinda
Dokuz Eyliil Universitesi tip faktiltesi hematoloji laba-
ratuvarinda tromboz tetkiki istenmis olup trombozu
bulunan ya da abortus &ykusi olup tetkik edilen 250
hasta alindi. Bu hastalarin demografik, klinik 6zellikleri,
sigara kullanimi, trombozu olanlarin tromboz yeri, OKS
alimi, mutasyon sonuclari, recurren abortusu olanlarin
da atak sayisi,mutasyon sonuclari retrospektif olarak
incelendi. Olgularin 188’1 kadin(%75.2),62’1 erkek(%24.8)
olup medyan yas 37.3(18-77)di.119'u %47.6’s1 tromboz
tetkik, 1311 %52.4 U rektirren abortus dyktistine yénelik
tetkik edilmekte olan olgulardi. Faktér V leiden mutas-
yonu 120 hastada(%84)normal, 35hastada(%14) hetere-
zigot, 5 hastada(%2) homozigot pozitifti. MTHFRC677T
113 hastada(%45.2) normal, 108(%43.2) heterezigot,
29 (%11.6)homozigot pozitifti. MTHFRA1298C 11 has-
tada (%44.4)normal, 107(%42.8) heterezigot, 32(%12.8)
homozigot pozitifti. Protrombin mutasyonu %91. 6’sinda
normal, %7.2 heterezigot, %1.2 homozigot pozitifti.
Antikardiyolipin antikor(AKA) %72.8 hastada negatif,
%1.2 pozitif, kalan %26 bakilmamis. Lupusantikoagulan
antikor (LAC) %74 neg, %6.4 olguda pozitif, %19.6
bakilmamis olarak saptandi.Protein C %2.8 dusuk,
protin S ise %6.4 hastada dusukti. Antitrombin III
eksik olan %4.4 idi. %6 hiperhomosisteinemi vardi.
Tromboz o6yktisti olanlarda %62.2’sinde sigara oyku-
s, Trombozu olan olgularda MTHFRC677T heterozi-
got %44.5 olguda kombine pozitif, %16.8 inde sadece
bu mutasyon, MTHFRC677T homozigot %14.28’inde
kombine pozitif, %1’inde sadece bu mutasyon mevcut-
tu. MTHFRA1298C heterozigot %42.8 olguda kombine
pozitif, %15’inde sadece bu mutasyon, MTHFRA1298C
homozigot %10’inde kombine pozitif, %0,6’inde sadece
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bu mutasyon mevcuttu. Tekrarlayan abortusu olan olgu-
larin ise MTHFRC677T heterozigot %42 olguda kombine
pozitif, %15.2’inde sadece bu mutasyon, MTHFRC677T
homozigot %9’inde kombine pozitif, %8’inde sadece bu
mutasyon mevcuttu. MTHFRA1298C heterozigot %42.7
olguda kombine pozitif, %17.5’'inde sadece bu mutasyon
mevcuttu. MTHFRA1298C homozigot %15’inde pozitif
olup %13’de sadece bu mutasyon saptandi.

Sonug¢ olarak Wu X ve arkadaslarini, Cao Y ve arka-
daslar1 spontan dustkler ile MTHFRC677T mutasyonu
bir iliski oldugunu belirtmekle birlikte, Isaoglu U ve arka-
daslart MTHFRC677T ve tekrarlayan dusutkler arasinda
iliski bulamamistir. Bizim olgularimizda baska neden
olmamasina ragmen MTHFR mut olan hastalarimizda
dustuk ya da tromboz oldugu gérulmustir. Kontrol gru-
bumuzun olmamasi nedeni ile net yorum yapilamamakla
beraber bizim toplumumuzda acaba MTHFR polimorfizmi
trombofili nedeni olabilir mi diye duistindtirmektedir.
Anahtar kelimeler: MTHFRC677T, MTHFRA1298C, reklirren
abortus

Abstract: 0477 P-387
HODGKIN LENFOMA TEDAVIiSi SONRASI GELISEN ITP
OLGUSU VE ELTROMBOPAG ILE ETKIN TEDAVISI.
Handan Haydaroglu Sahin!, Erdal Gundogan!, Fikri
Sirin?, Elif Melis Baloglu?, Hazan Can? Mustafa
Pehlivan', Vahap Okan!. 'Gaziantep Universitesi Tip
Faktiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Gaziantep, *Gaziantep
Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic hastaliklart Anabilim Dals,
Gaziantep

Amagc: Hodgkin lenfomaya (HL) tan:i ve tedavisi sira-
sinda nefrotik sendrom, otoimmun hemolitik anemi,
immun trombositopeni (ITP) gibi otoimmun hastaliklar
eslik edebilir. ITP HL'l1 vakalarin %1-2’sinde bildirilmistir.
Ayrica bazi vakalarda ITP ile birlikte otoimmun hemoli-
tik anemi de HL hastalifina nadir de olsa eslik edebilir.
Trombositopeni HL tanisi sirasinda, Oncesinde veya
sonrasinda gelisebilir. Bu calismada; remisyon ile takip
edilen HL tanili bir hastada ITP gelisimi sunulmustur.

Olgu: 24 yasinda erkek hasta HL tanisiyla 1 yil 6nce
6 kir ABVD kemoterapi protokoli ve RT aldiktan sonra
remisyonda takip edilmekteyken burun kanamasi sikaye-
ti ile hastanemiz hematoloji poliklinigine basvurdu. Fizik
incelemede ates:36.7 nabiz:76/dk KB:120/70 mm/hg
olup, periferik lenfadenopati dahil patolojik bulgu yoktu.
Hastanin rutin tetkiklerinde hemogramda WBC:9500/
mm?®, HG:15.9 g/dL, PLT:3000/mm?®. INR:1.03 (0,8-1,2)
ve periferik yaymada normokrom normositer eritrositler,
her alanda 1 adet tekli trombosit saptandi. Karaciger
ve bobrek fonksiyon testleri normaldi. Hastanin eti-
yolojiye yonelik yapilan tetkiklerinde Parvo virts Ig
M, EBV Ig M, CMV Ig M, ANA, salmonella, brucella,
anti nukleer antikor, gaita da H. Pylori antijeni negatif
saptandi. Ozgecmisinde HL tanisi olan hastada relaps
hastalig1 ekarte etmek icin Tam viicut bilgisayarli tomog-
rafileri cekildi. Ancak patolojik lenfadenopati saptanma-
di. Bunun uzerine hastaya kemik iligi aspirasyonu ve
biyopsisi yapildi. Biyopsi sonucu megakaryositer seride
artis bulgular1 saptandi. Hastaya ITP tanisiyla 1 mg/
kg/g dozunda metilprednizolon tedavisi baslandi. Tedavi
yanitsizlig1 nedeniyle hastaya 2 gtin 1gr/kg/gtin dozunda
IVIG verildi; ancak kontrol hemogramda PLT: 5000/mm?
saptandi. Sonrasinda sirayla uygulanan splenektomi,
vinkiristin 2 mg IV haftada bir giin 4 hafta, siklosporin
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5 mg/kg/g oral tedavileri uygulandi. Yanit alinamama-
s1 nedeniyle eltrombopag 50 mg tablet 1x1 baslandi.
Eltrombopag tedavisinin 2. haftasinda PLT:30000/mm?
saptands; eltrombopag dozu 75 mg tb 1x1 olarak arttiril-
di. Takiplerde tedavinin 5.haftasinda PLT sayis1 600000/
mm?® yukseldi, eltrombopag kesildi. Hasta tedavisiz taki-
bin 6.ayimnda PLT sayis1 normal degerlerde takiptedir.
Sonug¢: HL hastalarinda ITP siklikla tedavi sonrasi
iyilesme déneminde ortaya ¢ikar. Relaps hastalik yontn-
den tetkik edilmesi gerekirse de bu durum genellikle
hastaligin tekrar ile ilgili degildir. HL hastalarinda ortaya
cikan ITP vakalarindaki tedavi malignitesi olmayan has-
talardaki ile benzerlik gosterir ve tedaviye yanit oranlari
da benzerdir.
Anahtar kelimeler: Eltrombopag, Hodgkin Lenfoma, ITP

Abstract: 0498 P-388
TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK PURPURA
ETYOLOJISINDE NADIiR GOZLENEN KONJENITAL
SEBEPLi OLGULAR: iKi OLGU SUNUMU. Tuba Ersal,
Vildan Ozkocaman, Fahir Ozkalemkas, Hilmi Erdem
Gozden, Tugcan Alp, Ridvan Ali. Uludag Universitesi Tip
Faktiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Bursa

Giris: Mikroanjiopatik hemolitik anemi (MAHA)ve
trombositopeni ile seyreden, coklu organ sistemini etki-
leyen bir hastaliktir. Bir metalloproteinaz olan ADAMTS
13 eksikligine bagl olusan buyuk vWF multimerleri-
nin trombosit klimelesmelerine yol ac¢masiyla gelisen
trombositopeni ve eritrositlerdeki mekanik zararlanmaya
bagli MAHA sendromun ortaya c¢ikmasina neden olur.
Nukslerle seyredenlere ise ADAMTS 13’te yapisal eksikli-
ge neden olan mutasyonlar sebep olur. Konjenital TTP ise
son derece nadir goérilen, tekrarlayan ataklarin izlendigi
ve taze donmus plazma(TDP) inflizyonuna yanitli bir has-
taliktir. Klinigimizde 28 yasinda gebe kadin ve 55 yasinda
erkek olmak tlizere derin anemi, trombositopeni, kanama
bulgular1 bulunan iki hasta takip edildi. Periferik kanda
retikliositoz ve sistosit olmasi nedeniyle vakalara TTP
tanist konuldu. Olgularin ADAMTS 13 aktivitesi dtsuk
saptandi. Konjenital TTP kabul edilen olgular TDP inftiz-
yonlari ile remisyonda takip edilmektedir.

Olgular: Mikroanjiopatik degisiklikler ve trombo-
sitopeninin bulunmas: nedeni ile hastalar TTP olarak
degerlendirilerek plazmaferez ve birlikte steroid tedavisi
baslandi.

Hasta K.K.’nin laboratuvar degerleri 10. glinde dtizel-
di ve plazmaferez siklig1 azaltilmaya baslandiginda ntiks
etti. Plazmaferez sikhigi tekrar artirildi. Ug ay sonra vaji-
nal kanama ile bagvurdugunda 27 haftalik gebeligi mev-
cuttu. ADAMTS13 akitivitesi distk, inhibitérti normaldi.
Konjenital TTP tanis: ile TDP inflizyonlarina baslandi.
Steroidi azaltilarak kesilen hasta TDP inflizyonlarn ile
remisyonda izlenmektedir.

Hasta Y.K. ise trombositlerde artis gézlenmesi, anemi,
LDH, bilirubin ve kreatinin degerlerinin kismen normale
donmesine karsin remisyonda kabul edilmedi ve plazma
degisimi 1,5 plazma volimune cikarildi. Plazmaferezler
sirasinda nuks etti. Hastanin tedavisine siklosporin
eklendi. ADAMTS 13 aktivitesi dtistik saptandi. Konjenital
TTP tanisi ile plazmaferezi kesilerek TDP inflizyonlarina
baslandi. Kontrollerde laboratuvar degerlerinin normal
oldugu, mikroanjiopatik degisikliklerin olmadig go6ril-
di. Hasta halen remisyonda olup TDP inflizyonlar: ile
takibimizdedir.
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Tartisma: 1960’11 yilllarda %90’dan fazla mortalite
mevcutken, kortikosteroid ve splenektominin devreye
girmesi ile yasam suresi uzatilabilmistir. 1970’li yillarda
ilk olarak tam kan degisimi ve sonra da plazma tedavisi
ile uzun sureli remisyonlar elde edildi.

Klasik pentad vakalarin ancak %30unda bulunur.
Bu nedenle MAHA ve trompositopeni varliginda tani
konabilir. ADAMTS13 aktivitesi hastaligin konjenital ve
edinsel nedene bagli patogenezini anlamada 6nemlidir.
Normalin %20’sinden az olmasi1 aktivitenin azaldigini
gosterir. Refrakter olgularda konjenital TTPye neden
olabilecek ADAMTS13 mutasyonlar: taranmasi gindeme
gelmelidir.

Sonug¢ olarak; TTP’da derhal plazma inflizyonu ve
degisimi tedavisine gecilmesi ile buylk oranda yanit
alinmaktadir. Tekrarlayan veya kismi yanit saglanan
hastalarda konjenital TTP akilda olmali ve ADAMTS 13
aktivitesi bakilmalidir.

Anahtar kelimeler: Konjenital trombotik trombositpenik
purpura

Abstract: 0167 P-389
MULTIPL SKLEROZ VE IMMUN TROMBOSITOPENI
BIRLIKTELIGi OLAN NADIR BIR OLGU SUNUMU.
Senar Ebinc!, Erdal Kara?, Ramazan Esen? Cengiz
Demir?. !Yiiziincii Yil Universitesi Tiyp Fakiiltesi, Ic
Hastaliklart Anabilim Dali, Van, 2Yiiziincti Yil Universitesi
Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Van

Multiple skleroz (MS) geng¢ eriskinlik déneminde
izlenen, genellikle alevlenme ve dlizelmelerle seyreden,
santral sinir sistemi (SSS)’nin progressif, demiyelinizan
ve otoimmun bir hastaligidir. Multiple skleroz patofizyolo-
jisinde net olmayan degisik mekanizmalarla doku hasari
olusmaktadir. Immiin trombositopeni (ITP) edinsel bir
hastalik olup, tani normal periferik yayma bulgular ile
birlikte izole trombositopeni ve trombositopeniyi acikla-
yacak baska bir nedenin bulunmamasi ile konulur.

Olgu: Otuz U¢ yasinda kadin hasta klinigimize dis eti
ve vajinal kanama nedeni ile basvurdu. Hastanin 6yku-
stinde multiple skleroz ve bu nedenle azatioprin kullanma
oykust mevcut idi. Hastanin yapilan tetkiklerinde Hg
7,1gr/dl (11-18gr/dl), MCV 71 fl (80-100 fl), Neutrofil
15x10°/ml (2-8x10°/ml), Lenfosit 1x10°/ml (1-5x10°/ml),
WBC 17x10%/ml (4-11x10%/ml), Trombosit 4x10°/ml(150-
400x10%/ml), LDH 270 U/L (240-480U/L), ALT 28 U/L(0-
41U/L), Kreatinin 0,6mg/dl (0,4-1,2mg/dl), CRP 3,3 mg/
dl (0-5 mg/dL), Direkt Coombs Testi negatif, Ferritin 60
ng/mL, Vitamin B12: 357 (187-883pg/mlL), Folat 4ng/
mL (3-17 ng/mL), HbsAg negatif, Anti HCV negatif ola-
rak saptandi. Hastanin yaymasinda atipik hticre blast
izlenmedi. Trombosit sayis1 kan sayimi ile uyumlu idi. ITP
tanis1 konulan hastaya metil prednizolon 1mg/kg/gln ile
birlikte IVIG 1gr/kg/gtn iki gtin verildi. Hastanin takiple-
rinin 4. giintinde trombosit 80.000/microL olmasi tizerine
hasta metil prednizolon tedavisi ile taburcu edildi.

Sonuc olarak; MS ve ITP patogenezinde Th htucreleri
suclanmakta olup bu durum bu iki otoimmun antitenin
benzer patofizyolojik mekanizmalarla hastalik olusturabi-
lecegini duisindurmektedir. Fakat literattirde daha o6nce
MS ve ITP birlikteligi bildirilmemistir. Bildirilen vakalar
genellikle MS tedavisinde kullanilmakta olan natalizumab
ve diger ilaclarla iligkili oldugu tarif edilmistir. Bu duru-
mun nadir gérilmesi nedeni ile bu vakay: sunmak istedik.
Anahtar kelimeler: Multipl Skleroz, Immiin Trombositopeni

331



POSTER BILDIRILER

Abstract: 0552 P-390
KONJENITAL TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK
PURPURA:BIiR VAKA SUNUMU VE TEDAVIYE BAKIS.
Mehmet Akif Ozdemir’, Ozlem Gl Kirkas', Bilgen Isik?,
Yéntem Yaman?, Ebru Yilmaz!, Ekrem Unal!. !Erciyes
Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji-Onkoloji
Boliimii, Kayseri, 2Stit¢ti Imam Universitesi Tip Fakiiltesi,
Pediatrik Hematoloji-Onkoloji Béltiimii, Kahramanmaras

Konjenital trombotik trombositopenik purpura (TTP),
von willebrand factor proteaz (VWFCP)) enzimini kodla-
yan ADAMTS13 genindeki mutasyondan dolay: olusan
klinik bir antitedir. Konjenital TTP, Schulman-Upshaw
sendromu olarak da bilinir ve yenidogan doéneminde
baslama, taze donmus plazma (TDP) inflizyonuna cevap-
Ii olma ve sik tekrarlama o6zellikleriyle karakterizedir.
Literatirde ADAMTS 13 geninde ylUzden fazla mutasyon
rapor edilmistir. Milyonda 1-5 oraninda oldukca nadir
gorulmekle beraber mortalite hizi olduke¢a yuksektir.
Hastalik, parcalanmis eritrositlerle beraber hemolitik
anemi (mikroanjiopatik hemolitik anemi-MAHA), trom-
bositopeni, diffiz ve nonfokal nérolojik bugular, bébrek
fonksiyonlarinda bozulma ve ates gibi klasik besli olarak
nitelendirilen belirtilerle karakterizedir.

Olgu: 9 aylik erkek hasta, hinltili solunum sikayeti
ile basvurduklar1 dis merkezde anemi, trombositopeni
ve hematirisinin saptanmasi Uzerine klinigimize atipik
hemolitik Giremik sendrom ontanisi ile sevk edildi. Fizik
muayenesinde bas cevresi:44 cm (10-25 p), vicut agir-
11£1:9300 gr(50-75p), boy:71 cm (25-50 p), ates 38°C,
genel durumu orta, takipneik-tasikardik, soluk goru-
numli, vicutta yaygin petesisi mevcut ve KC-dalak 2-3
cm ele geliyor idi. Laboratuvar tetkiklerinde hb:6,7 gr/
dl, WBC:12210/6990 /mm?®, plt:124000/mm?, retiktilo-
sit:24%, MCV:78, periferik yaymada hipokromi, polikro-
matozis, yer yer sferositler,sistositler mevcut idi. D-dimer
2680 ng/ml, PT 11.8 sn, aPTT 25.9 sn, fibrinojen 150mg/
dl,direkt coombs (-), t.bil/d.bil: 1,3/0,4 mg/dl, LDH:1966
U/1, KC ve bobrek fonksiyon testleri normal, CD55/59
duizeyleri normal idi. Hastaya dis merkezde TDP verilmis
oldugu icin ek miidahale de bulunulmadan servise yatiri-
lip vital bulgularn yakin izlenerek takibe alindi. Maske ile
oksijen destegi verildi. Takiplerinde takipnesi, hemattrisi,
petesileri 2 glin icinde gerileyen hasta kontrole gelmek
lzere taburcu edildi. Ancak benzer sikayetlerle 10 glin
sonra poliklinigimize tekrar basvurdu. Trombosit: 53000/
mm?, hb:9.8 gr/dl, hemattrisi yok idi. Hastanin ilk yatisin-
da konjenital TTP 6ntanisi ile génderilen ADAMTS13: 7%,
olarak geldi. Konjenital TTP icin <5%ADAMTS 13 duzeyi
ongorulse de hastanin klinik semptomlarinin olmasi nede-
niyle verilen TDP sonrasi bulgularin gerilemesi Uzerine
hasta konjenital TTP tanisi ile takibe alindi.Genetik analiz
yapilamadi. Bircok kez tekrarlayan ataklar ile basvuran
hastaya TDP (10cc/kg) transflizyonu yapildi. ADAMTS
13 icerigi en yuksek olan faktdor preparati (Koate-F8y)
icin endikasyon dis1 ila¢ onay: alindi. Su an 15 aylik olan
hastamiz 3 aydir haftada bir dizenli faktor almakta ve
sikayetleri olmamaktadir. Aciklanamayan trombositopeni,
MAHA, hemattri ile bagvuran hastalarda konjenital TTP
da dustintlmeli ve ekarte edilmelidir. Akut TTP tedavisin-
de TDP inflizyonu ya da plazma exchange uygulanmakta-
dir. Ancak tedavide TDP yerine hem hastanin hastaneye
yatis1 azaltmak hem de hastanin hayat kalitesini artirmak
icin haftalik Koate (30 U/kg) uygulanabilir.

Anahtar kelimeler: ADAMTS 13, hemolitik anemi,
trombositopeni
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Abstract: 0561 P-391
KONJENITAL TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK
PURPURA; TANISAL YAKLASIM VE TEDAVISIYLE
EDINILEN DENEYIM. Esra Turan Erkek!, Rafet
Basar?, Nazli Demir!, Mustafa Nuri Yenerel!, Akif
Selim Yavuz!, Melih Aktan!, Meliha Nalcaci!, Sevgi
Kalayoglu Besisik!. !Istanbul Universitesi, Istanbul
Tip Fakiiltesi, I¢c Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji
Bilim Dali, Istanbul, 2Istanbul Universitesi, Istanbul Tip
Fakiiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim Daly, Istanbul

Trombotik trombositopenik purpura (TTP), degisen
derecede sinir sistemi ve bobrek islev kusuru eslik edebilen
sistositik hemolitik anemi ve trombosit tiketimi ile karak-
terize trombotik mikronjiopatidir. TTP’de Kklinik, kanda atak
sirasinda ADAMTS13 eksikligi nedeni ile cok btiytik multi-
merler halinde von Willebrand faktorti (vWF) bulunmas: ile
aciklanmaktadir. Konjenital TTP nadirdir. Tan1 ADAMTS13
enzim aktivitesinin <%5 ve ADAMTS13’e karsi antikor
bulunmamasi ile konulur. Konjenital TTP'de enzim duizeyi
kalic1 olarak dustktur, TTP klinigi genellikle tetikleyici bir
faktorle gelisir. Burada ardisik konjenital TTP tanis1 konu-
lan iki kizkardes hasta ile iliskili deneyim paylasildi.

Olgul-: 34y, K. Karin agrisi, yliz sag yarimi ve sag Ust
ekstremitede uyusmay: takiben tonik klonik nébet ile deger-
lendirildi. Hb:7.7g/dl, WBC:11.300/ul, Trombosit:46.000/
ul, Retiktilosit:%7.5, LDH:1427, Kreatinin: 2.36, Direkt
Coombs(-) saptandi. Periferik yayma (PY) sistositik hemoli-
tik anemi ile uyumluydu. Ozgecmisinde 7 kez 2.trimesterde
dustuk oyktisi vardi; ANA, antidsDNA, antikardiyolipin
antikorlar, lupus antikoagtilani negatif idi. TTP tams: ile
plazma degisimi ve 3gin ylksek doz sonra 1mg/kg/
glun metilprednizolon baglandi. ADAMTS13 aktivitesi <%2,
ADAMTS13 inhibitér: (+) olarak belirlendi. Trombositopeni
dtizelmekle birlikte LDH duzeyinin normale dénmeme-
si, sistosit varhiginin devami nedeniyle, vinkristin veril-
di. Splenektomi yapildi. Dlizelmeyen laboratuar bulgular:
nedeniyle azotiyopurin ve metilprednizolon baslandi. Ancak
plazma degisimi ile faydalanim dikkat ¢ekici oldugundan
konjenital TTP tarus: ile 3-4 haftada bir TDP verilmesi
karar verildi. Imuran ve steroid tedavisi azaltilarak kesildi.
Hasta tam yamith 4 yildir izlenmektedir. Olgu-2:27y, K.ilk
gebeliginin 34.haftasinda bas agrisi, konusma bozuklugu,
bulanik gérme ile degerlendirildi. WBC:11.100/ul, Hb:7.3g/
dl, trombosit:35.700/ul, kreatinin:1.5mg/dl, LDH:2651/ul,
Direkt Coombs(-), PY sistositik hemolitik anemi ile uyumlu
idi. 3gtin ytuksek doz, sonra 1mg/kg/glin metilprednizolon
ve plazma degisimi ile hasta dogumunu gerceklestirdi. Tam
yanit elde edildikten sonra immunsupressif(IS) tedavisi ve
aferez seyreltilerek durduruldu. Tekrarlayan ataklari ek
plazma degisimleri ile kontrol altina alindiktan sonra vink-
ristin verildi. Splenektomi yapildi. ADAMTS13 aktivitesi
<%2, ADAMTS13 inhibitér:(-) bulunan konjenital TTP tanisi
ile aralikli TDP ile tanisinin 4.yilinda tam yanith izlenmek-
tedir. Her iki hastada da atak digt ADAMTS13 aktivitesi
bakilamamustir.

Tartigma: ADAMTS-13 genotipi ile hastalik seyri ara-
sinda iligki gosterilmemistir. Gebelik tetikleyici olabilir.
Gebelik seyrinde ortaya cikis ve fetal kayip edinsel TTP’ye
gore daha siktir. Cogul fetal kayip olan ilk hastada TDP
ile plazmaferezden faydalanimin dikkat c¢ekici olmasi
IS tedavilere tam yamt elde edilmemesi ile konjenital
TTP tanisini glindeme getirmis, antikor varligi nede-
ni ile tanmi kesinlestirilememistir. Kiz kardeste ise tani
kesinlestirilmistir.

Anahtar kelimeler: konjenital TTP
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Abstract: 0683 P-392
DUSUK MOLEKUL AGIRLIKLI HEPARIN PROFLAKSISI
ALTINDA LENALIDOMID KULLANAN YASLI BiR
HASTADA GELIiSEN PULMONER EMBOLININ 3.KUSAK
TROMBOLITIK RETEAPLAZ iLE BASARILI TEDAVISI.
Mehmet Sinan Dal!, Abdullah Karakus', Resit Yildirim?,
Ferhat Bingdl?, Hasan Ince?, Orhan Ayyildiz', Ekrem
Muifttioglu'. !Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji
Bilim Dali, Diyarbakar, 2Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢
Hastaliklart Anabilim Dali, Diyarbakiwr

Girig: Multipl miyelom (MM) plazma htcrelerinin
malign bir hastaligidir. Tani1 aninda ortanca yas 65
olup miyelom hastalarinin %37’si 75 yasin tzerindedir.
Hiperviskosite, miyelom hastalarinda tromboz ag¢isindan
risk faktoérti olup kullanilan immunmodulatér ilaclardan
talidomid ve lenalidomid temelli rejimlerde tromboemboli
riski nedeniyle antikoagtilan profilaksi gerekebilir.

Olgu: Yetmisalti yasinda kadin hasta 2 yil 6nce
Duri-Salmon Evre III-A, IS Evre II Ig A/kappa multip-
le miyelom tanisi olan hasta alt ekstremitelerde his
kaybi,uyusma,yanma ve siddetli sirt agrisi nedeniyle
basvurdu. Hastanin 6zgecmisinde hipertansiyon tanisi
disinda 6zellik yoktu.Lenalidomid 15 mg/glin ayda 21
glin,haftada bir 20 mg dekzametazon, asetil salisilik
asit 100 mg/glin,enoksaparin 40 mg/gun ve silazapril/
hidroklorotiyazid Smg / 12,5 mg/gun tedavilerini kul-
lanmaktaydi. Fizik muayenesinde ECOG 3 olmasi disin-
da patoloji saptanmadi. Sirt agrilarina yoénelik cekilen
spinal MR’da torakal ve lomber vertebralarda hastalik
tutulumu, TS ve T12 de yaklasik %50 yukseklik kayip-
lar1 ve kompresyon frakttirleri L3-L4 vertebra korpusla-
rinda %50 yakin yukseklik kaybi izlendi.Periferik noéro-
pati acisindan yapilan alt ve tist extremitede sinir iletim
calismalari sonucunda alt extremitede duysal noéropati
saptandi.Evre 3 periferik duysal néropati saptanan has-
tanin lenalidomid tedavisi kesildi. Radyasyon Onkolojisi
Klinigi konsultasyonu sonucu spinal radyoterapi plan-
landi. Klinik takipleri sirasinda ani olarak nefes darligi
ve gbgus agrisi sikayetleri gelisti. Elektrokardiyogram’da
sintis tasikardisi ve V1-V4 go6gis derivasyonlarinda T
negatifligi disinda 6zellik saptanmadi. Akciger grafisi
normal tepit edildi. Arteryel kan gazinda hipoksi(PO,
55 mmHg) ve hipokapni(PCO, 29 mmHg) saptandi.
Hastanin bakilan D-dimer dtizeyi:30 mg/L(0-0.55) ola-
rak saptandi. Pulmoner tromboemboli acisindan cekilen
CTPA’da her iki ana pulmoner arterde distal dallar-
da yaygin PTE ile uyumlu hipodens dolum defektleri
saptandi.Ekokardiyografisinde sag kalp bosluklarinda
genisleme, triktispit yetersizligi ve PAB 55 mmHg olarak
degerlendirildi. Bilateral alt ekstremite derin ven siste-
mi renkli doppler ultrasonografisi sol uyluk yarisindan
itibaren popliteal bolgeye kadar prob basisi ile komp-
rese olmayan derin ven trombozu ile uyumlu gérintim
izlendi.Kan basinci takiplerinde 80/60 mmHg olarak
seyretmesi ve akut sag kalp yetersizligi saptanan hasta-
ya masif pulmoner tromboemboli tanisiyla enoksaparin
dozu 120 mg/gln olarak arttirildi.Trombolitik tedavi
olarak reteplaz 10 U iv bolus ve 30 dk sonra tekrar 10 U
iv bolus verildi.Siki kanama takibi yapildi. Tedavi son-
ras1 hastanin vital bulgular: tamamen dtizeldi.Hastanin
takibi devam etmektedir.

Tartigma: Ozellikle ileri yags MM hastalarinda lenali-
domid veya talidomid gibi tedavileri planlanirken venéz
tromboemboli proflaksisi yapilmas: dtistintlmelidir.Masif
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pulmoner tromboemboli geciren hastalarda uygun kosul-
larda trombolitik tedavi diistintlebilir.

Anahtar kelimeler: Lenalidomid, multiple miyelom, pulmoner
tromboemboli

Abstract: 0714 P-393
ALLOJENEIiK HEMATOPOIETIiK KOK HUCRE NAKLI
SONRASI IMMUN TROMBOSITOPENI GELISEN iKi
OLGU. Gultekin Pekcan, Erden Atilla, Mehmet
Gunduz, Sinem Civriz Bozdag, Selami Kocak Toprak,
Mutlu Arat, Muhit Ozcan, Pervin Topcuoglu. Ankara
Universitesi, Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Ankara,
Tiirkiye

Giris: Immun sitopeniler allojeneik hematopoietik kék
hticre nakli (Allo-HKHN) sonrasinda oto-reaktif/oto-regii-
latuar lenfositler arasinda iliskinin bozulmasi ve yetersiz
veya kotli immunolojik yapilanma sonucunda gelisebilir.
Biz burada Allo-HKHN sonras:i ge¢ dénemde immuin
trombositopeni gelisen iki olgumuzu sunmaktayiz.

Olgu 1: Pre-B akut lenfoblastik 16semi tanisiyla takip
edilen, 19 yasindaki kadin hastaya HLA uyumlu akraba
dis1 vericiden miyeloablatif hazirlik rejimi ile Allo-HKHN
yapildi. Nakil sonras1 9.ayda hastada izole trombosito-
peni (10000/mm?® saptandi. Oncelikle hastalik niiksi
acisindan degerlendirilen kemik iligi histopatolojisinde
belirgin megakaryosit artis1 géze carpti. Immiin trombo-
sitopeni yapabilecek diger otoimmuin hastaliklar ekarte
edildi. Hastaya 1mg/kg/giin metil-prednizolon tedavisi
baslandi. Tedavinin 3. haftasinda trombosit sayisi normal
degerlere ulasti. Steroid dozu 3 ay icinde azaltilarak kesil-
di. Takiplerinde immun trombositopeni tekrarlamadi.
Hasta su anda nakil sonrasi S yil 8.ayinda, remisyonda
ve komplikasyonsuz olarak izlenmektedir.

Olgu 2: Akut eritroldsemi tanisiyla takip edilen, 32
yasindaki erkek hastaya HLA uyumlu kardes verici-
den miyeloablatif hazirlik rejimi ile Allo-HKHN yapildi.
Nakilden 4 ay sonra izole trombositopeni saptandi.
Hastanin o esnada immunsupresif tedavisi (siklospo-
rin- dustk dozda) devam etmekteydi. Olgu 1’deki gibi
oncelikle hastalik ntikst acisindan degerlendirilen kemik
iligi histopatolojisinde belirgin megakaryosit artis1 izlendi.
Ciddi trombositopenisi (8000/mm?) olan hastaya 1 mg/
kg/gtin metil-prednizolon tedavisi baslandi. Trombosit
sayist ikinci haftada 127000/mm®e yukseldi. Ancak
steroid tedavisi ayni dozda devam ederken yeniden trom-
bositopeni gelisti ve es zamanli sitomegaloviris (CMV)
reaktivasyonu saptandi. Hastaya CMV reaktivasyonu igin
parenteral ganciclovir ve beraberindeki immuin trombosi-
topeniye yonelik 1 gr/kg/glin 2 glin intravenéz immun
globulin tedavileri verildi. Steroid tedavisi ise doz azalti-
larak kisa stirede kesildi. Tedavi ile CMV-DNA negatiflesti
ve trombosit sayisi 110000/ mm?®e ytkseldi. Ancak 3 ay
sonra trombositopeni yeniden derinlesti (6000/mm?).
Hastaya endikasyon disi ila¢ basvurusu ile eltrombopag
verilmesi planlandi ancak; onay alinamadi. Takiben ritu-
ximab onayi1 alindi. Rituximab tedavisi 375 mg/m?/hafta,
toplam 4 hafta verildi. Tedavi tamamlandiktan iki hafta
sonra trombosit sayist 86000/ mm?®e yukseldi. Hasta su
anda Rituximab tedavisi sonrasi 2.ayinda olup, trombosit
sayist 100000/mm? civarindadir.

Sonug: Transplantasyon sonrasi immun sitopeniler
nadir gérilen bir komplikasyondur. Her iki olgumuzda da
oncelikle; graft versus host hastaligi, altta yatan malign
hastalik nuksti ve viral enfeksiyon ekarte edilmistir.
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Allo-HKHN sonrasi gelisen trombositopenilerin ayirici
tanisinda immun trombositopeni de dustnutlmelidir.
Tedavide ise dncelikle standart yaklasimlar uygulanmali,
eger yanit alinamaz ise splenektomi dis1 ikinci secenek
tedaviler géz 6ntinde bulundurulmalidir.

Anahtar kelimeler: Iimmun trombositopeni, transplantasyon,
tedavi

Abstract: 0105 P-394
VARFARIN DIiRENCi VE PROTEIN S EKSIKLiGI OLAN
PULMONER EMBOLILI OLGU. Ayfer Gediik!, Elif
Birtas Atesoglu!, Esra Terzi Demirsoy!, Pinar Tarkun!,
Adnan Batman?, Abdullah Hacihanefioglu'. Kocaeli
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Kocaeli,
2Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklart Anabilim
Dali, Kocaeli

Giris: Kumarin ttrevi bir antikoagtilan olan varfarin,
tim dinyada tromboembolik olaylarin tedavisinde ve
o6nlenmesinde kullanilan bir ilagtir. Hedef INRnin sag-
lanmasi icin haftalik 75 mg Uzerinde varfarine ihtiyac
oldugu durumlarda varfarin direnci akla getirilmelidir.
Konjenital protein S eksikligi herediter trombofilinin
nadir nedenidir. Protein S, faktér V ve Faktor VIII'i inakti-
ve ederek koagtilasyonu 6nleyen protein C’nin kofaktorti-
dur. Protein S eksikliginin toplumdaki prevalanst %0.1-1
olup, relatif tromboz riski 10 kat artmistir. Burada pul-
moner emboli ve derin ven trombozu nedeniyle varfarin
tedavisi alirken INR seviyelerinin ytikselmemesi nedeniyle
tarafimiza yonlendirilen ve Konjenital Protein S eksikligi
tanis1 konulan bir vakay: sunduk.

Olgu: 37 yasinda erkek hastanin nefes darlig: sikayeti
ile bagvurdugu dis merkezde yapilan tetkiklerinde pul-
moner emboli ve bilateral derin ven trombozu saptanmis.
Hastaya varfarin tedavisi baglanmis.Takiplerinde varfarin
dozu 15mg/gline arttirlmasina ragmen INR duzeyleri
1,4-1,7 arasinda seyretmis. 5 ay varfarin tedavisi alan
hastanin kontrol alt ekstremite vendéz dopplerinde her
iki bacak derin femoral, pobliteal, ana femoral vende
dolum defekti olusturan hipoekojen thrombts izlenmis.
Bunun tuzerine varfarin direnci distintilerek hematoloji
klinigimize yoénlendirilmis. Hastanin anamnezinde ek
hastaligi, ila¢ ve sigara kullanimi, tromboz acisindan
aile anamnezi yoktu. Fizik muayenesi dogaldi. Hastaya
varfarin stoplanarak DMAH tedavisi baslandi. Hastanin
yapilan thrombofili taramasinda protein c:%100(70-130),
protein s:%15 ikinci kontrol %19 (60-140), TT:17,2
sn (14-21), fibrinojen:3,07 g/1 (2-4), homosistein:8,6
umol/L (6-15), ANA:Negatif, Anti ds-DNA:Negatif, Lupus
Antikoaguilani:Negatif, ATIIl: %97 (%80-120) saptandi.
Yapilan genetik analizinde protrombin ve faktér V Leiden
gen mutasyonu saptanmadi, MTHFR C677T geninde
heterozigot mutasyon saptandi. Hastanin anne ve 3 kiz
kardesinin yapilan taramalarinda, 1 kardesinde daha
protein s eksikligi (%23 (60-140)) tespit edildi, tromboz
Oyklisti yoktu. Hastanin 3 aylik DMAH tedavisi sonrasi
kontrol alt ekstremite vendz dopplerinde okltizyon sap-
tanmadi. Pulmoner emboli 6yklisti olan ve tedavisi devam
eden hastaya ek risk faktérleri hakkinda bilgi verilerek
hematoloji poliklinik takibine alindi.

Tartisma: Protein S eksikligi nadir bir antite olup
trombozlu hastalardaki sikhigr %1-2°dir. Trombofili varligi,
pulmoner tromboemboli veya akut vendz tromboz atagi
geciren bir hastada antikoagtilan tedavi yaklasimim etki-
lemez. Ancak yuksek riskli hasta gubunda 6mur boyu
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antikoagtilasyon 6nerilmektedir (Tablo.1). Uzun streli oral/
parenteral antikoagtilan kullanimi hasta uyumunu boz-
makta ve takipte sorunlara yol acmaktadir. Nitekim varfa-
rin direnci olan hastamiza émutr boyu DMAH ile antikoagu-
lasyon o6nerilmis olup enjeksiyon zorlugu nedeniyle hasta
tarafindan red edilmistir. Sonug olarak bu hasta grubunda
yeni tedavi yaklasimlari ve yeni ajanlara ihtiyacimiz vardir.
Anahtar kelimeler: Protein S eksikligi, Pulmoner emboli,
Varfarin direnci

Tablo 1. Omiir Boyu Tromboprofilaksi Onerilen Yiiksek Riskli Hasta Grubu

ki veya daha gok tekrar eden spontan (idyopatik) VTE
AT Ill eksikligi veya antifosfolipid sendromu varliginda geligen ilk spontan VTE sonrasi

Hayati tehlike yaratan ilk spontan tromboz sonrasi (ciddi pulmoner emboli, serebral, mezenterik
veya portal ven trombozu)

Beklenmedik lokalizasyonlarda olusan spontan VTE (mezenterik veya serebral ven trombozu)

Birden fazla trombofilik genetik bozuklugun varliinda gelisen spontan VTE

Abstract; 0257 P-395
AKKiZ AMEGAKARYOSITIK TROMBOSITOPENIK
PURPURALI HASTADA SiKLOSPORIN TEDAVISINE
UZUN SURELI YANIT, 24 AYLIK iZLEM. Serkan
Ocakci, Selda Kahraman, Seckin Cagirgan. Izmir
Universitesi, Medicalpark Hastanesi, fzmir

Amag: Akkiz amegakaryositik trombositopeni nadir
bir hastaliktir. Siddetli trombositopeni ile beraber azal-
mis veya kaybolmus megakaryopoez bulunur. Hastalar
morarma, kanama ile bagvurur. Splenomegali bulunmaz.
Steroid ve intravenéz immunglobin tedavilerine yanit ver-
mez. Antitrombopoetin IgG antikorlar: saptanmasi: htimoral
bagisiklik bozuklugunu distindtrmektedir. Huicresel bagi-
siklik bozuklugu gostergesi olarak monoclonal T lenfositleri-
nin in vitro megakaryositik seriyi inhibe ettigi géralmusttr.

Gere¢ ve Yontem: Standart bir tedavi yoktur.
Siklosporin, ATG ile beraber veya tek basina kullanilmis-
tir. Rituksimab, siklofosfamid, danazol ve azatiopirin diger
tedavi secenekleridir. Allojeneik hematopoetik kok hticre
nakli direncli hastalikta uygulanabilecek bir secenektir.

Bulgular ve Sonug: 55 yasinda kadin hasta klinigi-
mize derin trombositopeni ile bagvurdu. Immun trombo-
sitopenik purpura (ITP) olarak degerlendirilen hastaya
yuksek doz metil prednizolon verildi. Yanit vermedi.
Intravenéz immunglobin ve anti-D tedavileri sirasiyla
uygulandi. Trombosit sayisi artmayan hastaya kemik iligi
aspirasyon biyopsisi yapilarak amegakaryositik trombosi-
topeni tanisi konuldu. Oral sikloporin tedavisi baslanan
hasta tedaviye yanit verdi. 24 aylik izlemde halen yanitl
olarak takip edilen hasta bu nadir hastalik icin iyi bir
tedavi 6rnegi olarak sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: amegakaryositik, siklosporin,
trombositopeni
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Abstract: 0094 P-396
KANSERDE SIGARAYA BAGLI DAMAR SERTLIGI.
Mehmet Rami Helvaci'!, Mehmet Yigitbay!, Aysegtl
Kurt!, Yusuf Aydin?, Mehmet Gundogdu®. 'Mustafa
Kemal Universitesi, Tip Fakiiltesi, Antakya, 2Diizce
Universitesi, Tip Fakiiltesi, Diizce, 3Atatiirk Universitesi,
Tip Fakiiltesi, Erzurum

Amagc: Sigara ile yaygin damar sertligi ve kanserler
arasindaki iligki iyi bilinmektedir.

Yontem: Ardisira basvuran bay ve bayan koroner kalp
hastaligi (KKH) vakalari calisildi.

Sonuglar: Toplam olarak 1.620 bayan ve 1.240 erkek
calismaya alindi. KKH siklig1 bayan ve erkeklerde benzer-
di (swrasiyla %3.8’% karsilik %4.4, p>0.05). KKH vakalari-
nin ortalama yaslari sirasiyla bayan ve erkeklerde 61.5%
karsilik 63.5 seneydi (p>0.05). KKH’na sahip erkeklerde
sigara ve kronik tikayici akciger hastaligi sikligi anlam-
I1 oranda yuiksekti (sirasiyla %54.5’e karsilik %9.6 ve
%18.1°e karsiik %6.4, herikisi i¢in de p<0.05). Diger
taraftan, viicut kitle endeksi ve beyaz 6nltk hipertansi-
yonu bayan KKH vakalarinda yuksekti (29.7°ye karsilik
28.3 kg/m2 ve %30.6'ya karsilik %23.6), ancak muhte-
melen bay ve bayan KKH vaka sayisinin azligi nedeniyle
farklar istatistiksel olarak anlamsizd:i (herikisi i¢in de
p>0.05). Ancak 6rnek hacimlerindeki ktictkltige ragmen
dustk yogunluklu lipoprotein ve trigliserid seviyeleri
bayan KKH vakalarinda anlamli sekilde ytksekti (sira-
siyla 132.6’ya karsilik 115.6 mg/dl, p=0.008 ve 250.3%
karsilik 150.1 mg/dl, p=0.002). Ayn1 sekilde hipertan-
siyon ve diabetes mellitus da bayan KKH vakalarinda
anlaml sekilde fazlaydi (sirasiyla %58.0’a karsilik %30.9,
p<0.001 ve %51.6%va karsilik %38.1, p<0.05).

Ozet: Yaslanma insanoglunun en énemli hastaligidir
ve yaygin damar sertligi de yaslanmanin en 6énemli sebebi
olabilir. Sigara ve fazla kilo yaygin damar sertliginin ana
sebeplerindendir ve her ikisi de karsimiza benzer 6nemde
cikmaktadir. Kanser gelisiminde sigaranin hiicre genetigi
lzerine etkileri iyi bilinmektedir. Kanser gelisiminde siga-
ranin bir diger etkisi de yaygin damar sertligi nedeniyle
doku duzeyinde etkili kan dolasiminin saglanamamasi
ve buna bagl kanser hticrelerinin bagisiklik sistemimiz
tarafindan etkili sekilde temizlenmesinin engellenmesi
olabilir.

Anahtar kelimeler: Sigara, damar sertligi, kanser

Tablo 1. Galisma vakalarinin dzellikleri

Degigkenler KKH*’na sahip bayanlar ~ KKH’na sahip erkekler p-degeri
Siklik %3.8 (62/1.620) %4.4 (55/1.240) Nst
Ortalama yas (sene) 61.5 + 11.2 (42-88) 63.5 + 10.8 (43-82) Ns
Sigara %9.6 (6) %54.5 (30) <0.001
KTAH %6.4 (4) %18.1 (10) <0.05

Ortalama viicut agirhgi (kg) ~ 74.4 = 18.7 (42-129) 79.1 12,9 (58-116) 0.027

Ortalama VKES (kg/m?) 207 + 67 (19.0-486)  28.3 =47 (20.6-469)  Ns

Ortalama LDL-K (mg/dl) 132.6 = 47.3 (10-232) 115.6 = 38.5 (43-192)  0.008

Ortalama TGY (mg/dl) 250.3 £233.9 (81-1380)  150.1 = 113.4 (63-594)  0.002

BOH** %30.6 (19) %23.6 (13) Ns
HT**x %58.0 (36) %309 (17) <0.001
DM+ %51.6 (32) %38.1 (21) <0.05

*Koroner kalp hastaligi TAnlamsiz (p>0.05) $Kronik tikayici akciger hastaligi §Viicut kitle
endeksi. Diisik yogunluklu lipoprotein kolesterol Trigliserid **Beyaz onliik hipertansiyonu
***Hipertansiyon ****Diabetes mellitus
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Abstract: 0394 P-397
HEPARIN TEDAViSi iLE DUZELMEYEN SINUS VEN
TROMBOZU OLGUSUNDA ANTITROMBIN III EKSIKLiGi.
Yasemin Altuner Torun!, Mahmut Can Serbetci!,
Emine Kayg: Tartici!, Gamze Poyrazoglu?, Mehmet Akif
Dundar'. ‘Kayseri Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Hematoloji Bolimti, Kayseri, 2Kayseri Egitim ve Arasturma
Hastanesi, Cocuk Néroloji Béliimii, Kayseri

Giris: SinlGs ven trombozu inmenin bir cesiti olup,
cocuklarda genellikle spesifik olmayan bulgularla kendini
gbsteren, multifaktoryel bir hastaliktir. Vakalarin cogunda
protrombotik risk faktoérleri veya altta yatan bircok klinik
sebeplerin kombinasyonu vardir. Antitrombin III eksikli-
ginin toplumdaki siklig1 %0,02 iken trombozlu hastalarda
sikligi %1’dir. Bu yazi heparin tedavisi ile dizelmeyen
sintis ven trombozunda antitrombin III eksikligine dikkat
cekmek ve tedavisini tartismak amaciyla sunulmustur.

Olgu: Daha 6nce hicbir sikayeti ve ila¢ kullamim 6yku-
sl olmayan 12 yas erkek hasta, ani baslayan basagrisi,
bas donmesi, bulanti, kusma sikayetleriyle klinigimize
basvurdu. Fizik muayenesi normal olan hastada beyin
diffizyon MR ve MR anjio tetkiki sonucunda sol tranvers
sinus, sigmoid sinilis ve stperior sagittal sintiste okltizyon
saptandi. Dustik doz heparin tedavisi 1 mg/kg iki dozda
baslandi. On bes glin tedavi dozunda dustk doz heparin
alan hastanin kontrol kranial MR goértinttilemesi tromboz
olan boélgede rekanalize akim g6zlenmedi olarak yorumlan-
di. Bu doénemde etyolojiye yonelik yapilan tetkiklerinden
pozitif olarak homosistein dtizeyi ytksek, antrombin III:
%34.8 - %39.7 (%75-125), faktor VIII: %450 (%40-150),
genetik acidan MTHFR geni 1298. Nukleotid bolgesi hete-
rozigot, Faktér V geni 1691. Nukleotid bolgesi heterozigot
saptandi. Vitamin B12 dtzeyi 68 (126-505) pg/mL geldi,
tedavisi yapildi. Nutrisyonel nedenlere baglandi. Annesi de
erken yasta inme gecirmis olup devamli kumadin almakta
idi. Antitrombin III eksikligi ve clexan kullanmas1 nede-
ni ile trombozun rekanalize olmadig dustnulerek oral
kumadin tedavisine gecildi. Kontrol gorintilemesinde
rekanalize akim gozlenen hastanin takibine devam edildi.

Tartisma: Serebral venéz tromboz genellikle genc has-
talarda gortulmekle birlikte her yas grubunda gortilebilen
baslangic sekli, klinik bulgular nonspesifik ve ¢ok farkh
olabilen bir durumdur. Antitrombin 3 eksikliginin toplum-
daki %0.02; trombozlu hastalarda %1 oraninda O6rudlir.
Tedavisinde klasik heparin tedavisi etkili olmayip kumadin
tedavisi dtstnuilmelidir. Ozellikle tromboz ile gelen bir
hastada heparin kullanilmasina ragmen kontrol MR sonu-
cunda rekanalize akim goértilmezse Anti- trombin 3 eksikligi
distnutlmeli ve oral kumadin tedavisine gecilmelidir.Sonug
olarak; tromboz ile bagvuran cocuklar protrombotik risk
faktorleri acisindan detayl olarak taranmali, kontrol gértin-
tileme yontemlerine basvurulmali, neden saptandiktan
sonrada acilen tedavisi yeniden gozden gecirilmelidir.
Anahtar kelimeler: Antitrombin III eksikligi, sintis ven trombozu

Abstract: 0615 P-398
BRUSELLOZ TEDAVISI ALTINDA GELIiSEN IMMUN
TROMBOSITOPENI. Engin Kelkitli', Serdar Tanas?.
!Erzurum Bolge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji
Klinigi, Erzurum, 2Erzurum Bélge Egitim ve Arasturma
Hastanesi, I¢ Hastaliklan Klinigi, Erzurum

Bruselloz hticre icinde yerlesen, Brusella ttrti bakte-
rilerin neden oldugu multiorgan tutulumu olan ve bir cok
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komplikasyona yol agabilen zoonotik bir enfeksiyondur.
Brusellozun seyri sirasinda, yaygin damar i¢i pihtilasma-
sindan, hafif hematolojik degisikliklere kadar cesitli sevi-
yelerde hematolojik bozukluklar bildirilmistir. Literattirde
Bruselloz tedavisi altinda immuntrombositopeni(ITP) olgu-
suna rastlamadik. Tedavi altinda ITP gelisebilecegine dikkat
cekmek nedeni ile olgumuzu yayimlamay: uygun bulduk.

46 yasinda kadin hasta burun kanamasi, bilate-
ral alt ekstremitelerde dokiintii nedeni ile basvurdu.
Oykustinde 3 ay énce Bruselloz tanist konuldugu ve 3
aydir rifampisin ve doksisiklin tedavisi aldig 6grenildi.
Hasta hala bu tedaviye devam ediyordu. Fizik muaye-
nesinde ates 36,3°C, kan basinct 120/70 mmHg, nabiz
72/dak idi. Bilateral alt ekstremitelerinde yaygin pete-
si-purpurik lezyonlari disinda normaldi. Soygecmisinde
kanama bozuklugu, koagulopati yoktu. Laboratuvar
bulgularinda hematokrit, %38; hemoglobin, 13,2 mg/dL;
WBC, 5200/mm?; trombosit, 5000 /dL; sedimantasyon,
20 mm/h; PT, aPTT, fibrinojen, karaciger ve bobrek fonk-
siyonlar1 normaldi. Periferik yayma trombositler CBC ile
uyumlu idi atipik huicre izlenmedi. Hepatit markirlari,
ANA, AntiDsDNA negatif geldi. Akciger grafisi ve tim
batin ultrasonografisinde patolojik 6zellik yoktu. Hastada
tedavi altinda iken izole trombositopeni gelismesi aktif
enfeksiyon bulgularinin olmamasi nedeni ile hastaya ITP
tanis1 konularak IVIG tedavisi baglandi. Brusella agluti-
nin titresi ve coobs testleri negatif geldi. Hastaya 1 mg/
kg steroid tedavisi baslandi. 5. Gtin de trombosit sayisi
142x10°/L ne yukseldi. Takiplerinde steroid tedavisi 2
hafta sonra azaltilarak kesildi. Brusella tedavisi 6. Ayinda
iken kesildi. Hasta 3. ayda trombosit sayis1 214x10°/L
olarak takip edilmektedir.

Bruselloz seyrinde pek cok hematolojik anormallik
bildirilmistir. Trombositopeni gértilme siklig1 %2-8 olarak
bildirilmistir. Hastaligin seyrinde trombositopeni gértilme
nedeni tam olarak bilnmemektedir. Ancak kemik iligi
stpresyonu, hipersplenizm, yaygin damar i¢i pthtilagsma-
st ve immun yikim sonucu olabilecegi belirtilmektedir.
Literattr incelendiginde hastalik seyrinde trombositopeni
gorulebilirken tedavi altinda trombositopeni gelisen olgu-
lara rastlamadik. Bu nedenle brusella tedavisi altinda
izole trombositopeni gelisen hastalarda aktif enfeksiyon
bulgulari yoksa ve trombositopeni nedenleri dislandiktan
sonra ITP dustntlerek hastanin klinigine gore IVIG ve/
veya Steroid tedavisi verilebilecegini vurgulamak amaca-
1yla olgumuzu yayinlamay: uygun bulduk.

Anahtar kelimeler: Bruselloz, Immtin Trombositopeni

Abstract: 0695 P-399
SLE ZEMININDE GELISEN ANTiFOSFOLIPiD
SENDROMUNA BAGLI BUDD CHiARi SENDROMU VE
YAYGIN BATIN iCi TROMBOZ. Hiiseyin Tokgdz, Umran
Caliskan, Erdem Ak. Necmettin Erbakan Universitesi Tip
Faktiltesi, Konya

Giris: APS (antifosfolipid sendromu) pediatri yas gru-
bunda vasktler tromboza neden olan bir bozukluktur.
Bu sendrom primer veya altta yatan hastaliga bagl ola-
rak sekonder gelisebilir. Antifosfolipid antikorlarin (aPL)
varligt APS tamisinda major serolojik bulgulardandir.
(Levine JS et all) En sik tespit edilen aPL lar lupus antiko-
agulan (LA), antikardiyolipin antikor (aCL) ve af2-GPI dir.
Bu calismada SLE zemininde gelisen antifosfolipid send-
romu ve buna bagl olarak gelisen Budd-Chiari sendromu
ve yaygin batin ici trombozlu olgu sunuldu.
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Olgu: On yedi yasinda erkek hasta, istahsizlik, bulan-
t1, kusma, kilo kaybetme ve 39 derecenin tizerinde atesleri
olmas1 nedeniyle dis merkezde ¢ekilen batin USG ve batin
BT sinde bilateral illiak ve vena kava inferior limeninde
akima kismen izin veren trombus tespit edilmesi tizerine
hasta departmanimiza sevk edildi. Ozgecmisinde migren
ve irritabl barsak sendromu nedeniyle takipli imis. Soy
gecmisinde 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde karaciger
3-4 cm palpabl, traube acik. Diger sistem muayeneleri
dogaldi. Tam kan sayiminda BK: 6200, Hb: 9,0 g/dl PLT:
157000. Periferik yaymasinda eritorsitler normokrom
normositer,blast gértilmedi. INR: 1,28, PT: 15,6 s, aPTT:
49 s, fibrinojen: 622 mg/dl, trombin time 16 s, D-Dimer:
3,58 (0-0,4) idi. Direkt coombs testi +++ idi. Batin renkli
dopler US ve MR incelemeleri ile hastada hepatik venler-
den ikisinde olan ve vena cava inferiora uzanan, ayrica
bilateral iliak venlerde de bulunan tromboz tespit edildi.
Clexan baslandi.Klasik sitogenetik bakida 46 XY, FiSH
ile t(9;22) ve JAK-2V617F mutasyonu negatifti. CD 55-59
normaldi. Antikardiyolipin antikor IgM ve IgG kuvvetli
pozitif, lupus antikoagulan tarama ve dogrulama testi ve
kuvvetli pozitif ve antibeta2 glikoprotein 1 antikoru pozitif
geldi.Paterji testi negatif olup, ANA ve anti ds DNA pozitif
gelen hastada SLE zemininde gelisen antifosfolipid send-
romu ve buna bagl olarak gelisen Budd-Chiari sendromu
dustunuldua.

Tartisma: APS’nin en sik gortilen klinik belirtisi,
vendz tromboz ve bacaklardaki derin ven trombozu
(DVT)'dur DVT gelisenlerin %50’sinde pulmoner emboli
(PE) gorulur (Ravelli A et all). Arteriyel tromboz, venéz
trombozdan daha seyrek gortltir. APS’nin genel populas-
yonda gortlme sikligi %2-4’ttr. Sistemik lupus eritema-
tozlu (SLE) hastalarin %30’unda APS gelisir. Cocukluk
caginda tromboza neden olabilecek durumlar gézden
gecirilmelidir. Bunlar;Faktor V Leiden, Protein C, Protein
S, antitrombin III eksikligi, homosisteinemi, nefrotik
sendrom, oral kontraseptifler, miyeloproliferatif hastalik-
lar, Behcet sendromu, sistemik vaskilitler ve heparine
bagh trombozdur. Vakamizda bunkar tespit edilmedi.
Lupus antikoagulan tarama ve dogrulama testi kuvvet-
li pozitif olan ve antibeta2 glikoprotein 1 pozitif, ANA,
antids DNA pozitif olup direkt coombs testi pozitif oldugu
icin zeminde SLE distunuldid.Bu vaka sunumu ile trom-
bus ile gelen hastalarda SLE ve APS’nin akilda tutulmasi
gerektigi vurgulanmistir.

Anahtar kelimeler: SLE, Budd-Chiari, antifosfolipid

Abstract: 0083 P-400
HOMOZIiGOT FAKTOR V LEIDEN MUTASYONU
TASIYAN BIiR AILE; OLGU SUNUMU. Ayfer Geduk!,
Elif Birtas Atesoglu!, Esra Terzi Demirsoy', Pinar
Tarkun!, Adnan Batman?, Abdullah Hacihanefioglu!'.
!Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali,
Kocaeli, 2Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklar
Anabilim Dali, Kocaeli

Giris: Trombofili kisaca uygunsuz pihti olusumuna
egilim olarak tanimlanabilir. Kalitsal trombofilinin en sik
nedeni Faktor 5 geni tizerindeki mutasyon sonucu aktive
protein c’ye direng gelisimidir. Bu mutasyonun prevelansi
%2-10 arasinda olmakla beraber, homozigot mutasyon
prevalansi %0.2 olarak gozlenmistir. Burada 6’s1t homozi-
got, 2’si heterozigot faktér 5 leiden (FVL) mutasyonu tasi-
yan, tromboemboli 6yklisti olmayan bir aileyi sunduk.

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi
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Olgu: 38 yasinda bayan hasta, alkolik karaciger
sirozu nedeniyle karaciger nakli planlanan babas1 i¢in
taramadan gecirildiginde homozigot faktér 5 leiden
mutasyonu saptanmis. Hasta tarafimiza trombofili risk
degerlendirmesi ve takip amaciyla basvurdu. Gecirilmis
trombozu ve ek hastaligi olmayan hastanin komplikas-
yonsuz 2 vaginal canli dogum 6ykusti vardi. 10 paket/
yil sigara kullanimi olan hastanin dtizenli ila¢ kullanimi
yoktu. Fizik muayenesinde patolojik bulgu saptanmadi.
Hastanin yapilan tetkiklerinde PT:12,2 sn (11,5-15,5
sn), INR:0,95, aPTT:30,9 sn (26,5-40 sn), TT:14sn(14-
21sn), Fibrinojen:3,2 g/L (2-4 g/L), ANA:Negatif, Anti
ds-DNA:Negatif, Kardiolipin Ig M: Negatif, Kardiolipin Ig
G:Negatif, Lupus Antikoagtilan: Negatif, protein c:%106
(%70-130), protein s:%83 (%60-140), ATIIL: %107 (%80-
120), homosistein:11,26 umol/L (6-15 umol/L), glu:86
mg/dL (70-105 mg/dL), LDL: 98 mg/dL (0-130 mg/
dL) saptandi.Yapilan genetik analizinde protrombin ve
MTHFR gen mutasyonu saptanmadi. Hastanin anne ve 6
kardesinin taramalarida incelendi. Yaslar1 42 ile 22 ara-
sinda olan 3’1 kadin 3 erkek toplam 6 kardesin 5’inde
homozigot, 1'inde heterozigot FVL mutasyonu saptandi.
iki kardeste sigara kullanimi ve bir kardeste hiperlipide-
mi disinda ek risk faktérti yoktu. Hastalarin hicbirinde
tromboz 6ykust yoktu. 63 yasindaki annede heterozigot
FVL mutasyonu tespit edildi, ek risk faktérii olmayan
hastanin tromboz Oyklisti yoktu. Babanin thrombofili
degerlendirme sonuclarina ulasilamadi. Bayan hastala-
rin biri gebe olup DMAH tedavisi baslandi. Hiperlipidemi
tedavisi baslanan ve sigarayir birakmalar1 6nerilen has-
talara ek risk faktorleri hakkinda bilgi verildi. Hastalar
poliklinik takibine alindi.

Tartigma: Aktive protein C rezistansi kalitimsal trom-
bofilinin en sik nedenidir. Heterozigot mutasyonlarda
tromboz riski 5-10 kat, homozigot mutasyonlarda ise
50-100 kat artar. Her ne kadar kalitsal etkenlerin varlig
bireyde artmis VTE riskini akla getiriyorsa da yapilan
calismalar tek basina trombofilinin tromboza neden ola-
mayacagini ve trombozun birgok c¢evresel ve kalitsal etke-
nin bir araya gelmesiyle olustugunu ortaya koymaktadir.
Kalitsal trombofilisi olan hastalarda tedavinin, izlemin
ve birincil profilaksinin nasil yapilmasi gerektigine dair
halen kesin bir uzlas: yoktur. Nitekim asemptomatik tasi-
yici olan bu aileye birincil profilaksi uygulanmamais, gebe
olan hastaya DMAH profilaksisi verilmistir.

Anahtar kelimeler: Faktor V Leiden, Tromboz

Abstract: 0380 P-401
PSEUDOTROMBOSITOPENI iLE KAN GRUPLARI
ARASINDA ILISKI OLABILIRMi?. Engin Kelkitli.
Erzurum Bodlge Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji
Klinigi

Amag: Pseudotrombositopeni trombositlerin in vitro
ortamda asir1 kimelenmesi sonucu rutin kan sayimlarin-
da trombosit degerlerinin dtstk 6lctilmesine neden olan
ve herhangi bir klinik bulgusu olmayan bir durumdur.
Pseudotrombositopeni siklikla otomatik kan sayimla-
rinda kullanilan EDTA’ya bagl olarak olusur. Bir cok
hastalik ve farkl ila¢ kullanimlar seyrinde gézlenebildigi
gibi tamamen saglikli bireylerde de goérulebilmektedir. Bu
calismada pseudotrombositopeni tanisi konulan hastala-
rimizin kan grubu antijenleri ile iliskisini arastirdik.

Materyal-Metod: Calismaya Erzurum Boélge Egitim ve
Arastirma Hastanesi Hematoloji kliniginde Ocak 2013 ile
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Temmuz 2014 tarihleri arasinda pseudotrombositopeni
tanis1 konulan 20 hasta alindi.

Sonug: Hastalarin 13’4 kadin (%65), 7’si erkekti (%35)
ortalama yas 38 (19-69) idi. Hastalarin trombosit ortala-
mast: 80.500/MicroL (40.000-120.000) 16kosit ortalamasi:
6.700/MicroL (4000-9600), hemoglobin ortalamasi: 13.2
gr/dL (11,8-16,5) bulundu. Kan gruplarina bakildiginda
A 12(%60), B 1(%5), AB 2(%10), O 5(%25) Rh(poz) 17
(%85), Rh (Neg) 3(%15) olarak bulundu. Yapilan ista-
tistiksel incelemede kan gruplar ile trombosit duzeyleri
arasinda anlaml iliski saptanmadi (p=0,39 r=0,19)

Tartisma: Pseudotrombositopeni otomatik kan sayim-
larinda sik rastlanan bir durumdur. Pseudotrombositopeni
patofizyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte antikoa-
gulan amacla kullanilan EDTA’nin trombosit yltizeyinde
bulunan glikoprotein IIb ile etkileserek yeni bir epitop
olusumuna neden oldugu ve olusan glikoprotein IIb/IIla
kompleksinin dolasimdaki otoantikorlarca taninabildigi
dustntlmektedir. Literatirde kan grubu antijenleri ile
pseudotrombositopeni arasinda iliskinin arastirildigi bir
yayina rastlamadik. Bizim calismamizda kisitlh sayida
hasta ile yapilmis olup kan gruplar: ile pseudotrombo-
sitopeni arasinda iligki tespit edemedik. Hasta sayimizin
azlig1 bu calismanin kisitliligi olup daha genis hasta sayi-
lar ile calismaya ihtiya¢ vardir.

Anahtar kelimeler: Kan Gruplari, Pseudotrombositopeni

Abstract: 0172 P-402
REMIiSYONDA OLAN HODGKIN LENFOMA
HASTASINDA IMMUN TROMBOSITOPENIYE BAGLI
INTRAKRANIAL KANAMA. Erdal Kara!, Senar Ebing?,
Mehmet Erdem?, Ramazan Esen!, Cengiz Demir!.
'Yiiziincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim
Dali, Van, 2Yiiziincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic
Hastaliklart Anabilim Dali, Van

Hodgkin lenfomalarin seyrinde otoimmuin trombosito-
peni karsilasilan bir durumdur. Ancak remisyonda olan
olgularda trombositopeni ve buna bagli kanama kompli-
kasyonlar1 alisildik bir durum degildir. Immun trombo-
sitopeni (ITP), kismen trombosit membran antijenlerine
yonelik olusan otoantikorlarin varlig ile iligkili artmis
trombosit yikimi ve bozulmus trombosit Giretim nedeniyle
dusuk trombosit sayisi ile karakterize otoimmun bir has-
taliktir. ITP klinikte kutanoéz ve/veya mukozal purpura
ile presente olur. Erigkin hastalarda yasami tehdit eden
kanamalar %5’ten daha az gortltr. ITP genellikle sinsi
baslangicli olup, hastalarda son alti1 ay1 gecen sUrede
trombositopeni vardir. Yetigkinlerde ITP insidans: yakla-
sik 3.3/100.000 kisi/yil’dir.

Olgu: Klinigimizde remisyonda Hodgkin lenfoma tani-
s1 ile takip edilmekte olan 32 yasinda kadin hasta ani
baslayan siddetli bas agrisi, bulanti ve kusma sikayetleri
ile poliklinigimize basvurdu. Fizik muayenede yer yer
ciltte ekimozlar1 mevcut olup, ense sertligi ve menin-
geal irritasyon bulgulann yoktu. Tetkiklerinde Lokosit
7,0x10%/ml (4-11x10%/ml), Notrofil 4,4x10%/ml (2-8x10°%/
ml), Lenfosit 2,1x10%/ml (1-5x10%/ml) Hb:12,9 gr/dl (11-
18gr/dl), MCV: 91,7 fl (80-100f1l), Trombosit 4x10%/ml
(150-400x10°/ml), AST:16 U/L (0-31), ALT:14 U/L (0-41),
Total Bilirubin:1,1 mg/dl (0-1), LDH 220 U/L (240-480),
kreatinin:0,75 mg/dl (0,7-1,3), Sedimentasyon:18 mm/
saat saptandi. Periferik yaymada trombosit kiimesi yoktu
ve her alanda en fazla bir trombosit gértilmekte idi.
Eritroid ve grantilositer seri normal gériintimde idi. On
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planda immun trombositopeniye bagh kafa i¢ci kanama
olabilecegi duistinulerek gortintileme yapilmadan 1 gr/
kg/glin dozunda intravendz imminglobulin (IVIG) ve
lgr pulse steroid yapildi. Kranial bilgisayarli tomografide
sag frontalde yaklasik Scm uzunluktaki kesitte stipheli
subdural hematom saptanmas: Uizerine random trom-
bosit inflizyonu verildi. Taniy1 kesinlestirmek amaci ile
cekilen Kranial MR’da subdural hematom (Sekil 1) varlig
dogrulandi. Norosirurji klinigi ile konstilte edilen hastaya
Cerrahi girisim dustntlmedi. Takiplerinde trombosit
degeri tedrici olarak ilk gtin 30,000/microL’ye kadar
yukseldi. Iki gin daha 1 gr/gin pulse streoid uygula-
mas1 sonrasida 1 mg/kg/glin steroid idame tedavisine
gecildi. Tedavinin birinci haftasi sonunda trombosit
sayist 50-60,000/microl civarinda seyretmesi Uzerine
haftalik 1,2 mg/m? dozunda vinkristin tedavisi basland.
Trombositopeni etyoloji acisindan yapilan tetkiklerin-
de ANA, Hbs Ag, Anti Hbs, Anti-HCV negatif izlendi.
Lenfoma ntuikst stiphesi ile ¢ekilen boyun, toraks ve tim
batin BT gortintiileme sonuglar: normal saptandi. Kontrol
Kranial BT de kanamada artis izlenmeyen hasta idame
streoid ve haftalik vinkristin tedavisiyle taburcu edildi.

Sonuc¢ olarak; Biz bu olgu sunumunda immun
trombositopeniye bagli subdural hematom ile karsimiza
gelen remisyonda hodgkin lenfomali bir vakay:r manyetik
rezonans(MR) gortnttleri ile sunmay: amagcladik.
Anahtar kelimeler: Hodgkin Lenfoma, Immuin Trombositopeni,
Subdural Hematom

Sekil 1. Sag frontal alanda en kalin yerinde 4 mm'yi bulan supdural kanama izienmektedir.

Abstract: 0333 P-403
IMMUNTROMBOSITOPENILI HASTALARIMIZIN
GERIYE DONUK DEGERLENDIRILMESI. Engin Kelkitli.
Erzurum Bélge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Erzurum

Immun trombositopeni (ITP), trombositlere karsi
olusan otoantikorlarin trombositlerin yasam strelerini
kisaltmasi sonucu gelisen, trombositopeni ile karakterize,
mevcut klinik tabloya yol acabilecek diger hastaliklarin
dislanmasi ile tani konulan, akkiz, otoimmun bir
hastaliktir. Bu calismada ITP tanisi konulan ve tedavi
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baslanan hastalarin demografik verileri, klinik 6zellikleri
ve tedavi sonuclar: degerlendirildi.

Calismaya Erzurum Bolge Egitim ve Arastirma
Hastanesi Hematoloji kliniginde Ocak 2013 ile Temmuz
2014 tarihleri arasinda ITP tanisi konulan ve tedavi
verilen 20 hasta alindi. Trombositopeni icin esik degeri
<100.000/pL olarak kabul edildi. Sekonder trombosi-
topeni yapabilecek nedenler dislandi. Hastalarin 12’si
(%60) kadin, 8’si (%47) erkekti. Yas ortalamasi 36 yil idi.
Ortalama trombosit sayis1 9.700/pL bulundu. Hastalarin
basvuru sirasindaki bulgular incelendiginde 1 hastada
(%5) burun kanamasi, 1 hastada (%5) dis eti kanamasi,
12 hastada(%60) petesi, 6 hastada(%30) ekimoz sap-
tandi. Hayat: tehtid eden kanama ile basvuran hasta
olmadi. Tedaviye baslama kriteri olarak trombosit sayis1
<20.000/pL kabul edildi.

Tam hastalara 1gr/kg intravenéz immunglobulin 1
gln ve metil prednizolon 1mg/kg/gtiin baslandi. Steroid
tedavisine onbes gtin devam edildi. Onbes glin sonunda
trombosit degeri 100.000/pL tUzerine ¢ikan hastalarda
doz yariya indirilerek tedavi 3 haftaya tamamlandi ve ste-
roid dozu azaltilarak kesildi. IVIG+ prednizolon tedavisine
18 hastada (%90) yanit alindi. 2 hasta(%10) ntks etti.
Nuiks eden 2(%10) hastaya ikinci basamak tedavi olarak
splenektomi yapildi. Splenektomiden sonra 1 hasta (%50)
remisyona girdi ve niks eden 1 hastaya(%50) ti¢linct
basamak olarak trombopoietin reseptdér agonisti baslan-
di. Tedavi verilen hastalarda komplikasyon gelismedi.

Sonug: ITPli hastalarimizin verileri literatiir ile
uyumlu bulundu. Hastalarimizda birinci basamakta
uygulanan IVIG+prednizolon tedavisine %90 oraninda
yanit elde edildi ve literattir ile uyumlu bulundu. Daha
net sonugclar i¢cin daha fazla sayida hastaya ihtiya¢ vardir.
Anahtar kelimeler: Immun trombositopeni

Abstract: 0393 P-404
HEMOLITIiK ANEMi ILE TAKiP EDILEN HASTADA
SPLENEKTOMiI SONRASI GELiSEN PORTAL VEN
TROMBOZU. Yasemin Altuner Torun, Mahmut Can
Serbetci, Onur Mert Celik, Zehra Nur Coskun, Mehmet
Akif Dtundar. Kayseri Egitim ve Arastrma Hastanesi,
Cocuk Hematoloji Béliimti, Kayseri

Giris: Portal ven trombozu, splenektomi sonrasinda
cok nadir gértilen hayat: tehdit eden bir komplikasyon
olup insidansi %1.6 ile %11 arasinda degismektedir. Bu
yazida hemolitik anemi ile takip edilen 14 yasinda ado-
lesan erkek hastanin splenektomi sonrasinda meydana
gelen portal ven trombozu sunulmustur.

Olgu: Perinatal periyottan itibaren membran defek-
tinden dolay: konjenital hemolitik anemi tanis: ile takip
edilen 14 yas erkek hasta, safra kesesinde tas olmasi ve
hipersplenizm bulgularindan dolay: dis merkezde sple-
nektomi ve kolesistektomi operasyonu yapildi. Takibinde
karin agrisi olan hasta merkezimize bagvurdu. Yapilan
fizik muayenesine batinda yaygin hassasiyet mevcuttu.
Hemograminda trombosit sayisinin 1.230.000/mm? sap-
tanmasi lzerine yapilan abdominal doppler USG’de por-
tal ven icerisinde limeni parsiyel oblitere eden trombus
gorunumu izlendi. Hastaya trombositoz nedeniyle 3-5
mg/kg’dan Aspirin ve 2x1 mg/kg'dan Clexane tedavisi
baslandi. Serviste takip edilen hastanin takibinde karin
agris1 kayboldu ve vital bulgular stabil olarak seyretti.
Kontrol hemogramin trombosit diizeyi 540.000 olarak
gelmesi Ulizerine asetil salisilik asit tedavisi stoplandi.

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi
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Kontrol doppler USG’de rekanalize olusum izlendi.
Hastanin Clexane tedavisini 15 gline tamamlanmasi
planlandi. Genel durumu iyi ve vital bulgular: stabil olan
hasta taburcu edildi.

Sonug: Laporaskopik splenektomi sonrasinda cocuk-
larda portal ven trombozu oldukca nadir gorultr. Erken
splenektomi sonrasinda hastaligin kendisi ve splenekto-
miye bagli trombositoz olabileceginden dolay1 bu dénem-
de kan saymmi yapilmasi ve gerekirse erken doénemde
antitrombositer tedavi baslanmasi1 gerekmektedir.
Anahtar kelimeler: Portal ven trombozu, splenektomi

Abstract: 0605 P-405
IMMUN TROMBOSITOPENIiK PURPURALIBIR HASTADA
STEROID iLiSKiLi SEREBRAL VENOZ TROMBOZ:
OLGU SUNUMU. Mutlu Kasar!, Nurhilal Turgut!,
Mahmut Yeral!, Stitheyl Asma!, Ilknur Kozanoglu?, Asl
Korur!, Can Boga'. 'Baskent Universitesi, Adana Eriskin
Kemik Iligi Nakil Merkezi Klinik Unitesi, Adana, 2Baskent
Universitesi, Adana Eriskin Kemik Iligi Nakil Hiicre Isleme
Unitesi, Adana

Immiin trombositopenik purpurada (ITP), geleneksel
tedaviler, otoantikor nedenli trombosit yikimini
engellemeyi amaclayan; kortikosteroidler, intravenotz
immunglobulin immunstpresif ilaglar ve splenektomiyi
icerir. Cogunlukla glukokortikoidlerin derin ven trombozu
ve pulmoner emboli gibi tromboembolik komplikasyonlar
riskini artiran prokoagiilan oldugu dustntlmektedir.
Serebral ven trombozu ile ytiksek doz steroid tedavisinin
iliskisi vaka raporlar1 seklinde bildirilmektedir. Bu
calismada ITP tanisiyla deksametazon tedavisi alan bir
hastada basagrisi nedeni ile yapilan incelemede saptanan
serebral ven trombozu bildirilmistir.

Olgu: 35 yasinda erkek hasta, gribal enfeksiyon
sonras1 gelisen diseti kanamasi ve bacaklarda mor-
luklar nedeni ile basvurdu. Anamnezinde ila¢ kullani-
m1 6ykisti yoktu. Ozgecmisinde gastrodzefajial reflii
tarifleyen hastanin fizik muayenesinde agz ici hemo-
rajik bul ve alt ekstremitelerde yaygin petesial dékin-
tl saptandi. Hepatosplenomegali ve lenfadenomegali
yoktu. Laboratuar bulgularinda Hb: 16.4 g/dL, MCV:81
fL, WBC: 7.350 /mm?3, Noétrofil: %53, Lenfosit: %40,
Trombosit: 3.490 /mm?3, periferik yayma; trombosito-
peni ile uyumluydu, atipik hiicre tespit edilmedi. ANA
(Antintkleer antikor) Kalitatif: 1/100 dilisyonda ince
granuler boyama (+), kromozom boyamas: (+), sentriyol
(+), ANA profil (Immiinblot): Negatif, C3 (Kompleman):
179 mg/dL, C4 (kompleman): 36 mg/dL, Anti Ds DNA:
negatif, Abdomen ve Torax BT incelemesi normaldi. ITP
tanisi konulan hastaya deksametazon 40 mg/glin, 4 gin
tedavisi (15 glinde bir) toplam 4 ktir verildi. Hastanin son
ktirinden 4 giin sonra ani gelisen bas agrisi sol kulak ve
sol gozde agr1 yakinmasiyla basvuran hastanin yapilan
serebral MR venogafisinde, sol transfer sintis ve sigmoid
sinlis diizeyinde akim izlenmedi. Trombosit diizeyi nor-
mal olan olan hastaya distik molekul agirlikli heparin
tedavisi baslandi. D-dimer: 505 pg/L olan hastanin trom-
bofili icin yapilan taramasinda protein C: %84, protein S
antijeni: %85, Antitrombin III: %108 Lupus antikoagi-
lan1:46 sn (referans araligi:31-44 sn), Anti Kardiyolipin
Antikor (AKA) IgG: <2 GPL U/mL, AKA IgM: 8.7 MPL U/
mL, Faktér V Leiden (1691 G/A) heterozigot mutant,
protrombin 20210 G/A normal, MTHFR 677 normal,
MTHFR A1298C heterozigot mutant tespit edildi. Yiiksek

40. Ulusal Hematoloji Kongresi
Bildiri Ozetleri Kitabi

riskli bir trombofilisi ve kollagen doku hastaligi tespit
edilmeyen hasta steroid iligkili serebral venéz tromboz
olarak degerlendirildi. Yaklasik 1.5 ay dustk molekul
agirhikl heparin tedavisi ile izlenen ve yakinmasi olmayan
hasta kendi istegi ile tedavisini kesti ve kontrolden cikti.
Tartisma: ITP tedavisinide glukokortikoidler ilk sece-
nek olarak kullanilirlar. Glukokortikokoidlerin ytiksek
doz kullaniminda koagtilasyon aktivasyonu, uzun kulla-
nimda fibrinolizis azalmas1 gibi olas1 etkileri mevcuttur.
ITP’li hastalarda kanama komplikasyonu yaninda nadir
bir komplikasyon olarak glukokortikoid kullanimina bagh
venoz tromboz da akilda tutulmalidir.
Anahtar kelimeler: Immiin trombositopeni, kortikosteroid,
tromboz

Abstract: 0687 P-406
POSTPARTUM GELISEN TROMBOTIK
TROMBOSITOPENIK PURPURA OLGUSU. Haci Ahmet
Aslaner!, HUmeyra Aslaner?, Ramazan Coskun?,
Ayse Betul Ergul*, Yasemin Altuner Torun®. !Erciyes
Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢c Hastaliklart Anabilim Dal,
Kayseri, ?Kayseri Egitim Arastrma Hastanesi, Pediatri
Bélimii, Kayseri, 3Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic
Hastaliklart Yogun Bakim Bélimt, Kayseri, ‘Kayseri
Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Yogun Bakim Béliimii,
Kayseri, °Kayseri Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk
Hematoloji Béliimii, Kayseri

Giris: Trombotik trombosiopenik purpura (TTP) mor-
talitesi yluksek olan, erken tani ve tedavinin oldukca
o6nemli oldugu bir hematolojik acildir. 27 yasinda post-
partum TTP gortlen bu vakay: erken tani ve tedavinin
6nemine dikkati cekmek icin sunduk.

Olgu: Acil servise halsizlik, sarilik, idrar cikarma-
da azalma, suur degisikligi sikayetleri ile basvuran 27
yasindaki hastanin hikayesinden, basvurudan 1 gin
o6ncesinde dis merkezde normal spontan vajinal yol ile
dogum yaptigi, dogum sonrasinda anemi nedeniyle erit-
rosit transfiizyonu yapildigi, transflizyondan sonra bahsi
gecen sikayetlerinin basladig ve karaciger ve bobrek
fonksiyonlar1 giderek bozulan hastanin HELLP sendro-
mu 6n tanisi ile merkezimize yonlendirildigi 6grenildi.
Ozgecmisinde ve soygecmisinde 6zellik olmayan hastanin
basvuru sirasinda genel durumu koétl, uykuya meyilli,
vicut 1s1s1: 36°C, nabiz: 109 /dk, tansiyon:110/80 mm/
Hg, solunum:22 /dk, Glasgow Koma Skoru:15, SOFA
Skoru: 12, APACHE II Skoru: 20 idi. Fizik muayenede
her iki sklerada ikterik gértintim ve sol bacakta purpurik
dokuntti disinda 6zellik yoktu. Labarotuvar inceleme-
sinde Hb: 10.1 gr/dl, beyaz ktire: 5920/mm?, trombosit
50000/mm?®, LDH: 3857 IU/dL, retiktilosit sayisi: %63.6,
BUN: 44 mg/dL, kreatinin: 4.8 mg/dl, total bilirubin:
10.8 mg/dL, direkt bilirubin: 6.3mg/dL, AST: 441 U/L,
ALT: 135 U/L, direkt ve indirekt coombs:negatif, haptog-
lobulin: 6.63 mg/dL, idi. Periferik yaymasinda hemoliz ile
uyumlu bulgusu olan hastanin protrombin zaman (PT),
aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTT) ve INR deger-
leri normal sinirlarda idi. ileri incelemede Lupus antikoa-
gulani, anti dsDNA, antikardiyolipin IgM, ANA ve ADAMS
T 13 negatif olarak saptandi. Gelisinde tansiyonu ve
santral venoz basinci diistik olan hastaya sivi yuklemesi
yapildi. Takibinde idrar ¢ikisi olmayan ve akcigerde yas
raller duyulan hastaya 2 saat boyunca hemodiyafiltras-
yon yapildi. Suur bulanikligi devam eden hastaya solu-
num sikintisi nedeniyle noninvaziv mekanik ventilasyon
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uygulandi. Anamnez, klinik ve labarotuvar bulgular ile
TTP dustintlen hastaya metilprednizolon basland: ve
gunliik plazmaferez yapildi. Bébrek fonksiyonlar: diize-
lene kadar aralikli yapildi. 8 glin boyunca plazmafereze
devam edilen hasta genel durumunun duzelmesi, trom-
bosit sayisi, karaciger ve bobrek fonksiyonlarinin dizel-
mesi tizerine yatisimin 23. giintinde taburcu edildi.
Sonuc¢: TTP daha ¢ok gebelik sirasinda, nadiren
postpartum doénemde goérulebilen ve mortalitesi oldukca
yuksek olan bir durumdur. Erken tani mortaliteyi belir-
gin Olctide azaltmaktadir. Tedavide plazmaferez oldukca
etkili bir yontem olup siklikla hayat kurtaricidir.
Anahtar kelimeler: Plazmaferez, Postpartum, Trombotik trom-
bositopenik purpura

Abstract: 0444 P-407
DEMIR EKSIKLIiGI ANEMiSi TEDAVISI SIRASINDA
TROMBOSITOPENI GELIiSEN BiR PEDIATRIK OLGU
SUNUMU. Turan Bayhan, Sule Unal, Fatma Gumruk,
Mualla Cetin. Hacettepe Universitesi Tip Faktiltesi, Cocuk
Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Demir eksikligi cocuklarda aneminin en sik
nedenidir. Demir eksikligi anemisine trombositoz eslik
edebilir. Bu durumun nedeninin artmis eritropoietinin
trombosit Uretimini de uyarmas: oldugu dusuntlmek-
tedir. Burada, demir eksikligi anemisi icin demir teda-
visi baslandiktan sonra trombositopeni gelisen addlesan
cagda bir kiz olgu sunulmakta, trombositopeninin nedeni
tartisilmaktadir.

Olgu: On bes yasinda kiz hasta birka¢ aydir olan
ciltte solukluk ve c¢abuk yorulma sikayetleriyle hasta-
nemizde getirildi. Fizik muayenesinde hasta soluk gori-
numdeydi ve 2/6° sistolik tfirtimu vardi, diger sistem
muayeneleri normaldi. Tam kan sayiminda; hemoglobin
4,7 g/dL, beyaz ktire 8,5x10°/L, trombosit 820x10°/L,
MCV 64,2 fL, Htc %16,3, RBC 2,5x10'?/L, RDW %25,2
geldi ve periferik yaymasinda eritrositlerin hipokromik ve
mikrositik oldugu goértlda. Diger laboratuvar incelemele-
rinde ferritin 2,4 ng/mL, transferrin saturasyonu %0,95,
B12 vitamini dtizeyi 530 pg/mL o6l¢tlda. Hastanin
menstriel kanamasinin dokuz ay 6nce basladigi kana-
masimn yedi glin strdtgt ve ilk t¢ gtn fazla oldugu,
kronik ishalinin olmadigi ve kirmizi et tukettigi 6grenildi.
Agir demir eksikligi anemisi diisintlerek hastaya erit-
rosit stspansiyonu (3 ml/kg) verilip oral demir tedavisi
baslandi. On iki glin sonra kontrol tam kan sayiminda
hemoglobin 8,2 g/dl, Htc 26,8, RDW %31,5, MCV 72 fL,
beyaz kiire 5,9x10°/L, trombosit 48x10°/L ol¢ulda (Sekil
1). Trombositopeniye yonelik yapilan kemik iligi aspiras-
yonu incelemesinde normoblastlarda agir megaloblastik
degisiklikler, eritroid hiperaktivite, cift cekirdekli nor-
moblastlar ve megakaryositlerin sayisinda azalma oldugu
goruldu (Sekil 2). Tedaviye oral B12 vitamini eklendi. Bes
gun sonra hemoglobin dtizeyi 8,8 g/dL, trombosit sayis1
189x10°%/uL, demir tedavisinin 21. glintinde hemoglobin
dtizeyi 9,6 g/dl, trombosit sayist 363x10%/uL olarak
olculdu.

Tartisma: Demir eksikligi anemisine genellikle
trombositoz eslik etse de demir eksikligi anemisi olan
bireylerin %2,1’inde trombositopeni gortlebilmektedir.
Trombosit Uretiminden sorumlu enzimlerin kullandigi
demirin yetersizligi, trombositopeni nedeni olarak ileri
strtlmektedir. Olgumuzda ise demir eksikligi anemi-
si tanis1 kondugu sirada beklendigi gibi trombositoz
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varken demir tedavisi sonrasi trombositopeni gelismistir.
Literatiirde demir eksikligi anemisinin tedavisi sonrasi
trombositopeni gelisen dort olgu bildirilmistir. Hastalarin
ikisinde oral ikisinde de parenteral demir tedavisi sonrasi
trombositopeni gelismistir. Bu olgularin birine kemik iligi
aspirasyonu yapilmis ve eritropoezde sola kayma, mega-
karyositlerde azalma tespit edilmistir. Hastamizda kemik
iligi aspirasyonunda agir megaloblastik degisiklikler ve
eritroid hiperaktivite dikkat ¢ekmistir. Demir tedavisine
ikincil eritroid aktivitenin artmasiyla kemik iliginde B12
vitamini ve folik asitin asir1 kullanimi trombositopeninin
nedeni olabilir.

Anahtar kelimeler: Demir eksikligi, anemi, trombositopeni
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Sekil 2. Kemik iligi aspirasyonu incelemesi

Abstract: 0272 P-408
MULTIPLE SKLEROZ ZEMININDE GELIiSEN DERIN VEN
TROMBOZU VE PULMONER TROMBOEMBOLI. Arzu
Yazal Erdem, Dilek Kacar, Nese Yarali, Selcen Bagci,
Bahattin Tung¢. Ankara Cocuk Saglhg: ve Hastaliklar
Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Hematoloji Klinigi, Ankara

Giris: Multipl sklerozis(MS) geng erigkinlerde en sik
norolojik kayiplara neden olan hastaliktir. Hastalarda
vendz tromboembolizme yatkinhik vardir. Burada MS
tanis1 aldiktan sonra 6 ay icinde venéz tromboz ve pul-
moner tromboemboli (PTE) gelismis hastamizi sunduk.
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Olgu: 16 yasinda erkek hasta 10 glindiir olan sol
bacakta agri ve solunum sikintisi sikayetleri ile bagvurdu-
gu dis merkezde Dopler USG’de sol ana femoral vende derin
ven trombozu saptanmis, D- Dimer 19 microg/mL (n<0,5)
bulunmus. Solunum sikintis1 nedeniyle toraks angio
BT yapilmis ve normal smurlarda saptanmis. Yatirilarak
2*100U/kg/doz enoksaparin baslanan hastanin akciger
(AC) sintigrafisinde sag AC’de coklu perfiizyon defektleri
saptanmis ve PTE tanis1 koyulmus. Okstrtk, AC seslerin-
de azalma sikayetleri belirginlesme, O2 saturasyonlarinda
diisme olmasi tizerine yogun bakim destegi verilmek tizere
hastanemize sevk edildiginde karin ve gogtis agris: sikaye-
ti vardi. Ozgegmisinden 6 ay énce multiple skleroz tanisi
aldig1 ve mega doz metilprednizolon tedavisi ardindan 70
gln icinde steroid tedavisinin azaltilarak kesildigi 6grenil-
di. Soygecmisinde 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde genel
durum orta, O2 saturasyonu %85-88, ciltte yer yer hipo
ve hiperpigmentasyon, goz kapaklarinda saclarda kismen
doktlme izlendi. Sag akcigerde solunum sesleri azalmisti.
Agr1 nedeni ile solunumu dtizensizdi. Hastanemizde enok-
saparin tedavisine devam edildi, maske ile O2 verildi PT,
PTT ve fibrinogen normal, D-Dimer ytksek idi.Anti Faktor
Xa duzeyleri ile enoksaparin dozu ayarland: ve yatisinin
3. glinu tekrarlanan femoral doplerde kanalize olmamis
trombis izlendi. Otoimmun glandtler sendrom agisindan
otoantikorlar1 génerildi. Karin agrisina yonelik portal dop-
ler normal idi. Hastanin siddetli gogtus agris1 devam ettigi
icin V-P sintigrafisi tekrarland: ve perfliizyon kisithiliginda
artis saptanmasi Uzerine tPA tedavisi baslandi. Yatisinin
10. gtnunde go6gls agris1 ve oksijen ihtiyaci kalkti.
Kumadin ile tedavisine devam edildi. Tromboza yo6nelik
tetkiklerinden antikardiolipin, antifosfolipid antikorlar:
negatif, lipoprotein a, homosistein normal, tiroid otoan-
tikorlar1 negatif, Faktor V Leiden ve protombin 20210A
normal, MTHFR C677T ve A1298C her ikisi de heterozigot
sonuclandi. Tekrarlanan femoral doplerde rekanalizasyon
izlendi. Kranial MRG’de sol oksipital ve sol temporopa-
rietalde daha belirgin bilateral hiperintens beyaz cevher
lezyonlar1 MS ile uyumlu bulundu.

v-p sintigrafisi

Sekil 1. Hastanin sa§ AC de V-P sintigrafisinde perfiizyon defekti

Sonuc: GuUnUmuzde MS hastalarinda kortikoste-
roidler ataklarin agirhigini ve stresini kisaltmada etkili
olduklart icin sik kullanilmaktadir. Steroidler endotel
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zedelenmesini uyararak tromboza zemin hazirlar. Multiple
skleroz hastalarinda o6zellikle genclerde tanidan sonra
ilk bir yil icinde derin ven trombozu, pulmoner emboli,
inme ve serebrovaskuler olay riskinin artmis oldugu
bildirilmektedir. Kazanilmis risk faktoérlerinin yaninda
hastamizda genetik risk faktérlerinden MTHFR mutas-
yonun birlesik heterozigot olmasi da tromboz riskini
artirmaktadir.

Anahtar kelimeler: Multiple Skleroz, Derin Ven Trombozu,
Pulmoner Tromboemboli

Abstract: 0456 P-409
ILERI YASTAKI ROMATOID ARTRIT OLGUSUNDA
EDTA BAGIMLI PSEUDOTROMBOSITOPENI. Sema
Akinci!, Tekin Guiney!, Kamile Silay?, Imdat Dilek!.
1Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi,
Ankara, 2Yildinim Beyazit Universitesi, Geriatri, Ankara

EDTA bagmli pseudotrombositopeni (EDTA-PTCP),
EDTA'ya bagh antitrombosit antikorlarinin varligi nede-
niyle olusur. Herhangi bir kanama bulgusu olmayan
trombositopenik olgularda EDTA-PTCP mutlaka akilda
tutulmalidir. Biz de stlfasalazin, leflunomide ve metilp-
rednizolon tedavisi alan ileri yastaki romatoid artrit
olgusunda, hastalik ve/veya ilaclara bagli EDTA-PTCP
durumunu sunmak istedik.

Anahtar kelimeler: pseudotrombositopeni, romatoid artrit

Yasam Kalitesi / Etik / Hukuk / Sosyal icerikler

Abstract: 0497 P-410
GINGIVAL ENFLAMASYON VE TALASEMi MAJOR
ARASINDAKI ILISKININ KLINiK VE ANTROPOMETRIK
VERILER ESLIGINDE DEGERLENDIRILMESi. Pinar
Gumus!, Selda Kahraman? Aliye Akc¢ali!, Nurcan
Buduneli!, Ozgiin Ozcaka'. 'Ege Universitesi Dis
Hekimligi Faktiltesi, Periodontoloji Béliimii, Izmir, ?Aydin
Devlet Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Aydin

Amagc: Bu calismada talasemi major ve inflamatuar
periodontal hastaliklar arasindaki iliskinin arastirilmasi
amaclandi.

Method: Aydin Devlet Hastanesi Talasemi Unitesinde
takip edilen erigkin 29 talasemi major hasta ile kontrol guru-
bu olarak 25 saghikh géntllti calismaya dahil edildi. Her iki
gurubunda agiz periodontal muayeneleri ve antropometrik
parametre Olctimleri yapildi. Verilerin degerlendirilmesinde
Kolmogorov Simirnov ve Mann- Whitney U testleri ile kore-
lasyon analizlerinde Spearman korelasyon testleri kullanildi.

Sonuclar: Calismaya katilan hastalarin 15% kadin,
14t erkek ve ortanca yas 25 iken, kontol gurubunun 19u
kadin, 6’s1 erkek ve ortanca yas 31 idi. Tim katiimecilarin
agliz muayeneleri yapilarak klinik periodontal durumun
degerlendirilmesi icin dis cep derinligi, plak indeksleri
ve sondalamadaki kanama gostergelerine bakildi. Cep
derinligi ve yas her 2 gurup arasinda istatiksel olarak
anlamli 6lctide farkli saptandi. (p degeri her ikisi icin
0.037),Sondalamadaki kanama, plak indeks, yas ve sigara
kullanimi arasinda her 2 gurup arasinda istatiksel anlamh
fark izlenmedi. (p degerleri sirasiyla 0.613, 0.895, 0.508,
0.093) Talasemi majorlu hastalarin arasinda gingivit sap-
tanan gurupta sondalamada kanama, plak indeks ve cep
derinligi daha ytiksek saptanirken (p<0.0001) her 2 gurup

EZ]|



POSTER BILDIRILER

arasinda transflizyon sikligi ve ferritin dtizeyleri arasinda
istatiksel farklilk saptanmadi. (p degerleri 0.559, 0.565)
Klinik periodontal gostergeler ile ferritin dtizeyi ve trans-
flizyon siklig1 arasinda korelasyon saptanmadi.

Tartisma: Cep derinligi disindaki periodontal gos-
tergeler her iki gurup arasinda benzer saptandi. Daha
sonraki calismalarda talasemi majorlu hastalarda infla-
matuar periodontal hastaliklar degerlendirilirken klinik
periodontal gostergeler yani sira inflamatuar belirteclerin
kullanimi ile daha saglikli sonuclar alinabilecektir.
Anahtar kelimeler: talasemi major, inflamasyon, periodontal
hastaliklar

Abstract: 0085 P-411
TOPLUMSAL IMMUNOLOJI BILINCi. Alparslan
Merdin', Emine Oglir?, Fatma Avci Merdin3. ‘Igdwr
Devlet Hastanesi, Igdir, 2Akdeniz Universitesi Tip fakiiltesi,
Antalya, *Akdeniz Universitesi Tip fakiiltesi, Ic Hastaliklar
Anabilim Dali, Antalya

Amagc: Immuinoloji Ttrkce “bagisiklik bilimi” olarak
adlandirilir. Bagisiklik sistemi hticreleri hematoloji (kan
bilimi) basta olmak tizere tibbin tim dallarindaki bircok
hastalikla iliskilidirler. Bu ¢alismada immtuinoloji ile ilgili
toplumsal bilin¢ ve bakis acisini gézlemlemeyi amacladik.

Gere¢ ve Yontem: Calismamiz bir anket calismasi-
dir. Antalya’da yasayan, 18 yasini doldurmus ve bilinen
bagisiklik sistemi hastaligl olmayan 179 birey calismaya
alindi. Saglik kurumlarinda calisanlar ve saglikla ilgili
boltimlerde 6grenim goérenler calismaya alinmadi. Ankete
katilan bireylerin bagisiklik sistemi hastaliklan ile ilgili
bilgi duizeylerini, as1 tedavilerine bakis acilarini ve insan
bedenindeki bagisiklik sistemini olusturan yapilarla ilgili
bilgi dtizeylerini sorgulayan 14 soru soruldu.

Bulgular: Anket calismasina katilan 179 bireyin
%87’si ailesinde veya cevresinde bagisiklik sistemi yet-
mezligi olan bir hasta olmadigini, %13a ise oldugunu
belirtti (Sekil 1). Bireylerin %75 immunoloji terimini
daha 6nce hi¢c duymadigini, %25’ ise duydugunu belirtti
(Sekil 1). Bireylerin %45’i antikor (bagisan) terimini daha
6nce duymamist: (Sekil 1). Toplumda yaygin uygulanan
as1 tedavisinin bagisiklik sistemini uyarmak amaciyla
yapildigini ise bireylerin cogunlugu (%77) biliyordu (Sekil
2). Cicek hastaliginin dinyadan asilama ile yok edildi-
gini bireylerin %32’si bilmiyordu (Sekil 2). Kadinlardaki
rahim agz kanserinin nedeni olan ve cinsel yolla bulasan
HPV virtistine karst da as1 gelistirildigini ve bu asilama
ile birlikte zaman iginde rahim agzi kanserinin de tari-
he karisabilecegi hakkinda bireylerin %67 ‘sinin bilgisi
yoktu (Sekil 2). GUnumuzde kanser hucrelerine karsi
da as1 tedavisi gelistirilmeye calisildigi hakkinda birey-
lerin %25‘nin bilgisi yoktu. (Sekil 2). Bagisiklik sistemi
organlarinin neler oldugu soruldugunda ise bireylerin
%13’ kan yanitini verirken, %5’ dalak, %9’u kemik iligi,
%8’1 karaciger, %13’ lenf bezleri, %39’u bunlarin hepsi
(kan, dalak, kemik iligi, lenf bezleri, karaciger) yanitini ve
%134 diger organlar (beyin, bagirsak, mide, kalp) yaniti-
n1 verdi (grafik 1). Bagisiklik sistemi hastaliklarinin nasil
olusabilecegine bireylerin %27’si ailesel veya kalitimsal
yanitini verirken, %39’u cevresel gidalar veya yasam
sekli yanitini ve %351 de virtisler yanitini verdi (grafik 1).
Son olarak toplumda yaygin olan ve siklikla korunmasiz
cinsel iligki ile bulasan HIV virtistinin bagisiklik sistemi
hucrelerine zarar vermesi yoluyla hastaliklara neden
oldugunu bireylerin %80 bilmekteydi (Sekil 2).
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Grafik 1. Bagigikiik sistemi organlar ve hastaliklarinin nedenleri ile ilgili toplumsal
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Sekil 1. Toplumsal imiinoloji bilinci
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Sekil 2. Toplumsal asi tedavisi bilinci
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Sonug¢: Bagisiklik sistemi ve asi tedavileri, tibbin
6nemi hizla artan alanlarindandir. Ancak bu konudaki
toplumsal bilgi diizeyinin oldukca dustk oldugu géruldu.
Bireylerin buytuk kisminin bagisiklik sisteminin 6zellik-
leri ve as1 tedavilerinin etkileri konusunda yeterli bilgi
sahibi olmadig goruldu. Bu konularda ilgili derneklerin
ve Saglik Bakanligi’'nin ytrtitecegi calismalarla toplumsal
farkindaligin arttirilmasi gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: iImmunoloji, as1 tedavisi, toplumsal biling
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