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Giris: Pola, bir B hiicresi reseptori bileseni olan CD79b'yi hedefleyen bir
antikor-ila¢ konjugatidir. GO29365, transplantasyon icin uygun olmayan
R/R DLCB hastalarinda pola + G veya R ile B tedavilerinin degerlendirildigi
cok merkezli ve acik etiketli bir faz Ib/Il calismadir (NCT02257567). BG veya
BR ile kombinasyon halinde pola tedavilerinden elde edilen primer analiz
sonuglari bildirilmistir. Bu glincellenmis analiz ile daha uzun sureli etkililik,
glivenlilik ve preliminer biyobelirteg verileri bildirilmektedir.

Hastalar ve yontemler: Transplantasyon icin uygun olmayan R/R DLBCL
hastalar faz Ib gtivenlilik hazirlk (pola+BR [N=6]), faz Ib/Il uzatma
(pola+BG [N=27]) ya da faz Il randomizasyon (pola+BR [N=40] ve BR
[N=40]) asamalarina kaydedilmistir. Primer hedefler, IRC tarafindan teda-
vinin sonunda BR'ye kiyasla pola+BR tedavisine iliskin gtivenliligi (faz Ib)
ve etkililigi icermistir (faz Il). Diger etkililik 6lcttleri arasinda DoR, prog-
resyonsuz sagkalim (PFS) ve genel sagkalim (OS) yer almaktadir. Kaynak
hiicreye (COO; Nanostring Lymph2x ile ve mevcut olmamasi durumunda
ise Hans algoritmasi ile belirlenmistir) ve Bcl-2/MYC protein ekspresyonlari
acisindan her iki proteini birlikte ifade etme durumuna (IHC esik degerleri
arka planda >%40 oraninda boyanma ile orta dereceli ve >%50 oraninda
boyanma ile gli¢li boyanma) gore etkililik degerlendirilmistir.

Bulgular: Faz IB pola+BR, faz IB/Il pola+BG ve randomize edilen kohort
icin medyan takip streleri (veri kesme tarihi: 30 Nisan 2018) sirasiyla 37,6,
27,0 ve 22,3 aydir. Uzun dénemdeki guivenlilik bulgulan daha 6nceden
bildirilenlerle tutarli bulunmustur. Randomize edilen kohortta, yalnizca BR
alan hastalara kiyasla pola+BR alan hastalarda CR oranlari (%18'e kiyasla
%40; p=0,026) anlamli 6lclide daha yliksek ve DoR (4,1 aya kiyasla 10,3 ay;
HR: 0,44; p=0,032), medyan PFS (2,0 aya kiyasla 7,6 ay; HR: 0,34; p<0,0001)
ve medyan OS (4,7 aya kiyasla 12,4 ay; HR: 0,42; p=0,0023) sureleri anlamli
o6lclide daha uzundur. Pola-BG alan hastalarda CR %30, DoR 28,4 ay, med-
yan PFS 5,4 ay ve medyan OS 10,8 ay olarak belirlenmistir. Randomiza
edilen kohortta, pola+BR alan 7 hastada ve pola+BG alan 6 hastada olmak
Uizere 13 hastada >20 ay suren yanitlar elde edilmistir. COO analizleri: BR
kolundaki 16 hasta ABC ve 13 hasta GCB tip olarak belirlenirken, buna
karsilik pola+BR kolundaki 14 hasta ABC ve 14 hasta GCB tip olarak belir-
lenmistir. ABC: medyan PFS ve OS sureleri BR ile 2,5 ve 4,3 aya kiyasla
pola+BR ile 10,5 ve 13,9 aydir. GCB: medyan PFS ve OS siireleri BR ile 1,5
ve 3,2 aya kiyasla pola+BR ile 4,7 ve 9,3 aydir. MYC/BCL2 ekspresyonlari
bakimindan, pola+BR kohortunda 9 hastanin ikili ekspresor (DE) ve 13
hastanin non-DE oldugu belirlenmis olup, buna karsilik BR kohortunda
6 hasta DE ve 13 hasta non-DE 6zelliktedir. DE hastalara iliskin medyan
PFS BR icin 0,7 aya kiyasla pola+BR icin 7,0 ay iken non-DE hastalarda 2,5
aya kiyasla 6,3 ay olarak tespit edilmistir. Medyan OS: BR ve pola+BR ile
sirasiyla DE icin 3,8 aya kiyasla 12,9 ay ve non-DE icin 3,8 aya kiyasla 10,5
ay olarak belirlenmistir.

Varilan sonuglar: Bu gilincellenmis analizler, tek basina BR tedavisine
kiyasla pola+BR tedavisinin yanitlarda ve sagkalim surelerinde iyilesme
sagladigini gostermektedir. Pola+BR tedavisinin, arastirilan tim biyobelir-
tec alt gruplarinda BR'ye kiyasla yarar sagladigi gosterilmistir.

Anahtar kelimeler: Diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma, polatuzumab vedotin, rituksi-
mab, obinituzumab, bendamustin

GOKLU SIRA TEDAViI OYKUSU OLAN NUKS SAGLI HUCRELI
LOSEMi OLGUSU’NDA RiTUKSIMAB-VEMURAFENIB iLE TAM
REMiSYON ELDESi
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51 yasinda, Libya'da ikamet etmekte olan erkek hastaya 2008 yilinda pan-
sitopeni ve splenomegali ile basvurdugu dis merkezde sach hiicreli [6semi
tanisi konmus ve hastaya Kladribin iv tedavisi uygulanmis. Tedavi sonrasi
remisyon elde edilen hasta 2010 ve 2012 yillarinda hastaliginin tekrarla-
digini ve yineleyen seferler Kladribin ile tedavi uygulandigini belirtmekte.
Son tedavisi stirecinde de iv antifungal kullanimini gerektirecek invaziv
fungal enfeksiyon 6ykuiisii oldugu da refere eden hekim tarafindan tutulan
tibbi kayrtlardan 8grenildi. izlemde hastalik tekrari olmayan hasta son
2 aydir giderek artan halsizlik ve tekralayan solunum yolu enfeksiyonu
nedeni ile basvurdugu merkezde yineleyen pansitopenisinin saptanmasi
Uizerine tarafimiza ikinci gorus icin yonlendirildi.

Hastanin basvurusunda mevcut olan pansitopenisi ve splenomegalisi
(Batin USG'de dalak boyutu 164 mm) niiks sacl hiicreli [6semi duistindiir-
diginden ivedilikle kemik iligi 6rneklemesi yapildi ve kemik iligi %85
infiltrasyon orani ile sac¢li hticreli 16semi niksu ile uyumlu olarak rapor-
landi (Sekil 1). Bunun tzerine niiks sacl hicreli I6semi tanisi olan ve daha
once invaziv fungal enfeksiyon ile komplike tedavi sureci dykusi ve iyi
diizenlenmemis tip 2 diyabet komorbiditesi bulunan hastaya tlkemizde
erisilebilir en az sitotoksisite ile en etkin tedavi imkani saglayabilecek
tedavi secenekleri sunuldu ve hasta ile Rituksimab Vemurafenib kombi-
nasyonu tedavisine baglanmasina karar verildi. Rituksimab 375 mg/m? iv
21 glinde bir ve Vemurafenib 2¥480 mg po (strekli) tedavisi 16.01.2019
tarihinde baglandi.

ilk kiir tedavisini Gilkemizde alan hastanin 15. giin tedavisi sonunda I6ko-
sit sayisi 2520 /mikrol'den 2880 /mikrol'ye, mutlak nétrofil sayisi 620/
mikroLl'den 1430/mikrol’ye, hemoglobin diizeyi 11,8 g/dLl'den 12,1 g/dLye
ve trombosit sayisi da 93000/mikrol'den 198000 /mikroL’ye yiikseldi (Sekil
2). 2. Ve 3. Rituksimab uygulamalarini tlkesinde almak Uzere ilag temini
saglanarak ulkesine ara kontrolleri tlkemizde yaptirmak tzere gonderil-
di. 3. Kir Rituksimab tedavisi sonrasi kontrol amagli basvuran hastanin
hemogram parametrelerinde pansitopenisinin tamamen geriledigi g6z-
lendi (Sekil 2). Cilt yan etkileri (tedaviye direncli inguinal bdlgede diya-
betik llsere yara) nedeni ile Vemurafenib tedavisi 2*240 mg'a dusulerek
ek Rituksimab tedavisi uygulanmadan 3 ay daha Vemurafenib'e devam
etmesi Onerilerek Ulkesine geri gonderildi. 6. Ay kontrollerinde splenome-
galisi ve pansitopenisi tamamen gerilemis olan hastanin yapilan kemik
iligi biyopsisi de tam remisyon ile uyumlu olarak rapor edildi ve hem flow
sitometrik hem de immiinhistokimyasal olarak minimal kalintr hastaliginin
da negatif oldugu gosterildi (Sekil 1 ve 2).

Literatuirde farkli uygulama semalari mevcut olmakla birlikte Rituksimab
Vemurafenib kombinasyonunun &zellikle Moxetumomab Pasudotox’un
erisim kisitliiginin s6z konusu oldugu sartlarda niiks/refrakter sagh hiicreli
|6semi tedavisinde en az sitotoksisite ile en etkin yanitin elde edilebilecegi
bir secenek oldugu hastamiz 6zelinde de oldugu gibi asikardir.

Anahtar kelimeler: Sacli Huicreli Losemi, Niiks, Rituksimab, Vemurafenib, Remisyon
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Sekil 2: Hemogram parametreleri

B Koagiilasyon ve Fibrinoliz Bozukluklari

P-003

Referans Numarasi: 5633

FAKTOR X1l EKSiKLiGi VAKALARIMIZ
Canan Albayrak', Davut Albayrak?

'0ndokuz Mayss Universitesi Tip Fakiiltesi
“Samsun Medicalpark Hastanesi

Faktor Xl diger adiyla Hageman faktor, karacigerde sentezlenen tek zincir-
li beta globulinden olusan bir serin proteazdir. Normal aktivite diizeyi %70
ile 150 arasinda degisir, yariomrii 60 saattir. Negatif yiikli ytizeyler (cam,
kaolin, dekstran, kollajen, v.b.) ve kallikrein tarafindan parcalanarak etkin
hale gelir. Kendi de prekallikrein, FXI, FVII, plazminojen ve kompleman
C1'i pargalayarak aktif hale getirir. Faktor Xl eksikligi izole aktive parsiyel
tromboplastin zamani (@aPTZ) uzamasina sebep olur. Faktor Xl eksikligi
aPTZ uzamaya yol ag¢sa da klinikte kanama ile seyretmez. Faktor Xl eksik-
liginin tanimlandigi ilk vakada kanama oykulsunin olmamasina ragmen
pulmoner emboli ile 6lmesi nedeniyle sonrasinda da tromboemboli sikhgi
ile ilgili yayinlar vardir. Kanama 6ykisii olamayan bir kiside saptanan aPTZ
uzunlugunun en sik nedenidir. Tani genellikle cerrahi islem 6ncesi yapilan
taramalar esnasinda uzun bulunan aPTZ'nin arastiriimasi ile rastlantisal
olarak konur. Bu hastalarda faktor VIII, faktor IX, faktor XI diizeyinden sonra
istenmektedir.

Bu calismada geriye donuk olarak hastanemizde faktor XIl eksikligi tespit
edilen vakalarimizi degerlendirmeyi amacladik.

Metod: Hastanemizde Mayis 2005'den bu yana calisilan faktor Xl eksikligi
tespit edilen vakalar geriye donuk olarak degerlendirildi. Hastanemiz etik
kurulundan onay alindi.

Sonuglar: Hastanemizde Mayis 2005 ve Mayis 2019 tarihleri arasinda
toplam 14 yil icinde aPTZ uzunlugu nedeniyle tetkik edilen 1684 hastada
1958 faktor Xl aktivitesi calisildi. Bu hastalarin 390'inda faktor XII diizeyi
normal sinirin altinda (<%70) bulundu. Agir Faktor Xl eksikligi olarak
degerlendirilen (<%20) 24 hasta tespit edildi. Hastalarin yas ortalamasi
24,6+18,7 idi. Bu hastalarin onu 18 yas altinda idi. Cocukluk yas grubunda
tani alan higbir hastada tromboembolik olay 6ykisi yoktu. Yetiskin yas
grubunda bir hastada inme tanisi vardi.

Tartisma: FXIl, potansiyel kanama bozukluklarinin teshisinde kullanilan
ylzey aktif kan pihtilasma testlerinin normal bir sonucu icin gerekli
olmasina ragmen, hemostaz icin gerekli degildir. Tanimlanan ilk hastanin
pulmoner emboli ile 6liminden sonra tromboembolik olaylarla iliskisi
arastiriimaktadir. Bizim vakalarimizda da kanama dykusu tespit edilmedi,
bir hasta disinda tromboemboli bulgusu tespit edilmedi. Bu konuda gene-
tik analizlerle beraber genis iilke capinda analizlere ihtiyac vardir.

Anahtar kelimeler: faktor XII, koagilasyon, kanama, trombds

B Hematopoetik Kok Hiicre Nakli ve Yiiksek Doz Tedaviler
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CD40 EKSIKLiGi OLAN BiR GOCUKTA BASARILI
HEMATOPOETIK KOK HUCRE NAKLI

Cadni Coskun', Banig Kuskonmaz', Deniz Ayvaz?, Fatma Visal Okur', ilhan Tezcan?, Duygu
Ugkan Cetinkaya'

"Hacettepe Universitesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali
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Girig: Hematopoetik kok hicre naklinin (HKHN) CD40 eksikligi olan bir
hastada kuratif bir secenek oldugu gosterilmistir ancak sadece birkac
basarili HKHN vakasi tip literatlriinde yayinlanmistir. Burada miyeloab-
latif hazirlik rejimi sonrasi HKHN yapilan CD40 eksikligi olan bir hastayi
sunuyoruz.

Gereg ve yontem: Hastanin klinik ve nakil 6zellikleri kaydedildi.

Bulgular: 3,5 yasinda erkek hasta, hastanemize immiin yetmezlik duru-
munun arastirilmasi agisindan, tekrarlayan pulmoner enfeksiyon oykiisu
ile basvurdu ve molekiiler testler sonucunda Hiper-IgM sendromu tanisi
aldi. 6 yasina gelen hastamiza, preimplantasyon genetik tanisi kullanilarak
secilen ve etkilenmemis HLA-genotipideki kardesinden hematopoetik
kok hiicre nakli yapildi. Hazirlik rejimi, busulfan (19.6 mg / kg) ve fluda-
rabin (160 mg/m2) icerdi. Greft versus host hastaligi (GVHD) profilaksisi
olarak siklosporin A ve metotreksat (+1. guin, +3. giin, +6. guin) kullanildi.
Kok hticre kaynagi olarak kemik iligi ve kordon kani kullanildi. Notrofil ve
trombosit engreftmani sirasiyla +19. ve +22. Glinde saglandi. Nakil sonrasi
donemde akut ve kronik GVHD, venookluzif hastalik gézlenmedi. CMV
reaktivasyonu meydana geldi ve gansiklovir ile tedavi edildi. Kimerizm
hematopoetik kok hiicre naklinin liglincli ayinda % 98, altinci ayinda %
95 bulundu. Hasta nakil sonrasi sekizinci ayda iyi durumda olup CD40
eksikligi ile iliskili klinik bulgusu bulunmamaktadir.

Sonug: Klinik sonucu degerlendirmek icin daha fazla tecriibe gerekmesi-
ne ragmen, hastaligin erken evresinde myeloablatif baslangig rejimiiceren
ve HLA uyumlu bir kardes donérden HKHN, hastaligi daha az komplikas-
yon ile iyilestirmede etkilidir.

Anahtar kelimeler: kok hiicre nakli, CD40 eksikligi

W infeksiyon ve Destek Tedaviler
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AKUT LOSEMi TANILI HASTALARDA ATES, C REAKTIF
PROTEIN DUZEYLERi VE KULTUR POZITIFLiGi iLigKiSiNiN
BELIRLENMESi

Ayse Kaya', Sadi Furkan Engiiriilii2, Erhan Eser®, Mine Miskioglu', ismet Aydogdu’
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Girig: Akut 16semi, gerek tanida gerekse tedavi sirsinda ndtropenik atesin
gorulebildigi, immin sisteminin baskilandigr bir durumdur. Akut 16semi
tanili hastalarda enfeksiyon gostergeleri silik olmakta, kimi zaman enfek-
siyon etkenine karsi ates yaniti olmamakta ve bu hastalarda enfeksiyonlar
hayati tehdit etmektedir. C reaktif protein(CRP) enfeksiyon ve inflamasyon
gostergesi olarak bu hastalarda siklikla kullaniimaktadir. Bu calismanin
amaci akut 16semi hastalarinda enfeksiyonu gostermede CRP duzeyleri,
ates yaniti ve kiltur pozitifligi iliskisinin belirlenmesidir.

Gereg ve Yontem: Calismada Eyliil 2018 ve Agustos 2019 arasinda hema-
toloji servisinde tedavi edilen 19 akut lI6semi hastasinin farkli aylarda



yatislar sirasinda CRP yiiksekligi saptandigindaki degerleri incelendi.
Hastalarin CRP diizeyi arttiginda hastalardan alinan kiltlr sonuglar ve
ates degerleri incelendi.

Bulgular: CRP arttigi glinkii 31 yatisin 13 inde hastalarin atesi normal
sinirlarda olculiirken, 7 kez subfebril, 11 kez febril olarak kaydedildi. CRP
artmadan 6nceki giin dl¢llen 20 ates degeri normal sinirda, 7 deger sub-
febril, 4 deger febril saptandi. CRP arttiktan sonraki glin hastalarin atesi
8 kez normal, 8 kez subfebril, 15 kez febril 6lctldi. 13 yatista CRP artisi
ile birlikte kultir pozitifligi saptandi. 4 yatista CRP artisi sirasinda kiilttr
alinmamigsti ve 14 yatista kilttr Gremesi saptanmadi.

CRP daha az yiiksek olan hastalarda kltiir Gremesi anlaml olarak daha
fazla goruldi (p=0,025). CRP artisi ile o glinki ve ertesi glinki ates yuk-
sekligi arasinda anlamli bir iliski kurulamadi(sirasiyla p=0,075 ve 0,8). CRP
artisi oldugu icin kiltur alinan fakat bu sirada atesi olmayan hastalarin
%73'tnde kltiir Gremesi saptanirken, atesi olanlarin %69'unda kilttrde
lireme saptanmadi. Atesi olmayanlarda olanlara gore kiltiir Gremesi
anlamli olarak daha fazla saptandi(p=0,041). CRP artisindan bir giin sonra
atesi c¢ikanlarin %55'inde kiltlr Gremesi saptanirken, atesi olmayanlarin
%28'inde kiiltuir Gremesi saptandi.

Ates degerleri Uizerine kemoterapi aliyor olmanin etkisine bakildiginda,
heniiz kemoterapi baslanmayip atesi olan hastalarin hi¢ birinde Greme
saptanmadi. CRP artigi goruldiigiinde kemoterapi aliyor olan, atesi olma-
yan hastalarin %72'sinde kiltiirde Greme saptandi. Kemoterapi alip atesi
olanlarin ise %45'inde kiltlirde Greme saptandi. Veriler arasinda istatistik-
sel olarak anlamli fark bulunmadi(p=0,19).

Tartisma ve Sonug: immiinsuprese hastalarda gelisen enfeksiyonlar
hayati tehdit etmektedir. immiinsuprese olan akut I6semi hastalarinda
CRP diizeylerinin yine enfeksiyonun bir gostergesi olan ates yaniti ile ilis-
kisinin saptanmasi, hangi belirte¢ veya bulgunun en erken gosterge oldu-
Junun belirlenmesi, enfeksiyonun bu hasta grubunda daha erken tespit
edilmesi ve 6nlem alinmasi agisindan 6nemli olacaktir. Calismamizda
enfeksiyonun kesin gostergesi olan kiltir pozitifligi ile CRP dulzeyleri ve
ates yanitinin iliskisi bulunamamistir. Fakat CRP arttigi icin kiltiir alinan
hastalarin %73’linde kiltirde Greme olmasi immiinsuprese hastalarda
her zaman ates yaniti olmadan da kiiltur pozitifligi saptanabilecegini gos-
termektedir. Kiicuik bir hasta populasyonunda analiz yapilmasi ¢calismanin
kisitlayici tarafidir. immiinsuprese hastalarda en duyarli enfeksiyon belir-
tecinin saptanmasi icin daha ileri calismalara ihtiyac vardir.

Anahtar kelimeler: C Reaktif Protein, Akut Losemi, N&tropenik Ates, Enfeksiyon

W infeksiyon ve Destek Tedaviler

P-006 Referans Numarasi: 211

OLGU SUNUMU : iBRUTINIB TEDAVISi SEYRINDE HEPATIT B
REAKTIVASYONU

Dervis Murat Akkurd, Salih Serta¢ Durusoy, Mustafa Pehlivan
Gaziantep Universitesi, Hematoloji Bilim Dal

Giris: Ibrutinib ile hepatit B aktivasyon insidansi tam olarak bilinmemek-
tedir. Literatlirde olgu sunumlari olarak ibrutinib tedavisi altinda hepatit B
reaktivasyonlari bildirilmistir. Yedi hastalik HbcAg pozitifligi olan, ibrutinib
kullanan caligmada 24 aylik takipte reaktivasyon saptanmamis. Biz de
mantle hiicreli lenfoma tanisi ile coklu kemoterapi alan hastada, hepatit B
profilaksi kesilmesi sonrasi ibrutinib tedavisi altinda gerceklesen hepatit B
reaktivasyonu vakamizi sunmak istedik.

Olgu: 54 yasinda erkek hasta Aralik 2015'te sag submadibular lenfade-
nopati eksizyonel biyopsi sonucu Mantle Hiicreli Lenfoma tanisi aldi. Tani
aninda Evre IV, karaciger tutulumu var, kemik iligi tutulumu yoktu. FISH
analizinde t (11,14) normaldi. 1 kir R-hiperCVAD A/B ve sonrasinda 3
kir R-CHOP + Etoposid tedavisi verildi. Refrakter olan hastaya kurtarma
tedavisi 2 kiir R-ESHAP verildi. Remisyon sonrasi R-ESHAP ile mobilizasyon
yapilan hastaya Eylil 2016 da R-BEAM rejimiyle otolog kok hiicre nakli
yapildi. Otolog nakil hazirliklari sirasinda Anti-HbclgG pozitifligi saptanan
hastaya tenofovir profilaksisi de baslandi.(Tani aninda hepatit B serolojisi
bilinmiyor) Nakil sonrasi 3. ay PET CT'de tam yanit saptandi. Takiplerinde
nakil sonrasi 12. ay da nuks gelisti. PET CT servikal bélgede yeniden tutu-
lum saptanan hastaya yeniden eksizyonel biyopsi yapildi: Mantle hiicreli
lenfoma tanisi aldi. Relaps/ Refrakter olan hastaya BORID (Rituximab,Borte
zomib,Deksametazon) verildi. 3 kiir BORID sonrasi parsiyel yanit saptandi.

Bortezomib iliskili Grade 4 sensorimotor polinéropati saptaninca BORID
tedavisine ara verildi. Nisan 2018'de Rituksimab+Lenalidomid kombinas-
yonu iki kiir verildi. Klinik yanit olmayan hastanin tedavisine Endikasyon
disi onay alinarak ibrutinib eklendi. (ibrutinib + lenalidomid + rituksimab).
Ciddi nétropenisi olmasi tizerine bir kiir sonrasi lenalidomid kesildi. 4 kir
ibrutinib + rituksimab olarak devam edildi. Kontrol goriintilemelerinde
tam remisyon saptandi. Remisyon sonrasi Eylil 2018 — Agustos 2019 ara-
liginda ibrutinib tedavisine devam edildi. Aralik 2018 de hastanin Hbs Ag;
negatif, Anti Hbc negatif, Anti HBs: negatif, HBY DNA: 0 olmasi sonrasinda
2 yildir profilaksi alan hastanin tenofovir profilaksisi kesilmis. ibrutinib
tedavisi altinda Subat 2019'da kontrol HbsAg negatif, AntiHbc; negatif
saptanmis. Hastanin son 1 yil icinde kan transfilizyon Oykiisu ve stipheli
cinsel iliskisi olmamis. Tenofovir kesilmesinin 6. ayinda Haziran 2019'da
takiplerinde AST: 162 ALT:224 gelmesi lizerine bakilan kontrol hepatit
markerlarinda HbsAg: 1539(pozitif), HbeAg : 9,1 (pozitif), Anti HbclgM
negatif saptandi. Hastanin HBV DNA duzeyi >170 milyon IU/ml saptandi.
Hasta gastroenterolojiye konsulte edilip aktif hepatit B tanisiyla tenofovir
tedavisi baslandi.

Tartisma: HbcAg pozitifligi olan, HBV DNA'si sifir olan hastalarda immun-
supresif tedavi alacaksa, reaktivasyon profilaksisi es zamanli baglanir.
Rituksimab kullanimi sonrasi hepatit B antijen ve antikor negatifligi geli-
sebilir. Ibrutinib alan hastalarda hepatit B profilaksisi her zaman akilda
tutulmahdir.

Anahtar kelimeler: ibrutinib, HBV Reaktivasyonu, Mantle Hiicreli Lenfoma

B Hematopoetik Kok Hiicre Nakli ve Yiiksek Doz Tedaviler
P-007

Referans Numarasi: 79

ALLOJENEiIK KOK HUCRE NAKLI SONRASI GELISEN
TORAKAL HAVA KAGAGI SENDROMU - OLGU SUNUMU

Tayyibe Sever, Serap Kirkiz, Ziihre Kaya, Ulker Kocak
Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematolojisi Bilim Dah

Allojeneik kok hiicre nakli sonrasi kronik graft versus host hastaligi
(kGVHD) zemininde gelisen hava kacagi sendromu nadir goriilen ve teda-
visi oldukga zor olan 6limcil bir komplikasyondur. Burada myelodisplas-
tik sendrom tanisi ile allojeneik kok hiicre nakli yapilan ve nakil sonrasi
5. ayda hava kagagi sendromu gelisen ve puls steroid ve takrolimus ile
basaril bir sekilde tedavi edilen hasta sunulmustur.

Olgu: 14 yasinda myelodisplastik sendrom tanisi alan ve tanidan 8 ay
sonra diistik doz TBI (300cGy), siklofosfamid, anti-timosit globulin hazir-
lama rejimi ile kardesinden kok huicre nakli yapilan hasta siklosporin
(CSA) tedavisi ile izlenirken 35. glinde sitomegalovirls (CMV) pndmonisi
gelismesi tizerine gansiklovir aldi. Nakilden sonra 2. ayda grade 2 cilt ve
gastrointestinal sistem GVHD gelisti ve steroid ile tedavi edildi. Nakilden
sonra 5. ayda steroid kesildikten 2 hafta sonra hasta yan agrisi ve solunum
glicligi sikayeti ile basvurdu. SPO2 %88, muayenesinde boyun 6n ve yan
kisimlarinda, gégls 6n duvarinda yaygin subkutan amfizem, solunum
seslerinde azalma saptandi. G6gus bilgisayarli tomografisinde (BT) yaygin
pnémomediastinum, her iki hemitoraksta az miktarda pndmotoraksa ait
serbest hava bulundu. Akciger havalanmalari dogaldi ve parankimde aktif
infiltrasyon veya kitle saptanmadi. Sag akciger orta lobda ve sol akciger
alt lobda parankimal fibrotik yapilanmalar saptandi. Hasta oksijen destegi
ile takibe alindi. Akciger GVHD ontanisi ile CSA 3 mg/kg/giin iv, metilp-
rednizolon (MPZ) 2 mg/kg/giin iv, budesonid 2x500 mcg inhale baslandi.
CMV viris yuki 1067 kopya pozitif saptandi, gansiklovir tedavisi baglandi.
Yatisinin 2. haftasinda solunum sikintisi gerileyen hastanin MPZ tedavisi
3 haftada azaltilarak kesilme plani yapildi. MPZ 0,5 mg/kg/giin dozuna
distiigiinde hastanin solunum sikintisinin artmasi tizerine cekilen gégus
BT'de subkutan amfizem ve pnémotraksin geriledigi ancak pnémomedi-
astinumun devam ettigi 6grenildi. MPZ dozu 1 mg/kg/giin olacak sekilde
artirildi. Gogus cerrahisi tarafindan gogus 6n duravindan mediasten bos-
luguna bir dren konularak serbest hava tahliye edilmeye calisildi ancak
basarili olunamadi. Hasta yatisinin 3. haftasinda artan solunum sikintisi
ve kangazinda bozulma nedeniyle cocuk yogun bakim tinitesine alindi.
Entlibe edilerek 3 giin takip edildi. Bu sirada hastaya 30 mg/kg/giin puls
MPZ tedavisi 3 gtin verildi. CSA kesilerek takrolimus (FK) baslandi. Kronik
GVHD tedavisi olarak azitromisin ve montelukast baslandi. Yiiksek doz
MPZ tedavisinin 2. gliniinde ekstiibe edildi. Hastanin tedavisine predni-
zon 1 mg/kg/giin oral, FK 0,15 mg/kg/giin po, asiklovir 750 mg/m2/giin
po, flukonazol 2 mg/kg/glin po, trimetoprim sulfametoksazol 2 mg/kg/
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glin haftada 3 guin, azitromisin 10 mg/kg/giin haftada 3 giin tedavileri ile
devam edildi. Hasta hava kacagdi gelistigi tarihten 60 glin sonra taburcu
edilmis olup izlemelerine devam etmektedir.

Hastamiza MPZ 1-2 mg/kg/giin ve CSA 3 mg/kg/giin uygulandiginda
klinik diizelme saglanmadigi goriilmis ve hastaya yiiksek doz MPZ (30
mg/kg/giin) ve FK (0,15 mg/kg/giin) uygulandiginda klinik ve radyolojik
diizelme gorulmiustir.

GVHD ve enfeksiyona paralel gelisen ve hayati tehdit eden bir komplikas-
yon olan hava kagagi sendromunun yonetimi oldukca zordur. Torakal hava
kacagi sendromu prognozu iyilestirmek i¢in erken taninmali ve immin-
supresif tedavi ile birlikte antiviral, antibakteriyal ve antifungal tedavi
erken dénemde baslanmalidir.

Anahtar kelimeler: Allojeneik kok hiicre nakli, kronik graft versus host hastaligi,
pnémomediastinum

B Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklan

Referans Numarasi: 212

P-008

MIYELOMATOZ PLEVRAL EFUZYON iLE PREZENTE OLAN
IGD MULTIPLE MYELOM; NADIR OLGUNUN NADIR
PREZANTASYONU

Unal Atas', Sakina Kahramanova?, Orhan Kemal Yiicel', 0zan Salim’", Levent Uindar’

'Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dal
*Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklan Anabilim Dali

Girig: Multiple myelomlu (MM) tiim hastalarin %2'sinden azini olusturan
IgD-MM, oldukg¢a nadir gorilir ve kotu prognozludur. Hastalarin cogu
ilk semptom olarak kemik agrisiyla basvurur. Ekstrameddiller tutulum ise
daha az gorilur. Bunlardan plevral efiizyon, tim MM hastalarinda olduk-
¢a az rastlanan bir bulgudur ve genellikle nefrotik sendrom, pulmoner
emboli, amiloidoza bagh konjestif kalp yetmezligi, enfeksiyon gibi has-
taliklara ikincil gelisir. Miyelomato6z plevral eflizyon (MPE) ise, MM hasta-
larindaki plevral eflizyonun %1 inden azini olusturur. Genellikle ilerlemis
hastalik ve kotu prognoz ile beraberdir. Hastahgin ilk bulgusu olarak az
rastlanmaktadir. Biz de burada nadir goriilen geng¢ IgD-MM olgusunun,
nadir goriilen MPE ile prezantasyonundan bahsettik.

Olgu: Nefes darlidi sikayetiyle acil servis bagvurusu sonrasi entiibe edile-
rek yogun bakima alinan 42 yasinda kadin hasta, tarafimiza trombosito-
peni nedeni ile danigildi. Hastanin sikayetlerinin 2 ay 6nce basladigi ve bir
stire 6nce plevral efiizyon nedenli antibiyoterapi kullandigi 6grenildi. Yatis
laboratuvarinda: Hemoglobin; 7.2gr/dl, Trombosit; 241000/mm3, Lokosit;
9230/mm3, Nétrofil; 6560/mm3, Kreatin; 5.8mg/dL, GFR; 8mL/dk/1.73/
m2, BUN; 59mg/dL, Kalsiyum;13mg/dL, Total protein; 6,5 g/dL, Alblimin;
3,3 g/dL, LDH: 340 U/L idi. Yatiginin 2. giiniinde trombosit 43000/ mm3
olmasi nedeniyle bakilan periferik yaymasi pseudotrombositopeni ile
uyumluydu. Ancak beraberinde bazi atipik plazma hiicreleri farkedildi.
MM agisindan tetkikleri istenen hastanin torasentez mayi analizinde; efliz-
yon eksuda vasfindaydi ve hiicre sayiminda I6kosit;13284/mm3 idi. Plevral
eflizyon 6rneklemesinden yapilan flowsitometrik incelemede bu hiicrele-
rin %92'sinin CD38 ve CD56 pozitif plazma hiicresi oldugu tespit edildi.
Bakilan IgG, IgA, IgM ve serbest kappa diistk, serbest lambda ise ylksek
(lambda/kappa orani; 379) saptandi. 24 saatlik idrar tetkikinde yaklasik 3,5
gr/glin proteiniri saptandi ve neredeyse tamami nonalbiminiirik (lamb-
da) proteintriydi. Kemik iligi yayma ve flowsitometri bulgulari ile MM ve
MPE tanisi konulan hastaya hentiz entlibe iken VCD (bortezomib; 1,3 mg/
m2-deksametazon; 40 mg (1-4-8-11), siklofosfamid; 500 mg/gin (1-8-15))
tedavisi baslandi. Ayni slire¢ zarfinda hasta iki defa plazmafareze alindi.
Yapilan ek testler ile IgD;3860lu/ml, serum imminfiksasyon elektrofore-
zinde (iFE) IgD-lambda ve lambda hafif zincir biklonal bant, idrar IFE'de
ise lambda hafif zincir monoklonal bant saptandi. ilk kiir tedavisi sonrasi
renal fonksiyonlari tamamen normale dondu. 4 kir VCD sonrasi tedaviye
tam yanit alinan hastaya otolog kok hiicre nakli yapildi. Nakil sonrasi 3.
ayinda tam yanit hali siiren ve idame tedavi planlanan olgunun poliklinik
takibi devam etmektedir.

Sonug: Bazi calismalarda MPE'nin gorilme ihtimalinin, IgD-MM olgularin-
da diger MM olgularina gére daha ytiksek oldugu belirtilmistir. lgD myelo-
munun belirgin 6zelliklerinden biri olan ekstraosséz yayilimin bu duruma
neden olabilecegi dustinilmektedir. Yine MPE'ye sahip hastalarin klinik
seyrinin daha agresif oldugu, MM alt tipinden bagimsiz olarak prognozun
kotl yonde etkilenebilecegi belirtilmistir. Bizim vakamizda da oldugu gibi,

IgD-MM cogunlukla diger myelom hastalarindan daha geng yasta olma
egilimindedir. Bu tarz vakalarda ilk etapta gerekli olabilecek drenaj, diyaliz
ve plazmaferez gibi yaklasimlar sonrasi, uzun vadede bortezomib temelli
tedavi tercih etmek ve otolog kok hiicre nakli yapmak en etkili tedavi
yontemi olarak goriilmektedir.

Anahtar kelimeler: IGD multiple myelom, miyelomatéz plevral eflizyon
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W Pediatrik Akut Losemiler

P-009 Referans Numarasi: 124

COCUKLUK CAGI ALL'DE, OLCULEBILIR REZIDUAL
HASTALIGIN, AKIM SITOMETRi YONTEMI iLE NUKS RiSK
DEGERLENDIRILMESi

Ahmet Emin Kiirekgi, Pinar Akpnar Oktar, Ustiin Ezer

Lasante Cocuk ve Yetiskin Hastanesi, Cocuk Hematoloji Boliimii, Ankara

Cocukluk Cagi Akut Lenfoblastik Losemi‘de, teshis sonrasinda, iyi bilinen
klinik, sitogenetik ve molekdler bilgiler ile birlikte, olctlebilir rezidiel
hastalik (MRD; minimal rezidiel hastalik), risk siniflandirmasi ve tedavi
planlamasinda énemli bir prognostik gostergedir. MRD, multiparametrik
akim sitometri ve molekuler protokoller kullanilarak degerlendirilebilir. Bu
calismada Cocukluk Cagi Akut Lenfoblastik Losemi’li hasta guruplarinda
(T-ALL/B-ALL/MPAL), 8 renkli multiparametrik akim sitometri (MCF) kulla-
nilarak, kemikiliginde MRD analizinin, prognostik etkisi degerlendirilmistir.

Calismada 2017-2018 yillari arasinda Losante Cocuk ve Yetiskin
Hastanesi'nde tedavi géren, Cocukluk Cagi Akut Lenfoblastik Losemi’li 73
hastanin (%4,1'i T-ALL hastasi, %94,5'U B-ALL, %1,3'si MP-ALL), tedavi son-
rasi farkli zaman dilimlerinde belirlenen MRD sonuglari degerlendirilmistir.
ilk 100 giin boyunca herhangi bir zamanda MRD varligi ile, takip eden
niks orani istatistiksel olarak degerlendirilmistir. Bu calismada Cocukluk
Cagi Akut Lenfoblastik Losemili hastalarda MRD sonuglarinin kantitatif
degerlendirilmesi, sunulmustur. Calismamizin, bu yontemin mevcut ve
gelecekteki kullaniminin, klinik pratikte degerlendirilmesi agisindan reh-
berlik saglayacagini diisinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: Anahtar kelimeler: Olciilebilir Rezidual Hastalik,
Multiparametrik Akim Sitometri Yontemi, Cocukluk Cagr Akut Lenfoblastik Losemi

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
P-010

Referans Numarasi: 373

ESANSIYEL TROMBOSITOZLU HASTALARDA PLAZMA
ViSKOZITESININ TROMBOEMBOLIK OLAYLARDAKI
ETKILERi: BiR VAKA KONTROL CALISMASI

Ferda Can’, Tekin Giiney?, Afra Alkan?, imdat Dilek?

"Ankara Sehir Hastanesi Hematoloji Bilim Dall, Bilkent

2Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Sehir Hastanesi Hematoloji Bilim Dali, Bilkent
3Ankara Yildinm Beyazit Universitesi Bioistatistik Anabilim Dal

“Yildirnm Beyazit Universitesi Ankara Sehir Hastanesi Hematoloji Bilim Dal, Bilkent

Giris: Esansiyel trombositoz (ET)trombositlerin anormal fonksiyonla
arttigr trombositoz ile karakterize klasik Philadelphia kromozomu-negatif

myeloproliferatif neoplazilerdendir (MPN). MPN'lerde trombotik olaylar
siklikla gordilir ve o6zellikle polistemi vera ve ET gibi MPN'li hastalarda
morbidite ve mortalitenin temel nedenini olusturur. Bu ¢alismada, klonal
olarak artmis trombositlerin ET'li hastalarda plazma viskozite (PV) duzey-
lerine etkisi ve ET'li hastalarda PV ve tromboembolizm 6ykusi arasindaki
iliskinin arastirlmasi amaclanmistir.

Metot: Calismada hasta grubuna 2008 Diinya Saglik Orgiitii kriterlerine
gore 18'i yeni tani olmak Uzere daha 6nce tedavi edilmemis toplam 55
hasta dahil edildi. Kontrol grubuna 47 saghkl gonulli dahil edildi. Hasta
gruplari yeni tani ve énceden tani almis hastalar olarak iki gruba ayrildi.
Hasta gruplarinin 6zellikleri Tablo 1'de gdsterilmistir. PV seviyelerini 6l¢-
mek icin hastalardan antikoagilan iceren tiiplere 5 cc kan 6rnekleri alindi.

Sonuglar: Kontrol grubunun PV'si calisma grubunda yer alan her iki hasta
grubundan daha diisiik bulundu (p <0.05). Hasta gruplari arasinda PV agI-
sindan bir iliski bulunmadi (p = 0,404). Tromboembolizm 6ykisu olan 16
hastanin ve Oykisi olmayan 39 hastanin ortalama PV duzeyleri sirasiyla
2.42+0.17 cP ve 2.33%0.20 cP idi. Tromboembolizm Oykiilerine gére sinif-
landirmada ortalama PV diizeyleri tim hasta gruplarinda benzer oldugu
bulundu (p = 0.572 ve p = 0.991).

Tartisma : Artan viskozitenin, polisitemi verali hastalarda tromboembolik
olay riskini arttirdigi gosterilmistir. Ancak ET’li hastalarda viskozite ile
tromboembolik olay riski ve trombosit sayisinin iliskisini gdsteren veri
yoktur. Calismada her ne kadar tromboemboli ile PV arasinda anlamli
iliskili gosteremesek de kontrol grubuna gére ET’li hastalarda klonal olarak
artmis trombositlerin PV diizeylerini arttigini gostererek bu konudaki ilk
tecriibeyi ortaya koymus olduk.

Anahtar kelimeler: Esansiyel trombositoz, plazma viskozitesi, tromboz

Tablo 1. Hasta grubunun ozellikleri

Toplam Yeni Tani Hasta | (nceden Tani
alan Hasta
Say1 (%) Say1 (%) Say1 (%)
Ortanca Ortanca Ortanca p
(Min-mak) (Min-mak) (Min-mak) degeri

Tromboemboli dykiisii 16 (29.1) 1(5.6) 15 (40.5) 0.018
Kanama dykisii 5(9.1) 1(5.6) 4(10.8) 1.000
JAK-2 V617F pozitiflik 27 (49.1) 5(27.8) 22 (59.5) 0.055
ESR (mm/saat) 20.0(1.0-89.0) | 22.0(3.0-89.0) | 20.0(1.0-75.0) | 0.114
CRP (mg/L) 0.30(0.10—4.40) | 0.40(0.10—4.40) | 0.30(0.10-1.50) | 0.212

B Kronik Lenfositer Losemi ve Kronik Lenfoproliferatif Hastaliklar

P-011 Referans Numarasi: 572

KRONIK LENFOSITER LOSEMIDE iBRUTiINiB MONOTERAPISI
ILE GELISEN TUMOR LiSiZ OLGUSU

Erman Oztiirk
Medeniyet Universitesi Géiztepe Fah Hematoloji Bilim Dali

Tumor lizis sendromu, hiicre 6limu sirasinda ortaya cikan hicre ici ice-
rigin etkileri ile olusur. Hizli timér lizisi, bu tabloya yol acabilir. ibrutinib,
bruton kinaz inhibisyonu ile kronik lenfositer I6semi (KLL), Mantle hiicreli
lenfoma ve Waledstrom makroglobulinemisinde etkili olan bir ajandir.
ibrutinibin KLLde lenfositoz ile birlikte seyreden yavas bir etki paterni
vardir. ibrutinib monoterapisi ile birlikte KLL hastalarinda timor lizis
sendromu olduk¢a nadir tanimlanmig bir durumdur. Literatirde t¢ has-
tada rapor edilmistir. Burada ibrutinib monoterapisi ile grade 4 timér
lizis gelisen bir olguyu sunmaktayiz. Altmis dokuz yasinda kadin hasta
2011 yilinda KLL tanisi konmus ve Klorambusil tedavisi ile remisyona
saglanmis. Tedavi endikasyonlarinin gelismesi Uzerine 2016 yilinda 6
kir FCR kemoterapi protokoli uygulanmis. Remisyonda tedavisiz takip
edilirken B semptomlari olan, lenfosit ikilenme zamani 6 ayin altina diisen
ve RAI/Binet evreleme ile Evre 4/C saptanan hastada tedavi endikasyonu
gelisti. Bu donemde L6k:87000/mm3, N6t:3900/mm?3, Lenfosit:83000/mm?3,
Hb:10,8gr, PIt:78000/mm?, Kreat: 0,76 mg/dl, LDH: 328 IU (N:125-214 IU),
Urik asit: 4,7 mg/dl (N:2,6-6 mg/dl) saptandi. Fizik baki ve gériintiilemede
dalak 150 mm, en biytk lenf diigimi batin icinde 31mm olarak saptan-
di. Tedavi 6ncesi FISH ile bakilan del 17p %14 pozitif saptandi. Kardiyak
degerlendirmede atriyel fibrilasyonu olmayan hastaya ibrutinib 420 mg/

g

POSTER BILDIRILER

21



'—M
A =
g s
o =
€ <
s ==
X o
=
‘S
-— N
S e
£ &
o 2
T~
® ©
=T
S E
o=
wn

< ©
P

212

glin monoterapi olarak baslandi. Tedavinin 3. giini yaygin karin agrisi
ile basvuran hastada L6k:204.400/mm?3, Hb:9,4gr, PIt:86000/mm?, Kreat:
5,35 mg/dl, LDH: 252 IU (N:125-214 1U), Urik asit: >33 mg/dI (N:2,6-6 mg/
dl), Fosfor: 24 mg/dl (N:2,6-4,5 mg/dl), Kalsiyum: 7,8 mg/dl, Potasyum:8,6
mEgq/| saptandi. Hasta tiimér lizis olarak degerlendirilerek, ibrutinib teda-
visi kesildi, hidrasyon baslandi ve diyalize alind.. iki giin diyalize alinan
hastanin, TLS tanisi ve ibrutinib kesilmesinden 4 giin sonra L6k:36000/
mm?3, N6t:2570/mm?, Lenfosit:32900/mm3, Hb:8,1 gr, Plt:62000/mm?3,
Kreat: 2,29 mg/dl, LDH: 242 IU (N:125-214 IU), Urik asit: 10,9 mg/dI (N:2,6-6
mg/dl), Fosfor: 5 mg/dl (N:2,6-4,5 mg/dl), Kalsiyum: 8,2 mg/d|, Potasyum:4
mEg/| saptandi. Stabil olan hastaya ibrutinib 140 mg dozunda tekrar bas-
landi. Takipte kreatinin, Urik asit, fosfor, kalsiyum degerleri normal seyret-
mesi Gizerine ibrutinib dozu 280 mg/giine ¢ikildi. Takiplerde TLS gelismedi.
Hastanin tedavisi ibrutinib ile devam etmektedir. KLL tedavisinde TLS
yeni ajanlardan Venetoclax ile tanimlanmisken ibrutinib monoterapisi ile
TLS nadiren bildirilmis olgulardir. Hatta yakinda yayinlanan bir calismada
ibrutinibin TLS dnlemek amaciyla Venotoclax éncesi tiimér azaltici bir
tedavi olarak kullanilabilecegi belirtilmistir. Bununla birlikte ibrutinib ile
kemoterapi kombinasyonlarinda TLS rapor edilse de ibrutinib monote-
rapisinde TLS literatlirde oldukgca kisitli yer almaktadir. Buradaki hastada
ibrutinib monoterapisi ile TLS gériilmesi nedeniyle &nemlidir. TLS klinigi
ile birlikte tedavi kesilmis ve diyaliz sonrasi TLS kontrol altina alindig
goériildiikten sonra aktif hastaligi da géz éniine alinarak ibrutinib diisiik
dozda erken dénem baslanmistir. Daha 6nceki bir hastada ibrutinibin
3 hafta beklendikten sonra tam doz baslandigi goriilmektedir. Bu olgu
ibrutinib monoterapisinin TLS'ye neden olabilecegi ve bu agidan da yan
etki kontroltiniin yapilmasi gerektigi; TLS sonrasi ibrutinibin diisiik dozda
erken donemde baslanabilecegini vurgulamak agisindan éne ¢ikmaktadir.

Anahtar kelimeler: Kronik lenfositer |6semi, ibrutinib, Timér lizis sendromu

B Eriskin Akut Losemiler
P-012

Referans Numarasi: 60

NUKS DIRENGLI AKUT MYELOID LOSEMi’'DE KLOFARABIN
+ SITOZIN ARABINOZID TEDAVISININ ETKILILiGi: TEK
MERKEZ DENEYiMi

Volkan Bas, Mehmet Baysal, Elif Giilsiim Umit, Hakki Onur Kirkizlar, Ahmet Muzaffer
Demir

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Hematoloji Bilim Dah.

Giris: Akut Myeloid Losemi (AML) eriskinlerde en sik gorilen akut [6semi
olup; remisyonu saglamak icin uygulanan standart tedavi yontemi bir
antrasiklin ve standart doz sitozin arabinosidin (Ara-C, 100-200 mg/m2/
glin) birlikte kullanimidir. Bu tedavi yontemiyle %60 oraninda tam yanit
oranlari elde edilmektedir. Bununla birlikte, primer direncli veya niiks
AMLde prognoz genellikle yiiz guldiriict degildir. Kurtarma kemoterapi
tedavileriyle sadece %10-30'luk bir remisyon orani elde edilmektedir.
Klofarabin bir pirin analogu olup sitozin arabinozid ile sinerjisitik etki
gostermektedir. Direncli ve niiks AML hastalarinda etkisi hasta serilerinde
ortaya konmustur. Direncli AMLde hastaligi saldirgan davranisi, tedavi
basarisizligina yol agmaktadir. Biz de bu bilgiler 1siginda kendi merkezi-
mizde direngli ve niiks AML hastalarimizda Klofarabin-Sitozin Arabinozid
kombinasyonu ile tecriibemizi aktarmayi amagcladik.

Gereg ve Yontem: 01.06.2015 ve 01.06.2019 tarihleri arasinda Trakya
Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali Kliniginde AML tanisi alan;
birinci basamak 3 + 7 tedavisi ve ikinci basamakta uygulanan yiiksek dozlu
kemoterapi iceren tedavi tiirlerine direncli ve niiks dokuz hasta ¢alismaya
dahil edildi. Hastalar Klofarabin-ARA-C tedavisi 6ncesinde ortanca 3 sira
tedavi almisti. Klofarabin 20 mg/m2, Sitozin Arabinozid ise 1 gram/m2
olarak intavendéz yolla 5 gunliik tedavi olarak uygulandi. Tedavi yontemi
ile yanit elde edilen hastalara iki veya ¢ kez daha Klofarabin ~ARA-C
uygulandi.

Sonuglar: Dokuz hastamizin besi erkek olup; dordiu kadin idi.
Hasatlarimizin ortalama yasi 43,55 olup, yas araliklar 28 ile 70 arasinda
degismekteydi. Yedi hastamiz birincil direncli hastalia sahipken diger
iki hastamiz allojenik hematopoietik kdk hiicre naklinden yaklasik bir yil
sonra nuks etmis iki hasta idi. Tam yanit elde edilen 4 hastamiz vardi. Bu
dort hastanin ikisinde HLA tam uyusumlu kok hicre vericisi saptanmasi
tizerine allojenik hematopoietik kok hiicre nakli uygulandi. Kok hiicre
nakli yapilan hastalarimizdan biri yaklasik 9 ay sonra niiks ederek kaybe-
dildi. Tim hastalarimiz arasinda iki hastamiz halen sag olup; takiplerine

devam edilmektedir. Sag olan iki hastamiz ortalama 42 ay takip stiresin-
de sahipti Hastalarin demografik, klinik ve tedavi &zellikleri Tablo 1'de
Ozetlenmistir.

Tartisma: Niks ve direngli AML hastalarinda basarili sonuglar elde eden
bir tedavi yontemi 6ne ¢ikmamaktadir. Klofarabin -Sitozin Arabinozid
tedavisiyle yapilan faz ve gercek yasam verilerini iceren geriye donuk
calismalarda %25-40 arasinda degisen tam yanit oranlari elde edilmistir.
Bizim calismamizda da 4 hastamizda tam yanit elde etmistir (% 44). Bunun
yaninda 2 hastamiza yanit elde edildikten sonra allojenik hematopoietik
kok hticre nakli (AHKHT) uygulanmistir. Niiks ve direncli AML hastalarinda
Klofarabin- Sitozin Arabinozid tedavisiyle kurtarma tedavisi; 6zellikle yanit
veren hastalarda AHKHT'Ina kdpri olarak kullanilabilir.

Anahtar kelimeler: clofarabine,leukemia, myeloid

Tablo 1. Hastalarin Demografik Klinik ve Tedavi Ozellikleri

0lgu | Yas-Cins Tani Onceki | Klofarabin | Klofarabin+Ara-C| Son | Os
Tedaviler Yamiti Sonrasi Nakil | Durum | (Ay)
Durumu
1 28 Erkek | Birincil Direncli AML | 3+7 FLAGIDA | Yanitsiz Hayir Exitus | 6
2 59,Erkek Kronik Hipometilleyici |  Yanitsiz Hayir Exitus | 9
Myeloproliferatif | Ajan 3+7 FLAG
Hastaliktan Transfome IDA
Birincil Direnli AML
3 29,Kadin | Birincil Direnli AML | 347 FLAGIDA |  Yanith Evet Sag | 38
4 47 Kadin | Birincil Direngli AML | 3+7 FLAGIDA |  Yanith Evet Exitus | 18
EMA
5 70,Erkek | Birincil Direncli AML | 3+7FLAGIDA |  Yanith Hayir Sag | 46
6 34,Kadin | Birincil Direncli AML | 3+7 FLAGIDA | Yanitsiz Hayir Exitus | 11
7 38, Erkek Allojenik 3+7 3 kurs Yanitsiz Hayir Exitus | 27
Hematopoietik Kok Yiiksek Doz
Hiicre Naklinden sonra | Ara-C AHKHT
Niiks AML FLAG-IDA
8 36,Erkek Allojenik 3+7 AHKHT Yanitsiz Hayir Exitus | 19
Hematopoietik Kok FLAG-IDA
Hiicre Naklinden sonra
Niiks AML
9 51Kadin Kronik 3+7FLAG-IDA |  Yanith Hayir Exitus | 15
Myeloproliferatif
Hastaliktan Transforme
Birincil Direnli AML

B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklan
P-013

Referans Numarasi: 400

DEMIR KARBOKSMALTOZUN HEMOGLOBIN VE FERRITIN
DUZEYLERi UZERINE ETKiSi

Asli Korur?, Cigdem Gereklioglu?, Siiheyl Asma?, Pelin Aytan', Funda Pepedil Tanrikulu’,
Mutlu Kasar', Nurhilal Biiyiikkurt', Mahmut Yeral', Can Boga', Hakan Ozdogu’

"Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali
“Baskent Universitesi Tip Fakiltesi Aile Hekimligi Bilim Dali

Amag: Bu calismanin amaci, verilen demir karboksimaltoz dozunun
hemoglobin (Hb) ve ferritin diizeylerine etkisini ve tedavi sirasinda asiri
duyarhlik reaksiyonlarinin rapor edilmesini arastirmaktir.

Gereg ve Yontem: Bu calisma 765 hasta ile yapilan retrospektif, kesitsel bir
calismadir. Hb, serum ferritin, transferrin degerleri tani aninda incelendi ve
tedaviye yanitin degerlendirilmesi icin kaydedildi.

Onerilen toplam FCM dozu, iki doz halinde uygulanan 1000-2000 mg'dir
(<70 kg ise 1000 mg). Yash hastalara, hafif anemili hastalara ve hizli degi-
sim gerektiren hastalara (ameliyat 6ncesi gibi) 500 mg FCM uygulandi.

Bulgular: Calismaya yas ortalamasi 54,21+18,5 yil olan (19 - 94 yas arasi)
toplam 765 hasta (591 kadin, 174 erkek) alindi. Tedavi sonrasi Hb ve fer-
ritin seviyeleri, tedavi ile birlikte 6nemli 6lctide artti. Ortalama Hb diizeyi
anlaml derecede dustikti ve Hb diizeyindeki ortalama degisiklik, 1500
veya 2000 mg demir alan hastalarda 500 veya 1000 mg alan hastalara gére
anlamli derecede daha yiiksekti (her ikisi icin de p <0.001). Alerjik reaksi-
yon oranlari, 1000 veya 1500 mg demir alan gruplarda, 500 mg demir alan
grupla karsilastinldiginda anlamli derecede yiiksekti.



Gruplarin tedavi dozu benzer olmasina ragmen, Hb dlizeyindeki ortalama
degisiklik 65 yasin altindaki hastalarda anlaml olarak daha yuksekti (p
<0.001).

Sonug: Hb degerinde 2 ile 2,5 arasinda istenen artis, disik dozlarda
ve dusuk asin duyarlihk reaksiyonlarinda transfiizyon yerine FCM ile
karsilanabilir

Anahtar kelimeler: demir eksikligi anemisi, demir tedavisi, demir karboksimaltoz

W infeksiyon ve Destek Tedaviler

P-015

Referans Numarasi: 495

prognozu degerlendirmede degerli bir gosterge olarak olarak kullabile-
cegdi distinulmektedir.
Anahtar kelimeler: Febril nétropeni, ates, nétrofil/lenfosit orani

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
P-016

Referans Numarasi: 460

KRONIK MYELOID LOSEMi TEDAViSINDE KULLANILAN
TIROZIN KiNAZ iNHIBITORLERININ YASAM KALITESI
UZERINE ETKILERI

Hayri Bostan', Tayfur Toptas', Asu Fergiin Yilmaz', Isik Atagiindiiz', Ayse Tiilin Tuglular’,

NOTROFIL/LENFOSIT ORANININ FEBRIL NOTROPENIDEKI
ROLU: TEK MERKEZ DENEYiMi

Ugur Bayram Korkmaz', Pinar Ezgi Subas', Merve Giileg Yazir", Yusuf Uziim’, Orhan
Balikgr', Tugba Cetintepe?

'izmir Katip Celebi Uiniversitesi Atatiirk EGitim ve Arastirma Hastanesi ¢ Hastaliklan Klinigi
2izmir Katip Celebi Universitesi Atatiirk EGitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi

Giris: Notropeni; mutlak nétrofil sayisi (MNS) <500/mm3 veya MNS
<1000/ mm3 olup kemoterapi sonrasi 24-48 saat icerisinde beyaz kiire-
nin hizla disme egiliminde oldugu durum olarak tanimlanmistir. Ates;
agizdan tek bir viicut sicakhigi 6l¢cimiiniin =38.3°C olmasi veya en az bir
saat sire ile 238.0°C diizeyinde seyreden viicut sicakligi olarak tanimlan-
maktadir. Calismamizda 2018 ocak-2018 aralik arasinda hastanemize febril
notropeni ile basvuran hastalarin degerlendirilmesi ve basvuru anindaki
notrofil/lenfosit oraninin 8limu predikte etmekteki rolliniin arastiriimasi
planlanmistir.

Bulgular: Calismamiza 2018 ocak- 2018 aralik aylari arasinda kemoterapi
sonrasi febril ndtropeni ile basvuran ve klinigimize interne edilen hastalar
alinmistir. Calismaya 46 erkek-46 kadin, toplam 92 hasta alinmis olup orta-
lama 7 glin takip edilmistir. Calismaya alinan hastalarin oratalama yasi 63
olarak saptanmistir. Yatis aninda ortalama I6kosit diizeyi 935 K/uL, ortala-
ma nétrofil diizeyleri 200 K/uL, ortalama lenfosit dizeyleri 415 K/uL olarak
saptanmistir. Yatis aninda ortalama nétrofil/lenfosit orani (NLO) 0.5 olarak
gorilmistlr. 43 hastada yatis sonrasinda da yiiksek ates gelismistir. Yatis
sirasinda toplam 34 hastada mikrobiyolojik veya klinik olarak enfeksiyon
odagi tespit edilmistir.

Calismanin sonunda 74 hasta taburcu edilmis, 18 hasta 6lmiistiir. Olen
hastalarda ortalama yas 70.5, taburcu olan hastalarda ortalama yas 62
saptanmistir. Her iki grup hastada da ortalama servis takip stiresi 7 giin
olarak saptandi. Olen hastalarda yatis sirasinda nétrofil, lenfosit diizeyleri
ve notrofil/lenfosit orani sirasiyla 320 K/uL, 400 K/uL, 0.8 olarak saptandi.
Taburcu edilen hastalarda yatis sirasinda nétrofil, lenfosit dlzeyleri ve NLO
sirastyla 200 K/uL, 450 K/uL, 0.44 olarak saptandi. Hayatini kaybeden 18
hastadan 12'sinde (%66) enfeksiyon odagi saptanmis olup taburcu olan
74 hastadan 22'sinde (%30) enfeksiyon odagi saptanmistir.

Olimi predikte etme giicii acisindan degerlendirildiginde tani yasi,
enfeksiyon odagi varligi ve yatis anindaki NLO anlamli olarak saptandi.
Hayatini kaybeden hastalar daha ileri yastaydi (70.5-62; p:0.003), hayatini
kaybeden hastalarda yatis aninda daha sik enfeksiyon odagi mevcuttu
(%66-%30; p:0.016) ve hayatini kaybeden hastalarda bagvuru aninda NLO
anlamli diizeyde daha yiksek saptandi (0.8-0.44; p:0.010). Diger tim 6zel-
likler acisindan her iki grup arasinda anlamli farklilik saptanmadi.

Tartisma: Febril notropeni; kemoterapi sonrasi sik gorilen, morbidite
ve mortalitesi yuksek bir komplikasyondur. Riskli hastalari ayirt etmede
Klastersky ve arkadaslarinca 6nerilen MASCC (Multinational Association
for Supportive Care in Cancer) risk skorlamasi kullaniimaktadir. MASCC
skoru =21 olan hastalarda toplam komplikasyon ve 6lim orani sira-
siyla %18 ve %3, MASCC skoru <21 olan hastalarda ise %49 ve %19
bulunmustur.

Genel olarak nétrofil sayisi azaldikca, enfeksiyon ve komplikasyon ora-
ninin arttigr disiiniilmektedir. Notrofil/lenfosit oraninin yiksekliginin
inflamasyonun gostergesi olduguna yonelik bir ¢cok calisma mevcuttur.
Calismamizda, basvuru aninda nétrofil/lenfosit oraninin yiiksek saptan-
masinin 8limu predikte edebilecedi gorilmustir (p:0.010). Bu ¢calismada
nétrofil/lenfosit oranin ytiksekliginin prognoz ile iliskili olabilecegine
yonelik sonuglar elde edilmis olup, daha genis hasta sayili calisma-
lar yapilmasi durumunda nétrofil/lenfosit oraninin febril nétropenide

Funda Pepedil Tanrikulu?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi
*Baskent Universitesi Adana Uygulama ve Arastirma Hastanesi

Giris: Tirozin kinaz inhibitérlerinin (TKi'ler) ortaya cikmasiyla beraber, kro-
nik miyeloid 16semili (KML) hastalar, yas ve cinsiyet uyumlu saglikli popu-
lasyonla benzer bir yasam beklentisine sahip oldu. Bu uzun siireli TKi teda-
visi suirecinde hastalarin dnemli bir kismi, yorgunluk, 6dem, kas kramplari
gibi semptomlar tariflemekte ve bu semptomlar yasam kalitesinde ciddi
dislse, tedaviyi yarida birakmaya ve bu nedenle hastalik progresyonuna
neden olabilmektedir. Ek olarak, cesitli Ulkelerde lisans almis olan jenerik
imatinib molekiillerinin retrospektif analizlerde ve pazarlama sonrasi
glivenlik izlemlerinde, orijinal imatinib ile benzer bir etkinlik ve glvenlik
profiline sahip oldugu gériiliyor. TKi'leri arasinda yapilan bir ¢ok tedavi
etkinligi calismasi olmasina ragmen, TKi alan hastalarda yasam kalitesi
sorunlari hala net olarak agikliga kavusturulmamistir. Bu calismada, oriji-
nal imatinib, jenerik imatinib, dasatinib ve nilotinib alan hastalarda yasam
kalitesini ve semptom yukunu degerlendirmeyi amagladik.

Yéntem: En az bir ay siireyle herhangi bir TKi almis olan KMLi 129 hastaya
telefonla veya rutin poliklinik kontrolleri sirasinda ulasildi, 121 hasta anketi
kabul etti, kabul etmeyen 8 hasta calisma disi birakildi. Demografik ve
hastalik iliskili klinik veriler klinigimiz dosya arsivinden elde edildi. Yasam
kalitesi, EORTC QLQ-C30 ve CML 24 modiili ile degerlendirildi. Semptom
yukl, MDASI-CML ve EORTC QLQ-CML24 ile degerlendirildi. Anket skorla-
malari ilgili modiiliin protokollerine gére hesaplandi. Grup karsilastirma-
lar Kruskal-Wallis testi ile yapildi.

Bulgular: Popiilasyonun medyan yasi 53 (28-90) idi. 83 hasta (%81.4),
distk-orta Sokal risk skoruna sahipti. Hastalarin buyik cogunlugu iyi
ECOG performans durumu (<2: %96) ve dusiuk komorbidite skoruna
(HCT-Cl<3: %90.8) sahipti. TKi kullanma medyan siiresi 31 aydi. Hastalarin
EORTC QLQ-C30 ve CML24 modiiliine gore ortanca genel saglk durum-
lari arasinda anlamli bir fark saptanmadi (p=0.94). MDASI-CML ve CML24
modilu sonuglarina gore tim gruplarda en sik saptanan semptom
yorgunluk (%58.7) idi. imatinib alan kolda viicut sisligi yakinmasi, ikinci
kusak TKi alan kolda ise dékiintii ve deri degisiklikleri daha fazla gériilme
egilimindeydi. Semptomlarin hastalarin giinlik yasamsal aktivitelerini
etkilemesi acisindan gruplar arasinda anlamli fark olmadigi géraldi.

Sonug: Birinci ve ikinci kugak TKi'leri ve jenerik imatinibin yasam kalitesi
ve semptom yuki Uzerindeki etkileri benzer sonuglara sahiptir. Bu bilgi
1siginda hekimler, tilkemizdeki kosullarin uygun olmasi durumunda, ima-
tinibe gére daha uzun ve derin yanitlara yol acan ikinci kusak TKi'lerini ilk
basamak tedavide tercih edebilirler.

Anahtar kelimeler: Kronik myeloid 16semi, Yasam kalitesi, imatinib mesilat,
Dasatinib, Nilotinib
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Tablo 1. Hasta ozellikleri

Degiskenler Tiimii .Orijinal :Ienerik Dasatinib | Nilotinib| P
Imatinib | Imatinib

N(%) 121(100) | 17(14.1) | 44(36.4) | 30(24.8) | 30(24.8) | -

': Yas, medyan(aralik), yil 53(28-90) | 57(37-90) |57.5(29-90) | 51(28-82) |48(28-84) | 0.14
| ; Kadin, n(%) 54(44.6) | 9(52.9) | 19(43.2) 15(50) | 11(36.7) | 0.65

: Egitim, medyan(aralik), yil | 5(3-18) | 5(5-15) | 8(3-17) | 5(3-15) |6.5(3-18) | 0.49
: Medeni hali, (%) - - - - - Joor
i Bekar 97.4) | 169) | 3(68) | 4133) | 183) | -

Evli 100(82.6) | 11(64.7) | 38(86.4) | 23(76.7) | 28(93.3) | -

Bosanmis/Dul 12(10.0) | 5(29.4) 3(6.8) 4(13.3) 1(3.3) -

Sokal diisiik/ortarisk, n(%) | 83(81.4) | 9(69.2) | 33(86.8) | 19(79.2) | 22(81.5) | 0.77

Hasford dilisiik/orta risk, n(%) | 96(95.0) | 13(100.0) | 36(60.0) | 23(80.0) | 24(60.0) | 0.84

EUTOS dilsiik risk, n(%) 94(94.0) | 13(100.0) | 35(92.1) | 22(91.7) | 24(96.0) | 0.69

ECOG performans 116(96.0) | 16(94.1) | 42(95.5) | 28(93.3) |30(100.0)| 0.32

durumu<2, n(%)

HCT-Cl komorbidite skoru 109(90.8) | 13(76.5) | 40(93.0) | 28(93.3) | 28(93.3) | 035

<3,n(%)

TKi kullanim siiresi, 31(1-154) |80(21-154)| 21(3-117) | 39(3-72) |29(6-116)|0.0001

medyan(aralik), ay

Anket sirasindaki major 98(86.7) | 16(100.0) | 36(85.7) | 23(85.2) | 23(82.1) | 038

molekiiler yanit durumu,

n(%)

Tablo 2. EORTC QLQ-C30 ve CML-24 yasam kalitesi olcekleri

Olgekler Orijinal Jenerik | Dasatinib | Nilotinib | P
imatinib imatinib (n=30) (n=30)
(n=17) (n=44)

Genel Saglik Durumu

Genel saglik durumu-QL2 | 66.7 (0-100) | 75(0-100) 75 70.9 0.94
(8.3-100) | (8.3-100)
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Fiziksel fonksiyon-PF2 80 (20-100) 86.7 20 86.7 0.98
(13.3-100) | (6.7-100) | (33.3-100)
Rol fonksiyonu-RF2 100 100 (0-100) 100 100 0.38
(33.3-100) (16.7-100) | (50-100)
Duygusal fonksiyon-EF 90(33.3-100) | 73.3(16.7- | 83.3(33.3- | 83.3(23.3- | 0.16
100) 100) 100)
Biligsel fonksiyon-CF 83.3(50-100) | 83.3(0-100) 833 833 0.41
(50-100) (0-100)
Sekil 1: MDASI-CML anketine gére hastalarin semptom yiikii haritalamasi Sosyal fonksiyon-SF 100 (50-100) | 100 (0-100) 100 100 0.88
(16.7-100) | (33.3-100)
Tam TKi'ler Semptom dlgekleri/
L 7 maddeleri
OO Pt o . e Yorgunluk-FA 333(090) | 283(0-100) | 233(090) | 233 | 091
Sik m:mm _:'n; (0.76_7)
olma hali _:l.!
Agiz m i Bulanti ve kusma-NV 16.7 (0-33.3) 0(0-100) 0(0-83.3) 0(0-50) | 0.27
Digus {13 Agn-PA 0(0-50) 16.7 (0-100) | 8.4(0-100) 16.7 0.12
1, bacak, kann ve gdz gevresinde sislic Ha (0-83.3)
Kas a o 72 Nefes darligi-DY 33.3(0-100) 0(0-100) | 33.3(0-100) | 0(0-66.7) | 0.22
) :3:"""’%';”":: pre— 7 Uykusuzluk-SL 0(0-100) 0(0-100) 0(0-100) | 0(0-100) | 0.34
“mﬁ, e — istah kaybi-AP 0(0-333) | 0(0-100) | 0(0-100) | 0(0-66.7) | 0.65
Kann agnian/krampiar e— s o
Dokinti/cil iler — Kabizlik-CO 0(0-66.7) 0(0-66.7) 0(0-100) | 0(0-66.7) | 0.91
darlif) — o :
iyt —40 ishal-DI 0(0-667) | 0(0-667) | 0(0-100) | 0(0-66.7) | 0.83
ol mcEmmalo s __T.;i Maddi zorluk-FI 33.3(0-100) | 333(0-100) | 0(0-66.7) | 0(0-100) |0.016
Kusma
N S S () Semptom yikii-SB 33(0467) | 233 184 167 | 067
0 10 20 30 40 50 60 70 BO 90 100 (3.3-63.3) (6.7-66.7) | (3.3-56.7)
s Endiselenme ve 2670667 | 267 27 07 | 0%
Sekil 2: Tiim TKi gruplarinda semptom siklik siralamasi duygudurum etkisi-WA (0-76.7) (0-66.7) (0-66.7)
Giinliik yasam etkisi-DL 23.3(0-66.7) | 23.3(0-90) 233 233 0.71
(0-76.7) (0-66.7)
Verilen bakim 100 (0-100) | 100 (0-100) 100 100 0.37
memnuniyeti-SA (33.3-100) | (50-100)

Viicut sekil problemleri-BI 0(0-100) 0(0-66.7) 0(0-100) | 0(0-100) | 0.48
Sosyal yaganti doyumu-SS | 33.3(0-100) | 66.7 (0-100) | 100 (0-100) | 50(0-100) | 0.34
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Tablo 3. TK'lerine gére semptom sikliklari

Semptom sikliklari, n(%) Orijinal | Jenerik | Dasatinib | Nilotinib P

imatinib | imatinib | (n=30) (n=30)

(n=17) | (n=44)

Yorgunluk 12(70.6) | 26(59.1) | 16(53.3) | 17(56.7) | 0.71
Gz problemleri 12(70.6) | 23(53.5) | 13(43.3) | 15(50.0) | 0.34
(yanma, kuruma, batma vb.)
Midede hazimsizlik/yanma 11(64.7) | 21(47.7) 8(60.0) 2(40.0) | 0.27
Sik idrara glkma 8(47.1) | 18(40.9) | 16(53.3) | 19(633) | 0.29
Asiri terleme 6(35.3) | 21(48.8) 3(433) 9(63.3) | 0.25
Endiseli olma hali 7(41.2) 8(40.9) 8(60.0) 6(53.3) | 036
Agiz kurulugu 7(412) | 19(43.2) | 14(483) | 16(533) | 0.81
Agn 8(47.1) | 21(47.7) | 16(53.3) | 9(30.0) | 029
Uzgiin hissetme 7(412) | 16(37.2) | 13(433) | 14(46.7) | 0.87
Halsizlik 7(412) | 19(43.2) | 13(433) | 11(36.7) | 094
El, bacak, karin ve 9(52.9) | 24(54.6) | 11(36.7) | 6(20.0) | 0.02
g0z cevresinde sislik
Uyusma/kanncalanma 4(235) | 14(31.8) | 15(50.0) | 14(46.7) | 0.18
Uyku bozukluklari 4(23.5) 7(38.6) 2(40.0) | 13(43.3) | 0.59
Kas agnilari/kramplar 10(58.8) | 15(34.1) | 10(33.3) | 10(33.3) | 0.27
Hatirlama giicliigii 5(29.4) | 15(34.1) | 11(36.7) | 12(40.0) | 0.92
Uykulu olma hali 4(23.5) | 13(29.6) | 13(43.3) | 12(40.0) | 0.44
Kilo degisiklikleri 5(29.4) | 16(36.4) | 8(26.7) | 11(36.7) | 0.79
Sag dokiilmesi 3(17.7) 2(27.9) | 11(36.7) | 9(30.0) 0.61
Bas agrisi 4(23.5) 4(32.6) | 10(333) | 7(233) 0.78
Karin agnisi/kramplar 6(35.3) 3(29.6) | 10(33.3) | 6(20.0) 0.62
Dokiintii/cilt dedisiklikleri 3(17.7) 7(15.9 12(40.0) | 13(43.3) | 0.02
Nefes darligi 6(353) | 9(20.5) | 11(36.7) | 9(30.0) 0.43
Bulanti 6(35.3) | 12(27.3) | 8(26.7) | 4(133) | 034
istahsizlik 0(0) 10(22.7) | 9(30.0) 10(33.3) | 0.03
Kolay morarma/kanama 2(11.8) | 6(13.6) 5(16.7) 4(13.3) 0.98
ishal 3(17.7) | 7(15.9) 5(16.7) 1(3.3) 0.28
Kusma 2(11.8) 4(9.1) 1(3.3) 0(0) 0.24

B Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklar
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65 YAS VE UZERI MULTIPLE MYELOM HASTALARINDA
OTOLOG KOK HUCRE NAKLi SONUCLARI

Tugba Tolu, Ceren Uzunoglu, Tayfun Elibol, 0zen Dedeoglu, Belgin Aldag, Tarik Ercan,
Yildiz ipek, Fatma Arikan, Asu Fergiin Yilmaz, Tayfur Toptas, Isik Kaygusuz Atagiindiiz,
Ayse Tiilin Tuglular

Marmara Universitesi

Otolog kok hiicre nakli (OKIT) Multiple Myelom (MM) hastalarinda kulla-
nilabilen etkin bir tedavidir. Ozellikle genc hastalarda kullanilan bu tedavi
yontemi 65 yas Ustl hasta grubunda da, glivenle uygulanabilmektedir.
Calismamizda 65 yas ve (izeri MM tanili hastalarimizda uyguladigimiz OKIT
etkinligini geriye doniik olarak degerlendirmeyi amacladik.

Marmara Universitesi Hematoloji Bilim Dalinda takipli 574 MM hastasinin
dosyasi tarandi. 65 yas ve (izeri OKIT yapilan 19 hasta incelemeye alindi.

Hastalarin medyan yasi 67'idi (65-70). On hasta kadin (%53) ve dokuz
hasta erkekti (%47). 6 hasta tani aninda ISS Evre | (%32), 4 hasta ISS evre |l
(%21), 2 hasta ISS Evre lll idi (%11).

Hastalarin tani aninda medyan kreatinin degeri 0,93 mg/dl olup (n=15), 2
hastada MM'ye bagli bobrek yetmezligi izlendi.

8 hasta bortezomib bazli tedavi, bir hasta Thalidomid ve deksametazon,
10 hasta ise VAD protokolii ile tedavi edildi. Nakil 6ncesi hastalar medyan
4 sira tedavi aldi. Nakil oncesi yanit diizeylerine bakildiginda 5 hastada
CR, 10 hastada VGPR, 2 hastada ise PR diizeyinde yanit mevcuttu. Nakil
sonrasi yanitlarina bakildiginda ise 10 hasta CR, 5 hasta VGPR, 2 hastada
PR diizeyinde yanit alindigi gorulldi. Bes hastaya diisiik doz melfalan 140
mg/m?, 14 hastaya ise 200 mg/m? ile hazirlik rejimi verilerek otolog kdk
hiicre nakli yapildi.

Kok hiicre nakline bagli yan etkilere bakildiginda ensik izlenen yan etkinin
mukozit oldugu tespit edildi. Hastalarin 4'iinde grade Ill/IV mukozit olmak
lizere toplam 13 hastada mukozit izlendi. 5 hastada febril nétropeni, 4
hastada diyare, 1 hastada pulmoner emboli gorildi. Hastalarin medyan
sag kalim siresi 71 ay, 5 yillik ortalama sagkalim ise %64.6 idi. Hastalarin
medyan hastaliksiz sag kalim siresi 28 ay; 2 yillik hastaliksiz sagkalim
%53.8 olarak goruldi.

Multiple myelom tedavisinde otolog kok hiicre nakli 6nemli bir yer tut-
maktadir. Yeni nesil ajanlarin eklenmesine ragmen halen bilinen en etkili
tedavi seceneklerden birisi otolog kok hiicre naklidir. 65 yas lizerindeki
hastalarda da otolog kék hiicre nakli basariyla uygulanabilmekte, hasta-
larin yarisinda 2 senelik hastaliksiz sag kalim stiresi saglamaktadir. Otolog
kok hiicre nakli olan hastalarda ortalama sagkalim sureleri 65 yas altinda-
kilere benzer olarak izlenmistir. OKIT tedavisi icin uygun gériilen hastalar-
da 65 yas Ustiinde de nakil tedavisi secenekler arasinda dusiintlmelidir.
Anahtar kelimeler: Multiple Myelom, Yasli, Otolog kok hiicre nakli

55 Vg e Uzerd OIT Oan Mualtipds Myseiom Hastalwreis Saghabm Egeisi

Sekil 1. Survival Grafigi

W Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi
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DiFFUZ BUYUK B HOCRELi LENFOMADA AST/ALT(DE RiTis)
ORANI YENI BiR PROGNOSTIK BELIRTEG OLABILIR Mi?

Serife Solmaz', Ahmet Seyhanli, Ozden Piskin, Mehmet Ali Ozcan?, inci Alacacioglu?,
Ahmet Alacacioglu?, Fatih Demirkan?, Biilent Undar?, Giiner Hayri Ozsan

'fzmir Katip Celebi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hmatoloji Klinigi, izmir
*Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltsi, Hematoloji Klinigi,izmir
Sizmir Katip Celebi Eitim ve Arastirma Hastanesi, Tibbi Onkoloji Klinigi, izmir

Girig: Diffuz Buylk B hicreli lenfoma(DBBHL) eriskin B hiicreli lenfoma-
larin ¢ogunu olusturan heterojen bir hastaliktir. DBBHL tanili hastalarda
prognostik belirtegleriarastiran pekcok arastirma yapilmistir. Uluslararasi
prognostik indeks(IPl) ve ardindan Revize- IPI DBBHL hastalarin in prog-
nozunu belirlemede kullandigimiz en 6enmli prognostik belirteclerdir. Biz
de calismamizda DBBHL tanili hastalarimizda AST/ALT (De-Ritis) oraninin
prognoz Uizerine etkisini arastirmayi amagcladik.

Materyal-Method: Calismamizda 2003 - 2016 tarihleri arasinda DBBHL
tanisi ile tedavi edilen 225 hastanin demografik 6zelikleri, tani suresi,
evre, demografik 6zellikleri, tedavi sonuglari ile tani anindaki labaratuvar
verileri gibi hastanemiz arsivindeki bilgileri geriye donuk olarak incelendi.
Tani sirasindaki lab verileri ile De ritis orani hesaplandi. Bu oranin genel
sagkalim Gzerine etkisi analiz edildi.

Bulgular: 225 hastanin %57,8 erkek ve %42,2 kadindi. Ortanca yas 60(18-
95)di. Hastalarin Ann-Arbor evre ve R-IPI skor dagilimlari ile hastalik tani
yerleri tablo 1'de verilmistir. Hastalrin %77, 3 RCHOP, %11,6 doz azaltilmig
R-CHOP, %3,6 R-CVP, %2,7 R-CEEOP, %3,1 R-Steroid ve %1,4 diger ted
almisti. Tedavi yanitlari %88,4 CR, %6,2 PRve %5,3 rfraketr hastalikdi.
Relaps hastalik %11,5 olup median relaps suresi 13 aydi. Hastalarin 5
yillik genel sagkalim orani(os) %65 olup, %34 hastamiz kaybedilmisti.
Hastalarimizin Ann-Arbor evresine ve R-IPI skorlarina gore OS sonuglari
tablo 2'de sunuldu. Median De-Ritis orani Roc curve analizi kullanilarak
hesaplandi (1,30 olarak bulundu). =1,3 ylksek de ritis grupu (n:71)ve <1,3
diistik de ritis grupu (n:154) olarak belirlendi. Yuksek De Ritis grubundaki
hastalarin sagkalim sureleri daha kisa olup(46x73ay), 5 yillik sagkalimlari
ise yiiksek De ritis orani olan grupta %52, dustik De ritis orani olan grupta
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ise %70 olarak bulundu (tablo 2). Calismamizda De Ritis orani ve OS ara-
sinda istatistiksel olarak anlamh bir iliski oldugu gosterildi(p=0,02, Sekil
1). Bu durum hastalarin HBV durumundan ve Karacigr tutulumundan
bagimsizdi.

Tartisma: Sonug olarak De Ritis orani DBBHL hastalarinin prognozunu
belirlemde cost efektif ve uygulamasi kolay bir belirte¢ olarak goriilmekle
beraber bu konuda genis spektrumlu, vaka kontrolll ve prospektif calis-
malara ihtiyag vardir.

Anahtar kelimeler: Diffuiz Bliyik B Hticreli Lenfoma, De Ritis Orani, Genel Sagkalim
(05)
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Sekil 1. AST/ALT De-Ritis oranina gor 0S
Tablo 1: Hasta ozellikleri
Theimag e (ang) W3 ISIFE)
.
Male Temale 1G5 BN
SagN ')
Sagm! 20Q010%
Sapl 86 293%)
gD 408
Saglv 90N
RIMenN (%)
Scan QM%)
Scomm 1-2 12736
Scogm 33 [ b 3lwd 8]
The diagnonsic sdes N
Licpt tads 100/ (444%
Ompliciopilisd i ex pa. cavs 31 (1470
Cutnigesod FER LY 5
Boze Maeax 16/01%)
Boza 9%
Lins 1/048%
Lacg sod medautsy cam 5/@3%)
Sos s 1@
Centril Lo MARS 4/ (13%)
TFemale cpradacine agacs 0%
Kudeey 3%
Daymid gasd 3/(L3%)
Inncee 2/09%)
G LRy

Tablo 2: Ann Arbor vre, R-IPI skor ve De Ritis oranlarina gore sagkalim sonuglan

=T Wenta Tv Frakes
atmge
De Rifis rasie P=0,02%
Law De Rizis cmtia 154/ (68,4%) 4670%
HigaDeRizammie  T1/(L6%) 8%
Asn-Arborsiage P00
Sugal 26/ (11,0%) 133 5%
Suagell 66/ 29.3%) 113/ 75%
Suge M08 107 68%
Suplv 39/ 39.0%) 5%
R-AIFT seonm P=0,0001
R-DPlxcat 3/(10w) 139 1%
R-IPl acoee 1-2 127/ (5% 105/ 6%
F-IPlacoes 3-1 a2/ QM) 64 4%
Riee T c——s -5
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GCOCUKLUK CAGINDA KANSER TEDAVIiSi ALAN .
HASTALARDA, iKiNCiL AKUT LOSEMi-MYELODISPLASTIK
SENDROM

Rejin Kebudi', Omer Gorgiin?, Biilent Ziilfikar', Emin Darendeliler*

stanbul Universitesi, Onkoloji Enstitiisii, & Istanbul Universitesi Cerrahpasa, Pediatrik Hematoloji-
Onkoloji
“Istanbul Universitesi, Onkoloji Enstitiisti

Amag: Cocukluk caginda kanser geciren olgularda ikinci malignitelerin
riski vardir, ikincil akut 16semi/miyelodisplastik sendrom (MDS/AML)
kemoterapi sonrasi en sik gorilen ikincil malignitelerdendir. Kemoterapi
protokoliinde, 6zellikle alkile edici ilaglar, topoizomeraz inhibitorleri gibi
kullanilan kemoterapi ilag tipi ve toplam ila¢ dozlarina gore ikincil kanser
riski artmaktadir.

Gereg ve yontem: istanbul Universitesi Onkoloji Enstitiisiinde 1990-2012
yillari arasinda tedavi edilen ¢ocukluk cadi kanser tanili hastalarda ikincil
16semi/MDS olgulari irdelendi.

Bulgular: Otuzii¢ cocukluk cagi kanseri olgumuzda 36 ikincil kanser
saptandi. Bunlardan sekiz hastada (7 solid timor, 1 ALL), sekonder AML/
MDS ilk tanidan ortanca 4,5 yillik bir siirede (1-10 yil) gelisti. Hastalarin
birincil tanilar 2 olguda medulloblastom, 2 olguda osteosarkom, 1 olguda
Ewing sarkom, 1 olguda néroblastom, 1 olguda non Hodgkin lenfoma, 1
olguda akut lenfoblastik [6semi idi. Hastalarin ticti (Ewing sarkom, medul-
loblastom, NHL) birincil taninin niiksii nedeniyle uzun siire kemoterapi
almiglardi, biri (NHL) kok hiicre nakli gegirmisti. Ewing sarkom tanili hasta,
niiks sonrasi bir yil oral etoposid almisti (Kebudi et al. pediatric Blood and
Cancer 2004). AML/MDS tanisi sonrasi U¢ hasta yuksek doz kemoterapi ve
kok hiicre nakli gecirdi, ikisi komplikasyonlarla kaybedildi. Hastalarin altis
ikincil AML/MDS tanisindan ortanca 8,5 ayda (1 hafta-36 ay) kaybedildi.
Hastalardan ikisi hayattadir.

Tartisma ve sonug: Cocukluk cagi kanseri tedavisi gérenlerde, hastalarin
takibinde ikincil AML/MDS riski olabilecegi diistintlmeli, gerekli tetkik ve
takipler yapiimalidir.

Anahtar kelimeler: ikincil 16semi, miyelodisplastik sendrom, cocuk kanserleri,
kemoterapi
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ERKEN EVRE KRONIK LENFOSITiK LOSEMIDE, )
ATORVASTATIN KULLANIMI HASTALIGIN iLERLEMESINE
ENGEL OLUYOR MU?

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

Adnan Menderes Universitesi Friskin Hematoloji Bilim Dali

Arkaplan: Kolesterol, kanser hiicrelerinin bllyime ve c¢ogalmasi icin
gereklidir. Statinler kolesterol diizeyini azaltarak kanserli hiicrelerin ¢cogal-
masini engelleyebilir. Mevalonat (MVA) yolagi kolesterol yapiminda gorev
alir. Statinler MVA yolaginda gorevli hidroksimetilglutarilkoenzim A reduk-
taz (HMGCR) enzimini baskilayarak apopitozu hizlandirir. Kronik lenfositik
I6semili (KLL) hastalarda, statinlerin hiicre cogalmasi ve hastalik seyri
izerine etkisi bilinmemektedir.

Amag: Kalp damar hastaligi gelisme olasiligi nedeni ile statin kullanan KLL
hastalarinda; statin kullaniimasi ile hastalik seyri degisiyor mu sorusuna
yanit bulunmasi amaglandi.

Yontem: Erken evre (Rai 0-2) olan ve tedavi almayan KLL hasta gurubunda
aterosklerotik kardiyovaskiler hastalik (ASKVH) icin Amerika Kardiyoloji
Uzmanlari ve Kalp Dernegi (ACC/AHA) 2013 risk siniflamasina gore has-
talarda 10 yillik yasam riskine bakildi. Yasam riski kendi yas gurubuna
gore ylksek veya >%7,5 olan hastalara atorvastatin 20 mg/giin baslandi.
Atorvastatin kullanan ve kullanmayan hastalarda basvuru ani, 3, 6, 12,
24, 36, 48 ve 60.c1 ay hemoglobin, lenfosit, trombosit diizeyleri, hastalik
ilerlemesi icin gecen siire, tedavi gereken hasta sayisi olarak karsilastirildi.

Sonuglar: Atorvastatin kullanan ve kullanmayan hastalarda yas, cins,
ortanca takip siiresi, bagvuru ani, 12, 36, 48 ve 60. ay hemoglobin, lenfosit,
trombosit diizeyleri, hastaliginda ilerleme goériilen hasta sayisi ve ilerle-
meye kadar gegen sure Tablo 1'de gosterildi. Hastalarda yas, cins, izlem
sliresince hemoglobin (36. ay haric), lenfosit ve trombosit sayilari arasinda
anlamli bir farklilik yoktu. Atorvastatin kullanan 28 hastanin 12'nde (%42);
atorvastatin almayan hastalarin 14’Uniin 10'unda (%71) hastalikta ilerleme
ve tedavi gereksinimi olustu (p>0.05). Atorvastatin kullanan hastalarda
hastalikta ilerleme, tedaviye kadar gecen siire 48.2+9.0 ay iken statin
kullanmayan hastalarda hastalikta ilerleme, tedaviye kadar gegen siire
3048.5 ay idi (p=0.03).

Sonug olarak erken evre KLL hastalarinda atorvastatin kullanilmasi hasta-
Ik seyrini etkiliyor gériinmektedir. KLL'de atorvastatin kullanilmasi hasta-
hgin ilerlemesinde yavaslamasina neden olmakta ve tedavi gereksinimini
azaltmaktadir.

Anahtar kelimeler: kronik lenfositik 16semi, atorvastatin, tedavi

Tablo 1.

n Statin kullanmayan | Statin kullanan p
n:14 n:28
Yas 65.6+7.9 61.7£9.2 AD
Cins, F/M 6/8 117 AD
Medyan takip siiresi, ay 56.6 +£30.9 85.8+30.9 0.02
Ay sayisi, Hemoglobin gr/dl Basvuru 13.9+1.0 Basvuru 14.0£1.0 | ADAD0.03AD
12.ay 13.2£1.0 12.ay 13.2+10.7
36.ay 11.6+1.8 36.ay 12.7+1.0
60.ay 12.6+0.1 60.ay 12.6+1.1
Ay sayisl, Lenfosit 103/ul Bagvuru 17.5+10.7 Basvuru32.5+24.4 | ADADADAD
12.ay25.8+17.2 12.ay 42.2+32.7
36.ay 40.6£17.6 36.ay 59.4+44.7
60.ay 63.0+25.2 60.ay 66.3+£55.0
Ay sayisi, Trombosit 103/ul |  Basvuru233.8+£60.5 | Bagvuru225.6+60.5 | ADADADAD
12.ay 203.7+78.2 12.ay 223.0+70.5
36.ay 205.3+87.7 36.ay 220.4+47.4
60.ay 195.6x81.9 60.ay 190.9+49.2
Hastalikta ilerleme gelisen 10/14 12/28 AD
hasta sayisi
Hastalikta ilerlemeye kadar 30485 48.2+9.0 0.03
gegen siire ay
AD: Anlamli degil (p>0.05)

KLL HASTALARINDA PARANEOPLASTIK PEMFiIGUS : OLGU
SUNUMU

Lale Aydin Kaynar', Ziibeyde Nur Ozkurt', Zeynep Arzu Yegjin', Asena Baser Dikyar’,
Nalan Akyiirek?, Miinci Yaga'

'Gazi Universitesi Eriskin Hematoloji Bilim Dali
2Gazi Universitesi Patoloji Anabilim Dal

Girig: Paraneoplastik pemfigus, otoimmiin nedenlerle olusan nadir gori-
len, multiorgan tutulumu ile giden bir hastaliktir. Paraneoplastik pemfigus
(PNP) mortalitesi %90 olan ve en sik lenfoproliferatif hastaliklara sekonder
gelisen bir dermatozdur. Olgularin cogunda PNP’ye en sik eslik eden len-
foproliferatif hastalik non-Hodgkin lenfoma ve kronik lenfositik 16semidir
(KLL). Polimorf lezyonlar ve onlara eslik eden lenfoproliferatif hastalik ve
indirek imminofloresan incelemede balikagi tarzinda IgG, C3 birikimi
ve akantoliz tani koymak icin gereklidir. Burada KLL tanisini ve tedavisini
takiben PNP gelisen 3 olgu sunulmaktadir.

Olgu 1: 52 yasinda erkek hasta agiz ¢evresinde yara, tim viicutta ekimotik
ve Ulsere sekilde dokiintl sikayetleri ile bagvurdu. Mayis 2018 de KLL Evre
| tanisi ile izleme alinan hastaya 5 ay sonra ilerleyici hastalik nedeniyle
FCR(fludarabin, siklofosfamid, ritiiksimab) tedavisi baglandi. 3. Kir son-
rasinda goriilen bu lezyonlardan alinan biopsi PNP ile uyumlu bulundu.
No6tropenik ates, pnémoni ve paraneoplastik pemfigus nedeniyle yogun
bakimda izlendi. Prednol tedavisi verildi. Lezyonlari devam etmesi nede-
niyle hastaya ibrutinib tedavisi baslandi. Hastaya ibrutinib 6. Ayinda kemik
iligi biopsisi ile hastalik degerlendirmesi yapildi. Normosellller olarak
izlendi. Agiz cevresindeki lezyonlari devam etmekte olan hasta ibrutinib
tedavisi almaya devam etmektedir.

Olgu 2: 68 yasinda erkek hasta, tim viicutta daha ¢ok ekstremitelerde
yaygin eritemli zeminde vezikiiler lezyonlar ile bagvurdu. Fizik muayenede
ciltteki bu lezyonlar disinda patoloji yoktu. 10 yildir tedavisiz izlenmek-
teydi. Hastadan alinan biopsi sonucu PNP ile uyumlu bulundu, prednol
tedavisi baslandi. Lezyonlarda gerileme izlendi. Hastaya KLL tedavisi
olarak FCR baglandi, tam yanit alindi. Temmuz 2014 te cilt lezyonlarinda
ve hastalikta progresyon nedeniyle 6 kiir R-bendamustin tedavisi + idela-
lisib tedavisi aldi. Subat 2017 de progresyon nedeniyle ibrutinib tedavisi
baslandi. Takipte hastanin biilléz lezyonlarinda da gerileme izlendi. Hasta
halen ibrutinib tedavisi ile izlenmektedir.

Olgu 3: 61 yasinda erkek hasta tim viicutta yaygin petesi, genel durum
bozuklugu ve masif asit ile basvurdu. Hastanin fizik muayenesinde damak-
ta petesiyal lezyonlar, yaygin mukozit,burun ve dudak lzerinde krutlu
lezyonlar mevcuttu. Hasta 2015 yilinda KLL tanisi almis 1,5 yil tedavisiz
izlendikten sonra ilerleyici hastalik nedeniyle FCR tedavisi baslanmisti.
1. Kiir sonrasinda genel durumda bozulma, karinda ve bacaklarda sislik
olugsmasi nedeniyle kemoterapiye devam edilemedi. Hastaya ibrutinib
tedavisi baslandi. Cilt biopsi sonucu paraneoplastik pemfigus ile uyumlu
bulundu. Hastaya peritonit nedeniyle antibioterapi baslandi ve takibinde
hasta sepsis nedeniyle kaybedildi.

Tartisma ve Sonug: PNP da maligniteye yonelik olarak uygulanan kemo-
terapi ve radyoterapi de hastalik patogenezinde rol oynamaktadir. 1. ve 3.
olgumuzda da KLL i¢in verilen kemoterapiden sonra PNP gelismesi timdo-
ral antijenler ile birlikte ilaglarin da patogenezde rol oynamis olabilecegini
distndUrmustir. PNP k6t prognozludur. Sistemik steroidler, rituksimab,
daklizumab, basiliksimab birinci basamak tedavide ve siklosporin, siklo-
fosfamid, azatiyopurin, mikofenolat sodyum ya da mikofenolat mofetil,
yliksek doz IVIG, plazmaferez ikinci basamak tedavide dnerilmektedir.

Bu U¢ olgumuz, az goériilen ve mortal seyreden bu klinik tabloyu hatirlat-
mak ve tedavi seceneklerini paylasmak amaciyla sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Paraneoplastik pemfigus, Kronik lenfositik 16semi
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B Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklan

P-022 Referans Numarasi: 188

MULTIPL MiYELOMLU BiR HASTADA PROGRESIF
MULTiFOKAL LOKOENSEFALOPATI

Demet Evran', Selin Kiigiikyurt Kaya?, Ugur Uygunoglu®, Abdiilkadir Ercaliskan?, Deniz

0zmen?, Nurgiil Ozgiir Yurttag?, Tugrul Elverdi?, Ayse Salihoglu?, Ahmet Emre Eskazan?,
Muhlis Cem Ar?, Seniz Ongdren?, Zafer Baglar?, Teoman Soysal*

stanbul Universitesi Cerrahpasa- Cerrahpasa Tip Fakiiltesi ¢ Hastalklan Anabilim Dali

2Istanbul Universitesi Cerrahpasa - Cerrahpasa Tip Fakiiltesi ¢ Hastaliklan Anabilim Dali, Hematoloji
Bilim Dal

Sistanbul Universitesi Cerrahpasa — Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Néroloji Anabilim Dalr

Giris: Progresif multifokal I6koensefalopati (PML), John Cunningham
virtisliniin (JCV) yeniden aktivasyonundan kaynaklanan saldirgan, demi-
yelinizan ve 6limcll bir beyin enfeksiyonudur. Cogunlukla immin yet-
mezlik sendromu veya hematolojik maligniteler gibi immuin sistemi bas-
kilanmig bireyler etkilenir. Multipl miyelom (MM) ve immiinomodiilatoér
ilaglari (IMiD'ler) iceren tedavileri kullanan hastalar PMLye yatkin olabilir.
Norolojik degisiklikler ve JCV'nin beyin tutulumu ile iliskili tipik manye-
tik rezonans goériintiileme (MRG) 6zellikleri, PML tanisini koyar. Burada,
IMiD’lerin tedavisi sirasinda PML gelisen MM'li 69 yasinda bir erkek hastayi
sunuyoruz.

Olgu: Bilinen hiperlipidemi, koroner arter hastaligi olan, Nisan 2015'te
bobrek yetmezligi ile basvuran 1949 dogumlu erkek hasta k hafif zincir
MM tanisi aldi. Baslangigta bortezomib-deksametazon tedavisi uygula-
nan hastada 5 kiirden sonra periferik néropati gelisti ve kismi remisyon
saglandi. Tedaviye lenalidomid ile devam edildi. Nisan 2017'de tekrarlayan
solunum yolu enfeksiyonlari ve hipogamaglobulinemisi olan hastaya int-
ravendz immuinoglobulin (IVIg) replasman tedavisi baslandi. Bir ay sonra
evde nobet tarif eden hasta o donem hastaneye basvurmadidi icin ileri
tetkiki yapilamamisti. Pomalidomid, Haziran 2017'de hastaligin ilerlemesi
nedeniyle basland. 5 ay sonra yetersiz cevap nedeniyle tedaviye siklofos-
famid eklendi ve hasta stabil hastalik ile takip edildi. Ocak 2019'da nobet
ve oryantasyon bozuklugu ile acil birimimize basvurdu. Fizik muayenede
hastanin letarjik oldugu ve ekolalisinin oldugu gorildi. Kranial kontrastsiz
bilgisayarli tomografide, her iki 6n lobun beyaz cevherinde sol tarafta
daha belirgin olan hipodens alanlar gérildi. Diflizyon agirhkli MRG, ayni
alanlarda sinirh difizyon olmadan yuksek sinyal yogunlugu gosterdi.
Gadolinyumlu MRG'de ayni alanlarin beyaz cevherinde kontrast tutmayan
lezyonlan gortlda (Sekil 1,2,3). Pomalidomid ve siklofosfamid kesildi. PET
/ BTde sol frontal ve temporal loblarda, korteksle karsilastirldiginda daha
az FDG tutan genis bir kusurlu alan gorildi. Beyin omurilik sivisinin (BOS)
polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) ile analizinde, JCV deoksiribonikleik
asidi (DNA) 309.000 kopya / ml ile gésterildi. ilacin kesilmesinden bes ay
sonra norolojik durumu ve yasam kalitesi diizelen hastadan yeni bir MRG
ve JCV icin BOS 6rnegi alinmasi planlandi.

Tartisma: Daha yaygin IMiD kullaniminin MM'li hastalarda PML goriilme
sikhgini artirabilecegi 6n goriilmektedir. Olaylarin seyri g6z éniine alindi-
ginda, hastanin lenalidomide bagli PML gelistirdigi disundlebilir. Hastada
ayrica PMLye katkida bulunabilecek hipogamaglobdilinemi s6z konusu
idi. Her ilacin bu duruma ne kadar katkida bulundugunu bilmek tam
olarak miimkiin olmamaktadir. Stiphelenilen ilacin birakilmasi tedavinin
temelidir ve immun sistemin iyilestirilmesi ile sagkalim artabilir. Sunulan
hastada da pomalidomid tedavisinin kesilmesi ile immun sistemin yeni-
den yapilandigi ve bu nedenle hastanin nérolojik durumunda diizelme
oldugu dustintlmusttr. Semptomlarin erken teshisi cok nemli oldugun-
dan klinisyenler, MM'lu nérolojik semptomlari olan hastalarda PML icin
daha dikkatli olmalidir.

Anahtar kelimeler: multiple myeloma, progressive multifocal
leukoencephalopathy

Sekil 2. Her iki 6n lobun beyaz cevherinde sol tarafta daha belirgin olan hipodens alanlar

Sekil 3. Her iki 6n lobun beyaz cevherinde sol tarafta daha belirgin olan hipodens alanlar
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P-023

Referans Numarasi: 453

BETA TALASEMi MiNORLU BIiREYLERIN GENEL SAGLIK
ALGISI VE YASAM KALITESINiN SF-36 FORMU iLE
iINCELENMESI

irfan Yavasodlu, Atakan Turgutkaya, Zahit Bolaman
Adnan Menderes Universitesi Hastanesi Hematoloji Bilim Dali

Giris: Beta-talasemiler, beta globin genindeki kalitsal bir mutasyona bagl
olarak,hemoglobindeki beta globin zincirindeki azalmis senteze bagl
anemiye yol acan bir grup hastaliktir. Beta talasemi minér(BTM) veya beta
talasemi tastyiciligi; genellikle asemptomatik seyreden, hafif anemiye yol
acan heterozigot mutasyonlu alttipidir. BTM'li bireylerde asemptomatiktir.
Bizim calismamizda BTM'lu bireyler SF-36 formu(The 36-Item Form Health
Survey Questionnaire) diye adlandirilan, kisinin kendisinin dolduracagi 36
maddeden olusan ve kisinin saglik durumunu 8 alt parametre ile deger-
lendirme imkani sunan bir form ile degerlendirmeye alinmiglardir.

Materyal&Metod: BTM tanisi oldugu bilinen, yas ortalamasi 48,4+16
olan; 22'si kadin 11'i erkek baska saglik sorunu olmayan 33 hasta deger-
lendirmeye alindi. Herbirine; fiziksel fonksiyon,fiziksel rol guicliigu, emos-
yonel rol gli¢ligu, enerji/canlilik/viabilite, ruhsal saglik, sosyal islevsellik,
agri, genel saglk algisi seklinde 8 parametreye gore sorular iceren SF-36
formunu dolduruldu. Verilen cevaplar test sablonuna gére puanlandi ve
herbir parametre icin iliskili puanlarin ortalamasi alinarak tim bilgiler
SPSS Windows versiyon 19 modiiliine girildi, istatistiksel analiz gercekles-
tirildi ve veriler govde,frekans,ylizde ve ortalama +standart sapma olarak
belirtildi.

Sonuglar: Olgularin fiziksel fonksiyon, fiziksel rol gii¢liigi,emosyonel rol
glcligu, enerji/canhilik/viabilite, ruhsal saglik, sosyal islevsellik, agri, genel
saglk algisi parametrelerine gore hesaplanan degerleri ve Tirk toplumu
icin SF-36 formunun norm degerleri tablo 1'de belirtilmistir.

Tartisma: SF-36 formu, saglikla iliskili yasam kalitesini degerlendirmek
icin popller olarak kullanilan bir testtir. BTM hastalarinda hafif anemi
disinda normal poptilasyondan farkli bir bulgu beklenmez. Ancak calis-
mamizda degerlendirmeye alinan hastalarda tiimparametrelerde belirgin
dusuklik gozlenmistir. Bu durum BTM'nin kendisinin hayat kalitesini,
islevselligi, agn hissini,genel saglik algisini etkiledigini destekleyebilir.

Anahtar kelimeler: SF-36,talasemi, yasam kalitesi

Tablo-1* Tiirk toplumu iin SF-36 Norm Degerleri ** Calismamizda yer alan BTMlu bireylerin SF-36 Degerleri

Kadin Kadin Erkek Erkek

(+Standart (+Standart (+Standart (+Standart

Sapma)* Sapma)** Sapma)* Sapma)**

Fiziksel Fonksiyon 80.6+21.7 79.7£20.4 87.2+17.1 78.7£20.7
Fiziksel Rol Giigliigi 82.9+28.6 69.0+40.2 89.8+19.3 75.0+£39.8
Emosyonel Rol Giigliigii 89.0+22.5 74.5+36.3 92.8+15.1 61.0+39.7
Enerji/Canlilik/Viabilite 63.4£13.7 50.5+25.9 65.7+11.9 4824217
Ruhsal Saglik 70.1£11.4 57.3£22.0 71.0£10.6 62.0+£20.7
Sosyal lslevsellik 90.1£12.9 77.3£20.7 91.7+£12.8 76.0+29.8
Adn 81.0£20.2 7331224 85.1+16.4 71.7£29.8
Genel Saglik Algisi 69.1£16.9 55.9+25.3 73.6+£14.9 65.4+20.7

B Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklari

P-024 Referans Numarasi: 510

TANI ANINDA BOBREK YETMEZLiGi OLAN MULTIPL
MYELOM HASTALARININ TEDAVi SONRASI BOBREK
FONKSIYONLARININ DEGisiMi

Ahmet Saricr’, Emin Kaya', Mehmet Ali Erkurt’, Lokman Hekim Tanriverdi?, ilhami
Berber', Omer Faruk Bahcecioglu®, Selim Gok?, irfan Kuku'

'indnii Universitesi Tip Fakiiltesi, i Hastaliklari Anabilim Dah, Hematoloji Bilim Dal, Malatya
*indnii Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Farmakoloji Anabilim Dali, Malatya
Sindnii Universitesi Eczacilik Fakiltesi, Klinik Eczacilik Anabilim Dali, Malatya

Multipl miyelom (MM), plazma hiicrelerinin kontrolsiiz ¢ogalmasiyla
karekterize monoklonal bir gamopatidir. Bbrek hasari, multipl miyelo-
mun sik gortlen bir komplikasyonudur. Bununla birlikte, farkl kemoterapi

rejimlerinin bobrek fonksiyonlar tizerine etkisi ile ilgili veriler farklilik gos-
termektedir. Bu calismada, tani aninda bobrek yetmezliginin eglik ettigi
MM hastalarinda kemoterapi rejimlerinin bébrek fonksiyonlari Gzerindeki
diizelme ve zaman iliskisi incelendi. Turgut Ozal Tip Merkezi Hematoloji
polikliniginden Ocak 2010 ve Haziran 2019 tarihleri arasinda yeni tani
almis MM hastalar retrospektif olarak incelendi. Bu olgulardan 24'Gnin
vinkristin-adriamisin-deksametazon (VAD) ve 26'sinin bortezomib-sik-
lofosfamid-deksametazon (VCD) kemoterapi rejimlerini aldigi gorildu.
Tani aninda tahmini glomerdler filtrasyon hizi (tGFR, MDRD formali ile
hesaplanmis) 50 mL/dk/1.73 m? ve alti olan hastalar ¢alismaya dahil edildi.
Hastalarin tGFR bazal, 1. ay ve 4.ay degerleri kendi icinde ve gruplar arasin-
da karsilastirildi. VAD ve VCD gruplarinin bazal tGFR degerlerinde anlamli
bir farklihk tespit edilmedi (p>0.05). Her iki gruptaki, 1. ve 4. aydaki tGFR
degerleri bazal degeri ile karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlamli
bir fark saptandi (p<0.05). Ancak VAD ile VCD gruplarindaki bazal, 1. ve
4. aydaki veriler karsilastirildiginda iki grup arasinda anlaml bir fark sap-
tanmadi (p>0.05). Farkh bir degerlendirme olarak International Myeloma
Group tarafindan belirlenen bobrek yanit kriterleri dikkate alindiginda ise
VAD grubunda 1.ayin sonunda 12 (%50) hasta tam yanit vermis ancak 6
(%25) hastada yanit alinamamis; VCD grubunda ise 10 (%38) hastada tam
yanit, 8 (%31) hastada ise yanit alinamamistir. Dérdiincii ayin sonunda
VAD grubunda 11 (52%) hastada tam yanit, 1 (5%) hastada parsiyel yanit,
6 (29%) hastada minimal yanit alinmis, 3 (14%) hastada ise yanit alina-
mamistir. VCD grubunda ise 12 (57%) hastada tam yanit, 1 (5%) hastada
parsiyel yanit, 4 (19%) hastada minimal yanit alinmis, 4 (19%) hastada ise
yanit alinamamistir. Hasta sayimizin kisith olmasi ve calismanin retros-
pektif kayitlara dayanmasi ile birlikte VAD ve VCD rejiminin bobrek hasari
Uzerindeki etkisi arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farkin olmadig
go6zlenmisse de literatlirin aksine VAD grubu alan hastalarin tedaviye
yanitinin VCD grubuna goére daha iyi oldugu goriilmektedir.

Anahtar kelimeler: Multiple Myeloma, Acute Kidney Injury, Bortezomib,
Vincristine, Glomerular Filtration Rate.
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Sekil 1. Tahmini GFR degerlerinin ilk 1 aydaki degisimi

VAD Grubu VCD Grubu

WGFR (mbimin/1,73 m?)
1GFR (mUimin/1.73 mé)

Sekil 2. Tahmini GFR degerlerinin ilk 4 aydaki degisimi

B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklan

P-025

Referans Numarasi: 131

ERITROSIT ENZIM HASTALIKLARI TANISINDA KLiNiK
EKZOM ANALIZi

Duran Canatan, Abdullah Cim, Emel Altunsoy
Antalya Genetik Hastaliklar Tan Merkezi-Antalya

Kalitsal kirmizi kan hiicresi enzimopatileri, kirmizi kan hiicresi enzimlerini
kodlayan genleri etkileyen genetik bozukluklardir. Bunlar kalitsal non
sferositik hemolitik anemiye (KNSHA) gosterilen spesifik bir anemiye
neden olurlar. Enzimopatiler, kirmizi hiicrede esas olarak anaerobik
glikoliz, hekzoz monofosfat santi, glutatyon metabolizmasi ve nikleotit
metabolizmasindan olusan hicresel metabolizmay: etkiler. En yaygin
enzim bozukluklari, glikoz-6-fosfat dehidrojenaz (G6PD) ve piruvat kinaz
(PK) eksiklikleridir. Bununla birlikte, KNSHA'ya neden olan, ¢cogu zaman
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daha az bilinen bir¢ok bagka enzim bozuklugu vardir. G6PD insanlarda en
sik gorulen enzimopatidir. G6PD eksikligi, X'e bagh resesif kalitm gosterir.
Bugline kadar G6PD geninde 217 mutasyon tanimlanmistir. PK ATP'nin
Uretiminde rol alan glikolitik yolun duzenleyici anahtar bir enzimidir.
Otozomal resessif gecen ve KNSHA'ya yol acan en sik enzim bozuklugu-
dur. Bu hastalik icin yaklasik 250 farkli gen mutasyonu tespit edilmistir.
Nadir goriilen diger enzim bozukluklari; Adenozin Deaminaz (ADA) artmis
aktivitesi, Adenilat kinaz eksikligi, Aldolaz eksikligi, Gama-glutamil-sistein
sentetaz (GGSS) eksikligi, Glikoz fosfat izomeraz eksikligi, Glutatyon
rediiktaz (GR) eksikligi, Glutatyon sentetaz (GSHS) eksikligi, Hekzokinaz
(HK) eksikligi: Fosfofruktokinaz (PFK) eksikligi, Fosfogliserat kinaz (PGK)
eksikligi, Pirimidin 5 nukleotidaz eksikligi (P5'N-1) ve Trioz fosfat izomeraz
eksikligi degisik derecelerde normositik normokrom anemiye yol acan
ve beraberinde noérolojik bulgular ile seyreden enzim eksiklikleridir. Son
yillarda gen teknolojisinde ilerlemeler ile tanilari daha kolay konmaktadir.
Bu calismada, literatiirde ilk defa birlikte tanimlanan PK+ GGSS enzim
eksikligi olan olgumuzu sunmak ve enzim eksiklikleri konusu tartismayi
amacladik.

Olgu sunumu: Bir aylik kiz cocugu, yeni dogan sariliginin uzamasi nedeni
ile merkezimize basvurdu. Oykisiinden Prenatal ve Natal sorunun olma-
digi 2. glinden itibaren yeni dogan sariliginin devam ettigi 6grenildi. Aile
oykusiinde anne-baba arasinda akrabalik olmadigi, babasinin ¢ocuklu-
gundan beri non-sferositik hemolitik anemi sorunu oldugu, bunun igin
kolesistektomi ve splenektomi yapildigi 6grenildi.

Fizik muayenede gozlerde ve ciltte ikter yaninda hafif hepatomegalisi
vardi. Herhangi bir nérolojjk bulgusu yoktu. Tam kan sayiminda Hb:16gr/
dl, Hkt:%48, MCV:101.5 fl, MCH:33.7 pg Trombosit:426 /dI, BK:8,9x103/ul
Periferik yaymada yaygin sferosit ve target hucreler dikkati ¢ekti. HPLC
de HbA1:%27.8 HbF:%71.8 ve HbA2: %0.4 bulundu. Total Biliriibin:15,
indirekt Bilirubin:14,38 mg/dl. G6PD enzim diizeyi ve karaciger fonksiyon
testleri normal sinirlarda idi. Coombs testleri negatifdi. Kesin tani icin
Klinik Ekzom analizi yapildi, iki heterozigot varyant bulundu. PKLR genin-
de bulunan patojenik varyant; NM_000298.5:c.1456C>T, p.(Arg486Trp)
ve VUS olarak siniflandirilan NM_000298.5:¢.1591C>T, p.(Arg531Cys) var-
yantlar Otozomal resessif gecen Piruvat Kinaz eksikligine yol aciyordu.
Ayrica GLCG geninde bulunan NM_001498.3:c.1332T>G, p.(Phe444Leu)
ve NM_001498.3:c.1486G>T, p.(Ala496Ser) varyantlari, otozomal resesif
hemolitik anemiye yol acan Gama-Glutamil Sistein Sentetaz eksikligine
yol agiyordu.

Sonug olarak, uzayan yeni dogan sariligina yol acan non-sferositik hemoli-
tik anemi tanisini klinik ekzom analizi ile, PK ve GGSS eksikliginin birlikte-
ligi seklinde literattirde ilk defa tanimlamis olduk.

Anahtar kelimeler: Kalitsal, Eritrosit, Enzim, Ekzom Analizi

B Deneysel Hematoloji / Gen Tedavisi / Rejeneratif Tip / Hiicresel
Tedaviler

P-026

Referans Numarasi: 202

KOK HUCRE NAKLINDE VERILEN CD34+ KOK HUCRE
MIKTARI VE ENGRAFMENT SURESI ARASINDAKI iLiSKiNIN
ARASTIRILMASI

Huriye Celikzencir, Mustafa Yavuz Koker, Sinan Kiitiik, Biilent Eser, Serpil Baysal,
Rabiya Nayrr, Ali Unal

Frciyes Uiniversitesi

Bu calisma, TYL-2017-7008 no'lu proje olarak Erciyes Universitesi Bilimsel
Arastirma Projeleri Birimi tarafindan desteklendi.

Giris: Kok hiicreler viicudumuzda biitiin dokularin kéken aldigi ana hiic-
relerdir. Heniiz farklilasmamis olan bu hicreler sinirsiz boliinebilme ve
kendini yenileyebilme, organ ve dokulara dénuisebilme yetenegine sahip-
tirler. Bu 6zellikleri bakimindan kok hiicreler kanser ve diger bircok alanda
tedavi amaciyla kullaniimaktadir. Hematopoetik kok hiicre sayimi (CD34+)
akim sitometri yapilan bir islemdir. Beraberinde hiicre canlilik analizinin de
yapilmasi tercih edilmektedir.

Amag: Aferez Unitesinde toplanan kok hicrelerin kemik iligine yerlesme
potansiyeli verilen hiicre miktar ile yakindan iliskilidir. Bununla beraber
verilen hiicre dozunun fazla olmasi hastalarda GVHD riskini artirmaktadir.
Bu nedenle esik degerin hesaplanmasi ve uygulanmasi son derece 6nem-
lidir. Bu ¢alismada sayimi yapilan otolog ve allojenik hasta Grlinlerindeki

kok hiicre icerisindeki CD34+ kok hiicre sayilar hesaplanarak bu hicrele-
rin miktari ile engrafman giinii arasinda iliskinin ortaya ¢ikarilmasi arastir-
ma hedeflendi.

Yontem: Hematopoetik kok hiicre sayimi (CD34+) akim sitometri ile dis
kalite kontroller kullanilarak JACIE akredite laboratuvarimizda gercek-
lestirildi. Calismada, Erciyes Universitesi Onkoloji Hastanesi Hematoloji
Poliklinigi'ne basvuran, I6semi tanisi konduktan sonra kok hiicre nakline
karar verilen 36 Otolog hasta ve 28 Allojenik hasta vericisinden olmak
Uzere toplamda 64 vericinin aferez Urlinden alinan 6rneklerde CD34
sayimi yapildi.

Bulgular: Aferez takip dosyalarindan her hastaya Kg basina ne kadar
absolu kok hiicre verildigi hesaplandi ve hasta nétrofil ve platelet eng-
raftman sureleri listelenerek her bir hastaya kg basina verilen kok hiicre
miktari ile iliskisi arastirildi. Ortalama kok hilicre miktari ve engrafman
sureleri birlikte degerlendirildi. Calismamizda hastalara verilen CD34+ kok
hiicrenin median degeri allojenik eriskin hastalarda 7,38x106+ 5,08 hiicre/
kg oldugu bulundu. Kg basina kok hiicre miktari artikca engrafman siire-
sinin azaldigi istatistiksel olarak dogrulandi.Ayrica ¢alismamizda Otolog
yetiskinlerde ise CD34+ kok hiicrenin median degeri 4,55x106+1.80
hiicre/kg bulundu. Nétrofil engraftman sirelerinin median degeri ise
11+1,59 giin olarak bulundu (Sekil 1). CD34+ kok hiicre miktarlan /kg ve
nétrofil engraftman sureleri arasinda anlaml bir istatistiksel iliski oldugu
gozlendi (p<0,001). CD34 kok hiicre miktar artikca engrafman siiresinin
azaldigi gozlendi.

Tartisma: Calismamizda 36 otolog hasta ve 28 allojenik hasta vericisin-
den olmak Uzere toplamda 64 vericiden toplanan kék hiicre/ kemik iligi
orneklerinden sayim yapildi. CD34+ kok hiicre miktarlari /kg ve nétrofil
engraftman sireleri arasinda anlamli bir istatistiksel iliski oldugu gozlendi
(sirasi ile CD34+ otolog median: 4,55x10%kg, allojenik median: 7.19 x10%/
kg, nétrofil engrafman siiresi (giin) median: otologda 11 giin ve allojenik-
te 17 glin olarak bulundu) (p<0,001). Calismamiz sonuglari kok hiicre nakil
uygulamalarinda eriskin hastalarda nétrofil engrafman saglanmasinda
en ideal kék hiicre miktarinin otolog hastalarda 4,57x10%/kg ve allojenik
hastalarda 7.19 x10°kg oldugu gostermistir.Otolog kemik iligi nakil
uygulamalarinda nétrofil engrafman saglanmasinda en ideal kok hicre
miktarinin 4,57+1,9 x10° /kg oldugu, bu nedenle eriskin hasta grubunda
da kg basi hesaplama kullanilarak kok hiicre uygulamasinda bu degerlerin
altinda kalinmamasi gerektigi anlasildi (Tablo 1).

Anahtar kelimeler: GVHD, Otolog, Allojenik, CD34, 7AAD

Eabl B L IR RER LR L T
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Sekil 1. Otolog yetiskinlerde Notrofil engraftman siirelerinin median degeri ise 111,59 giin olarak bulundu.
(D34+ kok hiicre miktarlari /kg ve nétrofil engraftman siireleri arasinda anlamli bir istatistiksel iliski oldugu
gozlendi (p<0,001).
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Sekil 4. Akim sitometride (D34+ kok hiicrelerin (D45 de lokalizasyonu
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Sekil 5. Akim sitometride 7AAD ile canli kok hiicrelerin gdsterilmesi

Tablo 1. Hastalara verilen ortalama kok hiicre miktari ve ortalama engraftman siresi

Grup Nakil Verici Sayisi 0EG 0EG 0EG
D34 Notrofil Platelet
Erigkin N:55 Otolog 32 4,55+1.80 11£1.37 11£7.05
Erigkin N:55 Allojenik 22 7,19+2.54 17£3.65 13,5+22.12
Cocuk N:9 Otolog 4 5,65+2.32 13£2.51 16+
Cocuk N:9 Allojenik 5 18,9+4.81 10+0 -
Total N:64 Otolog 36 4,63+1.87 11£1.59 12£11.44
Total N:64 Allojenik 27 7,38+5.08 16:+4.18 13£21.39

W Eriskin Akut Losemiler

P-027 Referans Numarasi: 216

LOSEMIi TANI VE TEDAViSINDE SAPTANAN TEK BiR POZITiF
BELIRTEC RiSK BELIRLEMEDE YETERLI Mi?

Aysegiil Oztiirk Kaymak', Tolga Tore', Yasemin Oztomurcuk', Gizem Giran', Taha Bahsi?,
Mehmet Sinan Dal?, Fevzi Altuntag?, Ajlan Tiikiin'

'Diizen Laboratuvarlan
2Saglik Bilimleri Universitesi Dr. Abdurrahman Yurtaslan Egitim ve Arastirma Hastanesi

Hematolojik malignitelerin prognostik siniflandirimasinda genetik bilgi
uzun stredir kullanilmaktadir. Bununla birlikte, genetik belirteglerin kul-
lanimi proliferasyon orani distik olan maligniteler icin karyotip analizinin
uygulanmasi sinirli olmustur. Bu nedenle, akut I6semiler disinda klasik prog-
nostik stratejiler morfoloji ve imminofenotiplemeye dayaniyordu. Multipl
miyelomda oldugu gibi bazi durumlarda proliferasyon markerleri, ancak
sinirl bir uygulama ile kullanilmistir. Son zamanlarda interfaz teknolojileri-
nin ve yiksek verimli genetik testlerin gelisimi bu sinirlamanin tstesinden
gelmistir ve dogru tani, prognoz ve tedavi secimi icin genetik test donemi
gelmistir. FISH ve molekiiler testlerin hassasiyeti sitogenetik yontemlerden
daha yliksek oldugu i¢in minimal rezidiel hastalik takibi agisindan da gene-
tik teknoloji kritik 5neme sahiptir. Belirteglerin saptanmasi hasta tani, tedavi
ve izleminde 6nemli rol oynasa da bazi durumlarda birden fazla belirtecin
birlikte bulunmasi prognostik siniflandirmay etkilemektedir. Bu sunumda 7
tane vaka Uzerinden FISH ve molekiler testler ile belirlenen tek bir pozitif
belirtecin risk belirlemek yeterli olup olmadigdi tartisilacaktir.

Olgu I: RT PCR yontemiyle PML-RARA flizyonu t(15;17) saptanan vakanin,
FISH incelemesinde 7q delesyonunu yani sira MLL bolgesine ait g sinyal
saptanmistir.

Konvansiyonel sitogenetik analizde 46,XX,der(7)t(7;11)(q22;q14-22),
t(15;17) saptanmustir.

Olgu lI: Daha 6nce izole t(15;17) tedavisi alan hastanin molekdler test-
lerinde t(15;17) pozitifligi ile niks saptanmistir.Konvansiyonel sitogene-
tik analizinde 46,XY,t(15;17), ider(17)(q10)t(15;17)[71/46,sl,t(2,4,9)?,add(8)
(924)[cp91/46,XY[3] saptanmistir. Hastada biklonal degisim ve t(15;17)
yanisira 17p delesyonun eslik ettigi derivatif izokromozom 17q rapor
edilmistir.
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Olgu Ill: RT PCR yontemiyle BCL-ABL flizyonu t(9;22) saptanan
vakanin konvansiyonel sitogenetik analizinde 47~49,XX,del(7)
(022931),+8,1(9;22),+20,der(22)t(9;22)[cp5] saptanmistir. Hastada deles-
yon 7q, +8,+20 ve cift Philedelphia kromozomu saptanmistir.

Olgu IV: RT PCR yontemiyle flizyonu t(9;22) saptanan vakanin konvan-
siyonel sitogenetik analizinde 46,XY,t(9;22),del(11)(q23)[11/46,XY[7] sap-
tanmistir. Tek bir metafazda saptanan t(9;22) ve del11g'nun klonalitesinin
belirlenmesi icin BCL-ABL ve MLL FISH testi yapilmis ve klonal oldugu
gosterilmistir.

Olgu V: Delesyon 5q icin yapilan FISH testinde pozitiflik saptanan olgu-
nun konvansiyonel karyotip analizinde 46,XX,t(1;15)(p34;q11.2),del(5)
(g13932-34) saptanmistir.

Olgu VI: Delesyon 5q icin yapilan FISH testinde pozitiflik saptanan olgu-
nun konvansiyonel karyotip analizinde 44~45,XY,+2,del(3)(p10),del(5)
(914-21),-9,-18[cp81/46,XY[6] saptanmistir.

OlguVIl: RT PCR yontemiyle flizyonu t(9;22) saptanan vakanin konvan-
siyonel sitogenetik analizinde 46,XY,t(1;9;22)(q12;934;911.2)[1146,XY[4]
saptanmistir.

Tum yontemlerin avantaj ve dezantajlari g6z oniinde bulundurularak
Genetik Tan1 Merkezimizde konvansiyonel sitogenetik, molekuler sitoge-
netik ve glincel molekiiler testler beraber kullaniimaktadir.

Anahtar kelimeler: Losemi Genetigi, sitogenetik testler, molekiiler sitogenetik
testler, molekdiler testler
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Sekil 1. Olgu I-VIl karyotip drnekleri

B Erigkin Akut Losemiler

P-028
AKUT PROMYELOSITIK LOSEMi UZERINE GELISEN AKUT

LENFOBLASTIK LOSEMi: BiR OLGU SUNUMU

Sinan Mersin, Meral Ulukdylii Mengiic, Serkan Unal, Gokgen Polat, Kemal Aygiin,
Pinar Tiirkmen Tarkun, Ozgiir Mehtap, Ayfer Gediik, Abdullah Haahanifioglu

Kocaeli Universitesi Arastirma ve Uygulama Hastanesi Dahiliye Anabilim Dal.. Hematoloji Bilim Dalr

Referans Numarasi: 422

Giris ve Amag: Akut myeloblastik [6semiler (AML) kemoterapi sonrasi sik
goriilmesine karsilik akut lenfoblastik 16semiler (ALL) ikincil malignite ola-
rak nadir goriilmektedir. Alkilleyici ajanlar ve topoizomeraz inhibit6ri kul-
lanimi bu sekonder maligniteler icin 6Gnemli bir risk faktorudur. Literattrde
tedavi sonrasi gelisen ALL oldukca az sayida; akut promyelositik 16semi
sonrasi gelisen akut lenfoblastik 6semi ise ¢ok daha nadir bildirilmistir.
Genel anlamda y6netimi zor olan ikincil myeloid I6semiler gibi ikincil
ALLlerin de yonetimi konusunda deneyim oldukga azdir. Biz de bu sebep
ile bu vakayr sunmayi amagladik.

Olgu sunumu: Benzer yakinmalari daha 6nce bulunmayan, 6zge¢misinde
papiller tiroid kanseri dykiisii ve soy ge¢cmisinde kuzeninde ALL tanisi olan
22 yasindaki kadin hasta, halsizlik ve dis eti yakinmasi ile poliklinigimize
basvuruyor. Yapilan yaymasinda buyuk oranda tipik cift cekirdekli blastlari
izlenilen ve flow sitometri sonucu (CD 33 +, CD 13 +, MPO +, HLA DR -)
akut promyelositik [6semi tanisi konuluyor. izleminde génderilen T (15,17)

mutasyon sonucu da PCR ile pozitif gelen hastaya PETHEMA protokolii
baglaniliyor. indiiksiyon kemoterapisi sonrasi bakilan kemik iligi remisyon-
da izleniliyor. ki doz konsolidasyon tedavisi aldiktan sonra bakilan kontrol
T (15,17) mutasyonu PCR ile negatif saptanan hastaya son konsolidasyonu
veriliyor. izleminde birinci idame tretinoin tedavisi alan hastanin bakilan
mutasyonlari halen negatif geliyor.

izleminde ikinci idame tedavisi icin poliklinie basvuran hastada yine
derin anemi saptaniyor. Bunun Uzerine bakilan periferik yaymasinda
bazofilik dar sitoplazmali blastlar gorilmesi tizerine ALLden 6n tanisi ile
hastaya kemik iligi aspirasyonu yapiliyor. Aspirasyonda %80-90 oraninda
grantilstiz dar sitoplazmali irili ufakh lenfoblastlar izleniliyor ve ALL 6n
tanisi ile hasta servise yatirihyor. Flow sonucu da (CD 19 +, CD 22 +, CD34
+, CD79 +, HLA-DR +) B- ALL ile uyumlu gelen hastaya CALGB induksiyon
protokolu baglaniliyor. Bu sirada génderilen T (15,17) PCR sonucu negatif,
T (4,11) PCR sonucu ise pozitif geliyor. Tedavinin 34. gliniinde bakilan
kemik iligi remisyonda olmasi lizerine hastaya 6nce CALGB erken intensi-
fikasyon ve daha sonrasinda intratekal metotreksat ve ara idame tedavileri
veriliyor.

Hastanin yiksek riskli olmasi ve %100 uyumlu kardesi olmasi sebebi ile
hastaya allojenik kemik iligi nakli planlaniyor ve tanidan sonra besinci
ayda hastaya allojenik kemik iligi nakli uygulaniyor. Herhangi bir kompli-
kasyon yasanmayan hastanin bakilan ylzinci glin kimerizmi %100 olarak
sonugclaniyor. Poliklinikte takip edilen hastanin kimerizmi %100 olup hasta
halen remisyonda izlenilmekte.

Sonug ve Tartigma: ikincil gelisen ALLler nadir olup, biitiin ALLler iceri-
sinde %2-10 arasinda paya sahiptir. Nadir gériilmesi sebebi ile patofizyo-
lojisi, sitogenetik ve molekiiler alt yapisi netlesmemistir fakat nadir vaka
raporlarinda T (4,11) mutasyonunun ikincil ALLlerde primer ALLlere gore
daha sik oldugu goésterilmistir. Bizim vakamiz da T (4,11) mutasyonunun
olmasi, genel anlamda iyi seyreden APML sonrasi gelismesi ve allojenik
kemik iligi nakli sonrasi remisyonda seyretmesi sebebi ile hastaligin pato-
fizyolojisini anlamaya yardimci olmustur. Yine de ikincil gelisen ALLler ile
ilgili halen genis vaka seri calismalarina ihtiyag vardir.

Anahtar kelimeler: Akut lenfoblastik [6semi, sekonder [6semi, akut promiyelositik
16semi
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Sekil 1. APML Flow Sitomettri
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Sekil 2. B-ALL Flow Sitometri

B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklari

Referans Numarasi: 576

P-029

TALASEMi MAJOR TANILI COCUKLARDA o
MIYOKARDIYAL REPOLARIZASYON PARAMETRELERININ
DEGERLENDIRILMESi

Emine Azak
Sbii. Ankara Cocuk Sagligir ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Eah. Cocuk Kardiyolojisi Béliimii

Amag: Talasemi major hastalarinda demir birikimine bagh gelisen kar-
diyak komplikasyonlar morbidite ve mortalitenin en 6nemli nedenidir.
Artmis QT dispersiyonu ve Tp-e intervali ventrikiler aritmiler ve ani kardi-
yak 6lim ile iliskili oldugu bildirilmektedir. Tp-e intervali ventrikiler repo-
larizasyon dispersiyonunun goreceli olarak yeni bir belirtecidir. Burada
T. Major tanisi ile izlenen cocuklarin ylizey EKG bulgularindan aritmiye
yatkinhklarinin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Metod: Yaslari 5-18 arasinda degisen T.major tanili 44 hasta (Grup 1)
ve 66 saglikli cocuk (Grup Il) ekokardiyografi ve 12 derivasyonlu elekt-
rokardiyografi (EKG) ile degerlendirildi. EKG degerlendirmelerinde en
uzun ve en kisa QT dalgasi degerleri belirlenerek ve aralarindaki fark P
QT dispersiyonu (QTd) olarak kaydedildi. Diizeltilmis QTc (QTc) suresinin
hesaplanmasinda Bazett formuli kullanildi. Tp-e araligi, Tp-e / QT orani
ve dizeltilmis Tp-e (cTp-e) aralidi, Tp-e/QTc orani hesaplandi. Olgularin
M- mode ekokardiyografik incelemelerinde sol vetrikil ejeksiyon fraksi-
yonu (EF), fraksiyonel kisalmasi (FS), sol ventrikll diyastolik capi (LVIDd),
sol ventrikil arka duvar (LVPWd) ve septum diyastolik kalinliklari (IVSd)
olclildl. Sol ventrikdl kitlesi (LVM) Devereux formiline goére, LVM'nin
viicut ylizey alanina bélinmesiyle sol ventrikul kitle indeksi (LVMI) ve sol
ventrikil kitlesi z- skoru hesaplandi.

Bulgular: Calisma gruplarinin temel klinik 6zellikleri tablo 1'de sunul-
mustur. Gruplar arasinda yas dagilimi ve VKi yéniinden anlamli farklilk
bulunmadi. Hasta grubunda kalp hizi kontrol grubuna goére yiksek idi.
QTd (51.3+£19.9 vs 43.9+£11.5, p <0.001) ve dizeltilmis QTd (39.8+31.2 vs
23.61+24.3, p = 0.001) grup II'ye kiyasla grup I'de daha ytiksekti. Tp-e aralig
(83.6£25.6 vs 59.4+21.3, p <0.001), cTp-e araligi (92.3+40.5vs 71.7+31.8, p
<0.001), Tp-e / QT (0.26+0.08 vs 0.21+0.05 p <0.001) ve Tp-e / QTc oran-
lart (0.22+0.06 vs 0.17+0.05, p <0.001) grup | de grup II'ye gore artmis
bulundu.

LV mass index ile Tp-e interval (r = 0.535, p < 0.001), cTp-e interval (r =
0,454 p=0.001), Tp-e/QT (r =0.438, p < 0.001) ve Tp-e/QTc ratios (r = 0.436,
p < 0.001) 6nemli korelasyon saptandi.

Sonug: Calismamiz T. Major tanili ¢ocuklarda ventrikiler heterojeniteyi
gOsteren Tp-e ve cTp-e araliginin, Tp-e / QT ve Tp-e / QTc oranlarinin
arttigini, ventrikillerde hetorojen bir repolarizasyonun bulundugunu ve
ventrikler aritmi riskinin artmis olabilecegini gostermektedir.

Anahtar kelimeler: Aritmi;Elektrokardiyografi;Talasemi Major

Tablo 1. Hasta ve kontrol grubun demografik ozellikleri

Grup | Grup Il P
Yas (yil) 15.1£3.69 12.243.72 0.02
Cins (K/E) 33/ 30/36 0.46
BMI (kg/m2) 20.1+2.18 18.6£3.76 0.01
IVSd (mm) 9.34+1.39 7.29+1.26 0.001
LVPWd (mm) 9.51+1.66 7.29£15 0.001
LVIDd (mm) 42.1+5.64 34.2+5.1 0.001
EF (%) 63.916.41 68.7+4.85 0.001
FS (%) 3414432 36.4+2.57 0.001
LV mass (g) 117.3+31.6 68.7+£16.5 0.00
LV mass Z-skor 1.03£1.24 -0.54+0.92 0.00
LVmass Index 82.5+21.1 54.1£8.5 0.00

Tablo 2. Hasta ve kontrol grubun 12 derivasyonlu yiizey EKG'lerinde atriyal ve ventrikiiler aritmi

parametreleri
Grup | Grup Il P

Kalp hizi (atim/dk) 96.7+22.5 82.5+14.2 0.001
QTmax (ms) 392.1+38.1 364.3£36.2 0.01
<QTmin (ms) 353.1£39.2 336.3+36.2 0.001
QTd (ms) 39.8+31.2 23.6+243 0.001
QTmax (ms) 3391219 318.7£313 0.001
QTmin (ms) 290.9+33.8 27514325 0.02
QTd (ms) 51.3£19.9 43.9£11.5 0.006
Tp-e (ms) 83.6+25.6 59.4+213 0.001
clp-e (ms) 92.3+40.5 71.7£31.8 0.018
Tp-e/QT 0.26+0.08 0.210.05 0.001
Tp-e/cQT 0.22+0.06 0.170.05 0.001

B Koagiilasyon ve Fibrinoliz Bozukluklari

P-030 Referans Numarasi: 577

HEMOF‘iLi A PRO‘FiI:AKSiSiNDE GCOCUK VE ERISKINLERDE
MYPKFIT DENEYIMI

Oykii Arslan’, Selin Berk', Ezgi Pasli Uysalol, Giil Nihal Ozdemir?

1Sbii Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Eriskin Hematoloji Klinigii
“Sbii Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Hematoloji Klinigi

Girig: Agir hemofili hastalarinda eklemlerde tekrarlayan kanamalar kronik
artropati, agr ve fonksiyon kaybina neden olur. Kanama olustuktan sonra
uygulanan tedavi ne kadar etkin kullanilsa bile olusan kanama ataklari
eklemde sinoviyal zedelenme olusturarak kalici eklem sekellerine yol
acabilir. Kanamayi 6nlemek amaciyla yapilan profilaksi hemofilik erigkin
ve cocuklarda tedavide altin standarttir. Profilaksiye baslama yasi, dozu,
sikhgr konusunda farkli merkezlerin farkli yaklagimlari vardir. Son yillarda
hastanin yasi, klinik kanama 6zellikleri, hedef eklem durumu, aktivitesi ve
yasam tarzi gibi farkh 6zellikleri dogrultusunda ve ayrica faktére ulagim
durumu ve farmakokinetik calismalari da g6z 6niine alarak “profilaksinin
bireysellestirilebilecedi” yoniinde de yayinlar bulunmaktadir.

Amag: Bu calismada tek merkezde takip edilen ¢ocuk ve eriskin hastalarda
farmakokinetik dozlama araci myPKfit sonuglarina dayanilarak yapilan
tedavi kisisellestirme deneyimi paylasiimistir.

Gereg-Yontem: myPKfit (www1.mypkfit.com), Takeda Advate © profilaksisi
alan hemofili A hastalarinda farmakokinetik parametreleri degerlendir-
mek tzere kullanildi. Farmakokinetik degerlendirme icin 15 hastada top-
lam 38 6rnek (7 hastada 2 6rnek, 8 hastada 3 6rnek) incelendi. Hastalarin
yas, agirlk, FVIII dlzeyi kayit edildi. Arinma sonrasi 0. saat ve hastanin pro-
filaksi dozu sonrasi 4. ve 24. saatinde alinan kan sonugclari degerlendirildi.
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Farmakokinetik egriler 6rnek alinma saatleri, gtinleri ve sonuglar girildik-
ten sonra elde edildi.

Sonuglar: 15 inhibitorsiiz agir ve orta hemofili A hastasinin ortalama
yasl 12 (4-24 yas), ortalama kilosu 40.9 kg (16-82 kg) seklindeydi. Tim
hastalarin bazal FVIII diizeyi %5'in altindaydi. Hastalarin 14'G primer veya
sekonder profilaksi almaktaydi. Profilaksiye baslama yasi en kiiciik 12 ay ve
en blyik 16 yas idi. Hastalardan 2'si haftada 3 kez, 8'i haftada 2 kez, ve 4'U
de haftada 1 kez profilaksi almaktaydi. Hastalarin faktorlerinin ortalama
yarilanma 6mrii 52.6 saat, ortalama %71 in altina ininceye kadar gegen siire
9.53 saat olarak bulundu. myPKfit sonrasi; 1 hastada doz artisi, 3 hastada
siklik artisi, 3 hastada hem doz hem siklik artisi seklinde olmak Uzere top-
lam 7 hastada tedavide degisiklik yapildi.

Tartisma: Bayezyan yontem kullanilarak yapilan farmakokinetik calisma
yapilmasi tedavinin bireysellestiriimesinde giderek artan siklikla kulla-
nilan bir yontemdir. Bu araca eklenen hasta aplikasyonu kullaniimasi ile
tedaviye uyum arttirilabilir. Etkin ve uygun profilaksinin saglanilmasinda
myPKfit'in faydal oldugunu diistinmekteyiz

Anahtar kelimeler: hemofili A, profilaksi

B Kronik Lenfositer Losemi ve Kronik Lenfoproliferatif Hastaliklar

P-031

KRONIK LENFOSITIK LOSEMILi HASTALARDA RiCHTER
DONUSUMU: UG OLGU SUNUMU

Pinar (6mert, Murat Albayrak, Abdulkerim Yildiz, Mesut Tighoglu, Bugra Saglam

Referans Numarasi: 235

Diskapi Yildirim Beyazit Eitim ve Arastirma Hastanesi

Girig: Richter sendromu (RS), kronik lenfositik 16seminin (KLL) agresif
lenfoid maligniteye déniismesi olarak tanimlanmaktadir. RS insidansi %1
ile %9 arasinda degismektedir ve genellikle agresif bir klinik seyir goster-
mektedir. B semptomlarinda artis, lenf nodlarinda biiyiime, serum laktat
dehidraohenaz seviyesinde yukselme gbi durumlarda Richter déniisi-
minden stiphelenilmelidir. Agresif bir klinik seyir gosteren RS'da tedavi
yanitlari dlsuk ve prognozu kotudir. Biz klinigimide takip ettigimiz 3 tane
RS gelisen KLL hastamizi paylasmak istedik.

Olgu Sunumlari: Vaka-1: 3 yil 6nce KLL tanisi alan ve boyunda basi yapan
bulky lenf nodu ve B semptomlari nedeni ile R-FC (rituksimab-+fludarabin
+siklofosfamid) kemoterapisi (KT) ve bulky kitleye radyoterapi alan hasta
remisyonda takip edilirken nasofarenkste 5 cm’e ulasan kitlesel lezyon ile
basvurdu. Kitleden yapilan tru-cut biyopsi sonucu KLL zemininde DBBHL
ile uyumlu geldi. Santral sinir sistemi tutulumu da olan hastaya R-IDARAM
(rituksimab-+idarubisin+deksametazon,citarabin,metotreksat) KT proto-
kolli baslandi. Kemoterapiye yanit alanamayan ve klinigi kottlesen hasta
2. kir tedavisini alamadan kaybedildi.

Vaka-2: 8 ay 6nce KLL tanisi alan ve tedavisiz izlenen hastada sag tibiada 4
cm kitlesel lezyon saptandi. Yapilan kemik biyopsi sonucu KLL zemininde
gelisen DBBHL olarak raporlandi. Evre 4 olarak degerlendirilen hastaya
R-CHOP (ritiiksimab+siklofosfamid+doksorubisin+vinkristi+prednisolon)
planlandi. 6 kiir KT sonrasinda lenf nodlari ve tibiadaki kitle geriledi ve
tam remisyonda takibe alindi. Su an RS tanisindan sonra 20.ayinda olan
hasta takip edilmektedir.

Vaka-3: 77 yas erkek hasta, daha 6nceden B semptomlari ve trombosito-
peni nedeni ile 6 kiir klorambusil sonrasi tedavisiz izleme alindi. KT'den 18
ay sonra B semptomlarinda alevlenme nedeni ile bagvurdu, mediastinel 7
cm LAP saptandi ve biyopsi sonucu KLL zemininde gelisen DBBHL olarak
raporlandi. Kemik iligi tutulumu da saptanan hastaya R-CHOP kemotera-
pisi planlandi, 4. kir sonrasinda refrakter kabul edilerek R-bendamustin
KT'sine gecildi. 3 kiir KT sonrasinda hastalik progresyonu gelisen hastada,
notropenik ates gelisti ve hasta kaybedildi.

Tartisma: Merkezimizde takip ettigimiz 221 KLL hastasinin %1,3'linde
RS gelismis olup vakalarimizin seyri de literatir ile uyumlu olarak, RS'nun
agresif klinik seyir, duisiik tedavi yanit orani ve dustik sagkalim ile karakte-
rize nadir ve heterojen bir durum oldugunu géstermektedir. RS, KLL has-
talarinda takipleri sirasinda 6zellikle tanidan 2 yil sonra B semptomlarinin
gelisimi, lenf nodlarinin buylmesi gibi klinik alevlenme olan hastalarda
disinilmelidir.

Anahtar kelimeler: Kronik lenfositik 16semi, Richter dontisimi
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Giris: Nocardia enfeksiyonlari, tipik olarak immin sistemi baskilanmis
konakgilarda meydana gelen nadir bir durumdur. Kronik lenfositik 16semi
(KLL), cesitli mekanizmalar yoluyla hastalari, enfeksiyonlara duyarl hale
getiren hematolojik bir malignitedir. KLL tedavileri ayrica cesitli immu-
nolojik yolaklar etkileyerek enfeksiyonun gelismesine katkida bulunur.
Obinutuzumab, anti-CD20 monoklonal antikoru olup klorambusil ile
kombine edilerek KLL hastalarinin tedavisinde kullanilmaktadir. Burada,
obinutuzumab kullanan kronik lenfosittik 16semili olguda gelisen nocar-
dia enfeksiyonunu sunmayi amacladik.

Olgu: 66 yasinda erkek hasta, 2008 yilinda dis merkezde lenfositik 16ko-
sitoz nedeni ile tetkik edilmis ve kronik lenfositik 16semi tanisi alarak,
Binet A olmasi lizerine izleme alinmis. Takibinin 7. yilinda semptomatik
lenfadenomegali ve |6kosit ikilenme zamaninda kisalma olmasi tzerine
takip ve tedavi plani acisindan takipli oldugu merkezden tarafimiza
yonlendirilmis. Bagvurusunda asemptomatik olup hastanemizde yapilan
tetkiklerinde anemi ve trombositopeni gorilmezken I6kosit sayisi 367,2
x 10%/uL, lenfosit sayisi 316,2 x 103/uL, laktat dehidrogenaz enzim diizeyi
289 U/L ve plazma Urik asit miktari 6,86 mg/dL olarak goriildii. Boyun ve
koltuk alti bolgesinde 3 cm’e varan, karin iginde 2-3 cm arasinda degisen
coklu konglomere lenfadenopati ve masif splenomegali saptandi. 17p
delesyonu olmayan hastaya Rituksimab-Fludarabin-Siklofosfamid (R-FC)
tedavisi baslandi. 6 kiir tedavi sonrasi kismi yanit elde edilerek takibe
alindi. Tedavisiz olarak izlemine devam edildi. Bu slrecte hastada her-
hangi bir ilerleyici hastalik bulgusu saptanmadi. Asemptomatik olarak
seyretti. Tedavisiz izleminin 3. yilinda gece terlemesi ve son 6 ayda 10
kg Uzeri kilo kaybi olmasi nedeni ile semptomatik kabul edilip tedavi
karari alindi. Obitunuzumab+Klorambusil tedavisi baslandi. 1. kir tedavi
komplikasyonsuz uygulandi ancak 2. kiir sonrasi 6ksurik, balgam ve nefes
darhg sikayetleri nedeni ile hematoloji servisinde izleme alindi. Etyolojiye
yonelik tetkikleri yapildi, toraks bilgisayarli tomografisinde daha énceki
gorintilemelerinde olmayan kaviter lezyonlar gorilda (Sekil 1). Gogus
hastaliklari tarafindan degerlendirilen hastaya bronkoskopi yapildi ve
alinan orneklerin direk bakisinda zeminde filament6z bakteriyel mik-
roorganizmalar gorildi. Takiben kiltiirde nocardia spp. tremesi oldu.
Enfeksiyon hastaliklari birimi ile degerlendirilip hastaya trimetoprim-silfa-
metoksazol tedavisi 4x15 mg/kg dozunda baslandi ancak hastanin servis
izleminde takipnesinin ve hipoksisinin gelismesi lizerine yogun bakim
Unitesinde takibine devam edildi. Yogun bakim izlemi sirasinda septik sok
tablosuna giren hasta daha sonrasinda ise kaybedildi.

Sonug: KLL, hem hastaligin kendisi hem de sagaltimda kullanilan ilaglar
nedeni ile hastayi firsat¢l enfeksiyonlara acik hale getirebilen bir hemato-
lojik malignitedir. immun sistemi baskilanmis hastalarda aciklanamayan
enfeksiyoz sikayetler yada firsat¢i enfeksiyonlara ait olabilecek belirtiler
gorildigiinde hizli bir sekilde tani ve tedaviye gidilmesi gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: obinituzumab, nocardia, kronik lenfositik 16semi

Sekil 1: Okla gosterilen alanlarda akciger parankiminde kaviter lezyonlar gdrilmekte
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KRONIK VE PERSISTAN TROMBOSITOPENIDE
ELTROMBOPAG DENEYiMi
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Giris ve Amag: Tanidan itibaren 12 ay ge¢mis, trombosit sayisi 100000/
mm3 altinda seyreden ve altta yatan farkli neden saptanmamis hastalar
kronik immun trombositopeni (ITP) olarak tanimlanirlar. Kronik ITP has-
talarinda steroid, intraven6z immunglobulin, rituxsimab ve splenektomi
gibi tedavi yontemleri uygulanmaktadir. Ancak gerek yan etkileri gerekse
uzun doénem riskleri nedeniyle bu tedaviler riskli olabilmektedir. Cogu
kronik ITP tanisi alan hastalarda konjenital, romatolojik, immiin yetersizlik
gibi altta yatan nedenler vardir.

Eltrombopag; trombopoetin reseptdr agonisti olup, trombopoetin resep-
torlinlin transmembran bdlgesine baglanip Jak/STAT ve MAPK gibi yolak-
lardan sinyal iletimini saglar ve boylece megakaryositlerin proliferasyonu-
na neden olup trombosit Uretimini artirir. Bu nedenle eltrombopag kronik
trombositopeni ile giden hastaliklarin tedavisinde kullanilabilir.

Materyal ve Metod: Klinigimizde kronik ya da persistan ITP nedeniyle
takip edilen ve eltrombopag basladigimiz 18 hastamizi degerlendirdik.
Bu hastalarimiz, diger tedavilere yanitsiz ya da kisa sureli ve kismi ola-
rak yanith, sik kanama sikayeti olan, sosyal ve egitim hayati kisitlanan
hastalarimizdi.

Bulgular: Hastalarimizin 7'si (%39) kiz, 11'i (%61) erkekti. Baslangi¢ yasi
en kiglik 17 ay, en bliyuk 16 yas'ti (ortalama 7.4 yas). Hastalarimizin 16'si
kronik ITP, 1'i akut persistan ITP ve 1'i aplastik anemi nedeniyle takip edil-
mekteydi. Hastalarimizin hepsinde daha 6nceden IVIG ve steroid tedavisi
denenmis olup 5 hastamiz IVIG yanitsiz olup 3 hastamiz hem IVIG hem de
steroid yanitsizdi. Diger hastalar bu tedavilere kisa sireli ve/veya parsiyel
yanit vermislerdi. 2 hastamiz da ek olarak rituksimab, siklosporin ve MMF
tedavilerine yanitsizdi. Takipte hastalarimizin 3'G MYH-9 iliskili trombo-
sitopeni tanisi aldi. Eltrombopag tedavi dncesi hastalarimizin timinin
kemik iligi aspirasyonlari yapilip malignite ve MDS dislandi. Eltrombopag
baslanma siiresi tani anindan itibaren 9 ay ile 8 yil arasinda degismektey-
di. Hastalarimizin 14’4 (%78) eltrombopag tedavisine yanitli olup takip
stireleri en kisa 2 ay, en uzun 23 ay’'di (ortalama 10.7ay). Yanitsiz 4 (%22)
hastamizin 3'G kronik ITP tanili, 1 hastamiz ise aplastik anemi taniliydi.
Yanitsiz kronik ITP hastalarimizin 1'ine splenektomi de uygulanmisti ve
splenektomi de yanitsizdi. MYH-9 iliskili trombositopenisi olan hastalari-
mizin timu eltrombopag yanithydi. Takiplerinde 3 hastamizda trombosit
saylisl (>400.000/mm3) gelismesi nedeniyle tedaviye 1 hafta ara verildigin-
de trombosit sayisi 20.000'Un altina dusti. Tekrar daha diistik dozda tedavi
baslanildiginda 3 hastada da yanit alindi ve takibine diisiik doz ile devam
edildi. Hicbir hastada hepatotoksisite ve trombotik/tromboembolik olay-
lar izlenmedi. 4 hastamizda tedavi sirasinda demir eksikligizanemisi gelis-
mesi lizerine demir tedavisi ek olarak verildi.

Tartisma ve Sonug: Sonugclarimiz kronik ve persistan ITP tanili hastala-
rimizda eltrombopag’in trombosit sayisini artirmak ve klinigi azaltmak
icin kullanilabilecek yeni bir tedavi oldugunu gosterdi. Ancak cocuklarda
kullanim stiresi ve yan etki profili agisindan uzun vadeli giivenlilik calis-
malarina gerek duyulmaktadir. Klinik tecriibemiz dozun diistik baglanarak
arttirlmasinin ve eger degerler 400.000/mm3’lin {izerine olursa ani kesil-
me yerine doz azaltarak tedaviye devam edilmesinin uygun oldugunu
bize distndurtti. Aplastik anemi olgularinda degil, ancak konjenital
trombositopenilerde iyi bir tedavi secenegdi oldugunu disiinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: eltrombopag, kronik trombositopeni, persistan trombositopeni

HiPERKALSEMi VE AKUT BOBREK YETMEZLiGiYLE
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Girig: Castleman hastaligi (CH), nadir, heterojen semptomlarla ortaya
¢ikan, genellikle lenf nodu patolojisiyle tani alan bir hastalik grubudur.
TAFRO sendromu (TS) ise son zamanlarda, HHV-8 iliskili olmayan idiopatik
multisentrik castleman hastaligi (iMCH)'nin bir alt tipi olarak tanimlanan
sistemik inflamatuar bir hastalikti. MCH etyolojisinde 6zellikle imm{in-
stprese hastalarda HHV-8 6nemli bir faktordir. HHV-8(-)MCH, immiin-
kompetan hastalarda da bildirilmistir.2010'da Japonya'da Trombositopeni,
Anazarka 6dem, miyeloFibrozis, Renal yetmezlik, Organomedgali ile karak-
terli HHV-8(-)MCH vakalari tanimlanmistir. Burada, akut bobrek yetmezligi
(ABY) ve hiperkalsemiyle basvuran ve TAFRO sendromu tanisi konan bir
hasta sunulacaktir.

Olgu: Bilinen hastalik 6yklsu olmayan 57 y erkek, karin agrisi, bulanti,
kusma, nefes darligi sikayetleriyle acil servise basvurdu. FM'de, biling acik,
vital bulgulari N, traube kapali,pretibial 6dem+ idi. Hiperkalsemi, trombo-
sitopeni, metabolik alkaloz, ABY, EKG'de QT kisalmasi olan hasta servise
yatirildi. SF, furosemid verildi. TiT'de+ protein, pyiiri, hematiiri ve balgami
olan hastaya nonspesifik ab baslandi, hiperkalsemi icin 4g, 40 mg/g
prednizon eklendi. KK ve plt tx yapildi. Derinlesen nétropeni igin gcsf
verildi. PTH:9(12-88) pg/ml, Dvit<3 ng/ml, Kalsitonin N, protein ve iEF'de
bant(-), hipogamaglobulinemi, idrarlEF'de serbest kappa banti(+), idrarda
909mg/24 sa protein(+). Kemiklerde litik lezyon (-). BT'de plevral, pelvik
sivi, batinda en blyugi1.5cm birkag LAP, dalak 16cm, USG'de ke paran-
kiminde kabalagma, 3 cm’e varan serbest sivi vardi, portal ht izlenmedi.
Endoskopide varis yoktu. KiA:Artmis dismegakaryopoiez, diger serilerde
megaloblastik/displastik degisiklik, hiperselliiler. KiB:Gr3-4 retikulum fib-
rozisi, %40-50 sellularite, dismegakaryopoiez, ince lifler ve yer yer demet-
ler halinde tiP-1 kollajen(+). jak2(-) bulundu. Bag doku hastaligi, spesifik
enf., malignite bulgusu bulunmayan hastada; PET’te, multipl LN'larinda,
tiroid, dalak, Ki'nde tutulum izlendi. Tiroid bx benigndi. Mevcut tabloyla
CH-TS dusundildd, ing. LN bx yapildi; yer yer parakortikal belirgin damar
proliferasyonu, arada germinal merkezi atrofik lenfoid hyalinize damar
iceren lenfoid folikiller, CD38 ve CD138'le plazma h.de artis izlendi; bul-
gular CH'yle uyumlu yorumlandi. Tmg/kg/giin prednizon baslandi;genel
durumu duizelen, plt, hb artan hasta taburcu edildi. Takipte bulgular geri-
lemekle birlikte tam yanit alinamadigindan, siklosporin dustintldd, takip
sorunu nedeniyle, endikasyon disi onamla, 4 hf rituksimab verildi; steroid
azaltarak kesilmesi planlandi. PET'te belirgin regresyon, hemogramda
diizelme olan hastanin takibi devam etmektedir.

Tartisma: Sistemik inflamatuar bir hastalik olarak tanimlanan TS'da IL-6,1I-
2,VEGF gibi sitokinlerin rolline iliskin veriler mevcuttur. MCH ile/MCH g&s-
terilmeksizin, zengin-karmasik tablosuyla, i¢ hastaliklari, hematoloji, nef-
roloji, romatoloji, acil, yogun bakim kliniklerinde akilda tutulmasi gereken
bir hastaliktir. Literatiirde TS'na eslik eden hiperkalsemiye rastlanmamis,
MCH'da ise 2 olgu bildirilmistir. Hiperkalseminin IL-6 ile iliskili olabilecegi
dustndlebilir. Tedavide steroide cevapsiz olgularda, siklosporin, tocilizu-
mab, rituksimabe yanitlar mevcuttur. Olgumuzda da rituksimabla erken
yanit daha iyi olmustur.

Sonug: Bilinirliginin artmasiyla daha ¢ok tani konabilecegi, dolayisiyla
ozelliklerinin daha iyi anlasilabilecegi 6ngorilen TS, coklu organ etkilen-
mesiyle degerlendirilen hastalarda ayirici tanida hatirda tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: Castleman hastaligi, TAFRO sendromu, hiperkalsemi, myelofib-
rozis, akut bobrek yetmezIigi

.

POSTER BILDIRILER

g

225



-—m
n =
2=
o =
S =
s ==
X o
= &
S
- N
S e
£ &
o 2
T o
= ©
-
S E
S =
|.n"“
<+ ©
A

226

Sekil 1. A. Kemik iligi biyopsisinin genel gériiniimii (H&E, x40); B. Derece Ill retikiilin fibrozisi (giimiisleme,
x100); C.Tip I kollagen olusumu (Masson trikrom, x100)
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Tablo 1. Laboratuvar
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AKUT LENFOBLASTIK LOSEMILi COCUKLARDA FEBRIL
NOTROPENi ONCESi CRP YUKSEKLIGi
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Febril notropeni (FEN) ¢ocuklarda akut lenfoblastik 16semi (ALL) tedavi-
sinin iyi bilinen bir komplikasyonudur. Artmis morbidite ve mortalite ile
iliskili faktorleri tanimlamak, bu hastalarin uygun yoénetimine yardimci
olabilir. C-reaktif protein (CRP) yuksekliginin FEN'li hastalarda olumsuz
sonuglari isaret ettigini gosteren calismalar mevcuttur. Calismamizda
ALL tanili nétropenik hastalarda ates 6ncesi CRP yliksekligi saptanan FEN
ataklarinin degerlendirilmesi amaglandi.

Materyal metod: Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Cocuk Saghgi ve
Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk
Hematoloji Klinigi'nde Agustos 2015-Temmuz 2019 arasinda primer ya da
relaps ALL tanisi almis olan hastalarin dosyalari retrospektif olarak deger-
lendirildi. N6tropenik (ANS< 1000/pL) dénemde olup FEN epizodundan
onceki 48 saat icinde her hangi bir sebeple bakilmis CRP degeri yliksek
(CRP= 1 mg/dL) olan hastalarin CRP yiiksekligi ve ates sirasindaki beyaz
kiire (BK), absoll nétrofil sayisi (ANS), absolti monosit sayisi (AMS), elekt-
rolit, albiimin degerleri; FEN epizodlarinin 6zellikleri analiz edildi.

Bulgular: Dosyalari incelenen 130 hastanin 16'sinda (9 erkek, 7 kiz) tanim-
lanan ozelliklere uygun 20 FEN epizodu bulundu. Epizodlar sirasindaki
median yas 7,1 yildi (2-19,9). Epizodlarin 4’ (%20) mikrobiyolojik kanith
enfeksiyon, 10'u (%50) klinik enfeksiyon, 6'si (%30) nedeni bilinmeyen
ates seklindeydi. Epizodlara ait diger 6zellikler Tablo-1'de sunulmustur.
On iki epizodda (%60) antibiyotik revizyonu gerekti. Epizodlarin 2'sinde
(%10) invaziv fungal enfeksiyon gelisti. Yedi epizodda (%35) ise kemote-
rapiye ara verildi. Ates sirasindaki CRP degerlerinde ilk pozitif saptandig
zamana gore artis saptandi (p =0.02). Ates sirasindaki BK, ANS, albumin,
sodyum, potasyum, fosfor degerleri ile CRP yiiksekliginin tespit edildigi
donemdeki degerler arasinda fark bulunamadi. Kalsiyum degeri ise ates
sirasinda daha dustikken (p=0,031), AMS daha yiiksekti (p=0,023). Klinik
enfeksiyon odagi olanlar, mikrobiyolojik kanith enfeksiyonu olanlar ve
nedeni bilinmeyen atesi olan hastalar arasinda CRP'nin ilk pozitif degeri
ve ates sirasindaki CRP degerleri arasinda fark yoktu.

Tartisma: Hasta grubumuzda yuksek oranda (%50) bulunan klinik enfek-
siyon varligi FEN icin risk altinda olan hastalarda fizik muayenenin 6nemini
tekrar ortaya koymustur. Ates sirasindaki gorece artmis CRP duzeyleri
heniiz ates ortaya ¢ikmis olmasa da CRP'deki artisin dikkate alinmasi
gerektigini dusiindirmektedir. Ates sirasindaki AMS'nin daha yiksek
olmasi ancak belli oranda fagositik hiicre varliginda atesin ortaya ¢ikabi-
lecegini, CRP ile birlikte ANS ve AMS'nin birlikte takip edilmesi gerektigini

TSH: 0.12 ul/ml (diisiik)

lg G4: 6,54 (Normal)

Glukoz: 147 mg/d| BK: 9.01x103/dl HBsAG (-) isaret ediyor olabilir. CRP’'nin FEN'i 6ngoriip profilaktik tedavi baslama

Kreatinin: 1.25-2.21 mg/dl PNL: 6.9x103/dl Anti HBs () kararindaki roli icin genis kapsamli prospektif calismalara ihtiyag vardir.

GFR: 6432 Hb:10.1g/dl, MCV: 93 Anti HBclgG (- Anahtar kelimeler: CRP, febril nétropeni, ALL

Urik a: 10.9 mg/dI PIt: 34 x 103/dl Anti HCV (-)

Fosfor: 5.3 mg/dl PY: hipersegm.,gran. Anti HIV (-)
belirgin,plt 30-40 bin Nétropeni siiresi, median (giin) 14,5 (7- 80)

LDH: 501 u/ml (artmis) PT-INR: 13,7sn- 1,21 CMV PCR <60 Notropeninin kaginci giiniinde FEN gelistigi, median (giin) 6,5 (2- 69)

ALP: 1650/ (artmig) Fibrinojen: 424 mg/dl Anti Toxoplasma IgG, M (-) CRP yiiksekliginden FEN'e kadar gecen zaman, median (saat) 39,5 (11,5-47,5)

ALT, AST, GGT normal Coombs t (-) Leishmania immiin Kompleks (-) Ateg siiresi, median (giin) 5(1-17)

T.Bil./i. Bil.: 1.4/1.2 CRP: 9.14 mg/dl ANA () Antibiyotik siiresi, median (giin) 11(5-28)

T. Prot :5.54, Alb: 3.37g/d| ber-abl (-) Anti ds DNA 19G (-)

Kalsiyum: 16.14 mg/d| jak 2(-), mpl (-) ASMA (-)

Ferritin: 1368 ng/ml Ki 6 metafazda N sitogenetik | Anti Mitokondriyal Antikor (-)

B12: 121 (diisiik) ESR: 8 mm/sa Anti LKM (-)



B Kronik Lenfositer Losemi ve Kronik Lenfoproliferatif Hastaliklar

P-036

Referans Numarasi: 352

B Koagiilasyon ve Fibrinoliz Bozukluklari
P-037

Referans Numarasi: 54

CASTLEMAN HASTALIGI

Merve Pamukcuodlu, Emine Eylem Geng, Gzlem (zen, Hamza Sumter,
Ahmet Kursad Giines, Mehmet Ali Ucar, Funda Ceran, Simten Dagdas, Giilsiim Ozet

Ankara Sehir Hastanesi Hematoloji Bolumu

Girig: Castleman hastaligi nadir gorilen lenfoproliferatif bir hastaliktir. Tek
bir lenf nodu tutulumu ile olan unisentrik form veya birden cok lenf nodu
tutulumu olan multisentrik form olmak tzere iki formu vardir. Multisentrik
forma cogunlukla HHV-8 pozitifligi eslik eder. Biri HHV-8 pozitif multisent-
rik, digerleri HHV-8 negatif unisentrik olan 3 vaka sunmaktayiz.

Vaka-1: Altmis dokuz yasinda kadin hasta 2 aydir 38 dereceye yuk-
selen ates sikayeti ile Enfeksiyon hastaliklari poliklinigine basvurmus.
Goriuntileme tetkiklerinde supraklavikuler, servikal, aksiller ve karin icinde
cok sayida lenf nodlari ile karaciger boyutlari 18 cm, dalak boyutlari 21 cm
tespit edilmis. Kan 6rneginden gonderilen EBV, HHV 8 ve HIV viral testleri
negatif olarak gelen hastaya aksiller lenf nodundan eksizyonel biyopsi
yapilmis. Aksiller lenf nodu biyopsisi HHV 8 pozitif Castleman hastaligi ile
uyumlu gelmesi lzerine hematoloji klinigine hasta konsulte edildi. Hasta
HIV negatif HHV 8 pozitif multicentrik Castleman hastaligi tanisi ile antivi-
ral tedavi ve rituksimab tedavisi altinda takip edilmektedir.

Vaka-2: Elliyedi yasinda erkek hasta idrar yaparken sikisma, kesik
idrar yapma sikayeti olan hasta Uroloji poliklinigine basvuruyor.
Goruntilemelerinde hastanin retroperitoneal alanda 55x43x36 mm Kkit-
lesi oldugu ve bu kitlenin basisi nedeni ile Urolojik sikayetlerinin oldugu
anlagsiliyor. Hasta opere edilerek kitle tamamen c¢ikariliyor. Patoloji sonucu
Castleman hastaligi ile uyumlu bulunduktan sonra hasta Hematoloji klini-
gine konsulte ediliyor. Hastanin ¢ekilen PET-CT'sinde ek yeni bir patolojiye
rastlanmadi. Hastanin kan érneginden bakilan HHVS8, EBV ve HIV testleri
negatif geldi ve doku 6rneginde bakilan HHV 8 sonucu da negatif gelen
hastaya HHV 8 negatif unicentrik hyalin vaskuler tip Castleman hastalig
tanisi konuldu ve tedavisiz izlem karari alindi Hasta halen tanidan sonra 5.
yilinda hastaliksiz izlenmektedir.

Vaka-3: Altmis iki yaginda kadin hasta rutin meme kontrollerini yaptirmak
lizere meme cerrahisi poliklinigine basvuruyor. Mamografi ve meme
ultrasonu yapilan hastada aksiller alanda >2 cm lenf nodu tespit ediliyor.
Aksiller lenf nodundan eksizyonel biyopsi yapiliyor. Biyopsi sonucu HHV 8
negatif Castleman hastaligi ile uyumlu geliyor ve Hematoloji poliklinigine
hasta yonlendiriliyor. Cekilen PET-CT'de farkli bir lenf noduna rastlanma-
yan hastanin kan 6rneginden yapilan HHV 8, EBV ve HIV testleri negatif
tespit edildi. Hasta HHV 8 negatif unicentrik hyalin vaskuler tip Castleman
hastaligi tanisi ile tedavisiz izleme alindi. Hasta tanidan sonra 2. yilinda
halen hastaliksiz izlenmektedir.

Tartisma: Castleman hastaligi cogunlukla tesadiifen tespit edildikten
sonra Hematoloji Klinigine ydnlendiriimektedir. Hastalik tutulumu bir
lenf nodu bdélgesinde olup, sistemik semptomu olmayan hastalarda cer-
rahi tedavi ile basari orani yiiksektir. Birden ¢ok bélgenin tutulumu olan
vakalarda ¢ogunlukla HHV -8 veya HIV testi pozitifligi eslik etmektedir.
Sundugumuz vakalar icinde birinde retroperitoneal kitle tespit edilmistir.
Karin ici kitle veya retroperitoneal kitle ile klinik bulgu veren Castleman
hastaligi literatlirde az sayida bildirilmistir. Castleman hastaliginin atipik
klinik bulgular gosterebilecegi, tedavisinin viral isaretlerin pozitifligine
gore veya hastaligin tutulum alanina gore ve hastanin sikayetlerine gore
degiskenlik gosterebilecegi unutulmamalidir.

Anahtar kelimeler: Unisentrik Castleman hastaligi Multisentrik Castleman hastalig
HHV-8 pozitif Castleman hastaligi

KONJENITAL F VII EKSIKLiGi OLGULARINDA CERRAHi:
SUNNETTE PEROPERATIF iZLEM

Giilay Candir', Oguz Bakirai', Ender Fakioglu?, Fatma Burcu Belen Apak®

"Baskent Uiniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglii ve Hastaliklari Anabilim Dal, Ankara
*Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dah, Ankara
3Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, Ankara

Giris ve Amag: Konjenital FVII eksikligi 1/500.000'de goériilen kalitsal bir
kanama bozuklugudur. Turkiye gibi akraba evliliklerinin fazla oldugu
bolgelerde ise daha sik goriilmektedir. Hastalik otozomal resesif gecis
gostermekte olup homozigot ve heterozigot formlari bulunmaktadir. FVII
eksikligi asemptomatik olabilmekle beraber hafif burun kanamalari, agiz
ici kanamalardan gastrointestinal sistem ve kafa ici kanamalara kadar
ilerleyebilen farkli tablolarla prezente olabilir.

Genellikle, faktor aktivitesi >%25 olan olgularda cerrahi 6ncesi ve sonrasi
kanamayi 6nleme acisindan profilaksi gerekmemekle beraber, <%1 akti-
vite ise kanama agisindan risk olusturmaktadir. Ancak Faktor VII eksikligi
olgularinin peroperatif hemostaz profilaksi tedavileri merkezlere gére
farkhhk gostermektedir. Burada FVII eksikligi olup slinnet operasyonu
yapilan 4 olgumuzun peroperatif izlemini sunmak istedik.

Yontem: Baskent Universitesi Ankara Hastanesi Cocuk Hematoloji
Klinigi'nde 2018-2019 yillari arasinda minér cerrahi (stinnet) uygulanan
4 olgunun klinik bulgulari, FVII:C diizeyleri, tedavi yontemleri ve kanama
profilleri retrospektif degerlendirildi.

Bulgular: Merkezimizde cerrahi planlanan yaslari 6-11 arasi olan hastalar
preoperatif tam kan sayimi, FVII:C diizeyi ve FVII inhibitor diizeyi ile deger-
lendirildi. Hastalarin ortalama FVII:C diizeyi %13,7 (Minimum-maksimum:
%3.5-35) idi. Olgu1 burun kanamasi sikayeti ile basvururken, diger olgular
asemptomatik idi. Olgu 2 olgu 1'in kardesi olmasi nedeniyle tani almisti.
Tedavide operasyon 6ncesi 15 pgr/kg rfFVlla ve 10 mg/kg/doz giinde 3 doz
iv traneksamik asit verildi. Postoperatif 15 pgr/kg 3-4 doz rVlla ile hemos-
tatik cevaba gore devam edildi, tiim olgular postoperatif 1 glin yatirildi,
2 olguda ek olarak fibrin yapistirict kullanildi, hicbir olguda postoperatif
kanama gozlenmedi. Rekombinan Faktor VIIA'nin, sulandiriidiktan sonra
hemen kullanimi dnerilmekle beraber, prospektis bilgisine gore sulan-
dinldiktan sonra 4-8 oC'de 24 saat stabilitesini korudugu bilinmektedir,
bu nedenle disuk dozlarda flakonu atmak yerine 24 saat icinde dozlara
bolerek uygulandi ve uygun hemostaz saglandi. Olgularda cerrahi islem
basina 1-4 adet 1 mg flakonun yeterli oldugu gériilda (Tablo 1).

Sonug: Faktor VII eksikligi olgularinin peroperatif hemostaz profilaksi
tedavileri merkezlere gore farkhlik géstermektedir. Olgularimizin izlemi
ozellikle minor cerrahi yapilan ve faktor dizeyi >%5 olan olgularda 4-6
saatte bir uygulanacak 4-6 doz rFVIl tedavisi ve ek olarak traneksamik
asit verilmesinin hastalarin hemostatik kontroliiniin saglanabilmesi icin
yeterli oldugunu gosterdi. Ayrica cocuk olgularda tek flakon rFVII'nin 24
saat icinde bolinmus dozlarda uygulamasinin minér cerrahi islemlerde
maliyeti azaltacagi diistnuldi.

Anahtar kelimeler: Faktor VIl eksikligi, stinnet, minor cerrahi

Tablo 1. Olgularin kanama ve peroperatif izlem profilleri

Olgu | Yas |FVII:C*|Klinik Fenotip | Cerrahi Tedavi Doz Doz | Total | Total
(ugr/kg) |araligi| doz | doz
(saat) |sayisi| (mg)
1 8yas | 3,5 Hafifburun | Siinnet | rFVila/Traneksamik 30 3-4 6 4
3ay kanamasi asit/Fibrin yapistina
2 6yl | 3,9 |Asemptomatik | Siinnet | rFVila/Traneksamik 15 3-6 4 1
8ay asit/Fibrin yapistirici
3 9yil | 12,1 | Asemptomatik | Siinnet | rFVila/Traneksamik 15 3-6 4 12
2ay asit
4 10yl | 353 | Asemptomatik | Siinnet | rFVlla/Traneksamik 15 4-6 4 15
3ay asit
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W infeksiyon ve Destek Tedaviler
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FAKTOR V LEIDEN HOMOZiIGOT MUTANT HASTADA
GEBELIK SONRASI EDINSEL HEMOFiLi, OLGU SUNUMU

Berkan Karabuga', Ferda Can?, Tekin Giiney?, Sema Akinci®, Mehmet Giindiiz, imdat
Dilek*

"Ankara Sehir Hastanesi Ic Hastaliklar Anabilim Dall, Bilkent

*Ankara Sehir Hastanesi Hematoloji Bilim Dali, Bilkent

3Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Sehir Hastanesi Hematoloji Bilim Dal, Bilkent

“Yildinm Beyazit Universitesi Ankara Sehir Hastanesi Hematoloji Bilim Dal, Bilkent

Girig: Edinsel Hemofili A (EHA), kanama bozuklugu Oykusi olmayan
bireylerde FVIll'e karsi antikor (inhibitér) gelismesi sonucu olusur. inhibitér
olusumunun nedeni hastalarin yarisinda saptanamazken, otoimmiin
hastaliklar, hematolojik-onkolojik kanserler, gebelik ve gebelik sonrasi
donem, bazi ilaglar baslica nedenlerdendir. Burada trombofili nedeniyle
antikoagllan tedavi almakta olan ve gebelik sonrasi EHA gelisen olgu
sunulmustur.

Olgu: 36 yas gebe kadin hastada fetal sikinti nedeniyle sezaryan ile dogum
gerceklestirilmis. Oykiisiinde 2013te pulmoner tromboemboli tanisi
ve faktor V Leiden(FVL) homozigot mutant saptanmis olmasi nedeniyle
hasta gebelik boyunca enoksaparin 0.6cc/giin kullanmis. Dogum sonrasi
3.glinde cilt altt hematom olustugu icin enoksaparin verilmeyen hasta
7.giinde senkop ve asiri kanama ile basvurmus. PT:11.8sn, aPTT:36.7sn,
fibrinojen:3.09/dl,Hb:8.6 g/dl saptana hastaya kan Uriinii yerine koyma
tedavisine ragmen kanama kontrolu saglanamadidi icin histerektomi ve
sag salfinjektomi yapilmis. Tarafimiza konsiilte edilen hastanin takiplerin-
de aPTT'nin progresif artmasi nedeniyle yapilan karisim testi ile diizelme
olmadi ve FVIII inhibitdr diizeyi cahsildi. FVIII antikoru 6 Bethesda U/ml
pozitif tespit edildi. 3 doz rFVlla onerildi. FVIII inhibitori nedeniyle ek
olarak metilprednizolon 1mg/kg baslandi. Pihtilasma testleri diizelen,
kanamasi kontrol altina alinan hasta koruyucu amacli gebelik sonrasi 6.
haftaya kadar enoksaparin 0.4cc giinde bir kez 6nerilerek taburcu edil-
di. Uc hafta sonra steroid tedavisi ile FVIII inhibitor titresi 2 Bethesda'ya
gerileyen ancak negatiflesmeyen hastaya emzirme istegi oldugundan
immunsupresif ve siite gegisi olan bir tedavi verilemedi. Endikasyon dis
onay alinarak IVIG tedavisi verildi. Hastanin kontrol FVIII inhibitor dizeyi
negatif olarak tespit edildi.

Tartisma: Sadece aPTT degeri yiiksekligi olan, normal disi kanamasi olan
yasli, malignitesi olan hastalar veya gebelik 6nce ve sonrasi donemde
olan hastalarda EHA'dan stiphelenilmelidir. EHA'da ciltalti ve kas ici kana-
malar, idrarda, sindirim sistemi ve operasyon sonrasi kanamalar izlenebilir.
Tani icin FVIII inhibitori varligr Bethesda testi ile degerlendirilmektedir.
Bethesda testi faktor Viil'e karsi gelisen tip 1 kinetik engelleme gosteren
alloantikorlari gostermektedir, EHA hastalarinda antikorlar tip 2 engel-
leme kinetigi 6zelligi gosterdiginden Bethesda testi tabloyu tam olarak
yansitmayabilir. Bu hastalarda vWf eksikligi dislandiktan sonra gosterilen
FVIII eksikligi EHA'y1 dustindiirmelidir. Antifosfolipid antikor pozitif olan
hastalarda FVIII antikorlari bethesda testinde yanlis negatif olabilmekte,
FVIIl inhibitorleri ELISA testiyle degerlendirilebilmektedir. Hastanin rFVila,
steroid ve IVIG tedavilerinden fayda gormesi inhibitor pozitif EHA tanisini
desteklemektedir. Gebelik sonrasi EHA'da yasama ytizdesi %100'e yakin-
dir, bu durum geng yas, daha iyi saglik durumu ve tetikleyici faktorin
geri donlsumli olmasina baglanabilir. Tedavide rFVlla ve immiinsupresif
tedavi kullanimi ile kanama kontrol altina alinabilmekte olup, olgumuzda
hasta bu tedavilerden yarar gérmistir. Vaka gebelerde dogum énce-son-
rasinda EHA hastaligi agisindan bir 6rnek olmasinin yaninda homozigot
faktor V leiden mutasyonu olan hastalarda kanama diyatezi gorilebilmesi
acisindan dikkat cekicidir.

Anahtar kelimeler: Edinsel hemofili A, Gebelik, Faktor 5 Leiden

PULMONER ASPERGILLOZISIN TETIKLEDIGi
HEMOFAGOSITIK LENFOHISTIYOSITOZ OLGUSU

Oguzhan Yildiz', Seda Yilmaz?, Gzcan Ceneli, Sinan Demircioglu?, Atakan Tekinalp?

"Necmettin Frbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali
Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Friskin Hematoloji Bilim Dali

Giris: Hemofagositik lenfohistiyositoz (HLH), immin sistemin asiri aktivas-
yonu ile ortaya ¢ikan agresif ve yasami tehdit edici, her yasta gorilebilen
bir sendromdur. Ailesel veya sporadik olarak gériilebilir. immiin home-
ostazi bozan cesitli olaylar ile tetiklenebilir. Enfeksiyon hem genetik yat-
kinligi olanlarda, hem de sporadik vakalarda tetikleyici olabilir. Tedaviye
erken baslamak 6nemli olup; bu sendromun nadir olmasi, degisken klinik
prezentasyon ve laboratuvar bulgularinin spesifik olmayisi tanida gecik-
melere neden olabilir.

Olgu: 28 yasinda kadin hasta, 3 haftadir siren halsizlik, yorgunluk,
g6z kararmasi, ates ve okslrik yakinmalari ile acil servise basvurdu.
Pansitopeni saptanan hasta, ates ve pansitopeni etyolojisi arastirnimak
Uzere hematoloji servisimize yatirildi. Yapilan tam kan sayiminda 16kosit
1.800/pL, nétrofil 1.200/uL, hemoglobin 7.3 g/dL, trombosit 54 000/uL;
biyokimya testlerinde bobrek islev testleri normal, AST 119 U/L (5-34), ALT
44 (0-55) U/L, trigliserid 370 mg/dL, fibrinojen 144 mg/dL, ferritin 1650
ng/mL idi. Hepatit A virus-spesifik IgM antikor, hepatit B yiizey antijeni,
hepatit C virus antikoru, viral kapsid antijen IgM, sitomegalovirus antijeni,
HIV antikoru negatifti. Romatolojik sorgusu ve immunolojik belirtec-
leri negatifti. izleminde karaciger enzimleri 690 U/Lye kadar yiikseldi.
Aspergillus galaktomannan antijen dlizeyi (ELISA) 1.76 saptandi. Abdomen
ultrasonografide (USG) karaciger 162 mm, dalak 155 mm idi. Yiizeyel doku
USG'de lenf nodu saptanmadi. Akciger tomografisinde yamali peribronsial
buzlu cam yogunlugu, sag ve sol akciger parankiminde yaygin nodiiller
gorildi. Kemik iligi biyopsisinde PAS boyamada mikroorganizma goruil-
medi, CD68+ cok sayida histiyositi olmakla birlikte net hemofagositoz
gorilmedi. Tani i¢in hemofagositik sendrom calisma grubunun kabul
ettigi, sekiz klinik ve laboratuvar tani kriterlerinden besi var oldugu icin
hemofagositik sendrom distintldi. HLH-2004 protokolii ve vorikonazol
tedavisi baslandi. 12 hafta sonrasinda kontrol toraks tomografisinde
nodillerin kayboldugu gorilda. Ayrica sitopenileri diizeldi, karaciger ve
dalak normal boyuta geriledi. Klinik ve laboratuvar bulgularinda diizelme
olan hasta, halen remisyonda izlenmektedir.

Tartisma ve Sonug: HLH, genetik ve edinsel olmak tzere iki farkl gruba
ayrilir; edinsel HLH tiim yas gruplarinda ortaya c¢ikabilir. Viral, bakteriyel,
mantar ve paraziter hastaliklarin yani sira malignite, metabolik hastaliklar,
immiin yetmezlik ve kollajen doku hastaligi, nonsteroid anti-inflamatuar
ilaclar, metotreksat, altin tuzlari HLH'nin etiyolojisinden sorumlu olabilir.
GUlnlmuzde giderek artan siklikla enfeksiyon ile iliskili HLH olgulari rapor
edilmektedir. Genellikle EBV, CMV, Parvovirus, HSV, VZV, kizamik, HHV-
8, HIN1 influenza virus, HIV gibi viral enfeksiyonlarla iliskili olup, daha
az oranda bakteri, parazit ve mantar enfeksiyonlari sonrasi gorilebilir.
Mantar enfeksiyonu ile iliskili birka¢ olgu literatiirde bildirilmistir. Bizim
olgumuzda tetikleyici enfeksiyon, nadir gorilen nedenler arasinda olan
invaziv Aspergilloz idi. Sonug olarak; HLH tanili bir hastanin tedavisinde
onemli olan, yasami tehdit edici semptomlardan sorumlu olan ciddi
inflamasyonu baskilamaktir. Eger tedavi edilebilir bir mikroorganizma
tanimlanabilirse, HLH spesifik tedavisinin yani sira, bu patojene de karsi
tedavi baslatiimasi ile 6limctil seyredebilecek hemofagositoz tablosunun
hizli bir sekilde remisyona girmesi saglanabilir.

Anahtar kelimeler: Hemofagositik lenfohistiyositoz, invaziv Aspergilloz
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KANSER HASTALARINDA BAKIM VERENLERIN YASAM
KALITESI

Arife Kaygusuz', Tuba Hilkay Karapinar', Yesim Oymak’, Neryal Tahta', Melek Ozdener’,
Istk Odaman Al', Sultan Okur Acar', Ozgiir Ozdemir Simsek’, Salih Gozmen’, Rana Giiler?,
Hasan Selcan Tagkan?, Melek Yildiz%, Canan Vergin'

'izmir Dr. Behcet Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi EGitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Hematoloji-
onkoloji Klinigi

*izmir Dr. Behcet Uz ocuk Hastaliklari ve Cerrahisi EGitim ve Arastirma Hastanesi, Stajyer Psikoloji
Béliimii Orencisi,

Giris: Kanser; hastalik tanisi konmus bireyleri ve ailelerini fiziksel, psiko-
lojik ve sosyal yonden olumsuz olarak etkilemektedir. Kanserin birey ve
aile tzerinde yarattigi degisiklikler zaman icinde giderek olumsuz yénde
artmaktadir. Bu olumsuzluklar basta hasta bireyin yasam seklini ve bek-
lentilerini olmak Uizere tiim ailenin yasam kalitesini kétt yonde etkilemek-
tedir. Bu arastirmanin amaci, kanser hastasina bakim veren aile tyelerinin
yasam kalitelerini degerlendirmektir.

Gereg ve Yontem: Dr Behget Uz Cocuk Hastanesi Hematoloji-Onkoloji
Kliniginde takipli kanser tanisi almis aktif tedavi géren 30 hasta annesi ve
tedavi bitiminin tizerinden en az 1yil ge¢mis 31 cocugun annesinden olu-
san kontrol grubu calismaya dahil edilmistir. Calismada Kanserli Hastalara
Bakim Verenlerde Yasam Kalitesi Olcedi (CQOLC) ve Sosyal Demografik
Veri Formu kullaniimistir. CQOLC, Weitzner ve arkadaslan tarafindan kan-
serli hastalara bakim verenlerin fiziksel fonksiyon, emosyonel fonksiyon,
aile fonksiyonu ve sosyal fonksiyonu icerecek sekilde yasam kalitelerini
olcmek amaciyla 1999 yilinda gelistirilmistir. Gegerlilik ve glvenirligi
yapilmustir. Olcekten alinabilecek puanlar 0-140 arasindadir. Puanin yiik-
sek olmasi yasam kalitesinin daha iyi oldugunu gésterir. Olcekler, hasta
annelerine telefon goriismesiyle ve/veya yiiz ylize uygulanmistir.

Bulgular: Calismaya katilan 30 hasta annesinin yas ortalamasi 35,40+8,4,
kontrol grubunda 39,03+6,9 yildir. Kanserli Hastalara Bakim Verenlerde
Yasam Kalitesi Olcegi (CQOLC) alinan puan ortalamasi; hasta grubunda
74,10, kontrol grubunda ise 79,43 olup aralarinda anlaml fark saptanma-
mistir (P=0,32). Alt dlceklerden alinan puanlar degerlendirildiginde; hasta
ve kontrol gruplarinda sirasiyla karsilastirildiginda; yuik icin 46,32'a 59,83
(P=0,65), rahatsizlik icin 92,00a 99,35 (P=0,37), pozitif adaptasyon icin
101,36'a 99,35 (P=0,32), finansal sikinti icin 66,88'a 79,40 olarak saptanmis
olup aralarinda istatiksel olarak anlaml fark saptanmamistir (P=0,25).
Bakim suresine gore degerlendirilme yapildiginda; 6 aydan daha kisa stire
tedavi goren hastalarin annelerinin (n:16) dlcekten aldigi ortalama puan
73,29 olarak bulundu. Alti aydan daha uzun siire tedavi goren hastalarin
annelerinin (n:14) aldigi ortalama puan ise 79,43 olup aralarinda istatistik-
sel olarak anlamli fark saptanmadi (P=0,84). Calismaya katilan bireyler gelir
durumlarina gore degerlendirildiginde; gelirleri giderlerinden az olanlarin
(n:31) aldigi puan ortalamasi 70,45+21,80 iken gelirleri giderlerine esit ve/
veya daha fazla olanlarin (n:30) aldigi puan ortalamasi 83,36+18,02 olup
istatistiksel olarak aralarinda anlamli fark saptanmustir (P=0,01).

Tartisma: Calismaya katilan annelerin yasam kalitelerinin degerlendirildi-
gi bu calismamizda, hem aktif tedavi stirecindeki annelerde hem de tedavi
bitiminden 1 yildan uzun zaman ge¢mis annelerin yasam kaliteleri benzer
diizeylerde saptanmistir. Aktif tedavi siirecindeki yasam kalitesini olumsuz
yonde etkileyen faktorler ortadan kalkmasina ragmen, yasam kalitesinin
degismedigi goriilmustlr. Hastalik esnasindaki duygusal travmanin, has-
talik sonrasinda da etkisini strdiirdiigu distindlmstur.

Ayrica gelir diizeyinin gider diizeyine esit veya gider diizeyinden yiiksek
olmasi ile az olmasi arasinda anlamli bir fark ¢cikmistir. Ekonomik durumun
genel populasyonda da yasam kalitesini etkiledigi bilinmektedir. Kanserli
hasta aileleri icin de bu durumun gecerli oldugu bizim ¢alismamizda da
gorilmastar.

Anahtar kelimeler: Yasam kalitesi, kanser, bakimveren

ALLOGENEIK KOK HUCRE NAKLi SONRASINDA ORAL
SKUAMOZ HUCRELi KARSINOM: OLGU SUNUMU

ipek Yonal Hindilerden', Aykut Ozmen’, Kivang Bektas Kayhan?, Murat Ulusan?, Omer
Berkdz *, Sevgi Kalayoglu Besisik', Meliha Nalcacr’

stanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklars Anabilim Dal, Hematoloji Bilim Dal
2Istanbul Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi

Sistanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi, Kulak Burun Bogaz Anabilim Dali

“Istanbul Universitesi [stanbul Tip Fakiiltesi, Plastik, Rekonstriiktif ve Estetik Cerrahi Anabilim Dali

Girig: Hematopoietik kok hiicre nakli (HKHN) sonrasinda sekonder solid
timor gelisim riski artar. Skuaméz hiicreli karsinom risk faktorleri arasinda
tlm vicut isinlamasi (TVI), kemoterapi kullanimi, kronik graft versus host
hastaligi (GVHH) ve GVHH tedavisinde kullanilan uzamig immunostipresif
tedavi bulunmaktadir.

Olgu: 25 yasinda kadin hastaya Haziran 2015'de kompleks karyotip ile
beraber MDS-coklu displazili refrakter sitopeni (RCMD) tanisi kondu.
19.10.2015'de 18 yasindaki HLA tam uyumlu erkek kardesinden allogeneik
periferik kok hiicre nakli oldu. +10.glinlinde hiperkut graft versus host
hastaligi Gist ve alt gastrointestinal sistem tutulumu ile komplike oldu. 2
mg/kg/giin metilprednizolon, siklosporin, mezenkimal kok hiicre (MKH)
inflizyonu (bir hafta ara ile 1x106/kg iki kez) uygulandi. +50.giinde GiS
kanamanin eglik ettigi progresif refrakter akut gastrointestinal GVHH
nedeni ile daha ylksek dozda (bir hafta ara ile 2x106/kg iki kez) MKH
inflizyonu uygulandi. Hastaya aralikli haftalik metotreksat tedavisi uygu-
land!. Toplam 4 kez GIS kanama nedeni ile somatostatin uygulandi. Subat
2016'da progresif refrakter (st ve alt GIS GVHH tanisi kondu (akuttan kro-
nik GVHH'a gegis). Bunun {zerine bir yil boyunca EKF tedavisi uygulandi.
Ocak 2017'de BK viriis sistiti nedeni ile tekrarlayan hemorajik sistitleri olan
hastada 5 kez sistoskopi 6ykisu, koterizasyon ve fibrotik mesane zemi-
ninde grade 3 hidroureteronefroz gelisti. AKHN sonrasi ge¢ komplikasyon
olarak kortizol yetersizligi, prematir ovaryan yetersizlik, agir osteoporoz
ve edinsel hipogamaglobulinemi ile komplike oldu. Kortizol yetersizligi
nedeni ile prednizolon 5 mg/giin idame baslandi ve hipogamaglobu-
linemi nedeni ile IVIG 400 mg/kg 3 haftada bir uygulandi. Takibinde
kronik GVHH karaciger, asemptomatik akciger ve genital tutulum ile
komplike oldu. Ursodeoksikolik asit ve sistemik hormon tedavisi baslan-
di. 07.11.2018'de adiz icinde kanamali lezyon farketmesi {izerine I.U Dis
Hekimligi ABD'Ina bagvurdu. Sol alt cene posterior bukkal mukoza-alveol
gingival birlesme yerinde 2.5-3 cm capinda lezyon saptandi. insizyonel
biyopsisinde oral skuaméz hiicreli karsinom saptandi. Bunun {zerine
10.01.2019'da sol parsiyel mandibulektomi ve boyun diseksiyonu yapildi.
Sol mandibula ramusu, parsiyel mandibulektomi materyalinde keratinize
orta derecede diferansiye skuamoz hucreli karsinom saptandi. Cerrahi
sinirda ve lenf ganglionunda timor goriilmedi. 27.02.2019'da adjuvan
tedavi amaciyla oral kaviteye 18 fraksiyon/36 Gy radyoterapi uyguland.
Hasta halen steroid idamesi ve antimikrobiyal koruma altinda ITF Kemik
iligi Nakil polikliniginden izlenmektedir.

Tartisma: Sekonder malignite, AKHN sonrasinda nadiramaiyi tanimlanmig
ge¢ bir komplikasyondur. AKHN sonrasinda geg dliimlerin %5-10'undan
sorumludur. Solid timorler arasinda melanom ve diger cilt kanserleri,
oral kavite ve bas-boyun tiimérleri, beyin, karaciger, serviks, tiroid, meme,
akciger ve gastrointestinal kanserler bildirilmistir. Olgumuzu, AKHN son-
rasinda progresif kronik GVHH zemininde uzayan immdnsupresif tedavi
almasi ve bunun sonucunda nakilden 3 yil sonra oral skuaméz hiicreli
karsinom ile bagvurmasi nedeni ile bildirmeye deger bulduk. Sonug olarak
AKHN sonrasinda uzun sireli yasayan hastalar mutlaka kanser tarama ve
onleme programina alinmalidir.

Anahtar kelimeler: Hematopoietik kok hiicre nakli, skuamoz hiicreli karsinom
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W Yasam Kalitesi / Etik / Hukuk / Sosyal icerikler
P-042

Referans Numarasi: 20

B Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklar
P-043

Referans Numarasi: 423

HEMATOLOJi YAN DAL KANAYAN POLIKLiNiGi
Itir Sirinoglu Demiriz
Sbii Bakirkdy Dr Sadi Konuk Eah, Hematoloji Klinigi

Ulkemizde yan dal uzmanhgi poliklinik muayenesi olacak hastalarin bir
takim basamaklardan gecmesi planlaniimistir. Buradaki hedef, hastaya
ayirici tani yapan genel dahiliye, cocuk hastaliklari, aile hekimligi ve birinci
basamak hekimlerinin analizlerine istinaden hastanin en uygun tedaviyi
alabilecegi ve ileri tetkiklerinin gerceklestirilecedi bransa yonlendirilme-
sidir. Bu baglamda hasta ana dal brans uzmanina veya aile hekimligine
muayene olur, gerekli tetkikleri istenilerek tanisi konulabilir ve mevcut
kosullarda tedavisi baglatilir. Eger siirecte ayirici tani kapsaminda yan
dal uzmanhgr goriusii gerekli ise hasta bilgisayar sistemi lzerinde yesil
alana eklenerek merkezi hekim randevu sistemi (MHRS) (zerinden ran-
devu almasi planlanilir. Bu diizen icerisinde gereginden farkli yaklagimlar
oldugu ve yan dal polikliniklerinde olagan disi yogunluklar yasandigi
gozlemlenmistir.

Hastanemiz hematoloji poliklinigine son 1 yil icerisinde MHRS ile basvu-
ran tim hastalar ICD kodlari ve anamnez bilgileri ile retrospektif olarak
degerlendirildi. E-nabiz sistemine kayitli hastalarin geriye donik yan dal
uzmanligi muayenesi oncesi basvurdugu polikliniklerdeki tetkikleri ve
receteleri analiz edildi.

Tum verileri tam olan randevulu 3767 hastanin hematoloji poliklinigine
muayene tanilari analiz edildi. Hastanemiz takipli hastalari randevu
sistemi ile gelmedigi icin bu analize dahil edilmedi. Hastalarin %53.7si
nin selim hastalik grubunda, %27.2'sinin ise malign hastaliklar grubunda
oldugu tespit edildi.

Malign hastaliklar kapsaminda remisyonda takip edilen ve uzun vadeli
kontrol randevusunu kendisi alan hasta orani %13 idi. 636 hastanin tanisi
veya On tanisi olmaksizin laboratuar tetkiklerinde saptanan anormallikle-
rin yorumlanmasi icin hematoloji poliklinigine yonlendirildigi saptandi.
Bu grupta en sik sebep trombosit sayisinin 120.000-140.000 /mm3 olmasi
ile yonlendirilen hastalardi. 173 hasta elinde tetkik olmaksizin, halsizlik,
kansiz oldugu dustincesi, viicudunda kasinti gibi miphem yakinmalar ile
basvurmustu. Bu hastalarin ana brans polikliniklerinde tetkik edilip sonug-
larinda hematolojik bir hastalik saptanmadigi e-nabiz tizerinden goraldi.

TUim hastalarin %33’tinde eritrositer seri hastaliklari, %23'tnde |6kositer
seri hastaliklar ve %13'inde de trombosit anormallikleri ile muayeneleri
yapildi. Koagiilasyon anormalligi, kanama diyatezi stiphesi ile bagvuran
295 hastanin 57'sinde purpura mevcuttu. Bu hastalarin %25'inin bilinen
kronik ITP tanisi mevcuttu. Aile hekimligi poliklinikleri tarafindan yonlen-
dirilen 96 hastada evlilik bagvurusu siirecinde talasemi tastyiciligi ve/veya
hemoglobinopati tanisi teyiti istenmisti.

Eritrositer hastaliklar grubunda 623 olguda demir eksikligi anemisi mevcut-
tu. Tedavi icin tarafimiza yonlendirilmisti. Spontan abortus etyolojisi i¢in 67
bayan genetik analiz amaci ile hematoloji poliklinigine yonlendirilmis idi.

Hematoloji polikliniginde glnliuk hasta giris sayisi 120 ila 150 arasinda
degismektedir. Genel branslardan yonlendirilerek basvuran hastalar ile
birlikte kemoterapi alan hastalar giin fark etmeksizin birlikte bakilmakta-
dir. Yeterli ayirici tani yapilmaksizin, genel branslarin yonetebilecegi has-
talarin dahi yan dal polikliniklerine yonlendirilmesi ile malign hematolojik
hastaliklar basta olmak Uzere hematolojinin ana hastaliklarina ait hasta
kesimine geregince vakit ayirmak zorlagsmaktadir.

Anahtar kelimeler: hematoloji, poliklinik, etik,mhrs

HEMOGLOBIN RDW ORANI VE LENFOSIT MONOSIT ORANI
YENi TANI MULTIPL MYELOM HASTALARINDA PROGNOSTIK
BELIRTEC OLABILIR Mi?

Mehmet Baysal', Ufuk Demirci, Volkan Bas’, Sedanur Karaman Giilsaran', Elif Umit",
Hakki Onur Kirkizlar', Serap Baysal?, Ahmet Muzaffer Demir’

"Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi ¢ Hastaliklan Ana Bilim Dali Hematoloji Bilim Dali
*il Sagik Miidiirliigd, Fdirne

Girig: Multipl Myelom (MM) plazma hiicrelerinin asir ¢cogalmasi ve
monoklonal immunglobulin salgilamasi ile seyreden bir hastaliktir.
Hematolojik kanserlerin %15'ini olusturur. Tani 6l¢ltlerinin arasinda bulu-
nan anemi ¢cogunlukla kemik iliginde plazma hiicrelerinin sayica artmasi
ile iligkilidir. Kirmizi kan hcrelerinin dagilimi (RDW) aneminin altinda
yatan nedeni hakkinda yardimci olmakla birlikte son zamanlarda cesitli
kanserlerin prognozu, evrelemesi ve inflamasyon ile ilgili bircok calismada
arastirma konusu olmustur. Kemik iligi mikrocevresinin MM hastalarindaki
rolii daha 6nceki ¢calismalarda gosterilmektedir. Bu nedenle ¢evresel kan-
daki monosit ve lenfosit sayilari dnem kazanmaktadir.

Bizlerde yeni tani alan MM hastalarimizda bu sonuglardan yola ¢ikarak geri
dontik bir arastirma ile Hemoglobin/RDW(HRR) ve Lenfosit/Monosit (LMR)
onemini arastirmak istedik.

Materyal, Metod: Geriye doniik olarak Mayis 2013-2019 yillar arasinda
Trakya Universitesi Hematoloji B&liimiinde IMWG (International Myeloma
Working Group) tani kriterlerine gore yeni tani alan MM hastalarini tara-
dik.istatistiksel analizler SPSS-20 ile yapildi. P degerinin 0.05'ten kiiciik
olmasi istatistiksel olarak anlaml kabul edildi. HRR ve LMR icin en iyi esik
degerleri tanimlamak icin islem karakteristigi egrileri (ROC) ve edri altin-
daki alan (AUC) olusturulur.

Sonuglar180 hasta calismaya dahil edildi. Yas ortalamasi 66.77 idi. 97 hasta
kadindi. Uluslararasi evreleme sistemine gore 68 hasta ISS-1, 51 hasta ISS-
2, ve 61 hasta ISS-3 siniflamasinda bulundu. 35 hastada FISH analizinde
yuksek riske ait bulgular saptandi (Tablo-1).

HRR icin esik deger ROC analizine gore 0,61 olarak saptandi. AUC ise 0,64
(95 % Cl 0,561-0,724) saptandi. Yine ROC analizi ile LMR icim esik deger
3.28 olarak hesaplanirken AUC ise 0,62 (95 % Cl 0,538-0,703) saptandi.
Hastalar diisik LMR (<3,28), yiiksek LMR (>3,28), diisiik HRR (<0,61) ve
yiiksek HRR (>0,61) olarak degerlendirildi. Dusiik LMR degerine sahip has-
talarda Ortalama Sagkalim (OS) yuksek LMR hastalarina gére daha dusiik
saptandi (p = 0,018 HR: 1,67 % 95 Cl 1,09-2,57). Benzer bir sekilde disiik
HRR hastalarinda OS yuiksek HRR hastalarina oranla daha dustik saptandi
(p: 0,001 HR 2,046 % 95 Cl 1,33-3,13). Cok degiskenli analizlerde dusiik
HRR ve disiik LMR bulunan hastalarda OS daha az saptandi. (HRR hasta-
lainda HR: 2,08 (95 % Cl 1,31-3,03 p value: 0,002), LMR hastalarinda HR:
1,47 (95 % Cl 0,92-2,29 p value: 0,010)) (Sekil- 1). Otolog kék hiicre nakli
uygulanamayan, FISH analizinde yiiksek riski saptanan ve ISS-3 hastalarda
cok degiskenli analizlerde OS daha az saptandi (Tablo- 2).

Tartisma HRR ve LMR daha 6ncesinde bir¢ok calismada cesitli kanserler-
de prognozla iliskilendirilmistir. Anemi de bircok kanserde goziikmekte
ve cesitli mekanizmalarala olusmaktadir. MM hastalarinda anemi kemik
iliginin plazma hucreleri ile infiltrasyonu ve sonucunda eritropoezin bas-
kilanmasina yol a¢gmasi ile olusmaktadir. Kemik iligi stromal ve endotelyal
hiicreleri tarafindan salgilanan basta IL-6 gibi sitokinlerin etkileri ve olusan
hastaliga bagl bobrek yetersizligi de aneminin olusmasinin diger neden-
leridir. Bunlarin yani sira kanser mikrogevresininde hastaligin progresyo-
nunda roli ve aneminin derinlesmesindeki etkisi bilinmektedir.

Tip giiniimiizde giderek karisik bir hale gelirken elimizdeki basit ve kolay
ulasilabilir tetkikler gézden kagabilmektedir. Bizler de bu ¢alismada HHR
ve LMR gibi kolay erisilen iki gostergenin progresyona etkilerini goster-
mek istedik.

Anahtar kelimeler: Multipl Myelom, Hemoglobin, RDW, Lenfosit,Monosit



Tablo 1. Hastalarin Demografik ve Kliink Ozellikleri

Karakteristih Ozoflider
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Tablo 1. Coklu degiskenli analize gére ortalama sag kalm

Cok Debakenli Analze
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analizi

W Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklar
P-044

Referans Numarasi: 434

TALASSEMi MERKEZINDE 2009- 2018 YILLARI ARASINDA
HEMOQLOBINOPATILERIN DAGILIMI: RETROSPEKTIF
CALISMA

Nermin Verdiyeva, Zemfira Mirzeyeva, Gumral Alakbarova, Xuraman Cafarova,
Tunzale Ahmadova, Afaq Nasibova, Sevil Celilova, Ramin Bayramli, Valeh Huseynov

Talassemi Merkezi

Giris: Beta-talasemi ve drepanotalasemi Azerbaycanda en sik goriilen
hemoglobinopatiler olup hasta niifus 6zellikle Azerbaycan'in Kuzey ve
Bati bolgesini kapsamaktadir. Azerbaycanda ¢ok sayida hemoglobin
varyantinin goriilmesi akraba evlilikleri gerceklesen evliliklerden kay-
naklanmaktadir. Evlilikler en ¢ok birinci dereceden akrabalar arasinda
gerceklesmektedir ve nadir gorilen otozomal resesif gecisli hastaliklarin
toplumdaki sikliginin artmasina neden olmaktadir. Hemoglobinopatilerde
mortalite ve morbiditenin ylksek olmasi, takip ve tedavinin maliyet-
li olmasi sebebiyle hastaligin yogun oldugu bdlgelerde evlilik 6ncesi
hemoglobinopati taramasi yapilmaktadir. Bu ¢alismada, son 9 yilda Baki
Talasemi Merkezinin hemoglobinopatisi olan hastalarin dagihiminin belir-
lenmesi amaglanmistir.

Materyal-Metod: Calisma, Temmuz 2009 ve Kasim 2018 tarihleri arasin-
da Talasemi Merkezine basvuran hastalarin sonuglari retrospektif olarak
degerlendirilmistir. Calismaya 3281 hasta dahil edilmistir. Hastalardan
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alinan kan ornekleri EDTA'li tiipe alinarak, soguk zincir kurallarina uygun
sekilde laboratuvara gonderilmistir. Tim oOrneklerin tam kan sayimi,
hemoglobin tiplendirilmesi, HbA2 ve HbF diizeyleri belirlenmistir. Tim
orneklerin analizinde yuksek performansh sivi kromotografi (HPLC) yon-
temi kullaniimistir.

Bulgular: Calismada 3281 hasta degerlendirilmistir. Ortalama yas grubu
2-30. Bunlardan 1326 yetiskin (643 kadin, 683 erkek), 1955 pediatrik has-
talar olarak bildirilmisdir. Talasemi Merkezinde 3281 hastadan 1251 (%38)
beta talasemi major, 265 drepanotalasemi, 552 beta talasemi intermedia,
302 alfa talasemi, 102 orak hiicre anemisi (HbS), 809 diger hemoglobino-
patiler olarak degerlendirilmistir.

Sonug: Hemoglobinopatiler llkemizde en sik goriilen kalitsal kan has-
taliklari arasinda yer almakta olup tlkemizin 6zellikle kuzey ve batisinda
onemli bir saglik sorunudur. Azerbaycan’da hemoglobinopatilerin sikligi
%5-7 olup yaklasik 500.000- 700.000 talasemi tastyici ve 3281 civarinda
hasta bulunmaktadir. Hemoglobinopatiler ile micadelede tasiyicilarin
belirlenmesi, bilgilendirilmesi ve gerek duyuldugunda prenatal tani mer-
kezlerine yonlendirilmesine 6nem veren calismalar glinimiizde de devam
etmektedir. Toplumdaki tasiyicilarin belirlenmesi amaciyla hemoglobino-
patilerin yogun olarak gorildugu illerde 2015 yilindan baslayarak evlilik
oncesi bireylerin hemoglobin analizi yapilmaya baslanmistir Amacimiz
ayrica 6numuzdeki yillarda prenatal taniyi batin riskli hamilelerde uygu-
layabilmek ve Azerbaycan'da hemoglobinopatileri eradike etmektir.

Anahtar kelimeler: Hemoglobinopati, talassemi, orak hiicre anemisi, hemoglobin

W Hematopoez/ Sitotokinler / Biiyiime Faktorleri, Reseptrleri / ilag
Farmakolojisi / Apopitoz

P-045 Referans Numarasi: 340

COCUK OLGULARDA METAMiZOL KULLANIMINA BAGLI
NOTROPENi: 7 MERKEZIN DENEYiMi

M. Meraj Alam Siddiqui’, Fatma Burcu Belen Apak?, Arzu Akyay?, Ozgiir Cartr*, Canan
Albayrak®, Melek Isik®, Ziihre Kaya®, Sevgi Yetgin’, Lale Olcay?

"Baskent Uiniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Ankara
*Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, Ankara

Sindnii Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dah, Malatya

“Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, Aydin
5Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, Samsun
SGazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dall, Ankara

"Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dal, Ankara

Girig: Metamizol; analjezik, antipiretik, spazmolitik ve antienflamatuar
etkileri olan bir ilactir. Metamizol bir¢ok tlkemizde yaygin olarak kullanil-
makta iken, bazi lilkelerde pediatrik endikasyonu yoktur. Metamizole bagl
nétropeni,agraniilositoz ve aplastik anemi nadir, ancak fatal sonuglara yol
acabilen bir durumdur. Bu calismada; metamizole bagli nétropeni gelisen
pediatrik olgulardaki nétropeninin siresi, agirhigi, klinik seyri ve tedavisi
Ulkemizdeki 7 pediatrik hematoloji merkezinin verileri toplanarak retros-
pektif olarak degerlendirilmistir.

Gereg ve Yontemler: 7 merkezden metamizole bagli nétropeni gelisen 17
olgunun metamizol kullanim suresi, sikligi, ortalama yatis stresi ve klinik
seyri retrospektif olarak degerlendirildi. N6tropenik olgularin ortalama
yasl 5.29 (2-1243,49) yas iken; olgularin %52.9'u (n=9) erkekti. Bes (%29,4)
vakada mutlak nétrofil sayisi <100/mm3 olarak izlendi. Yedi (%41.2) vaka-
da mutlak notrofil sayisi 500-1000/mm3 arasi idi. Olgularin etiyolojiye
yonelik yapilan tetkiklerinde; tiim olgularda periferik yayma (PY), vitamin
B12(V-B12) duizeyleri, viral belirteclerin degerlendirildigi gorilirken, oto-
immun belirtecler %82,4, kemik iligi aspirasyonu %76,5 olguda yapilmisti.
ilac metabolizmasina yonelik testler %5,9 olguda yapilmist.Ortalama
yatis stresi 5.82 (1-30) giindii. Notropenik olgularin 16’sinda (%94.1) tam
iyilesme goriliirken, 1'i (%5.9) kaybedildi (Tablo 1). Olgularin etiyolojik
enfeksiyonlari tablo 2'de verilmistir (Tablo 2).

Sonug: Metamizole bagh nétropeni nadir goriilmekle beraber %10-15
fatal seyredebilen bir komplikasyondur, 6zellikle cocuk hastalarda meta-
mizol kullanimi sakincalidir. Ulkemizde halen kullanimda olan metamizole
bagh bu komplikasyon konusunda hekimlerin bilgi dlizeyinin arttirnlmasi
gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: Metamizol, agranilositoz, nétropeni

Tablo 1. Notropenik olgularin ozellikleri

k)
= @
a - ; :gi g §
§ 2 §8 <3 S| 5|85 ¥
Olgu1 | 2 | K | Metamizol+antibiyotik | <100/ | PY,V-B12,EBV, | Evet | G-CSF | 10 | Tam
mm* | CMV, Parvoviriis | (10 giin) giin | iyilesme
serolojisi, Hepatit
markerleri
Olgu2 | 14| E Metamizol+ <100/ | PY,V-B12,EBY, Evet | G-CSF, | 15 Tam
Ay antibiyotik+ mm?* | CMV, Parvoviriis | (30 giin) | steroid, | giin | iyilesme
Parasetamol/ Ibuprofen serolojisi, Hepatit GS
markerleri, Ki
aspirasyon,
CYP2c19 ve NAT2
Olgu3 | 5 [K Sadece metamizol <500/ | PY,V-B12,EBV, Hayir | izlem |9giin | Tam
mm® | CMV, Parvoviriis iyilesme
serolojisi, Hepatit
markerleri
Olgu4 |12 | K Metamizol+ <100/ | PY,V-B12,EBY, Evet | Steroid | 15 Tam
Parasetamol/ibuprofen | mm® | CMV, Parvoviriis | (15 giin) giin | iyilesme
serolojisi, Hepatit
markerleri, Ki
aspirasyon
Olgu5 | 2 | E | Metamizol+antibiyotik |500-1000/| PY,V-B12,EBV, | Hayr | izlem | 6gin| Tam
mm® | CMV, Parvoviriis iyilesme
serolojisi, Hepatit
markerleri
Olgu6 | 11 | E| Sadece metamizol 1000- | PY,V-B12,EBV, | Hayir | Izem | 14 Tam
1500/ | CMV, Parvoviriis giin | iyilesme
mm? | serolojisi, Hepatit
markerleri
Olgu7 | 10 | E | Metamizol+antibiyotik |500-1000/| PY,V-B12,EBV, | Hayr | izlem | 6gin| Tam
mm* | CMV, Parvoviriis iyilesme
serolojisi, Hepatit
markerleri
Olgu8 | 3 | E Metamizol+ <100/ | PY,V-B12,EBY, Evet | G-CSF | -— | Sepsise
antibiyotik+ mm® | CMV, Parvoviriis | (11 giin) bagh
Parasetamol/ Ibuprofen serolojisi, Hepatit exitus
markerleri, Ki
aspirasyon, ANA,
anti-dsDNA, (3
ve (4
0lgu9 | 10 | K | Metamizol+antibiyotik |500-1000/| PY,V-B12,EBV, | Hayr | izlem |8gin| Tam
mm® | CMV, Parvoviriis iyilesme
serolojisi, Hepatit
markerleri
Olgu10| 6 | E | Metamizol+antibiyotik [500-1000/| PY,V-B12, EBV, Evet | Steroid | 7giin | Tam
mm® | CMV, Parvoviriis | (7 giin) iyilesme
serolojisi, Hepatit
markerleri
Olgu11| 6 | K | Metamizol+antibiyotik | <500/ | PY,V-B12,EBV, Evet | G-CSF, | 20 Tam
mm® | CMV, Parvoviriis | (10giin) | steroid | giin | iyilesme
serolojisi, Hepatit
markerleri
Olgu12| 2 | E| Sadece metamizol [500-1000/| PY,V-B12,EBV, | Hayr | izlem |7giin| Tam
mm?* | CMV, Parvoviriis iyilesme
serolojisi, Hepatit
markerleri
Olgu13| 6 |E Sadece metamizol 1000- PY,V-B12, EBV, Hayir | izlem |3giin| Tam
1500/ | CMV, Parvoviriis iyilesme
mm® | serolojisi, Hepatit
markerleri
Olgu14| 5 | K| Sadece metamizol [500-1000/| PY,V-B12,EBV, | Hayr | izlem |4giin| Tam
mm® | CMV, Parvoviriis iyilesme
serolojisi, Hepatit
markerleri
Olgu15| 4 (K Sadece metamizol <100/ | PY,V-B12,EBV, Evet | G-CSF| 30 Tam
mm* | CMV, Parvoviriis | (10 giin) giin | iyilesme
serolojisi, Hepatit
markerleri
Olgu16| 5 | K | Metamizol+antibiyotik | <500/ | PY,V-B12,EBV, | Evet |Steroid |6giin| Tam
mm® | CMV, Parvoviriis | (6 giin) iyilesme
serolojisi, Hepatit
markerleri
Olgu17| 2 | E | Metamizol+antibiyotik [500-1000/| PY,V-B12, EBV, H lzZlem | 6giin| am
mm® | CMV, Parvoviriis iyilesme
serolojisi, Hepatit
markerleri




Tablo 2. Notropenik olgularda etiyolojik enfeksiyonlar
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B HUCRELI LENFOMALARDA VE KRONiK GRAFT VERSUS
HOST HASTALIGINDA iBRUTINIB KULLANIMI: TEK MERKEZ
DENEYiMi

Aysenur Arslan, Yusuf Ulusoy, Fatma Keklik Karadag, Hale Biilbiil, Eren Arslan Davulcu,
Nur Akad Soyer, Murat Tombuloglu, Fahri $ahin, Giiray Saydam

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dah

Girig: Bruton tirozin kinaz (BTK) B hilicre malignitelerinin gelisiminde rol
oynayan tirozin kinazlardan biridir. ibrutinib, B hiicre malignitelerinde
kullanim onayi almis bir bruton tirozin kinaz inhibitori olup ayni zamanda
interlokin-2 iliskili T hlcre kinazlan da inhibe etmektedir. Boylelikle hem
B hiicreli malignitelerin tedavisinde hem de kronik graft versus host has-
taliginda kullanimina iliskin calismalar yiritilmektedir. ibrutinib, mantle
hicreli lenfomada kullanim onayi almistir. Klinigimizde mantle hiicreli
lenfoma tanisi ve endikasyon disi basvuru onayi ile ibrutinib kulandigimiz
hastalari retrospektif olarak degerlendirdik.

Yontem: Mantle hicreli lenfoma (MCL) (n=6), marjinal zon lenfoma (MZL)
(n=2), diffuz bulylk B hticreli lenfoma (DBBL) (n=3) ve direncli Hodgkin
lenfoma (HL) nedeniyle allojeneik kok hicre nakli uygulanmis (AKHN) ve
kronik graft versus host hastaligi (kGVHD) (n=2) ile izlenen 13 hastanin
verileri geriye donuk olarak degerlendirildi. Yas, cinsiyet, tani ve son kont-
rol tarihleri, hastalik evresi, BT veya PET-BT ile 6l¢ulebilen lenf nodu boyu-
tu, hemogram, periferik yayma, temel biyokimya parametreleri, kemik iligi
aspirasyon ve biyopsileri ibrutinib éncesi kullanilan tedaviler ve ilaca yanit
kayit altina alindi. Yanit degerlendirilmesi lenfoma olgulari igin PET-BT ile
yapilirken kronik GVHD olgulari icin klinik degerlendirme esas alindi.

Bulgular: 6 MCL olgusu ibrutinib ile tedavi edildi. ibrutinib éncesi has-
talar ortalama 3 sira tedavi almiglardi. 5 hastaya ortanca 3 kr ibrutinib
uygulandi. 6. hastaya 1. sira tedavide ibrutinib verildi ve 6 kir sonunda
tam yanit elde edildi. 1 hasta ibrutinib sonrasi allojeneik kok hiicre nakline
alindi ve halen izlenmektedir. 1 hasta kendi istegi ile 3. kiiriin sonunda
tedaviyi birakirken, 1 hastada intolerans nedeniyle tedaviye devam edi-
lemedi. 2 hasta ibrutinib tedavisi sirasinda progresif hastalik nedeniyle
kaybedildi. Hastalarin 3'G DBBL ile izlenen ve en az iki sira tedaviye direncli
olan vakalardi. Her Ui¢ hastada da ibrutinib ile klinik yanit elde edilemedi
ve hastalar tedavi altinda kaybedildi. Nodal MZL tanili 2 basamak tedaviye
direncli izlenen 2 hastaya 3. basamak tedavide ibrutinib kullanilmistir.
Hastalarin birinde 4 kir ibrutinib kullanilmis olup bilgisayarli tomografi ile
yapilan yanit degerlendirilmesinde tam yanit elde edilmistir. Diger nodal
MZL olgumuzda 2 kiir sonunda fizik muayene ile periferik lenf nodlarinda
kicllme saptanmistir ve tedaviye devam edilmektedir. Direncli HL tanisi
ile AKHN yapilan nakil sonrasi akciger GVHD bulgulari olan iki hastamiza
10 ay siireyle ibrutinib tedavisi verildi. ibrutinib tedavisi ncesi en az 3
farkl immun baskilayici tedaviye yanitsiz olan hastalarin ibrutinib tedavisi
ile akciger GVHD iliskili semptomlarinda diizelme izlenmedi ve tedavileri
degistirildi.

Sonug: ibrutinib kronik lenfositik 16semi (KLL) ve niiks direngli MCL'de
yaygin olarak kullanima girmis bir BTK inhibitoridir. KLL ve mantle hiicreli
lenfoma disi B hiicreli malignitelerde ve kronik GVHD'de veriler kisithdir
ancak ibrutinib mantle hicreli lenfomada oldugu gibi diger B hucreli
lenfomalarda da secili hasta grubunda iyi tolere edilebilen bir tedavi alter-
natifi olarak diistinulebilir.

Anahtar kelimeler: ibrutinib, mantle hiicreli lenfoma, marjinal zon lenfoma, diffiiz
buyuik B hiicreli lenfoma, kronik graft versus host hastaligi

Enfeksiyon Tipi Olgu sayisi (n) Yiizde (%) P-047 Referans Numarasi: 516
Ust Solunum Yolu Enfeksiyonu 9 52,9 ivoz: coc L,
: PULMONER NOKARDIYOZ: UKLARDA NADIR BIR
Alt Sol Yolu Enfek 3 17,6 - : .
Aot LD A PNOMONI ETKENI
Idrar Yolu Enfeksiyonu 1 59
. Ayca Koca Yozgat, Yunus Murat Ak¢abelen, Fatma Tuba Yildinm, Belgin Giilhan,
Akut gastroenterit 1 59 A "
— - Dilek Giirlek Gokgebay, Nese Yarah
Apandisit + sepsis 2 11,8 Shi Ankara Sehir )
el 1 59 i Ankara Sehir Hastanesi

Giris: Nokardiyoz, oldukca nadir goriilen ve 6zellikle immunsupresif olgu-
larda ortaya cikan firsatci bir enfeksiyondur. insanlarda nokardia enfeksi-
yonu; bakterinin inhalasyon ile gelisen pulmoner nokardiyoz (pnémoni,
akciger absesi, kaviter lezyonlar) ve bakterinin kesilmis ya da hasarlanmis
deri ile temasi sonucunda olusan kutandz nokardiyoz (seliilit, Ulserler)
olmak Uzere iki sekilde ortaya cikabilir. Pulmoner ve dissemine nokardiyoz
icin en sik risk faktoriniin steroid tedavisi oldugu bilinmektedir. Nokardia
enfeksiyonunun klinik ve radyolojik bulgulari spesifik olmayip, mikrobiyo-
lojik tanisi zordur. Tiiberkiiloz, bakteriyel pnémoni gibi tablolarla karisa-
bilmektedir. Burada nokardia enfeksiyonu gelisen primer hemofagositik
lenfohistiyositoz (HLH) nedeni ile takipli bir hasta sunulacaktir.

Olgu: 5 aylik kiz hasta ates ve halsizlik sikayeti ile bagvurdu. Gelis fizik
muayenesinde genel durumu koti idi. Solunum sistemi muayenesinde
ekspiryumu zorlu ve belirgin retraksiyonlari mevcuttu. Batin muayene-
sinde belirgin hepatosplenomegalisi olan hastanin hemoglobin 8.5 gr/
dl, beyaz kiire sayisi 2400/ mm3, platelet sayisi 11000/mm3, ferritin 5200
mg/d|, trigliserid 636 mg/dl idi. Hastanin kemik iligi aspirasyonunda birkag
adet hemofagositoz yapmis histiyosit gorildi. Genetik tetkik sonucunda
perforin geninde mutasyon saptandi. Kardesi ile doku gruplari tam uyum-
lu olarak gelen hastaya kemik iligi nakli planlandi. Tedavinin 8. haftasi
sonrasinda remisyonda olan hasta tedavinin 18. haftasinda ates ve 6ksu-
ruk sikayeti ile geldi. Fizik muayenesinde yaygin ralleri mevcuttu. Yapilan
tetkikleri sonucunda HLH reaktivasyonu olarak kabul edilerek protokole
uygun sekilde tedavisi degistirildi ve genis spektrumlu antibiyotik ve
antifungal tedavi baslandi. Hastanin trimetoprim sulfametaksazol (TMP-
SMX) proflaksisine devam edildi. Cekilen toraks tomografisinde noduler
gorintileri gozlendi. Atesleri ve solunum bulgular devam eden hastaya
bronkoskopi yapildi. Bronkoalveolar lavaj 6rneginde nokardia tremesi
saptanan hastanin tedavisi meropenem, kaspofungin, TMP-SMX tedavi
dozunda olacak sekilde diizenlendi. Takibinde genel durumu bozulan ve
solunum bulgulari kétiilesen hasta kaybedildi.

Tartisma: Hemofagositik lenfohistiyositoz sitotoksik T lenfositler ve natu-
ral killer hiicrelerin fonksiyonlarinda bozulma, makrofaj ve T lenfositlerin
aktivasyonu, proinflamatuvar sitokinlerin asiri tretimi ile karakterize
hiperinflamatuar bir hastaliktir. HLH'de tipik bulgularin yani sira nadiren
akciger tutulumu da bildirilmistir. Akciger tutulumu radyolojik olarak
siklikla intersitisyel infiltrasyonlar, konsolidasyonlar ve lokalize buzlu cam
opasiteleri seklinde goriilmekte olup nadiren noddiller tespit edilebilir.
HLH'de tedaviye sekonder immiinsiipresyona bagli bircok etken enfeksi-
yona neden olabilmekle birlikte nokardia enfeksiyonu literatiirde birkag
vakada bildirilmistir. HLH tanili hastalarda akciger bulgulan varhginda
ayirici tanida nocardia enfeksiyonu da akilda bulundurulmali ve ileri tetkik
acisindan bronkoalveolar lavaj distuntlmelidir.

Anahtar kelimeler: Hemofagositik lenfohistiyositoz, Nokardia enfeksiyonu
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W Hematopoez/ Sitotokinler / Biiyiime Faktorleri, Reseptorleri / ilag
Farmakolojisi / Apopitoz
P-048
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Tablo 2. Hidroksiklorokin kullanimina bag hematolojik toksisiteler icin farkli gruplarin

istatistiksel karsilastinlmasi

BiR OTOFAJi INHIBITORU OLAN HiDROKSIKLOROKIN
HEMATOLOJIK TOKSISITE OLARAK SADECE HAFiF
LENFOPENIYE SEBEP OLUR

Esin Beyan', Kubilay Sahin?, Cengiz Beyan®, Derun Taner Ertugrul’, Kiirsat Dal’

1Sadilik Bilimleri Universitesi Kegicren Eitim ve Arastirma Hastanesi i Hastaliklan Klinigii, Ankara
2Sagilik Bilimleri Universitesi Kegidren Egitim ve Arastirma Hastanesi Romatoloji Klinigi, Ankara
SUfuk Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Ankara

“Sagilik Bilimleri Universitesi Kegidren Egitim ve Arastirma Hastanesi Endokrinoloji ve Metabolizma
Klinigi, Ankara

Amag: Hidroksiklorokin otofaji ile olan iliskisinden dolayr myelodisplastik
sendromlar gibi bazi hematolojik malignitelerde kullanimi 6nerilmistir.
Ancak bu ilacin hematolojik yan etkileri gelecekte hematolojik maligni-
telerde ve kanserlerde uygulanimini 6nemli 6lctide sinirlandirabilir. Bu
retrospektif calismanin amaci romatolojik hastaliklarda yaygin olarak kul-
laniimakta olan hidroksiklorokinin hematolojik yan etkilerini incelemektir.

Materyal ve metod: Bu calismaya romatolojik hastaligi nedeniyle hid-
roksiklorokin kullanan 243 olgu dahil edildi. Olgularin ortalama yasi
53,94+12,87 yil (aritmetik ortalamatstandart sapma) idi ve 194 olgu
(%79,8) kadindi. Calisma grubunda 221 romatoid artritli ve 22 Sjogren
sendromlu olgu vardi. Hidroksiklorokinin hematolojik yan etkilerinin
degerlendirilmesinde “National Cancer Institute Common Terminology
Criteria for Adverse Events version 5.0” kullanildi. Retrospektif calisma
lokal etik kurul tarafindan onaylandi (No. 43278876-929; 30 Kasim 2018)
ve calisma 1964 Helsinki Deklarasyonuna gore uygulandi.

Bulgular: Romatolojik hastaligi olan olgularda demir, vitamin B12 ve/
veya folik asit eksikligi ile iliskili beslenme anemilerinin orani %16,0 idi.
Beslenme anemili ve/veya aktif romatizmal hastalikli olgularin ekarte edil-
mesi sonrasi hastalarin %21,1'inde hafif lenfopeni vardi. Hidroksiklorokinin
uzun sureli gunlik alimi veya yiiksek guinliik dozlarda kullaniminin hema-
tolojik toksisite lizerine etkisi yoktu. Hematolojik veya diger sistemler
yoniinden ciddi ve hayati tehdit eden toksisite gozlenmedi.

Sonug: Hidroksiklorokinin hematolojik toksisitesinin degerlendirilmesi
aktif romatizmal hastalikli ve/veya beslenme anemili olgularin ekarte
edilmesi sonrasi yapilmalidir. Bu sekilde incelendiginde, ilag sadece klinik
gozleme ihtiya¢ duyulan diizeyde asemptomatik g6z ardi edilebilir hema-
tolojik toksisitelere ve hafif lenfopeniye sebep oluyor goziikmektedir.
Bu bulgulara dayanilarak, hidroksiklorokinin cesitli kanserlerde otofajiyi
hedefleyen kullaniminin anlamli hematolojik toksik yan etkilere sebep
olmayabilecegdi sdylenebilir.

Anahtar kelimeler: ilag iliskili yan etkiler ve istenmeyen reaksiyonlar, hidroksiklo-
rokin, otofaji

Tablo 1. Hematolojik toksisitenin derecelendirilmesi

Parametreler Grup 1 n/Toplam Grup 2 n/Toplam | p degeri
Anemi Tiim olgular 49/243 Beslenme anemili 5/171 | <0,001*
ve aktif romatizmal
hastalikli olgular harig
Lenfopeni Tiim olgqular 50/243 Beslenme anemili 36/171 AD*
ve aktif romatizmal
hastalikli olgular hari¢
Lenfopeni ikiveya dahaaz | 16/68 ikiden fazla 20/81 AD*
immiinostipressif immiinosiipressif ilag
ilag kullanimi kullanimi
Lenfopeni Sadece HKL 7/48 HKL + Metotreksat + | 13/54 AD*
Kortikosteroid
Anemi Biryldandahaaz| 4/93 |BiryldandahafazlaHKL| 1/78 AD**
HKL kullanimi kullanimi
Lenfopeni Biryildan dahaaz | 22/93 |BirylldandahafazlaHKL| 14/78 AD*
HKL kullanimi kullanimi
Lenfopeni Giinlik200mg | 12/80 | Giinlik 400 mg HKL dozu | 24/91 AD*
HKL dozu
HKL: Hidroksiklorokin, AD: Anlaml dedil, *Ki-kare testi ile, **Fisher'in kesin ki-kare testi ile

Derece1 | Derece2 | Derece 3 Derece 4 Derece 5
Nétropeni 1,500-1,799 | 1,000- 0,500- <0,500
(x1079/1) 1,499 0,999
Trombositopeni 75-149 50-74 25-49 <25
(x1079/1)
Anemi (g/dI) Erkek 12,9- | 8,0-9,9 <8,0 Hayati tehdit eden Oliim
10,0; Kadin sonuglar; acil miidahale
11,9-10,0 ihtiyac
Lenfopeni 0,800-1,499 | 0,500- 0,200- <0,200
(x101\9/1) 0,799 0,499

W Hematopoez/ Sitotokinler / Biiyiime Faktdrleri, Reseptorleri / ilag
Farmakolojisi / Apopitoz
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ALLOJENiK KOK HUOCRE NAKLi UYGULANAN HASTALARDA
ANTIFUNGAL ILACLARIN SIKLOSPORIN KAN SEVIYESINE
ETKILERINIiN ARASTIRILMASI

Ayse Giinay', Zeynep Tugha Giiven?, Serhat Celik?, Eren Demirpolat’, Miikerrem Betiil
Aycan’, Leylagiil Kaynar?, Biilent Eser?, Mustafa Cetin?, Ali Unal?

"Erciyes Universitesi Eczacilik Fakiiltesi, Klinik Eczacilik Anabilim Dah, Kayseri
*Frciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dah, Kayseri

Giris ve Amag: Siklosporin (CsA) dar terapotik araliga sahip bir ilactir.
ilacin farmakokinetigi bireyler arasi farkliliklara ve ila¢ etkilesimlerine
baglh olarak farklilik gésterebilmektedir. Bu calismada Erciyes Universitesi,
Kemik iligi Nakil Unitesinde 2018-2019 tarihleri arasinda CsA tedavisi alan
hastalarda, birlikte kullanilan antifungal ilaglarin, CsA kan diizeylerine olan
etkisi arastiriimistir.

Metot: Allojenik kok hiicre nakli yapilan 23 kadin 17 erkek, toplam 40
hastada, (intravenoz veya oral formu uygulanmadan hemen 6nce topla-
nan: C)) CsA duzeylerinin, CsA'nin uygulanis yoluna ve birlikte kullandigi
antifungallere bagli olarak gosterdigi degisim, box-plot whisker grafigiyle
gosterilmistir. Bu amacla 646 adet CsA kan dlzey ol¢cimu yapilmistir.
Hastalarin kemoterapi sirecinde kullandiklar ortak ilaglarin haricinde,
hastalara gore farkh antifungal ilaclar kullanilmistir. Flukonazol, posako-
nazol, vorikonazol, lipozomal amfoterisin B, mikafungin, kaspofungin
kullanan hastalarda yapilan CsA &l¢timleri degerlendirilmistir.

Bulgular: CsA dlclimleri yapilan hastalarin 269'una intravendz, 377'sine
oral CsA uygulanmaktaydi. intravenéz CsA dlciimlerinin medyani 195,2
ng/ml, minimum degeri 22,4 ng/ml, maksimum degeri 767 ng/mldir.
Oral CsA ol¢limlerinin medyani 307,6 ng/ml, minimum degeri 28,5 ng/
ml, maksimum degeri 918,4 ng/ml'dir. Antifungal tedavi géren hastalarda
intraven6z CsA uygulamasiyla birlikte lipozomal amfoterisin B, mikafungin
ve kaspofungin kullanildiginda, CsA kan diizeyleri daha dengeli dagilim
gostermistir. Azol grubu antifungallerin intraven6z veya oral CsA ile bera-
ber kullaniminda ise CsA dizeylerinde dengeli olmayan bir dagihm goze
carpmaktadir. Ozellikle oral CsA'nin, azol grubu antifungallerle kullanimi
sirasinda dagilimin degiskenligi dikkat cekmektedir. Oral CsA ile birlikte
posakonazol kullaniminda, CsA kan duzeyleri genis aralikta seyretmistir.
Minimum 6lgiim degeri 28,5 ng/ml iken maksimum 6l¢lim degeri 918,4
ng/ml'dir. Vorikonazol alan hastalarda minimum CsA diizeyi 102,5 ng/ml,
maksimum CsA diizeyi ise 721 ng/mldir.

Tartisma-Sonug: Antifungal tedavi alan hastalarda, intraven6z CsA kan
dizeyi olcimlerinde gereken doz, oral CsA uygulamasina gore daha
duisiiktir. intravendz CsA alan hastalarda, CsA kan diizeyleri, antifungal



ilaclardan daha az etkilenmistir. intraven6z CsA kullanan hastalarin CsA
kan diizeyi ol¢limlerinde medyani en yiiksek olan posakonazoldiir ve
bireyler arasi farklihgin en ¢ok goruldigu ilagtir. Oral CsA kullanan hasta-
larin CsA kan diizeyi 6l¢limlerinde, en ylksek medyan vorikonazole aittir.
Ekinokandin grubu antifungaller ile intraven6z CsA kullanildiginda daha
stabil CsA duzeyleri elde edilirken, oral CsA ile kaspofungin kullanildigin-
da CsA duzeylerinin medyani artmis, minimum ve maksimum degerler
arasindaki fark ytikselmistir.

Bu calismada elde edilen sonuglara gore; intravenéz CsA kullanan has-
talarin doz ortalamasi daha dusuktir. Antifungal tedavi alan hastalarda,
intravenoz CsA uygulamasi ile daha stabil kan dizeyleri elde edilmistir.
Oral CsA ile kan dlzeyleri daha degisken seyretmistir. Bu durum, cinsiyet,
bireyler arasi CsA emilim fakliliklari, hasta uyum problemleri, intestinal
sitokrom P450 enzimlerinin inhibisyonu ile agiklanabilir.

Sonug olarak allojenik kok hiicre nakli yapilan hastalarda, antifungal ilaglar
ile etkilesim mevcut oldugunda, stabil kan diizeyleri elde etmek icin intra-
vendz CsA kullanimi tercih edilmelidir.

Anahtar kelimeler: Allojenik kok hiicre nakli, CsA diizeyi, antifungal ilaglar
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sekil 1. intraveniz ve oral CsA uygulanan hastalanin antifungal ila tipine bagli olarak kullanilan CsA dozlarinin ve
drneklem sayisinin box polt-whisker grafigi ile gdsterimi.
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Sekil 2. intravendz ve oral CsA uygulanan hastalanin antifungal ilag tipine bagli olarak kan diizeylerinin box

polt-whisker grafidi ile gosterimi.

B Koagiilasyon ve Fibrinoliz Bozukluklari

P-050

Referans Numarasi: 32

SPINAL MUSKULER ATROFi TiP 1 iLE FAKTOR XI
EKSIKLIGININ BIRLIKTELIGI

Giilay Kaya', Aysenur Bahadir?, Elif Acar Arslan®

"Karadeniz Teknik Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagigi ve Hastaliklar,, ocuk Yogun Bakim Bilim Dali
*Karadeniz Teknik Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagigi ve Hastaliklan, ocuk Hematoloji Onkoloji
Bilim Dal

3Karadeniz Teknik Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagiigi ve Hastaliklan, ocuk Néroloji Bilim Dah

Giris: Spinal muskuler atrofi (SMA), spinal kord ve beyin sapinin motor
noron hiicrelerinin dejenerasyonu ve bunun sonucunda ortaya ¢ikan
kas atrofisi ve zayifligi ile karakterize edilen bir grup genetik hastalktir.
Hastalar baslangi¢ yasi ve klinik bulgulara gore Ug tipte siniflandirihir.
Faktor XI (FXI) eksikligi ise genel popiilasyonda sikligi 1/10° - 1/10° olan
nadir bir kaltsal pihtilasma bozuklugudur. Biz dort aylik iken SMA tip 1
tanisi konulan 7 aylik kiz hastada FXI eksikligi saptadik. SMA ve FXI eksikli-
gi birlikteliginin nadir gériilmesinden dolayi vakayi rapor ettik.

Olgu: Dort aylik iken SMA tip 1 tanisi konulan 7 aylik kiz hasta hastanemiz
yogun bakim servisine trakeostomi ve gastrostomi operasyonu yapilmasi
amaci ile yatinlmisti. Hastanin fizik muayenesinde; hipotonik, paradoksik
solunum paterni mevcut olup; norolojik muayenesinde; yer cekimine
karsi hareketleri yok, derin tendon refleksleri azalmis, alt ekstremite
motor kuvvet 2/5, Ust ekstremite motor kuvvet 2/5, hipotonik postirde ve
dilde fasikiilasyon mevcuttu. Diger sistem muayene bulgulari normaldi.
Laboratuvar tetkiklerinde; hemoglobin: 10.9 g/dL, beyaz kiire: 18880 /uL,
trombosit: 354000 /uL, alanin aminotransferaz: 21 U/L, aspartat aminot-
ransferaz: 48 U/L, kreatin kinaz (CK): 71 IU/L (20-200) ve diger biyokimya
degerleri normaldi. Protrombin zamani (PT): 11.09 sn (11-15), uluslararasi
diizeltme orani (INR): 0.94, aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTT):
92.54 sn (25-40) idi. Bu zamana kadar kanama &ykiisti olmayan hastanin
cerrahi 6ncesi degerlendirme amaci ile istenen aPTT degerinin uzun
olmasi nedeni ile faktor eksikligi yoniinden tetkikleri istendi. Bakilan fak-
tor degerleri; faktor VIII: %121 (%60-150), faktor IX: %103 (%60-150), vVWF:
%132 (%50-160), faktor XI: <%1 (%60-150) idi. Hastaya FXI eksikligi tanisi
koyularak genetik analiz gonderildi. Faktor Xl eksikligi icin yapilan genetik
analiz; c.152C>T (p.T511)(p.Thr51lle) (hemizigot) idi. Hastaya plazma teda-
visi verilerek trakeostomi ve gastrostomi acildi. Hastanin kanamasi olmadi.

Tartigsma: Kas distrofileri ile faktor eksikliginin birlikteligi cok nadir goriil-
mektedir. Bizim vakamizda cerrahi islem &ncesi taramada aPTT uzunlugu
tespit edildi ve FXI eksikligi tanisi koyuldu. SMA ve FXI eksikliginin birlik-
teligi literatlirde daha dnce rapor edilmemis olup, nadir gériilmesinden
dolayi rapor ettik.

Anahtar kelimeler: SMA, FXI, Cocuk

W Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi

P-051

Referans Numarasi: 461

ESANSIYEL TROMBOSITOZ TANISI ALAN HASTALARIMIZIN
GERIYE DONUK OLARAK iNCELENMESI

Serife Solmaz, Tugha Cetintepe, Demet Kiper Unal, Kadriye Bahriye Payzin

Katip Gelebi Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, izmir

Girig: Esansiyel trombositemi (ET), klonal kok hiicre hastaliklarindan
biridir ve guinliik pratikte ET tanisi biiyuk olctide kronik ve reaktif olma-
yan bir trombositozda diger kronik MPN’lerin dislanmasina dayanir. ET'li
olgularda sitorediktif tedavi endikasyonu risk profili dikkate alinarak
konmaktadir. Hastalarin bireysel 6zelikleri degerlendirilip tedavide hid-
roksilire, anagralide, interferon vs kullanilabilir. Calismamizda ET tanisi ile
tedavi alan hastalarimizin verileri geriye doniik olarak incelenmis ve tedavi
yanitlari sunulmustur.

Yontem ve Geregler: Calismamizda tarihleri arasinda ET tanisi ile takip
edilen 120 hastanin, demografik 6zelikleri, labaratuvar sonuglari, hasta-
ligin yol actigi kanama ve tromboz ile tedavi durumlari, hastalarin tedavi
yanitlari, yan etkileri ve hastalarin toplam sagkalim (OS) durumlari geriye
donik olarak incelendi.

Bulgular: Olgularimizin %68'i kadin, 32'si erkek olup, medyan yas 59'idi.
Hastalarin labarotuvar verileri tablo 1'de sunulmustur. Genetik durumlar
ise %60'Inda jak-2 poz, %5'inde MPL poz, %5‘inde Calr poz saptandi.
%42'sinde splenomegali mevcuttu. 22 hastada kanama bulgusu (burun,
diseti, gis) vardi. 29 hastada ise arteryel ya da venoz tromboz saptandi.
75 hastada dm, ht, kah,svo gibi komorbiditeleri olup, 4 hastada tedavi
surecinde malinite gelistigi goruldi. Hastalarin 96'sinin sitorediktif tedavi
baslandigi (%62 sitoreduksiyon amacli, %31 komorite nedeni ile, %7 sinde
ise tromboz nedeni ile), ilk sira tedavide hidroksitire %92, IFN %8 oldugu
saptandi. Antikoag ted olarak 2 hasta coumadin, 5 hasta yeni antikog ve
digerleri ASA almaktaydi. ASA alan 13 hastada kanama prob nedeni ile
glinasir almaktaydi. %31 hastada (n:37) 2. Sira tedavi baslandigi (22 hasa-
ta anegralid, 8 hasta IFN, 4 hasta HU, 3 hastada jak inh) gorildi. 20 hasta-
da yanitsizlik, 17 hastada ise yan etkiler nedeni ile 2. Sira tedavi baglanmis-
t1. 11 hastada Myelofibroza gidis saptandi. IFN alan hastalarin %67'sinde
flu like send izlendi HU alan hastalarda ise %18'inde dermatit ayak sir-
tinda 6dem, 2 hastada scc, %23 hastada ise anemi-lokopeni tespit edildi.
Anagrelid alan hastalarin 4 unde de kardiyak yan etki ve sitopeni gelisti.
vwf —rist cofact 2 hastada dusiik 50 hastada normaldi. Son tedavileri ise
HU(n=58), HU+ Anagrelid(n=9), Anagrelid(n=12), IFN(n=10), jak inh(n=5)
di. 30 hastada IPSET dslk skorlu, 31 hasta orta ve 59 hasta yuiksek IPSET
skoruna sahipti. Hastalarimizdan 1 tanesi ex olmus. Ortanca tahmini
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sagkalim suresine ulasilamadi, ortalama tahmini sagkalim 185+1.5 ay ola-
rak bulundu. 5 yillik toplam sagkalim orani % 99 bulunmustur.

Tartisma: Calismamizdaki veriler 1siginda ET'li olgular normal veya nor-
male yakin bir yasam suirdiirdiiklerinden ve AML veya miyelofibroza déni-
suin riski diistik oldugundan, herhangi bir tedavinin, hastaligin bu dogal
seyrini degistirebilmesi pek mimkin gibi gézikmemektedir. Bu nedenle
tedavinin ana hedefi, mikrovaskiiler patolojiye bagli semptomlari gerilet-

meye ve tromboza bagl komplikasyonlari en aza indirmek olmalidr.

Anahtar kelimeler: Esansiyel trombositemi, Hidroksilre, Sagkalim

Tablo 1: Hasta Laboratuvar verileri

N Minimum | Maximum Mean Sid. Reviaden
whe 120 460 66.00 10,7818 624654
Ya3 120 20,00 92,00 58 9083 13, 54358
ney 120 290 63,00 7.6382 6.14781
Imy 120 74 484 23752 90880
meng 120 10 4,00 6007 44587
b 120 300 7.70 47420 75514
hbk 120 8,80 17,00 13,1833 1,47630
hic 120 27,00 5300| 399333 470928
mcv 120 54,00 122,00 84,1280 12,26538
rdy 120 11,00 20,00 15,8683 2,00052
fromb 120 450 00 2107.00| 8006687 3655324
tromb2 119 151,00 118500| 480,1765 192,08224
mey 120 6,00 20,00 89268 1,61903
lah 120 15,00 47000 2137917 69,36851

B Hematopoetik Kok Hiicre Nakli ve Yiiksek Doz Tedaviler
P-052

ALLOJENEiIK KOK HUOCRE NAKLiI SONRASI GELISEN
KOMPLIKASYONLAR CIKMAZI

Serap Kirkiz, Tayyibe Sever, Ziihre Kaya, Ulker Kocak
Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kemik iligi Nakil Unitesi

Referans Numarasi: 320

Girig: Veno-okliiziv hastalik(VOH) ve transplantasyon iliskili trombotik
mikroanjiopatik anemi(TMA) kok hiicre nakli(KHN) yapilan hastalarda
mortaliteyi etkileyen en 6nemli komplikasyonlardir. Bu iki tablo birbiri ile
ic ice gecmis olarak bulunabilir ve tani konulmasini geciktirebilir. Burada
agir VOH ve TMA klinigi birlikteligi olan bir olgu sunulmustur.

Olgu:16 yasinda erkek hastaya preB ALL tanisi ile ALL BFM 2000 teda-
vi protokoli baglandi. 2008-2010 yillar arasinda tedavisi tamamlanan
hasta 2013'de relaps oldu ve REZ BFM protokolii aldi. 2017'de kemik iligi
aspirasyonu(KiA) morfolojik olarak remisyonda ancak MRD pozitifligi
saptandi. Sik araliklarla KiA, MRD tekrarlandi. MRD'de azalma ve kemik
iliginin morfolojik olarak remisyonda olmasi, akraba disi taramada tam
uygun verici bulunamamasi nedeniyle KHN yapilamadi. Mart 2019'daki
kontrollinde relaps saptandi, bortezomib iceren relaps tedavisi ile remis-
yona girdi. Akraba disi tam uyumlu vericiden total viicut 1sinlama(TBI)
bazli hazirlama rejimiyle allojeneik KNi yapildi. Hastada graft versus
host hastalik(GVHH) profilaksisi i¢in baslanan siklosporinin 2.glinlinde
elektrolit bozuklugu, kemik agrisi gelisti, takrolimusa gecildi. KHN +10.
glintinde kreatinin ve bilirubin yiksekligi, periferik yaymada anizopoiki-
lositoz, sistosit saptanmasi tizerine TMA dislinulerek takrolimus kesildi,
mikofenolat mofetil(MMF) ve Tmg/kg steroid baslandi. VOH ekarte edile-
mediginden defibrotid eklendi. Guinliik plazmaferez (8giin), aralikli hemo-
diyaliz uygulandi. Ekulizumab temin edilemedi, haftalik ritiiksimab(3 kez)
verildi. Naklin +18.glinlinde nétrofil engrafmani oldu ancak trombosit
engrafmani olmadi. Naklin +21.gtinde cilt GVHH bulgulari gelisti, tedaviye
sirolimus eklendi. Hastanin gtinliik 2-3 kez kanli ishali oldu, rektumdan
alinan biyopsi grade 1 GVHH ile uyumlu geldi. Naklin +37.glininde MMF
kesildi. TMA tam kontrol altina alinamadigi igin ekulizumab(2doz) verildi.
Hastanin karin agrisi nedeniyle yapilan ultrasonografisinde asidi saptan-
di ve takiplerinde miktarinda artis gorildu, tedaviye spironolakton ve
furosemid eklendi. Naklin +50.gliniinde ultrasonografik gériintiilemede
hepatik venlerde bifazik akim gorildd, tedaviye defibrotid yeniden eklen-
di ve enoksaparin sodyum eklendi. Asidi pigtail ile gtinliik bosaltildi. Oral
alimmin olmamasi nedeniyle sirolimus kesildi, steroid Tmg/kg baglandi.
Hastanin hallsinasyonlari nedeniyle yapilan kranial MR serebral-serebellar

atrofi, elektroensefalografisi metabolik/toksik serebral disfonksiyon olarak
yorumlandi. Naklin +61.glintinde genel durumunda bozulma, biling bula-
nikhigi, desaturasyon nedeniyle yogun bakim (nitesine(YBU) devredildi.
Toraks tomografisinde bilateral plevral ve perikardiyal effiizyon, yaygin
asit vardi. Bilin¢ degisikligi nedeniyle cekilen kraniyal tomografi normal
olarak yorumlandi. YBU'de entiibe edildi, devrinin 5.gliniinde kaybedildi.
YBU'de alinan kan kiiltiirlerinde Stenotrofomonas ve candida redigi
gorildi.

Sonug: KHN'nin 6liimciil komplikasyonlarindan olan TMA ve VOH kemo-
terapi ve hazirlama rejimlerine bagli olarak endotel hasari ve prokoagulan
faktorlerde artis sonucu gelismektedir. Hastamiz myeloablatif hazirlama
rejimi(siklofosfamid,TBI), akraba disi verici kullaniimasi ve ileri evre hasta-
lik gibi kot risk faktorlerini tasimaktaydi. Erken tani-tedavi ve multidisip-
liner yaklagim ve tedaviye ragmen multiorgan yetmezliginden kaybedildi.
Erken tani ve tedavi kok hiicre nakli komplikasyonlarinda mortaliteyi
azaltsa da ytiksek risk faktorleri sonucu etkileyebilir.

Anahtar kelimeler: Kok hiicre nakli, Veno-okliiziv hastalik, Transplantasyon iliskili
trombotik mikroanjiopatik anemi

B Hematolojik Malignitelerde Sitogenetik ve Molekiiler Biyoloji /
immunofenotipleme
P-053

iIMMUNGLOBULIN AGIR ZiNCiR DEGISKEN BOLGESI(IGVH)
MUTASYON ANALIZi YAPILAN KLL HASTALARIMIZIN
RETROSPEKTIF DEGERLENDIRMESi

Kayra Somay’, Bilge Satkin?, Emre Osmanbasoglu’, Helin Masyan', Harun Aslan’, Serpil
Eraslan?, Giilleyla Kili¢2, Mutlu Arat?, Olga Meltem Akay', Burhan Ferhanoglu’

Referans Numarasi: 443

"Kog Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali
2Kog Universitesi Hastanesi Genetik Hastaliklar Tam Merkezi
3Florence Nightingale Hastanesi Hematoloji Boliimii

immiinglobulin agir zincir degisken bélgesi (IGVH) mutasyon durumu
kronik lenfositik I6semi (KLL) icin major bir prognostik gostergedir. IGHV
mutant olmayan KLL hastalarinin prognozunun IGHV mutant hastalara
gore kotl oldugu bilinmektedir. Calismamizda, IGVH mutasyon analizi
yapilan toplam 26 KLL hastasinin klinik &zellikleri geriye déniik olarak
incelendi.Klonalite analizleri icin, IGH Gene Clonality Assay kiti ve SHM
analizleri icin IGH Somatic Hypermutation Assay v2.0 kiti kullanildi
(IdentiClone®, IGHV mutasyon orani, sekonder folikillerin germinal mer-
kezinde gerceklesen somatik IgVH hipermutasyon (SHM) oranini ifade
eder. Pregerminal merkezde bulunan taslak dizi ile karsilastirldiginda
bu oranin %2'nin lstiinde olmasi beklenir. Mutasyon oraninin %2'nin
altinda olmasi kot prognoz ile iliskilendirilmistir. Cift klonalitesi olan
bireylerde, klonlardan bir tanesinin mutasyon oraninin %2nin Ustiin-
de olmasi “klinik 6nemi bilinmeyen IgHV diizenlemesi” olarak kabul
edilmektedir. DNA veya RNA diizeyinde saptanan IGHV dlzenlemesi-
nin protein Uriinline donusmesi “Uretkenligi” ifade ederlgHV mutasyon
sonuglarini degerlendirdigimizde;SHM orani <%2, monoklonal, trretken
IgHV dlzenlemesi saptanan 8 hasta ve her iki klonda SHM orani <%2, cift
klonal, tiretken IgHV diizenlemesi saptanan 1 hasta (Grup A), SHM orani
>%?2, monoklonal, tretken IgHV dizenlemesi saptanan 11 hasta (Grup
B), Bir klonda SHM orani <%2, Uretken IgHV dizenlemesi saptanan cift
klonal olan 4 hasta (Grup C), Poliklonal olan 2 hasta (Grup D) mevcut idi.
Hastalarimizin gruplara gore klinik 6zellikleri Tablo'da verilmistir. Grup B
KLL hastalarimizda erkek cinsiyet hakimiyeti oldugu ve Grup A hastalara
gore erken evrede tani aldigi gorildi. Kétu prognostik sitogenetik ano-
malili (17 p delesyonu, 11q delesyonu) 2 olgunun Grup A icinde yer aldigi,
iyi prognostik sitogenetik anomali olarak kabul edilen izole 13q delesyonu
bulunan 4 olgunun Grup B icinde oldugu gézlendi. Ayrica Grup A hastala-
rinin daha fazla sitotoksik tedavi ihtiyaci oldugu izlendi.

Sonug olarak; KLLli hastalarda sitogenetik analizlere ek olarak prognostik
6nemi olan IGVH mutasyon analizinin 6zellikle uygun tedavi karar verir-
ken klinik 6nemi oldugunu diistinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: KLL, IGVH



Tablo 1: IGVH mutasyon analiz yapilan KLL hastalarinin klinik 6zellikleri

acisindan taramak ve cocuk doktoru potansiyel olarak hassaslastirimis bir
bebegin dogumu konusunda uyariimalidir. Kan bankasi bebege ve anne-

B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklari

P-054 Referans Numarasi: 33

GEBELIKTE KIRMIZI KAN HUCRESi ANTiKOR TARAMASI

Naser Shagerdi Esmaeli
Shahid Beheshti University Of Medical Science, Tehran, Iran

Amag: Fetal ve Yenidoganin Hemolitik Hastaligi (HDFN), maternal ve fetal
kirmizi kan hucreleri (RBC'ler) arasindaki uyumsuzlugun neden oldugu
neonatal anemi ve hiperbilirubinemi olarak tanimlanmaktadir. % 98
vakalarda ABO ve Rh uyumsuzlugu nedeniyle ortaya ¢cikmaktadir ve diger
kan grubu antijenlerine karsi antikorlar (Kell, ¢, E, C, Kidd, Duffy, M, vb.)%
2 oraninda neden olmaktadir. HDFN ile 43'ten fazla farkli RBC antijeninin
iliskili oldugu bildirilmistir. Kirmizi hiicreli antikor taramasi (RCAS), hami-
lelik sirasinda veya transfiizyondan 6nce hastalarin serumunda diger kan
grubu sistemlerine (ABO ve Rh hari¢) alagimlarin tespitinde degerli bir
aractir. Kirmizi hiicreli antikor tanimlamasi (RCAI) daha sonra antikoru tam
olarak tanimlamak icin daha buytik bir RBC panelinde gerceklestirilmelidir.

Yontem: 624 dogum Oncesi vakada yapilan prospektif bir calismada
RCAS, iran'in Tebriz kentinden 3 hiicreli bir panel kullanilarak yapildi. RCAI,
RCAS icin pozitif olan vakalarda gerceklestirildi. iran Kan Transfiizyon
Orgiitii (IBTO) ile yapilan bu testler kitle yapti.

Bulgular: RCAS 624 olgunun 9'unda (% 1,4 (otoantikor antikorlari olan
3 vaka disinda)) pozitif bulundu. RCAl'den sonra bunlar anti-D antikoru
(6 vaka,% 66), anti-C antikorlu anti-D (2 vaka,% 22) ve anti-M antikoru
(1 vaka,% 11) olarak tanimlandi. Tanimlanan en yaygin antikor anti-D
olarak kaldi. Rh negatif gebeligin iki vakasinda, RCAS anti-D dustinduri-
clidurr. Bununla birlikte yapilan RCAI, bir anti-D ve anti-C kombinasyonunu
gbstermistir. Bir G2P1L1D1 bayaninda bir anti-M vakas tespit edildi. ilk
hamilelik evde tam sireli normal dogumdu, ancak bebek dogumdan
sonra 6ldi. Annenin ve bebegin kan grubu O pozitif idi. ikinci hamilelik
sirasinda yapilan RCAS, anti-Duffy (Fya) veya anti-M antikorunu diistn-
diirdii. Yapilan RCAI, dozaj etkisine sahip anti-M antikoru gésterdi. ikinci
hamilelik intrauterin gelisme geriligi (IUGR) ile ge¢mistir ve fetal distres
icin Alt segment sezaryen (LSCS) yapilmistir. Bebegin hiperbilirubinemisi
vardi ve fototerapi gerektiren Direct Coombs testi (DCT) pozitifligi vardi.
Uyumsuzluk HDFN icin ortak bir neden olmaya devam ediyor. Onceden
duyarlilik 6ykist olmayan hastalar da, muhtemelen dogal olarak ortaya
cikan anti-Rh antikorlari veya antepartum kanamasi nedeniyle olgulari-
mizin 3lnde goéruldugi gibi anti-D gelistirebilirler. Anti-D immunizasyon
kullanimina ragmen, vakalarin% 1 -% 2'si hala hassaslastiriimistir. Anti-D
immdinizasyonu, calismada olumlu bir fetal sonucla sonuglandi. Anti-C
ile komplike olan Anti-D, daha 6nce 6l dogum yapan ve anti-D almasina
ragmen hidrop bebegi olan 1 hastada gorildiigui gibi daha siddetli HDFN
ile kendini gosterir. Degisim transfiizyonu gerektiren HDFN ile sonuglanan
Anti-C antikorlari bildirilmistir.

Sonug: HDFN'nin D-karsiti olmayan nedenlerinin dogum &ncesi tespiti
icin RCAS gereklidir. RCAS pozitifse, asagidaki adimlar atilmalidir. Antikoru
tanimlamak icin RCAI yapilmalidir. Esi, rahatsiz edici antijenlerin varhigi

Klinik Ozellikler A(n:9) B(n:11) C(n:4) D(n:2) ye transfiizyon i¢in uygun bir antijen negatif donor bulmalidir.
Medyan Yas 613 56,16 66,5 53,5 Anahtar kelimeler: HDFN, Tarama, Hamilelik, Tebriz, iran
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FISH Normal ) 4 0 0 Mehmet Sezgin Pepeler’, Mesu'(je Falay?, Mehmet Senes®, Dogan Yiicel, Turan Turhan’,
FIsH Del 13q ) 4 3 0 Merve Pamukcuoglu’, Giilsiim Ozet!
FISH 12+ 2 0 0 1 "Ankara Sehir Hastanesi
*Diizen Labaratuvan
iEl] Vel ! 0 ! ! *Ankara Hastanesi
FISH Del 17p 1 0 0 0 .
FISH Dider 0 ) 0 0 Ozgt: Retikylosit ile ilgili paﬁremefcrglerin biyolojik varyasyo.r?unun(.BV)
- - - belirlenmesi bu paremetrelerin tayininde kullanilan hematolojik analiza-
Sitotoksik tedavi E 3 z 2 torlerin 6l¢lim hassasiyetlerinin degerlendirilmesinde 6nem kazanmakta-
Tedaviye kadar gecen siire(ay) | 31,2 318 315 145 dir.Calismada, Avrupa Klinik Kimyave Labaratuvar Tibbi Fedarasyonunun

protokollerlistesi takip edilmistir.

Giris: Retikulositlerin maturasyon asamalarinintespitinde son jenerasyon
analizorler yardimcr olmaktadir. Bazi analizorler, ortalama retikulosit
hemoglobin konsantrasyonunu (RET-He), ortalama retikulosit volimini,
retikulosit Uretim indeksini hesaplayabilmektedir. Bu paremetreler ile ane-
minin etyolojisinde hizli yol alinmakta ve gereksiz tetkiklerden kaginilarak
tani asamasinda kullanilan test maliyetinin azalmaktadir. IRF (immatr
retikulosit fraksiyonu) ozellikle kemoterapi/nakil sonrasi kemik iligi iyi-
lesmesinin gostergesi olarak kullaniimaktadir. XN-moddil (Sysmex Kobe,
Japonya) konvansiyonel hematolojik paremetreleri 6lgmektedir (eritrosit,
hemoglobiin, hematokrit, MCH, MCHC, MCV, absollt retikulosit degeri ve
yuizdesi gibiyeni paremetreler,Retikulosit hb icerigi (Ret-He), mikrositikrtc
(Mikro-R),makrositik Rtc(makro-R), hipokromik ve hiperkromikeritrosit
(HYPO-He, HYPER-He) eritositfragmani (FRC) gibi). Calismada geleneksel
ve yeni kullanilan retikulosit analiz paremetrelerinin karsilastirilmasi
planlanmistir.

Materyal-metod: 20 kadin,10 erkek,ortalama yas 35 (22-54) olup, medi-
kal/bitkisel tedavi alimi ve sigara icimi olmayansaglikl kisiler alindi. 10
haftalik periyod boyunca haftalik bakildi. Kan ornekleri Nisan-Haziran
2017 arasi 12 saatlik agliktan sonraher defasinda ayni kisi tarafindan K,
EDTA iceren tuplerealindi. Hiper-he, Hipo-he, Makro-R, MikroR, Ret-he,
HFR (ylksek floresans retikulosit), MFR (ortalama floresans retikulosit)
IRF6lcildi. Analtik varyanslari (CV,), katihmcinin farkl zamanlardaki biyo-
lojik varyanslari (CV), katiimailarin kendi aralarindaki biyolojik varyanslari
(CVG), referans degisiklikdegerleri (%RCV) hesaplanarak istatiksel farkhlik
degerlendirilmesi yapildi.

Sonug: Kisilerin kendi icinde ve aralarindaki biyolojik varyasyonlar, CVI,
CVA, CVG, Il, RCV degerleri tablo1 de yer almaktadir. Calisma boyunca 1
katihmai C-reaktif protein ytiksekligi nedeniyle ve 1 katiimcida dis absesi
nedeni ile antibiyotik kullanmak zorunda kalmasi nedeni ile calisma disi
kaldi. Calisma toplam 28 kisi olarak devam edildi (18 kadin,10 erkek).
Makro-Ragisindan her iki cinsiyet arasinda istatiksel olarak anlamli fark
ortayacikti (p:<0.001). Makro-R'de RCV oranikadin cinsiyette erkek cinsi-
yete gore daha fazla yluzdeye sahipken (Makro R, K: %9,72, E: %8,78) HFR,
MPV, HypoHehari¢ diger paremetrelerin ortalama degerleri kadinlarda
diistik bulundu.

Tartisma:Yeni jenerasyon hematolojik analizorlerin kullanilarak hemato-
lojik parametrelerin analizi ayirici tani, hastalik izleminde pratikte hizl,
nispeten ucuz ve non-invazivdir. Gelisen yeni teknolojiler kullanilarak
yapilan hematolojik analizlerin eskilerine kiyasla daha Ustlndir. Bu tir
analizlerin, RBC/rtc indekslerinin yeni ve geleneksel degerlendirmelerle
birlikte entegre analizinin 6lcimi, yeni jenerasyon analizatorlerle hizh
olmakla birlikte nispeten aneminin etyolojisi ve tedavi takibinde ayrica
kemik iligi eritropoezinin degerlendirilmesi gerektigi patolojik durumla-
rin tespitinde kullanish olupmaliyeti diistikdir.Paremetrelerin biyolojik
varyanslarinin degerlendirilmesi sadeceHematolojik analizperformansi-
nindegerlendirilmesinde degil ayni zamandadogru veriyorumlamasi ve
uygunklinikyénetimisaglamakicindegereklidir.

Anahtar kelimeler: Biyolojik varyans, reitkulosit, anemi
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Sekil 1. Paremetreler

$Sekil 12. Paremetreler

W infeksiyon ve Destek Tedaviler

P-056

Referans Numarasi: 142

AGIR APLASTIK ANEMIiLi HASTADA GORULEN AYNI
ANDA 3 MANTAR ENFEKSIYONU: ASPERGILLUS FLAVUS,
MUKORMIKOZiS VE FUSARIUM

ibrahim Ethem Pinar', Vildan Ozkocaman’, Vildan Giirsoy', Sati Burcu Cetin?, Fahir
Ozkalemkas'

"Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, i Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Bursa
*Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, fc Hastaliklan Anabilim Dali, Bursa

Girig: Aplastik anemi (AA), tedavi edilmezse yliksek mortalite oranina
sahip, yasami tehdit eden kemik iligi yetmezligi tablosudur. AA, uzun ve
siddetli nétropeni nedeniyle tekrarlayan enfeksiyonlar ile kendini gosterir.
invaziv mantar enfeksiyonlari dzellikle uzun ve siddetli nétropeni sebebiy-
le yaygin bir 6lim nedenidir.

Bizim anlatacagimiz olgu ise AA tanili hastada gelisen fungal enfeksiyon-
larinin nasil agresif seyrettigi ile ilgilidir.

Olgu: 34 yasinda erkek hasta bogaz agrisi ve ates sikayetiyle tetkik edildi.
Ozgegmisinde tip 1 diyabetes mellitiis mevcuttu. Yogun insiilin tedavisi ile
beraberinde proteiniri nedeniyle 5 mg/giin enalapril kullaniyordu. Fizik
muayenesinde kan basinci: 130/80 mmHg, ates: 38,2°C, nabiz: 120/dk idi,
organomegali ve lenfadenopati saptanmadi. Tetkiklerinde I6kosit: 3520/
mm?, nétrofil: 318/mm?3, hemoglobin: 7,9 gr/dL, trombosit: 17300/mm?3
CRP: 24,4 mg/dL, LDH: 179 U/L saptandi. Yapilan periferik yaymasi ileri
derece sitopenikti, eritrositlerde makrositoz izlendi ve polikromazi saptan-
madi. Trombositler sayica azalmisti. Displazi ve blastik karakterde hiicre
g6zlenmedi. Yapilan kemik iligi biyopsisi patolojik incelemesi, ileri derece-
de hiposellller ve yag orani >%90 olarak sonuglandi. Hematopoetik hiicre
serileri hemen tamamen silinmisti, blast ve lenfoid hiicre artisi gériilmedi.
Kemik iligi sitogenetik incelemesi normaldi. Bu bulgular esliginde hastaya
agir AA tanisi kondu.

HLA tam uyumlu kardes verici bulunmamasi nedeniyle antitimosit globu-
lin ve siklosporin baslandi. Tedavisinin 10. gliniinde sol ayak tabaninda tek
tarafli kasinti, yanma ve kizariklik sikayetleri sonrasi vezikuler dokuntuleri
de olmasi Gzerine Herpes zoster dislinilerek valasiklovir 7 giin boyunca
verildi.

Hastanin akciger grafisinde goriilen infiltrasyon ve antibiyotik altinda
uzamis ates nedeniyle ¢ekilen HRCT'si invaziv mantar enfeksiyonu lehine
yorumlandi. Bronkoalveolar lavaji planlandi. Alinan brons kiiltirinde
Aspergillus flavus ve Mukormikozis tiremesi saptandi. Gz dibi muaye-
nesinde enfektif endokardit lehine bulgu yoktu. Enfeksiyon konseyinde
antibiyoterapisine 5 mg/kg dozunda lipozamal amfoterisin B eklenmesi
ve steroid dozunun hizli azaltilmasina karar verildi. Lipozomal amfoterisin
B'ye alerjik reaksiyon sonrasi tedavisi vorikonazol olarak degistirildi.

Atesleri devam eden hastanin sag uyluk medialinde ortasi ekskorye krutlu
eritemli papll saptandi. Lezyondan alinan biyopsisi anjioinvaziv mantar
enfeksiyonu olarak raporlandi. Es zamanli kan kiltiirinde Fusarium Ure-
mesi saptanan hasta enfeksiyon konseyinde tekrardan degerlendirildi:
Devam eden atesleri Fusarium fungemisine bagll oldugu distnulerek
tedavisine posakonazol de eklenmesi planlandi.

Dispne, tasipne ve hipotansiyonu olan hasta elektif olarak entiibe edildi.
Takiplerinde kardiyak arrest olan hasta etkin kardiyopulmoner resusitas-
yona cevap vermeyerek eksitus kabul edilmistir.

Tartisma: GlUniimizde halen immunsupresif hastalardaki invaziv man-
tar enfeksiyonlar igin kapsamli, prospektif calismalar yok denilecek
kadar azdir. Tanisi kadar tedavisi de gli¢ olan Fusarium tirlerinin bircok
antifungal ilaca karsi direncli ve farkh duyarliliklarinin olmasi tedaviyi
glclestirmektedir.

Mortalitesinin %50-100 oraninda seyrettigi bu enfeksiyon; deri lezyonu
varliginda patolojik inceleme ve kiiltiir ile birlikte degerlendirilip erken
tani ve tedavi gerektirir. Kombine antifungal tedavi ile yapilan randomize
prospektif calisma olmamakla birlikte bazi olgu sunumlarinda monotera-
piye gore faydali bulunmustur.

Anahtar kelimeler: Aplastik anemi, Aspergillus flavus, Mukor, Fusarium

Sekil 1. Sag uyluk i yiiziinde goriilen Fusarium enfeksiyonunun deri lezyonu



W infeksiyon ve Destek Tedaviler
P-057

Referans Numarasi: 161

T HUCRELi LENFOBLASTIK LENFOMA TANILI HASTADA
NOROINVAZiV BATI NiL ViRUSU

Basak Koc', Sema Biiyiikkapu Bay', Ozlem Ding?, Serap Simsek Yavuz}, Figen Esen?,
Biilent Ziilfikar'

stanbul Universitesi Onkoloji Enstitiisil, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali

*fstanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dah
Sistanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiltesi, infeksiyon Hastaliklan ve Klinik Mikrobiyoloji Anabilim
Dali

Girig: Bati Nil Virist (BNV) potansiyel olarak hayati tehdit eden bir virls-
tar. Bati Nil VirGsu (BNV) sadece 1liman ve tropik bolgelerde bulunur. Esas
olarak kuslar etkiler, fakat ayni zamanda memelilerde de hastalik yapa-
bilirler. Sivrisinekler, BNV'yi kuslardan insanlara ve memelilere ge¢mesini
saglar. Kuslardan virtisu alan bir sivrisinek tarafindan isirilan hayvanlara ve
insanlara bulasabilir. Bu nedenle BNV'yi 6nlemenin en iyi yolu sivrisinek
isiriklarindan kaginmaktir. Kisilerin %70-80'inde bir belirti goriilmez anca
hastalananlarin %1‘inde ise ciddi ve potansiyel olarak yasami tehdit eden
norolojik komplikasyonlara yani noroinvaziv hastaliga neden olabilir.
Noroinvaziv olarak seyreden hastalarin da %50'sinde norolojik sekel kal-
maktadir. immun sistemi baskili olanlar ve yasllarda nérolojik etkilenme
daha sik gdzlenmektedir.

Olgu: Yirmidort yasinda erkek hasta, anterior mediasten kitlesi olup
Ekim 2018'de T-hiicreli lenfoblastik lenfoma tanisi aldi ve hastaya COG
AALL1231 protokoliine gore tedavi baslandi. Haziran 2019'da idame
tedavisine baslanan hasta idame tedavisi almakta iken ates, kusma nede-
niyle acil servise bagvurdu. Tetkiklerinde derin nétropenisi olmayip destek
tedavi ile takip edildi. Ancak atesi devam etmesi, batin hassasiyeti olmasi
ve genel halinde bozulma olmasi nedeniyle yatirildi. Mevcut idame teda-
visine ara verilerek intravendz antibiyotik tedavisi baslandi. Takibinde atesi
devam etmesi, biling bulanikhigi olmasi ve genel durumunda kétilesme
olmasi nedeniyle yogun bakim Unitesine sevkedildi. Yogun bakimda
norolojik muayenesinde progresif kotiilesme olup sola lokalize konvdilsi-
yon saptanmasi ve solunum depresyonu olmasi nedeniyle entiibe edildi.
Kranial MR'da bilateral periventrikiiler derin ak maddede, sol talamusta
daha belirgin olmak bilateral talamusta, periakuaduktal gri maddede
hiperintens sinyal degisiklikleri saptandi. EEG'de yaygin organizasyon
bozuklugu ve hemisfer 6n yarilarinda ritmik 6zellik gosteren keskin ve
trifazik dalgalar izlendi. Bu donemde gonderilen kan kultiiru steril kaldi.
istanbul ve cevresinde 2019 yazinda BNV olgulari bildirilmis oldugundan
ve hastanin sol kol i¢ yliziinde sivrisinek isiriklar tespit edildiginden viicut
sivilari ayrica incelendi. Serum 6rneklerinde ve idrarda Bati Nil Virlsi
pozitif olarak saptanirken, BOS 6rnegdi negatif kaldi. Mevcut klinik tablosu
Bati Nil Virtisliniin nérodejeneratif etkisi olarak yorumlandi. Destek amach
IVIG verildi. Yogun bakimdaki 1. ayinda hastaya trakeostomi agildi ve halen
yogun bakim tnitesinde destek tedavi altinda takibi devam etmektedir.

Tartisma: Bati Nil Virlsu ile enfekte olan kisilerin %70-80'inde herhangi
bir belirti gérilmemesine ragmen yaz-erken sonbahar déneminde basta
imminsupresif hastalar ve yaslilar olmak tzere nedeni bilinmeyen yiiksek
ates ve bilin¢ bulanikligi olan kisilerde BNV néroinvazif hastaligi mut-
laka ayirici tanida dustintlmeli, olasi olgularin anamnezi detayli olarak
alinmalidir.

Anahtar kelimeler: Lenfoma, Bati Nil Viriist, Ensefalit

W Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklari
P-058

Referans Numarasi: 167

YENIDOGANIN HEMOLITIK HASTALIGINDA DEGISENLER
Neslihan Karakurt', ilker Uslu2, Canan Aygiin?, Canan Albayrak’

'Ondokuz Mayss Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagihdi ve Hastaliklar Anabilim Dall, Hematoloji Bilim Dal
2Ondokuz Mayss Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sachgi ve Hastaliklar Anabilim Dall, Neonatoloji Bilim Dali

Giris ve Amag: Elliden fazla eritrosit antijeni yenidoganin hemolitik
hastaligi (YHH) ile iliskilidir. Ciddi hastalik genelde anti-RhD, anti- Rhc ve
anti-Kell antikorlarla gelisebilmektedir. Bu ¢alismanin amaci tek merkezde
YHH sikligini, klinik dnemini ortaya koymaktir. Subgrup uygunsuzlugu da
tartisilmistir.

Gere¢ ve Yontem: 01.1.2014-31.12.2018 tarihleri arasinda Yenidogan
Yogun Bakim Unitesinde (YDU) indirekt hiperbilirubinemi ve/veya anemi
tanisiyla yatirilan yenidoganlarin dosyalari retrospektif olarak incelene-
rek YHH tanisi alan olgular 6rneklemi olusturdu. Hastalar ABO, Rh veya
subgrup uygunsuzlugu olarak siniflandirildi. TORCH enfeksiyonu, diger
hemolitik anemisi olanlar ¢alismaya dahil edilmedi.

Sonuglar: Calisma siiresince YDU'ye yatirilan 3776 yenidogan icinde YHH
sikhigr %4,3 (n=161) bulundu. YHH olan bebeklerin %70'i (n=112) ABO,
%18'i (n=29) RhD ve %12'si (n=20) subgrup uyusmazligiydi. Anti-RhD
immunglobulin profilaksisi sadece sekiz anneye uygulanmist.

ABO grubunda ortalama hemoglobin degeri (12,4 g/dl), RhD (10,0 g/dl)
ve subgrup uyusmazhigr grubundan yiksekti (10,3 g/dl) (p=0.000). Bir
bebek kernikterus, digeri hidrops fetalis nedeni ile 6ldd; her iki bebek
de anti-c pozitif saptanmisti. Kan degisimi sekiz bebege (%5), intraventz
immunglobulin (IVIG) tedavisi 42 bebegde (%26) uygulandi. Kan degisimi
sikhgr gruplar arasinda farkli saptanmazken IVIG'in ABO grubunda diger
gruplara gore daha az kullanildigr saptandi (p=0.000).

En sik subgrup uyusmazligi anti-E, anti-c ve anti-C idi. Gestasyonel yas,
basvuru yasi, hemoglobin/ retikilosit degeri, DAT pozitiflik derecesi, has-
taneye yatis suresi ile subgrup antikor tipleri arasinda istatistiksel anlamli
fark saptanmadi.

Tartisma: Anti-RhD immunglobulin uygulamasinin yayginlasmasiyla Rh
uygunsuzluguna bagli ciddi YHH olgulari tiim diinyayla birlikte tGilkemizde
de azalmakla beraber, halen ciddi bir saglik problemi gibi gortinmektedir.
Her dogum, 6li dogum veya dustikte kan grubu tayini ve gerektiginde
anti-RhD immunglobulin uygulanmasi desteklenmelidir.

Turk neonatal sarilik kayit sistemine gore Tirkiye'de YHH icin IVIG kullanim
sikhgr %5,4 olup, bizim ¢alismamizdan oldukca disuktir. Ginimuzde
YHH icin IVIG kullaniminin faydasinin ¢ok sinirli oldugu dusinilmekte ve
rutin kullanimi 6nerilmemektedir.

Anahtar kelimeler: yenidoganin hemolitik hastalidi, intraven6z immunglobulin,
anti Rh immunglobulin, subgrup uyusmaziigi

B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklari
P-059

Referans Numarasi: 199

ANTALYA GENETIK TANI MERKEZINE HEMOGLOBINOPATI
ONTANISI iLE BASVURAN OLGULARIN MOLEKULER
GENETIK SONUGLARI

Duran Canatan, Abdullah Cim, Emel Altunsoy
Antlya Genetik Hastaliklar Tam Merkezi-antalya

Giris ve amag: Hemoglobinopatiler genellikle iki grupta siniflandirilir;
alfa/beta/gama/delta genlerinin eksikliginden olusan talasemiler veya
bu zincirlerin yapisal anormallikleri nedeni ile olusan hemoglobin var-
yantlaridir. Hemoglobinopatilerin tanisinda, 6ykd, fizik muayene, tam kan
sayimi, periferik yayma, izoelektrik fokus, ytiksek performansl likit kroma-
togarafisi, stabilite testi ve oksijen affinitesi gibi testler sonrasi; delesyonlar
icin, Globin-Strip, Gap-PCR, MLPA; nokta mutasyonlari icin dizi analizi
yapilmaktadir. Dizi analizinde alfa, beta, gama ve delta mutasyonlari igin
promotor bolgeden baslayip poly A bolgesine kadar tim gen incelen-
mektedir. Dlinyada 220 alfa, 344 beta, 34 delta, 42 delta/beta, 28 edfBeta
talasemi yaninda, 460 alfa, 601 beta, 99 gama, 74 delta zincir varyanti ve
38 HPFH olmak tizere 1940 hemoglobinopati yayinlanmistir.

Bu calismada amacimiz merkezimize alfa, beta talasemi ve anormal
hemoglobin 6n tanisi ile bagvuran olgularin molekdler analizi sonuglarini
sunmak ve lilkemizdeki mevcut durum ile karsilastirmaktir.

Materyal ve yontem: Merkezimize alti yil icinde, alfa ve beta talasemi
veya anormal hemoglobin 6n tanisi ile bagvuran 413 kisinin EDTA'li kan
orneklerinden DNA izolasyonu sonrasi, alfa ve beta gen analizleri yapildi

Sonugclar: incelenen 413 6rnegin, 259 kadin (%62,5) ve 154 erkek
(%37,5),yas ortalamasi: 22.1£17.6 ve dagilimi 0-55 yildi. Orneklerden 268
beta talasemi, 103 alfa talasemi ve 42 anormal hemoglobin 6n tanisi ile
basvurmustu.

Toplam 822 allelde 35 farkli mutasyon saptandi. Alfa talasemi analizin-
de, 9 delesyonel (4 a3, 2 a*? 2 oV 1 a37) ve 5 nokta mutasyonu (2 Hb
G-Norfolk, 2 Hb G-Waimanalo ve Hb-Fontainebleau) bulundu. Beta talase-
mi analizinde 22 farkli mutasyon saptandi, en sik bulunan bes mutasyon;
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IVS-I-110 G>A: %22.7, IVS-1-6 (T>C):%10.6, IVS 1I-1 G>A: %6.4, -30(T>A):
%4.8 ve Cod.39C>T:%3.2 idi. En sik bulunan anormal hemoglobinler ise,
HbD Punjab:%30.5, HbS:%22.2 ve Hb G-Coushatta:%20.8 idi.

Tartisma: Ulkemizde bugiine kadar yapilan ¢alismalarda ilk bes siradaki beta
gen mutasyonlari; IVS-1-110 G>A:%39.7, IVS-1-6 (T>C):%11.3, IVS-II-1 G>A:%6.3,
CD8 (-AA):%5.4 ve IVS-I-1 G>A:%4.7 siklikta bulunmustur. Merkezimizde bulu-
nan beta gen mutasyonlarinda ilk tici ayni siraya uymaktadir.

Sonug olarak; Merkezimizde alti yil icinde yaptigimiz hemoglobinopati
molekdler sonuglan tGlkemiz verileri ile 6rtismektedir.

Anahtar kelimeler: genetik merkez, hemoglobinopati, molekiler analiz

W infeksiyon ve Destek Tedaviler

P-060

ERISKIN HEMATOLOJIK MALIGNITE VE HEMATOPOIETIK
KOK HUCRE NAKILLI INVAZIV FUNGAL iNFEKSIYON
OLGULARIN DEGERLENDIRILMESI

Ebru Orug’, Nurhilal Biiyiikkurt?, Yusuf Ziya Demiroglu’, Sibel Kara®, Pelin Aytan?, Buket
Yayla?, Tuba Turung', Can Boga?

Referans Numarasi: 488

"Baskent Uiniversitesi Adana Dr. Turgut Noyan Uygulama ve Arastirma Merkezi, Enfeksiyon Hastaliklar
ve Klinik Mikrobiyoloji Anabilim Dali

*Bagkent Universitesi Adana Dr. Turgut Noyan Uygulama ve Arastirma Merkezi, Hematoloji Anabilim Dalr
3Bagkent Universitesi Adana Dr. Turgut Noyan Uygulama ve Arastirma Merkezi, Mikrobiyoloji Anabilim Dali
“Baskent Universitesi Adana Dr. Turgut Noyan Uygulama ve Arastirma Merkezi, Gédiis Hastaliklar
Anabilim Dali

Giris: invaziv fungal infeksiyonlar (iFi) hematolojik malignite ve hema-
topoietik kok hiicre nakil hastalarinda en 6nemli mortalite ve morbidite
nedenidir. Calismamizda hematolojik malignite hastalari ve kdk hiicre nakli
hastalarinda gelisen iFi dagiimlari ve 6zelliklerinin incelenmesi amaclandi.

Materyal ve Metodlar: Calismaya, Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi
Adana Dr. Turgut Noyan Uygulama ve Arastirma Merkezi'nde 01 Ocak
2011 ve 1 Ocak 2019 tarihleri arasinda Ifi tanisi almis, 18 yas ve lizerindeki
108 olgu dahil edildi. Vakalarin tanimlanmasi ve siniflandiriimasi EORTC/
MSG (European Organization for Research and Treatment of Cancer/
Invasive Fungal Infections Cooperative Group and the National Institude
of Allergy and Infectious Diseases Mycoses Study Group) konsensusunda
belirlenen kriterlere gore yapildi.

Bulgular: invaziv fungal infeksiyon gelistigi saptanan olgularin %30'unu
kadin ve %27'sini hematopoietik kdk hicre nakli yapilan olgular olus-
turmakta idi. invaziv fungal infeksiyon gelisen olgularin %60 (64)'iinde
invaziv pulmoner aspergiloz, %31 (34)'inde fungemi, %4 (4)'inde mukor-
mikoz ve %5 (5)'inde kriptokokok infeksiyonu gelistigi belirlendi. Olgularin
48'i kaybedildi.

Sonug: invaziv fungal infeksiyon olgularinda tani ve tedavideki gecikme-
ler hematolojik malignite ve kok hiicre nakli olgularinda mevcut immin-
stipresyon nedeni ile mortalite ve morbiditenin artmasina neden olur. Bu
nedenle fungal enfeksiyolar ayirici tanida mutlaka akla getirilmeli; gerekli
tlm invaziv ve noninvaziv tetkikler hizla yapilarak gecikmeden tedaviye
baslaniimalidir.

Anahtar kelimeler: invaziv mantar infeksiyonu, aspergiloz, mukor, hematolojik kanser

B Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklan

P-061

N-RAS GENINDE PATOJENIK BiR MUTASYONA SAHIP OLAN
PLAZMA HUCRELI LOSEMI VAKASI

Ufuk Demirci', Mehmet Baysal', Hakki Onur Kirkizlar', Elif Giilsiim Umit', Hakan
Giirkan?, Emine ikbal Atli2, Ahmet Muzaffer Demir'

"Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi c Hastaliklan Anabilim Dal Hematoloji Béliimii
*Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Genetik Anabilim Dali

Referans Numarasi: 75

Ozet: Plasma hiicreli [6semi (PHL) nadir gozlenen ve plasma hiicreli has-
taliklarin icinde en agresif seyir gdsteren monoklonal bir gamopatidir. PHL
hastalarinda Multiple Myelom hastalarina gore daha kompleks ve hetero-
jen bir genomik patern izlenir. Diger plazma hiicre hastaliklarinda oldugu

gibi PHL hastalarininda NGS bulgulan literatiirde paylagilmakta ve bu
verilerin prognoz ve tedavi icin kullanilabilirligi agisindan tartisilmaktadir.

Bizim hastamizda Next Generation Sequencing (NGS)” yontemi ile N-RAS
genine ait 61. Kodonda (p.Glisine61Histidin) c.183A> T varyant mutasyo-
nu bulundu. N-RAS genine ait mutasyonlarin prognozu olumsuz etkiledigi
ve tedavi degisikligi 6nerisi yapabilecegini saptadik. Bizler de hastamizin
NGS yontemi ile saptanan sonucunu ve klinigini paylasmak ve literattirde-
ki benzer verilerle prognoz ve tedavi acisindan 6nemini tartigmak istedik.

Giris: PHL nadir gézlenen ve plasma hiicreli hastaliklarin icinde en agresif
seyir gosteren monoklonal bir gamopatidir. PHL hastalarinda Multiple
Myelom hastalarina gére daha kompleks ve heterojen bir genomik patern
izlenir. Diger plazma hiicre hastaliklarinda oldugu gibi PHL hastalarininda
NGS bulgular literatlirde paylasilmakta ve bu veriler prognoz ve tedavi
icin kullanilabilirligi acisindan tartisiimaktadir.

Vaka: 72 yasinda kadin hastaya kemik iligi biyopsisi, periferik yayma
ve akim sitometrisi yardimi ile PHL tanisi konuldu. CyBorD kemoterapi
rejimi baslandi. Hastamizda N-RAS genine ait a NM_002524.4: c.183A>T
(p.GIn61His) mutasyonu saptandi. 3. Kurs tedavi sirasinda solunum yet-
mezligi gelisti. Yogun plevral sivisi gelisen hastadan tanisal 6rnekleme
yapildi. Tanisal 6rneklemeden calisilan akim sitometiri hastaligin tutulumu
ile uyumlu saptandi. Gram negatif sepsis ile hasta kaybedildi.

Yontem: EDTA iceren kemik iliginin ¢ekirdekli hiicrelerinin olusturdugu
orneklerle DNA genomu BioRobot EZ1 ile ayristirldi.

Tartisma: Sekonder PHL tanisi alan hastamizda N-RAS genine ait a
NM_002524.4: c.183A>T (p.GIn61His) mutasyonu saptandi. Literatlrde
1990 yilinda Danova ve arkadaslarinin ve 1988 yilinda Tsuchiya ve arka-
daslarinin yayinladigi vakalar RAS onkogeninin Multiple Miyelom hastala-
rinda ilk defa gosterildigi vakalardi. Bu hastalarin daha 6limciil seyrettigi
gosterildi (1,2). Benzer bir sekilde Beziau ve arkadaglari N-RAS geninde
61. Kodonda olan mutasyonun daha 6limcil seyreden PHL hastalarinda
saptamislar (3). Yapilan baska bir calismada Mulligan ve arkadaslari N-RAS
mutasyonlarinin Bortezomib iceren tedavi rejimlerine daha az duyarh
oldugunu gostermislerdir (4).

Anahtar kelimeler: Plazma Hiicreli Ldsemi N-RAS geni Multiple Miyelom

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi

P-062 Referans Numarasi: 118

PONATINIB TEDAVISINE iYi YANIT VEREN BLASTIK FAZDA
COCUKLUK YAS GRUBUNDA KRONIK MIYELOID LOSEMI
OLGUSU

Tekin Aksu, Sule Unal, Fatma Giimriik

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Girig: Kronik myeloid 16semi (KML) ¢ocukluk yas grubu I6semilerin
%2-3'Unl olusturmaktadir. Eriskinlere gore daha nadirdir. Cocuklarin
erigkinlere gore basvuru anindaki beyaz kiire (BK) sayilari daha yuksek,
dalak boyutlari daha biytik ve akselere faz veya blastik faz gibi ileri evre
hastalikli olma riskleri yuksektir. Ginimuzde; cocuklarda tirozin kinaz
inhibitérlerinin (TKI) tedavi basarisi yiiksek olup, hematopoetik k&k hiicre
nakli (HKHN) yerine birinci secenek olmustur. Ponatinib eriskinlerde 1. ve
2. nesil TKi'lerine direncli hastalarda 3. nesil TKi olarak kullaniimakta olup,
literatlirde cocuklarda doz ve gtivenlik bilgileri yeterli degildir.

Vaka: Dokuz yasinda erkek hasta kilo kaybi ve kemik agrisi ile bagvurdu.
BK sayisi 200x10%L olan hastada 9;22 translokasyonu saptandi ve hasta
kronik faz KML tanisi aldi. imatinib baslanan hastanin tedavisinin 12.
ayinda ndétropeni ve analjeziklere yanit vermeyen kemik agrisi olma-
si nedeniyle, imatinib kesilerek dasatinibe gecildi. Dasatinib ile major
molekdler yanit elde edildi. Ancak tanidan 36 ay sonra notropenik ates
ile bagvuran hastanin kemik iligi aspirasyonu incelemesinde prekirsér B
fenotipinde akut lenfoblastik I16semi saptandi. BCR/ABL kinaz mutasyonu
saptanmadi. Blastik faz KML'ye yonelik Berlin-Frankfurt-Minster (BFM)
2009 protokoliine uygun indiiksiyon tedavisi ile birlikte hastaya onamlari
alindiktan sonra ponatinib (15mg/giin) baslandi. Tedavinin 15. gliniinde
kemik iliginde blast sayisi %11'e geriledi ve 33. gliniinde ise tam remisyon
elde edildi. Uclincii ayda tam molekiiler yanit elde edildi. ilaca bagh yan
etki goriilmedi. izZlemde hastaya annesinden haploidentik HKHN yapildi.

Tartisma: Vakamizda imatinib yaniti iyi oldugu halde ilag yan etkisi nede-
niyle 2. nesil TKi'ne (Dasatinib) gecildi. Dasatinib ile baslangicta remisyon



korunmasina ve ilag uyumunun iyi olmasina karsin daha sonra blastik
faza gecis goriildi. Literatiirde 2. nesil TKi'lerine direngli olan vakalarda
HKHN 6nerilmektedir. Klinik olarak 2. nesil TKi’lerine direngli olan hastaya
HKHN'ne kadar képrii tedavi olarak 3. nesil TKi olan ponatinib baslandi.
Cocukluk yas grubunda yayinlanmis az sayidaki vaka bildirimlerinde ve
bir vaka serisinde ponatinibin 15-45 mg/giin dozunda ciddi bir yan etki
gorilmeden Philadelphia kromozomu pozitif 16semilerde kullanilabi-
lecegi bildirilmistir. Hastamizda ponatinib 15 mg/giin dozunda ve BFM
bazli indiksiyon tedavisi ile yan etki gorilmeden remisyon saglandi.
Direngli BCR/ABL kinaz mutasyonu olan veya 1-2. nesil TKi'lerine klinik
olarak direngli hastalarda ponatinib HKHN 6ncesi kopru tedavisi olarak
kullanilabilir.

Anahtar kelimeler: Ponatinib, Kronik myeloid 16semi,

B Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklar

P-063 Referans Numarasi: 285

ONEMi BIiLINMEYEN MONOKLONAL GAMMOPATI VE
GAUCHER HASTALIGI TiP 1 BIRLIKTELIGi

Dilek Keskin', Abdiilkadir Ercaliskan’, Ahu Senem 022, Hilal Aki2, Ayse Salihoglu’

'fii-c, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi i Hastaliklari Anabilim Dal, Hematoloji Bilim Dal
*fij-c, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Patoloji Bilim Dali

Girig: Gaucher Hastaligi, hematoloji pratiginde ayrici taniya giren tablo-
lardan biridir. Tesadiifen serum protein elektroforezinde (SPE) M bandi
bulunmasi ile Onemi Bilinmeyen Monoklonal Gammopati (MGUS) tanisi
alan Gacuher Hastahg tip 1 tanili olgudan bahsedilecektir.

Olgu: 45 yasinda kadin hasta, 2008 yilinda pansitopenisi tizerine tetkik
edilmeye baglanmis. Hepatosplenomegali nedeniyle kemik iligi aspiras-
yon ve biyopsisi yapilmis. Hiperselliler kemik iliginde (hiicre/yag orani:
95/5) diffliz PAS pozitif histiyositik hiicre infiltrasyonu, grad 2-3 retikilin
lif artisi saptanmus. infiltre eden hiicrelerin yuvarlak ya da oval ince kro-
matinli genis eozinofilik sitoplazmali, fibriler gérinimlia oldugu gortl-
mis. Gaucher hiicrelerine benzetilmis. Plazma hiicre artisi tariflenmemis.
Hasta 10 yil sre ile takipsiz kalmis. Yaygin kemik agrilari olmasi lzerine
Dahiliye poliklinigine bagvurmus. Klinik ve kemik iligi bulgulari ile Gaucher
Hastaligi tip 1 diistindlren vakanin serum glukozaminidaz aktivitesi: 1.47
nmol/saat/mg protein olup diisiik bulunmus. Pansitopeni, organomegali
ve yaygin kemik agrilari nedeniyle istenen SPE de M bandi gorilince
Hematoloji poliklinigine refere edilmis (Sekil 1). Muayenesinde kot alti 4
cm hepatomegali, 4 cm splenomegali, ciltte ve mukozalarda soluklugu
mevcuttu. Lokosit (WBC): 4000/mm3, hemoglobin (Hb): 7.1 gr/dl, ortala-
ma eritrosit hacmi: 80.2 fl, trombosit (plt): 67.000/mm3, retikilosit: % 2.08
idi. Hematinik kusur yoktu. Sedimentasyon hizi: 46 mm/saat, CRP: 0.91
mg/L idi. Serum immunelektroforezinde immunglobulin G-kappa bandi
olup idrar immunelektroforezinde monoklonal patoloji yoktu. Yaygin
kemik agrilari nedeniyle gekilen manyetik rezonans gériintiilemede her
iki femurda ince fraktur hatlari ve erlenmayer deformitesi saptandi (Sekil
2). Kemik dansitometrisinde aksiyal ve periferik osteopeni vardi. Kemik
iligi aspirasyonunda plazma hiicre orani %6 idi, yogun genis cizgilenme
gosteren, balonsu sitoplazmalari olan histiyositler mevcuttu. Tum seriler
hiperplazikti. Kemik iligi aspiratindan kultir yapilmadan bakilan Floresan
insitu hibridizasyon incelemesinde 1923.1 duplikasyonu/amplifikasyonu
%14 oraninda saptandi. Mevcut tablo ile MGUS olarak kabul edildi. Cocuk
Metabolizma Hastaliklari tarafindan Haziran 2018'de imigluseraz 60 U/kg
baslandi. Bir yil sonraki degerlendirmede WBC:7100/mm3, Hb:11.7 gr/dl,
plt: 108.000/mm3 e yiikseldi. Batin US da karaciger 131 mm, dalak 148
mm olarak 6l¢uldi. Kemik dansitometri kontroliinde aksiyal osteopeninin
diizeldigi gorildi. MGUS acisindan tedavi verilmeyen hastanin enzim
tedavisinden yararlandigi diistinlildu ve takibe alindi.

Tartisma ve Sonug: Gaucher hastalarinda Multiple Myelom (MM) goriil-
me sikliginin normal poplilasyona gore arttigi bildirilmistir. Olgumuzda
SPE de goriilen M spike nedeniyle tetkiki yapiimis ve MGUS tanisi konul-
mustur. Hastaligin yasi tabloya katkida bulunmus olabilir. Hedef organ
hasar dustinilmedigi icin tedavisiz izlenen olgunun 1921.3 kazanimi
yakin takip edilmesi gerektigini disindirmustur. Kemik iliginde, karaci-
Jerde ve dalakta yogun glukoserebrozid birikimi ve organ sekestrasyonu
sebebiyle sitopenilerin gelistigi; kemik iligindeki plazma hiicre birikiminin
etkisi olmadigi diisinulmustir. Kemik deformitelerinin Gaucher hastala-
rinin % 90’ninda goruldugu bilinmektedir. Litik lezyonlarin MM agisindan
onemi oldugundan ayirt edilmesi gl¢ olabilir. Enzim replasmani sonrasi

kemik agrilarinin azalmasi da lezyonlarin Gaucher hastaligi kaynakh oldu-
gunu desteklemistir.

Anahtar kelimeler: MGUS, Gaucher hastalig

Resim 1. Olgunun serum protein elektroforezi

g
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Resim 2. Olgunun uyluk MRI goriintisii

W Pediatrik Akut Losemiler
P-064

Referans Numarasi: 412

T HUCRELI AKUT LENFOBLASTIK LOSEMININ AKUT
MYELOID LOSEMi OLARAK RELAPSI: JUVENIL
KSANTOGRANULOM iLE PREZENTASYON

Haldun Uz, Nilgiin Sonmez', Meryem Cilek', Akkan Mahmud', Pinar Akpinar Oktar?,
Ustiin Ezer', Ahmet Emin Kiirekgi', Omer Uluoglu®, Mukadder Kocak*

"Lgsante Cocuk ve Yetiskin Hastanesi Cocuk Hematoloji Bolimii
*Ldisante Cocuk ve Yetiskin Hastanesi immunoloji Laboratuvan
3Lasante Cocuk ve Yetiskin Hastanesi Patoloji Bolimii

“Lasante Cocuk ve Yetiskin Hastanesi Dermatoloji Bolimii

Diinyada 15 yas alti kanser vakalarinin %31,5'i 16semilerdir. Akut lenfob-
lastik I6semi (ALL) orani %24,5 Akut Monoblastik Losemi (AML) orani %3,2
dir. Ulkemizde 2014 verilerine gére 0-14 yas tiim kanserler icinde l16semi
%36,5 ile birinci siradadir. Juvenil ksantograniloma (JKG), histiyositik
proliferatif bozukluklarin langerhans disi hiicre grubunda bulunmaktadir.

Olgumuz; 25 aylik erkek; kulak arkasinda beze yakinmasi ile basvurdu, fizik
muayenede solukluk ve poataurikuler 1x1 Lenfadenopati disinda baska
patolojik bulgu yoktu. Hgb 13 g/dl, BK 98.870/mm?, Trb 102.000/mm3
sonucu yapilan periferik yaymada silme L, blast, kemik iligi aspiasyonunda
(KiA) diffiiz L, tipi blast saptandi. Beyin omurilik sivisinda hiicre saptanma-
di. Akim sitometri ile T cell ALL tanisi konan hastanin sitogenetik tetkikleri
normal geldi. ALLIC BFM 2009 protokoli baglandi.
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8. giin periferik yaymada steroide yanit vardi. 15 ve 33.giin KiA sirasiy-
la; %14 blast (M, kemik iligi) ve remisyonda kemik iligi saptandi. Hasta
Protokol 1B, 6 adet HR ve Protokol 2 faz 1 bloklarini tamamladi. Protokol
geregi yapilan kontrol KiA sonuclari M, olarak saptandi.

Protokol 2 sirasinda sacli deride sivilce yakinmasi olan hastanin fizik mua-
yenesinde sach deri sol parietal bolgesinde 1-2 mm bir papul goruldi.
Dermoskopi ile jiivenil ksantograniilom tanisi kondu. KiA tekrarlandi, M,
remisyonda kemik iligi saptandi. Takibinde genel durumunda kétiilesme
sach derideki lezyonda blyilime olan hastaya sacli deriye eksizyonel
biyopsi, KIA ve kemik iligi biyopsisi uygulandi. KiA'da spikil icerisinde
megakaryosit mevcut, Uretimleri azalmis gen¢ megakaryositler, doku
makrofaj (monosit/histiyositoz) oranlarinda artis, osteoblast kimeleri,
hemofagositoz gorildi ve remisyonda kemik iligi olarak degerlendirildi.
Kemik iligi biyopsisi “Monositer kokenli |6semik infiltrasyon” seklinde
sonuclandi. Hastaya ALLIC BFM 2013 ADXxE basland. Sagh deriden alinan
biyopsisi monositer 16seminin deri tutulumu olarak raporlandi. Hasta
ADXE tedavisi sirasinda kaybedildi.

ALLden AMLye degisim bilinen ama nadir bir durumdur. JKG ilk olarak
Adamson tarafindan 1905 te tanimlanmistir. Cogunlukla cilt yerlesimli
olmasi disinda multi sistemik tutulum goérulebilir. JKG, nérofibromatozis
tip 1 ve juvenil kronik miyeloid I6semi gibi hastaliklarla iliskilidir. Nadir
olarak JKG ve akut |6semi birlikteligi bildirilmistir.

Bizim hastamiz tedavi altinda ve remisyonda iken JKG seklinde prezente
olup ve hizla akut monositik 16semiye dénlismesi agisindan literatire
bakildiginda nadir bir olgudur. Amacimiz hastamizdan edindigimiz dene-
yim ile akut I6semi takibinde cilt bulgularinin nemi ve JKG stiphesi duru-
munda hemen eksizyonel biyopsi ile ¢ikarilip, hastanin bir soy degisimi
(“switch”) ve relaps agisindan yakindan takip edilmesini vurgulamaktir.

Anahtar kelimeler: Akut lenfoblastik 16semi, akut monositik I[6semi, juvenil ksan-
togranilom, relaps

Sekil 1. A. Kemik iligi asipirasyonu, hemafagositoz (x1000) B. Yaygin infiltrasyon iceren hiperseliiler kemik iligi,

(seliilerite %90) (kemik iligi biyopsisi; hematoksilen-eozin; x40) C. Bu hiicrelerde, (D163 ve (D99 poxitifligine ek
olarak (D4 ve (D68 poxitiftir. Tdt boyanmasi % 3 ve (D34 boyanmasi % 1 (x400)
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Sekil 3. A Serebriform cekirdekli neoplastik hiicreler ve eritrofagositoz, artmis mitotik aktivite (cilt biyopsisi;

hematoksilen-eozin; %400) B-CBu hiicreler (D4 ve (D68-poxitif, ancak Tdt, (D34, ALK, (D30, (D1a, (D23, Pan CK,
(D57, (D79a, (D8, (D57 ve miyogenin icin negatif (x 400)

W Trombosit Bozukluklari / Tromboz ve Antitrombotik Tedavi

P-065
iMMUN TROMBOSITOPENILi HASTALARDA ELTROMBOPAG
KULLANIMI iLE EOZINOFiIL SAYISI ARTIYOR MU?

Atakan Turgutkaya, Zahit Bolaman, irfan Yavasoglu
Adnan Menderes Universitesi Hastanesi Hematoloji Bilim Dah

Referans Numarasi: 456

Giris: Eltrombopag; kronik immun trombositopeni(ITP) basta olmak tizere
cesitli trombositopenilerin tedavisinde kullanilan bir trombopoetin(TPO)
reseptor agonistidir. Etkilerini TPO reseptorlerini yarismasiz olarak aktive
edip megakaryositlerin farklilasmasi ve ¢ogalmasini uyararak gercekles-
tirir. Aplastik anemide(AA) eltrombopag kullanimi ile sadece trombosit
sayisinin iyilesmedigi, ayni zamanda hastalarin hemoglobin ve notrofil
sayllarinin da arttigi gozlenmistir. Eozinofil gibi diger myeloid seri ve
lenfoid seri hiicrelerin sayilarini degistirdigine dair bilgi yoktur. Burada



primer ITP hastalarinda eltrombopag kullanimi ile zamanla kan sayimi
parametrelerinde gerceklesen degisikliklerin incelenmesi amaglanmistir.

Materyal &Method: Calismaya, yas ortalamasi 55.1+21 olan; 2 erkek, 9
kadin toplam 11 primer ITP hastasi dahil edildi. Bes hastanin splenektomi
oykusu mevcuttu. Eltrombopag kullanilmadan hemen 6nce, 1., 2. ve 3. ay
hemogram degerleri olarak 16kosit, nétrofil, lenfosit, monosit, eozinofil,
hemoglobin, trombosit sayilari takip edildi. Tum bilgiler SPSS Windows
versiyon 19 modullne girildi ve istatistiksel analiz gerceklestirildi ve tek-
rarlayan 6l¢ciimlerde Anova testi kullanildi.

Sonuglar: Hastalarin eltrombopag tedavisi ile birlikte trombosit sayilarin-
da iyilesme gozlendi. Lokosit, notrofil, lenfosit,monosit, trombosit sayila-
rinda istatistiksel olarak anlamli degisiklik yoktu. Hastalarin bazal eozinofil
sayisi 120+£81.3/ mkrlL iken,1.ay 145,45+117,24 /mkrlL, 2.ay 245,45+101,6
/mkrL, 3.ay 203,6 £92,2/mkrlye artis gosterdigi belirlendi ve istatistiksel
olarak anlamli kabul edildi (p <0.05) (Tablo-1).

Tartisma: Eltrombopag, endojen TPO’ya benzer sekilde JAK/STAT,AKT ve
MAPK yolaklarinin sinyalizasyonu tizerinden etki etmektedir. C-mpl resep-
toranlin primitif hematopoetik kok ve progenitér hicrelerde eksprese
edildigi kanitlanmistir. Her l¢ seride hematopoezi indiikleme 6zelliginden
dolay! aplastik anemi ve hematopoetik hiicre nakli sonrasi gelisebilen
zayif greft fonksiyonu durumlarinda da fayda sagladigi bilinmektedir.
Trombositopeni disinda sitopenisi olmayan hastalarda diger kan hiicre-
lerinde artis yapip yapmadigi veya ozellikle hangi hiicre serisinde artis
yaptigi konusunda yeterli literatir bilgisi yoktur. ITP’li hastalarda eritroid
ve myeloid seride belirgin artis ifade edilmemistir. AAde bu serilerde
gorilen artis farkli mekanizmalar veya doz farki nedeni ile olabilir. Bizim
calismamizda eltrombopag kullanan kronik ITPli hastalarda trombosit
artisinin yaninda eozinofil sayilarinda da istatistiksel olarak anlamli artis
gOzlenmistir. Diger serilerde etkisinin belirlenmesi i¢in daha genis capli
hasta grubunda daha uzun sureli izleme ihtiyac vardir.

Anahtar kelimeler: Eltrombopag,eozinofil

Tablo 1. Eltrombopag kullanimi altinda hastalarimizin hemogram degerleri

Sonuglar: 2011-2018 déneminde 2-16 yas olan 8 hasta klinige basvur-
mustu. Hastalarin 5 tanesi agir, 3 tanesi transflizyona bagimli orta dere-
cede aplastik anemi kriterlerini karsiliyordu. Tanida hastalarin fenotipleri,
mental durumlari, bliyiime gelismeleri yaslarina uygundu ve o gline kadar
saglikhydilar. Kemik iligi biyopsisilerinde selularite %25 ten azdi. Hemolitik
anemi laboratuar bulgusu yoktu. Toksik ajana maruz kalma oykusi alin-
mad. IST'ye yanitsiz 3 hasta akraba disi verici bulunarak basarli nakil
olmustu; bu hastalarin ikisi 2 kez IST almisti, 3. hastada 2.IST tedavisinde
anafilaksi gelistigi icin tedavi tamamlanamamisti. U¢ hastada IST ile tam
sifa saglanmisty, ikisine bir kez, bir hastaya 2 kez IST uygulanmisti. 7. hasta
once kismi cevap vermis, 11. ayda WBC 2500/mm?3, Neu 836/mm?3, Hb9,8
g/dL, PLT 72000/mm?®e kadar ylkselmis, gegirdigi bir viral enfeksiyon
sonrasi yanit kaybolmus ve 2.iST'ye yanit alinamamis ve nakil hazirligi
yapilmaktadir. 8.hasta ise 1.IST nin 6. ayinda yanitsiz oldugundan, ikinci
iST planlanmaktadir. Cevap veren 3 hastanin (2 si agrr, biri orta aplastik
anemi) tanida retikulositleri <50.000/mm?3, PLT 11.000-50.000/mm? ara-
sinda, neu 643-1390/mm? arasinda degismekteydi. ilk 6 ay sonunda bu
3 hasta eritrosit ve trombosit transfizyon bagimliligindan kurtulmakla,
Neu>1500/mm? olmakla birlikte trombosit sayilari 22.000-92.000/mm3
arasinda kalmisti. Trombosit sayisi 100.000/mm? Gstiine ilk IST'nin 10, 11
ve 12. ayinda yiikselmisti. Son iki hastanin kemik iligi nakli ve 2.IST'si heniiz
tamamlanmamakla birlikte hayati tehdit eden enfeksiyon geciren veya
kaybedilen hasta yoktur.

Tartisma: Burada az sayida hasta verisi degerlendirilmekle birlikte hasta-
larin %50 den azinda IST’'ye tam yanit alinmstir. Literatiirde %75'e varan
yanit oranlari da verilmistir. Tam yanit tanimina uyacak kan sayimi deger-
lerine ulasilmasi 12 aydan uzun sirebilmektedir. Akraba disi allojenik
naklin, graft versus host hastaligi basta olmak tizere erken ve ge¢ dénem
art sorunlari dikkate alindiginda, yanit siiresi uzun olmakla birlikte iST, has-
tane yatis siiresinin az olmasi, hastanin yasam kalitesini bozmamasi, kemik
iligi nakline kiyasla ucuz olmasi nedeniyle mutlaka denenmesi gereken bir
tedavidir. ilk 6 ayin sonunda yanit alinmadiginda, 2.IST kiirii planlanirken
akraba digi verici arayisi da baslatiimalidir. Haploidentik nakil de IST'ye
cevap vermeyen hastalarda secenek olusturmaktadir.

Anahtar kelimeler: aplastik anemi, immun supresif tedavi

m Kemik ligi Yetersizligi ve Myelodisplastik Sendromlar
P-066

Referans Numarasi: 487

EDINSEL APLASTIK ANEMILi COCUKLARDA iMMUN-
SUPRESIF TEDAVIi YANITLARI

Emine Zengin, Sema Aylan Gelen, Yesim Ece (zkan, Nazan Sarper
Kocaeli Universitesi Gocuk Hematoloji Bilim Dali

Aile ici tam uygun vericisi olmayan edinsel aplastik anemili cocuk ve
ergenlerde ilk basamak tedavi immunsupresif tedavidir (IST). Bu bildiride
iST’ye hastalarin verdigi yanitin degerlendirilmesi amaclandi.

Yontem: Aile ici uygun vericisi olmayan edinsel aplastik anemili hastalarin
hastane kayitlari geriye donuk olarak incelendi. Hastalarin kan sayimi,
periferik yayma, kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi, kromozom kirgi, DEB
ile uyarilmis kromozom kingi degerlendirmis ve tedavide Avrupa Kan ve
Kemik iligi Nakil Grubu (EBMT) iST protokolii uygulanmusti. Kisa steroid, ilk
kiirde at kaynakli anti-timosit globulin, iki yil siireyle siklosporin tedavisi,
co-trimaksazol, flukanazol, asiklovir profilaksisi uygulanmisti. Tedavi yaniti
iyi degilse 6 ay sonunda 2. IST uygulanmis ve tavsan kaynakli tymoglo-
bulin kullanilmisti. IST uygulama tarihleri, tedavi yanitlari ve hastalarin
prognozlari incelendi. Tam cevap Neu >1500/mm?3, PLT>100 000/mm?,
Hgb >11.0 g/dL; kismi cevap Neu>1000/mm?3, PLT>30000/mm?3, Hgb >8g/
dL ve transflizyon bagimhligi olmamasi olarak tanimlandi.

0.ay 1.ay 2.ay 3.ay

Lokosit(/mkrl)** 10386 2756 9018 +2798 9097 +2586 913142749
Ntrofll/mrl)™ | 7047,2222358 56092287 | 5564518615 | 56563 :+19633 W Kemik lligi Yetersizligi ve Myelodisplastik Sendromlar
Lenfosit(/mkrl)* 1900(830-6860) | 2420(930-4650) | 2310(1670-5040) | 2120(1550-5090)
Monosit(/mkel)** 67042659 67042427 659+2508 | 69182355 P-067 Referans Numarasi: 590
Eozinofil(/mkrL)** 120813 USASENT04 | 5441016 | 203,692 N . A . . L
orinofil/mil) ERiSKIN T HUCRELI ALL'DE FISH/SITOGENETIK VERILERININ
Hemoglobin(gr/dI)* 12,6(7,6-15,7) 12,8(10-15,6) 12(11-15) 12(10-15) VE SAG KALIM ANALIZLERININ RETROSPEKTIF
Trombosit(/mkrL)* 53000 107000 121000 122000 DEG ERLEN Dl Rl LM ESl

(0-202000) (56-167000) | (44000-362000) | (6000-322000) ) . . "
*median(min-max) ™ mean 25 Merve Ozkan', Ahmet Seyhanli?, Inci Alacacioglu?, Sermin Ozkal’, Zeynep Yiice*, Ozden

- Piskin2, Fatih Demirkan?, Mehmet Ali Ozcan?, Biilent Undar?, Giiner Hayri Ozsan?

"Dokuz Eyliil Universitesi i Hastaliklan Anabilimdal
*Dokuz Eyliil Universitesi Hematoloji Baliimii

3Dokuz Eyliil Universitesi Patoloji Bolimii

“Dokuz Eyliil Universitesi Tibbr Biyoloji ve Genetik Boliimii

Girig ve Amag: ALL cocukluk cagr malignitelerin en sik goriilen tipi olmak-
la birlikte eriskinde hematolojik malignitelerinin %15'ini olusturur. T-ALL
ise daha nadir olup, tiim ALL olgularinin yaklasik %20'sini olusturmaktadir.
Son yillarda Eriskin ALL hastalarinda prognozu iyilestirme adina pediatrik
ALL protokolleri, adolesan ve genc eriskin yasta kullanilmaya baslanmis
ve olumlu sonuglar bildirilmistir. Bu ¢calismada nadir gorilen ve sag kalimi
oldukca duslk olan eriskin T-ALL olgularinin demografik 6zelliklerinin,
tedavi yanitlarinin, sitogenetik verilerinin ve sag kalim analizlerinin retros-
pektif degerlendirilmesi hedeflenmistir.

Gereg¢ ve yontem: Calismaya 20.04.2006-31.12.2018 tarihleri arasinda
DEUTF Hematoloji Bélimi'nde takip edilen T-ALL tanili hastalar dahil
edildi. Hastalarin demografik, klinik, laboratuar ve gortintiileme verileri
geriye déniik olarak probel ortaminda ve Dokuz Eyliil Universitesi Tibbi
Biyoloji ve Genetik bolimi arsivinde tarandi. Hastalarda Sitogenitik/
FiSH verilerinin ve diger demografik verilerin birbirleriyle olan iliskileri ve
tim bu faktorlerin standart tedaviye, izlem siiresine ve sag kalim tzerine
etkileri degerlendirildi.

Bulgular: T-hiicreli ALL ile izlenen 29 hastanin ortanca yasi 32(18-82) olup,
19'u erkek, 10'u kadindi. Ortanca 18 aylik izlem siiresi sonunda hastala-
rin 12'si (%41,4) hayattayken, 17'sinin (%58,6) 6ldigu tespit edildi. BFM
alanlarin ortanca tani yasi 25 (18-28 yas), HCVAD alanlarin ortanca tani
yasl 36,5 (20-59 yas) saptandi. H-CVAD tedavisi alan hastalarin ortalama
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sagkalim suresi 46,9 ay (+£12,9), BFM tedavisi alan hastalarin ortalama
sagkalim siiresi 71,5 (£11,4) aydi. BFM alan hastalarin ortanca OS'leri
Hiper-CVAD alan koldan istatistiksel olarak anlaml 6l¢tide uzun bulundu
(p=0.044). AKIT uygulanan hastalarin ortanca sagkalim siiresi diger koldan
daha uzun goriinmekle birlikte istatistiksel olarak anlamli degildi. Hasta
sayisinin azligina baglandi (12 ay x 9 ay, p=0.195).

Sonug: Az gorilen ve prognozu kétu olan bir ALL alt tipi olan T-ALLde
ergen ve geng eriskin (AYA) hastalarda pediatrik yogun kemoterapi rejim-
lerinin kullanimi, 6n hat tedavisine nelarabinin dahil edilmesi ve yeni
genomik kesifler temelinde yeni hedefe yonelik tedavilerin secimiile teda-
vi etkinligi arttirilabilir. Pediatrik yogun kemoterapi rejimlerinin kullanimi,
eriskinlerde de sagkalim strelerinin artiriimasi icin umut vaat etmektedir

Anahtar kelimeler: T hiicreli ALL, prognoz, BFM, Hiper-CVAD, AYA, sagkalim.

W Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
P-068

Referans Numarasi: 98

hasta SR sonrasi FEN nedeniyle ex olmustur. Bu bulgularla SR splenekto-
miye iyi bir alternatif olarak goziikmektedir.
Anahtar kelimeler: Myelofibrozis, Splenik radyoterapi

Tablo 1.ilk SR®e yanit degerlendirmesi

MYELOFIBROZiSLi HASTALARDA PALYATIF TEDAVI
SECENEGI OLARAK SPLENIK RADYOTERAPI SONUGLARI
(TEK MERKEZ DENEYiMi)

Yasemin Sagdic Karateke?, Neslihan Andig’, Alaattin Ozen?, Hava Uskiidar Teke, Nur
0guz Davutoglu’, Tuba Bulduk', Eren Giindiiz'

"Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali
*Fskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Ic Hastaliklari Anabilim Dali
SEskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Radyasyon Onkolojisi Anabilim Daly

Giris: Myelofibrozis kemik iligi fibrozisi, ekstra mediiller hematopoezis
ile seyreden bir hastaliktir. Dolasan myeloid hiicrelerin dalakta birikmesi
ve ¢ogalmasi ile olusan splenomegali ve buna bagli basi semptomlari
ve hipersplenizm, myelofibrozisli hastalarda morbiditenin en sik sebe-
bidir. Myelofibrozisli hastalarda allojenik hematopoietik kok hiicre nakli
(AHKHN) haricinde kuratif tedavi mevcut degildir ve hastalarin ¢ogunu
AHKHN'ne uygun aday olmayan yasli hastalar olusturur. Palyatif tedaviler
arasinda splenektomi, morbidite ve mortalitesi yiiksek oldugundan tercih
edilmeyen bir secenektir. Splenik radyoterapi (SR) splenektomiye alterna-
tif bir secenek olabilir. Literattirde SR ile ilgili az sayida ¢alisma mevcuttur.
Amacimiz kiratif tedavi seceneklerinin az oldugu ve palyatif tedavi yon-
temlerinin gelistirilmesine ihtiyacin oldugu myelofibrozisli hastalarda SR
ile ilgili literatuire katki saglamaktir.

Metod: 2010-2019 yillari arasinda klinigimize basvuran myelofibrozis
tanili hastalardan splenik radyoterapi alan hastalarin arsiv dosyalari ret-
rospektif olarak taranmistir.

Sonug: 6'si kadin 4’ erkek; 10 hasta SR almistir. SR esnasinda yas orta-
lamasi 64.7 yildi. Hastalarin 7’si primer myelofibrozis, 3'U postpolisitemik
myelofibrozisti. Tanidan SR'a kadar gegen ortalama stire 4.6 sene idi. 10
hastadan 6 tanesi 1 defa, 3 tanesi 2 defa, 1 tanesi 4 defa SR almistir. 10
hastanin 5'i hayattadir. iki hasta akut myeloid 16semi(AML)’ye déniisiim,
bir hasta pnomoni nedeniyle, bir hasta da febril nétropeni (FEN) nedeniyle
ex olmustur. Fraksiyon basina 50 cGy olacak sekilde giin asiri toplamda
10 fraksiyon SR planlanmistir. Hastalarin 1. ve 2. SR 6ncesi ve sonrasi
degerlendirmeleri tablo 1 ve tablo2'de goriilmektedir. 7 hastada SR son-
rasi basi semptomlarinda (karinda dolgunluk, siskinlik, karin agrisi) ve
konstitlisyonel semptomlarinda (halsizlik, istahsizlik, kilo kaybi) iyilesme
elde edilmistir. 8. olguda pansitopeni-hipersplenizm nedeni ile yapilan SR
basarili olmamustir. ikinci olgu ilk iki SR'den 9 ay sonra AMLye déniisiim
nedenli 5-azasitidin tedavisi baslanmis. Bu tedavi altinda masif ve semp-
tomatik SM nedeniyle iki kez daha SR almis ve bunlardan da semptomatik
ve objektif olarak fayda gérmustr. 9. olguda SR sonrasi ciddi myelosup-
resyon gelismis olup hasta FEN nedeniyle ex olmustur.

Tartisma: SR myelofibroziste diger tedavilere cevap vermeyen hastalarda
palyasyon amaci ile uygulanabilir. Literattirde bizim calismamizda oldugu
gibi hastalarin %80'inden fazlasinda semptomatik fayda saglanmistir.
Calismamizda aksiyel élciimlerde dalak boyutlarinda kiigtilme ¢ok sinirli
kalsa da hastalarin basi ve konstitlisyonel semptomlarinda belirgin diizel-
me mevcuttu. Bunun nedeni SR ile dalagin aksiyel dlciimlerle degerlendi-
rilemeyen 3 boyutlu olarak hacminin ve viicutta timor yikiniin azalmasi
olabilir. Literatiirde ortalama rahatlama 6-9 aydir. Bizim ¢alismamizda bu
siire ortalama 6.7 ay olarak bulunmustur. Literatlrde en sik yan etki olarak
bildirilen myelosupresyon bizim hastalarimizdan 1 olguda gériilmis olup

Olgu | Cinsavet | Pramer Onceki | Tandan SR medem | Dalak SR sonras: Hb'de Tramsfizyon |
= 18 tedmiler | SK'a . k | ditzclme 3
Yay sekonder gegen sure daazmima | rabatiama ™ azalma
(5} (sene) emioran) | saresi(ay) oram ve
MF ; stwress
[T [K&s |8 |H=  [§ | Anemu. |30wi3) |3 s Tharysc
RXL SM- 50
semmpion ! | aralomy
2 E49 P L Anem- 2("10) n w2 13 ay ES
M- ihtivacy vok
semptom_| )
3 K50 P HL 7 Ancmi- (%0 |4 36 16ay ES
M- thtiyacs yok
1 K70 s HU (13 S It |00
Scmplom. +
] K8 P D-RXL | 45 Ancmi- 2%y (5] 148y ES
SM- shtiyaey yok
sempiom 1
6 E-78 P HL I S5M. %9 6
| semptom |
7 E& 5 HU 5 SM- 50 |7
| semptom
] (] P Hl (K] Siopeni- | © | S ihuyaa
SM- | devam
npice |edyr |
0] (3] P HiL- 1% Sitopers- | 0 - - | ES ihtiyacy
RXL M- | devam
- i St X pemplom._ L —
] K66 P R&-D |2 Ancnu- o - - | ES ihtryac
SM- : devam
mplom | oo |
E-Erkek, K- Kadin P-Primer. SSekonder. HU: Hidrok . I Danarol, B Ruksolinmb, SM-Spl h. Hb Hemoglob
ES: Enitrosit stpansiyonn. MF Myelofibrozis
Tablo 2. kinci SR’ yanit degerlendirmesi
Olge | Lvw2 SR |lL.w2SR |SR Dalak SR sonras SR soaraa Hb | Transfleyondm
arasi gegen aras tedaviler | baslama boyutlanada scmpbommatik dirclme ovani | bajimsaz gogen
lire (ay) scbbn azakma rahatlama ve e (ay)
crmlogan) sl
T ——— ¥ o T §
SM- %25)
vemplons
3 ] Anenu- + 85y L1 9
M.
i |n TR SM EEIRT) Ty
6 12 HU SM- 1i%2)
SR Sphensk Rachoteraps , SM b BAL Rabsolitinsh, Hb | ' L Hi
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HIV iLiSKILi LENFOMALAR

Kayra Somay', Emre Osmanbasoglu’, Helin Masyan', Harun Aslan’, Siida Tekin?, Olga
Meltem Akay', Burhan Ferhanoglu’

"Kog Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dalr
“Kog Uiniversitesi Tip Fakiiltesi Enfeksiyon ve Klinik Mikrobiyoloji Anabilim Dali

Human Immunodeficiency Virus(HIV)seliler immuniteyi bozmasi sebe-
biyle lenfoma icin predispozan etken olabilmektedir. HIV ile infekte
hastalarin %25-40'Inda malignite gelisebilecegi ve bunlarin %10’'nun ise
NHL oldugu bildirilmistir. NHLlarin en sik alt tiirli %75 ile DBBHL, 2.sirada
%25 oranlada Burkitt lenfomadir. HIV iliskili lenfomalarin optimal tedavisi
ozellikle ciddi immunsupresyonu olan hastalarda nemli bir sorun olmaya
devam etmektedir. Hazirladigimiz vakalar HIV ile infekte olan ve lenfoma
gelismis 4 hastalanin sunumudur. ilk vaka 77 yaginda erkek hasta Evre 3
DBBHL tanisi aldiktan sonra 5 kiir RCHOP tedavisi ve radyoterapi yapilmis.
3 yil sonra progrese olan servikal LAM ile niiks olan hasta anti-HIV testi de
pozitif saptandi. Komorbiditesi nedeniyle R-Bendamustine kemoterapisi
ve es zamanli anti-viral tedavi baslandi. 4 kiir sonra tedavi yanitinin yeter-
siz olmasi sebebiyle GDP rejimine gecildi. Fakat hasta tolere edemeyince
Lenalidomide tedauvisi ile degistirildi. 2. vaka; 30 yas erkek hasta, servikal
LAM eksizyonel biyopsi sonucu ytiksek dereceli buytik b hiicreli lenfoma/
Burkitt lenfoma tanisi alarak tarafimiza bagvuran hastanin laboratuvar
tetkiklerinde anti-HIV testi pozitif saptandi. Evre 2 NHL tanisiyla RCHOP
kemoterapisi baslanan hastaya antiviral tedavi de baslandi. (tablo 1) 6
kir kemoterapi sonrasi tam metabolik elde edilen hasta sorunsuz takip
edilmektedir. 3. vaka; 63 yasinda erkek hasta dahiliye poliklinigine 1 yildir
devam eden ates, yorgunluk, efor dispnesi ile basvurdu. Dis kurumda
yapilan tetkiklerinde HIV-RNA testi pozitif olarak goruldii.Takibe alindi
ve anti-viral tedavisi baslandi (tablo1) 2 ay sonraki kontrollinde atesin
devam etmesi lzerine yapilan goriintilerde dalakta infiltratif goriinim
saptanmasi Uzerine trucut biyopsi ile 6rnekleme yapildi patoloji sonucu
DBBHL olarak saptandi ve evre 4DBBHL kabul eilen hastaya 6 kiir RCHOP
ve Intratekal profilaktik kemoterapi verildi. Tedavi sonrasi servikalde



tam,dalakta ise parsiyel metabolik regresyon yaniti alindi. Hasta sikayetsiz
takip ediliyor. 4. vaka43 yasinda erkek hasta burun tikanikligi ve ates sika-
yeti ile degerlendirildi ve burunda gerilemeyen lezyondan alinan biyopsi-
den evre2 DBBHL saptanmis. Ates bogaz agrisi ile enfeksiyon hastaliklar
polikligine basvuran hastanin alinan 6ykiisiinde daha 6nce viicudunda
dokintulu lezyonlar nedeniyle egzema 6n tanisi aldidi cesitli ilaglar kul-
landigi bu sirada VDRLpozitif saptandidi icin penisilin verildigi 6grenildi.
Ek olarak kronik hepatit b enfeksiyonuda olan hastanin bakilan tetkiklerin-
de anti-HIV pozitif saptanmasi lizerine antiviral tedavi ve RCHOP tedavisi
baslandi. 6 kir kemoterapi sonrasi tam metabolik yanit elde edilen hasta
halen sorunsuz takip edilmektedir.

Sonug: HIV iliskili lenfomalar histolojik tipi prezente oldugu bolge ve has-
talik evresine gore farkl klinik bulgular verir lenfadenopati,organomegali
veya konstitusyonal semptomlarla ortaya cikabilirbazende agiklanama-
yan sitopeniler,nedeni bilinmeye ates veya timor lizis sendromu etyo-
lojisi arastirilirken bulunabilir. HIV negatif popllasyonda ortaya ¢ikan
lenfomalara gore HIV iliskili lenfomalarda daha cok ileri evre hastalik,b
semptomlari,ekstra nodal tutulum ve olagan disi lokalizasyonlar gorile-
bilmektedir.HIV iliskili lenfomalarin sikligi antiretroviral ila¢ kullanimindaki
artisa bagh olarak giderek azalmaktadir.HIV infekte olmayan poptlasyona
gore progresyonlari daha hizli,tedavi yanitlari daha koti olan HIV iligkili
lenfomalarin optimal tedavisinde multidisipliner yaklagim 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: HIV, DBBHL

Olgu|Yas| Tami | CD4 Sayisi | HIVRNA Anti- Lenfoma| Patoloji Lenfoma 1P/
Aninda Retroviral Tipi Tedavi EVRE/
Yas Tedavi ECOG
1 7| 13 129 38.900 Eltigravir, DBBHL Bcl2-, R-CHOP, EVRE3,
hiicre/ul, | kopya/mL |  Cobicistat, Bcl6+, Cmyc | R-Bendamustin, | ECOG1
Tedaviden 6 | Tedaviden | Emtricitabin, %85+, GDP,
aysonra:228| 6 ay sonra Tenofovir Mum1 Lenalidomid
hiicre/ul <20 <%S5,
kopya/ml Ki67%85
2 30 | 29 |169hiicre/ul | 1076402 Eltigravir, DBBHL/ Bcl2-, R-CHOP IPIO,
Tedaviden 8 | kopya/ml Cobicistat, Burkitt Bcl6+, EVRE2,
aysonra292 | Tedaviden | Emtricitabin, (myc+, ECOGO
hiicre/ul | 8aysonra | T enofovir, Mum1,
olgiilemedi |  Dolutegravir Ki67%95
kombinasyonlan
3 63 | 63 |497hiicre/ul | 2390000 Eltigravir, DBBHL | Bcl2 zayif+, R-CHOP IPl4,
Tedaviden | kopya/ml Cobicistat, Bcl6?, Cmyc- EVRE4,
6aysonra | Tedaviden | Emtricitabin, , Mum1+, ECOG2
371hiicre/ | 6aysonra Tenofovir Ki67%70
uL 97kopya/
ml
4 43| 42 | 21hiicre/ul | 89200 Eltigravir, DBBHL | Bcl2%20 R-CHOP P12,
Tedaviden | kopya/ml Cobicistat, -25+, Bcl6-, EVRE2,
6aysonra | Tedaviden | Emtricitabin, Cmyc%40+, ECOG1
32.16hiicre/ | 6y sonra Tenofovir Mum1+,
uL 178 kopya/ Ki67%80,
ml EBV+

B Kronik Lenfositer Losemi ve Kronik Lenfoproliferatif Hastaliklar
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OLGU SUNUMU: TiROID GLAND iCiNDE EKTOPIK TiMUS
DOKUSU

Utku Donger', Lala Mammadov', Aysen Terzi?, Ayse Pinar Cemeroglu?, Nihal Uslu?,
Fatma Burcu Belen Apak®

"Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagiligi ve Hastaliklar Anabilim Dah, Ankara

“Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Patoloji Anabilim Dali, Ankara

3Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Ankara

“Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Ankara

5Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi (ocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dal, Ankara

Giris: Ektopik intratiroidal timis dokusu nadir gorilen bir durumdur.
Ektopik intratiroidal timus siklikla rastlantisal olarak kesfedilir ve embriyo-
genez sirasinda anormal timik go¢ nedeniyle olusur. En sik infant ve erken
cocukluk déneminde, asemptomatik tiroid nodili olarak saptanmaktadir.
Ultrasonografik olarak timus dokusuna benzer goriintlsi olan kitlede
ince igne aspirasyon biyopsisi ile timus dokusuna ait hlicreler saptanabil-
mektedir. Biz de burada lenfoma 6n tanisiyla sevk edilen ve tiroid icinde
ektopik timiis dokusu saptanan bir olguyu sunmaktayiz.

Olgu: 6 yil 4 aylik erkek hasta okul taramasi sirasinda yapilan kan tet-
kiklerinde TSH:8 IU/dI (TSH : 0.56-5.41 1U/L), serbest T4:1.2 ng/dl (1.08-
1.93 ng/dl) Anti-TPO:negatif saptanmasi lzerine ¢ocuk endokrinolojiye
basvurduktan sonra hipotiroidizm stphesi ile yapilan USG'de tiroid bezi
icinde noddler yapi gorillp, ince igne aspirasyon biopsisi yapilmasi
sonrasi lenfoma ve sklerozan papiller tiorid ca 6n tanilaryla bolimimize
yonlendirildi. Hastanin 6ykisiinde daha 6nce bilinen hastaligi olmadig,
ailede kanser 6ykiisii olmadig, 1 gece dnce karin agrisi sikayetiyle Cankiri
Devlet Hastanesi'ne basvurdugu, orada yapilan USG'de ileus distintldugu
ogrenildi. Fizik muayenede anormal bulgu saptanmadi. Klinik bulgular ve
oyki lenfoma diistindlirmemekle beraber ileus 6ykiist ve patoloji 6n tani-
si sebebiyle lenfoma ekarte etmek icin kan sayimi, LDH, rik asit, abdomen
usg ve boyun usg ile degerlendirildi. Abdomen USG ve laboratuvar testleri
normal saptandi. Tiroid USG'de tiroid bezi sol lob st orta kesim posterior-
da cevre parankime gore izo-hipoekoik,icerisinde hiperekojen,milimetrik
caplh yapilarin bulundugu, boyutlar 8x6x5 mm olcllen, ektopik intrapa-
rankimal timik dokuya ait oldugu dislnilen nodiler alan dikkat cekti
(Sekil 1). Hastanin klinik ve laboratuvar bulgular ektopik timus dokusu ile
uyumlu idi. Patoloji sonucu‘Malignite lehine acik bulgu saptanmadi, reak-
tif lenfoid nodiiller iceren ektopik timiis dokusu'olarak yorumlandi. Hasta
tiroid dokusu iginde tesadiifen saptanan ektopik timus dokusu tanisi aldi,
izlemlerimde tiroid hormon diizeyleri, tiroid otoantikorlari normal seyretti,
ultrasonografik izleminde noddlde kii¢tilme saptandi.

Sonug: Timus, embriyolojik olarak, gebeligin 6.haftasinda olusmaya bas-
lar. Gebeligin 8-9. haftasinda orta hatta birlesir ve normal yerlesim yeri
olan superior mediastene go¢ eder. Ektopik timus dokusu embriyolojik
gelisimi ile ilgili olarak, angulus mandibula ile anterior anterior mediasten
arasinda herhangi bir yerde gorilebilmektedir. Asemptomatik olmalari
nedeniyle klinikte nadir gorilmektedir. Nadiren dispne, stridor, disfaji,
ses kisikhigina neden olabilir. Ektopik timls tanisini koymada manyetik
rezonans goriintileme kullanilabilecek givenilir bir yontemdir. Kesin
tani operasyon materyali histopatolojisinde timus dokusunun (Hassal
korpuskiilleri) goriilmesi ile konur. T Ancak, tipik USG bulgular ile tani
konabilir ve cogunlugunun invaziv girisimlere gerek olmadan takip edile-
bilir. Ektopik intratiroidal timus dokusu benign ve malign tiroid nodiilleri
ile karisabilmektedir. Siklikla infant ve erken ¢cocukluk déneminde goriilen
ektopik timus dokusu, timus dokusu gibi, ilerleyen yasla birlikte regrese
olabilmektedir. Ektopik intratiroidal timus dokusu saptanan asemptoma-
tik hastada izlem yeterlidir, diger tiroid lezyonlari ile ayrimi olgularin izlemi
acisindan énemlidir.

Anahtar kelimeler: ektopik timus, tiroid, lenfoma

Sekil 1. Tiroid dokusu iginde ketopik timus dokusunun ultrasonografik gdriinimii
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W Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklan

P-071

Referans Numarasi: 554

ORAK HUCRELi ANEMiDE NETOSIS

Anil Tombak', Gizem Hatem', Senay Balcr?, Liiliifer Tamer?, Burcu Demirbag?, Nalan
Tiftik’, Necat Yilmaz?

"Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklari - Hematoloji Bilim Dall.
*Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Biyokimya Anabilim Dal.

SMersin Universitesi Tip Fakiiltesi Histoloji Anabilim Dalr.

“Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Farmakoloji Anabilim Dal.

Amag: Orak hicreli anemide inflamasyon ve tromboz artmistir. NETosis,
bircok inflamatuar ve k6t huylu hastalikta artmistir ve trombozla iliskili-
dir. Bu calismada, orak hicreli anemili hastalarda uyarilmamis notrofiller-
de NETosis'in artip artmadiginin arastirilmasi amaglanmistir.

Gereg ve yontem: Boliimiimiize basvuran orak hiicreli anemili hastalarin
ve saglikl kisilerin kan ornekleri, onamlari alindiktan sonra alinmistir.
Calismaya; 25 (yirmi bes) orak hiicreli anemi hastasi ve kontrol grubuna da
25 (yirmi bes) saghkli birey dahil edilmis, hastalarin ve saglikli bireylerin 2
mLlik vendz kan 6rnekleri, notrofil elastaz enzim diizeyi icin EDTA'll tiipe
alinmistir. Notrofil izolasyonu icin EDTA'll tiipe alinan kan ornekleri 4000
devirde 10 dakika santrifiij edildikten sonra +4°C'de saklanmigtir. TUm
kan ornekleri ayni anda calisilmistir. MACSxpress® Neutrophil Isolation Kit
Human kullanilarak elde edilen nétrofiller NETs olusumu icin kullanilmis-
tir. NETosis ASSAY Kit asamasinda hiicreler NET assay buffer ile stispanse
edilip inklbe edildikten sonra santrifuj edilerek nétrofil elastaz enzim
aktivitesi calisiimasi icin toplanmistir. Elde edilen supernatantlara NET
Assay Neutrophil Elastase Substrate eklenerek inkiibe edildikten sonra
plate tzerindeki film acilarak 405 nm'de okutulmustur. Standartlardan
faydalanarak konsantrasyon absorbans grafigi cizilmis ve hesaplamalar
yapilmistir. immun floresan ve taramali elektron mikroskobu gériintiileri
icin hasta ve kontrol gruplarindan kan 6rnekleri alinarak uygun protokol-
lerle hazirlanmistir.

Bulgular: Calismada; orak hicreli anemili hastalarda saghkh bireylere
kiyasla NETosis olusumunun arttigi gosterilmistir, bununla beraber her 2
grup arasinda istatistiki bir fark saptanmamistir (p=0,329). Agrili kriz sayi-
sinin artmasiyla NETosis olusumunun arttigi da gosterilmistir.

Sonug: Bu calismada, orak hicreli anemili hastalarda saglikla bireylere
kiyasla NETosis olusumunun arttigi gosterilmistir. NETosis olusumun orak
hiicreli anemi hastaliginin etiyopatogenezine katkisina dair daha fazla
sayida vaka ile yapiimis daha fazla sayida calismaya ihtiyag vardir.

Anahtar kelimeler: orak hiicreli anemi, NETosis, notrofil elastaz, tromboz

Sekil 1. Orak hiicre anemili hastalarda NETosis immiinfloresan goriintisii (Ok) (20X Biiyiitme)

Sekil 2 Orak hiicre anemili hastalarda NETosis immiinfloresan goriintiisii (Ok) (20X Biiyiitme)

Sekil 3. Orak hiicre anemili hastalarda NETosis'in taramali elektron mikroskobi goriintisii

B Deneysel Hematoloji / Gen Tedavisi / Rejeneratif Tip / Hiicresel
Tedaviler

P-072 Referans Numarasi: 205

AKUT MYELQiD I._QSEMiLERDE BLASTLAR iCiNDE YER ALAN
ENDOTEL KOK HUCRE SAYISININ ARASTIRILMASI

Sinan Kiitiik, Huriye Celikzencir, Rabiya Nayir, Mustafa Yavuz Koker, Biilent Eser, Ali Unal

Erciyes Universitesi

Giris - Amag: Endotel progenitor (EP) hiicreler hematopoetik kdkenli kok
hucrelerdir. EP hiicreler kemik iliginde olgunlasip, dolasima ¢ikarak vaski-
ler gelisiminde ve vaskiiler hasarin tamir edilmesinde merkezi rol alirlar.
EP hiicreler kemik iliginden ayrildiktan sonra hiicre yiizey belirteclerinde
degisim gecirerek olgun endotel hiicrelere donusurler.

Endotel kok hiicrelerin 16semi metastazlarindaki rolii oldugu bilinmekte-
dir. Akut myeloid I6semilerin (AML) blastlari arasinda yer alan EP hiicreler
ilgili arastirmalar son yillarda artmis ve EP hiicrelerin AML hastalarin taki-
binde ve klinik seyrinde dnemli yeri oldugu gésterilmistir. Ozellikle kemik
iligi nakli sonrasi graft versus host hastaligi (GVHD) gelisiminde rolii olabi-
lecegi konusunda yayinlar vardir. Bizde Erciyes transplant merkezinde yeni
tani AML hastalarinin tani ve tedavi suirecinin daha saglikli izlenmesi igin
blastlar icerisindeki endotel kdk hiicre miktarini arastirdik.

Yéntem: Calismaya Erciyes Universitesi Hematoloji Poliklinigi'ne basvu-
ran, kemik iligi (Ki) 6rneginde blast orani %70 izerinde ve yeni tani 24
eriskin AML hastasi ¢alismaya dahil edildi. Bu hastalarin blastik hiicrele-
rinde endotel kdk hiicre miktari CD309, CD146, CD133, CD144, CD31 eks-
presyonu ile akim sitometride arastirildi (Sekil 1). Calismada kontrol grubu
olarak 24 kisiden alinan periferik kan 6rnekleri kullanildi.

Bulgular: Bu calismada AML blastik hiicreleri icerinde yer alan endo-
tel kok hticre sayisi hesaplandi. Analiz asamasinda toplamda bir mil-
yon (1x106) hiicrenin akim sitometride ile sayimi blast bolgesinde /
CD45 dim kapilama yapilarak gerceklestirildi. Secilen blastik hiicrelerde
CD144+,CD146+ ortak pozitif kapisinda bulunan hiicrelerin sayimi yapildi
ve medyan EP hiicre sayisi 65(40.0-203,0) olarak bulundu. Secilen blastik
hicrelerde CD31+,CD146+ ortak pozitif kapisinda bulunan hicrelerin
sayimi yapildi ve medyan EP hiicre sayisi 73,0(47.0-153,0) olarak bulundu.
Secilen blastik hiicrelerde CD34+ kapisinda bulunan hucrelerin CD309+
hiicre grubu sayimi ve medyan EP hiicre sayisi 92,0(60.0-187,0) olarak
bulundu.. (CD31+CD146+),(C144+,CD146+) CD309+ sayilar arasinda bir
baglantinin oldugu gosterildi (Sekil 2). Kontrol grubundan &érnekler de
benzer sekilde analiz edildi (Sekil 3).

Sonug: Calismamizda AML kemik iligi blast 6rneklerinde EP hiicre sayisin-
da kontrol grubuna gére anlamli bir artis oldugunu goézlemlendi (p:0.01)
sekil 3. Bu bulgular AML nin patogenezinde Endotel Progenitor hiicre-
lerinde rol alabilecegi hipotezini destekler niteliktedir. AML nin tedavi
planlamasinda &zellikle uzak metastaz olan durumlarda antianjiojenik
ajanlarin da aktif olarak tedavide rol alabilecedi dustinilmektedir. Bu
gorusi desteklemek icin fazla sayida klinik izlem iceren calismalara ihtiyag
duyuldugu kanaatindeyiz (Tablo 1).

Anahtar kelimeler: Akut myeloid I6semi, Endotel progenitor hiicre
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Sekil 3. Kontrol Grubu
Tablo 1. Grup
Grup Grup
Degisken Hasta (N) Kontrol (N) P
(D146+,(D144+ 65.0(40.0-203.0) 10.5(6.3-29.0) <0.001
D309+ 92.0(60.0-187.0) 6.0(3.0-10.0) <0.001
(D31+,(D146+ 73.0(47.0-153.0) 11.0(6.3-30.0) <0.001

W Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklan
P-073

Referans Numarasi: 478

TALASEMi MAJOR HASTALARINDA SELASYON
TEDAViSINDE KULLANILAN DEFEROSIROKS
JENERIKLERININ ETKINLIK VE GUVENLIGI

Miifide Okay', Nilgiin Sayinalp’, Sule Unal?, Erdal Kurtoglu®, Murat Soker*, Namik
Yasar Ozbek®, Yesim Oymak®, Selma Unal, Naci Tiftik, Nur Soyer’, Hakan Ozdogu,
Tugba Belgemen Ozer", Sinan Akbayram™, Yildiz Yildirmak™, Cagn Coskun?, Erdem
Karabulut", Fatma Giimriik?, Yesim Aydinok

"Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dal, Ankara

*Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji Bilim Dah, Ankara

3Antalya Egitim Arastirma Hastanesi, Eriskin Hematoloji Bilim Dah, Antalya

“Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji Bilim Dali, Diyarbakir

3Sagik Bakanlg, Ankara Cocuk Sagihgi ve Hastaliklan Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Pediatrik Hematoloji Bdliimd, Ankara

Sizmir S.b.i. Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Editim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Hematoloji Bilim Dall, lzmir

"Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dah, Mersin

Mersin Universitesi Tip Fakiltesi, Hematoloji Bilim Dal, Mersin

*ge Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dall, izmir

"%Adana Baskent Universitesi, Tip Fakiiltesi, Eriskin Hematoloji Bilim Dah, Adana

"stanbul Medeniyet Universitesi, Géiztepe Editim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dall,
Istanbul

"2Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dah, Gaziantep

3Sisli Etfal Hastanesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dab, fstanbul

“Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik Anabilim Dah, Ankara

sEge Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dall, lzmir

Giris: Talasemi major hastalarinda selasyon tedavisi amaciyla parenteral
deferoksamin, deferiprone oral formilasyonlari ve deferasiroksun dagi-
labilir ya da film kapli tabletleri kullanilabilmektedir. Deferasiroks orijinal
Urlin (Exjade®, Novartis) 2007 yilindan itibaren Glkemizde ruhsath demir
selatoru iken 2017 yilindan itibaren jenerik Urtinler (sirasiyla, Enferox®
ilko, Fesor® Sanovel, Febind® Farmatek, ve Defroni® Teva, Fuarte® Abdi
ibrahim) kullanima girmistir. Bu calisma ilk kullanima giren, deferasiroks
etken maddeli jenerik demir selatorlerinin etkinliginin ve glvenliginin
saptanmasi amaciyla gerceklestirilmistir.

g

POSTER BILDIRILER

Materyal ve metot: Deferasiroks orijinal molekillni (Exjade®, Novartis)
kullanmaktayken, jenerik Giriin recetelendirilen pediatrik ve eriskin trans-
fiizyona bagimli talasemi hastalarinin verilerine, elektronik veri tabani
kullanilarak ulasildi ve en az 6 ay slreyle ayni jenerik Grlinii kullanan has-
talarin verileri retrospektif olarak analiz edildi. Exjade® kullanmakta olan
hastalar kontrol grubunu olusturdu. Ayrica, jenerik kullanan hastalarin
izlem verileri, medikal ge¢mislerindeki Exjade® kullanim izlem verileri ile
karsilastirildi. Hastalarin transflizyonlari, deferasiroks dozu, serum ferritin,
alanin aminotransferaz (ALT), kreatinin degerleri ve selator iliskili yan etki-
ler elektronik veri tabanina kaydedildi.

Sonuglar: Tiirkiye'den 14 Talasemi Merkezinden 221 hasta verisine ulasil-
di. Hastalarin yas araligi 3.08 ile 51.76 yil (medyan 21.8) olup 99'u (%44.8)
erkek olguydu. Hastalarin tamami diizenli transflizyon programinda olup
aylik ortalama transfiizyon voliimii 1.7 Unite (U) (+0.5 U) idi. Deferasiroks
dozu 7-41 mg/kg/giin araliginda (medyan 24 mg/kg) bulundu. Hastalarin
Deferasiroks kullanim verileri ekli tabloda sunulmustur.

35 hastada (%15.8) en az bir yan etki gézlenmistir. Jenerikler ve Exjade®
grubu karsilastinldiginda yan etki goértlmesi sirasiyla, 18/102 (%17.6) ve
17/119 (%14.3) olarak saptanmistir (p=0.49). Jenerikler arasinda yan etki
sikhgr ve siddeti bakimindan istatistiksel anlamh fark saptanmamistir
(p=0.66). izlem siiresince, Jenerikler ve Exjade® karsilastirnldiginda, serum
ALT veya kreatinin yiiksekligi ile iliskili doz modifikasyonu ve/veya ilacin
gegcici sonlandiriimasi sirasiyla 3 ve 4 hastada (ALT yuiksekligi), 4 ve 2 has-
tada (kreatinin yiiksekligi) izlenmistir.

Tartisma: Talasemi major tedavisinde selatore baglh yan etki tedaviye
uyumu etkilemektedir. Ayni zamanda piyasada bulunan mevcut jenerik
Urlnlerin birbirileri ile etkinlik bakimindan karsilastiriimasi, tedavi seci-
minde 6nemlidir. Bu ¢alisma ile 5 farklh jenerik deferasiroks Grtintiniin
etkinlik ve glivenilirlik bakimindan farki olmadigi saptanmistir.

Anahtar kelimeler: Talasemi, selasyon, deferasiroks
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Tablo 1. Deferasiroks gruplarinin 6zellikleri

Exjade | Enferoks | Febind | Fesor | Fuarte | Defroni
Hasta n (%) 119 33 14 14 37 4

(53.8) (14.9) (6.3) (6.3) (16.7) (1.8)
Yag 22 25 26 28 15 26
(ort. 5D, yil) (11.4) (10.6) (8.2) (12.7) (10.9) (10)
Ortalama izlem siiresi 5.6 132 48 3.6 7.2 18.7
(ay)/hasta
Deferasirox doz 25.8 247 26.3 31.6 26.2 29.2
(ortSD, mg/kg/giin) | (9.0) (8.9) (5.9) (6.3) (7.7) (10.1)

Transfiizyon voliim 1.7 1.7 2.0 18 15 1.9

(ort. 5D, U) (0.5) (0.3) (0.1) (0.3) (0.7) (0.04)
Bazal Ferritin 1867.4 | 14054 | 14263 | 14421 1617.1 1685

(med £5D, ug/L) (1364.2) | (1166.7) | (840.7) | (955.2) | (1791.4) | (850.8)
Ferritin degisimi 254 100.3 130.6 99.6 -1.8 -564.3
(ort£SD, ug/L) (440.6) | (374.5) | (976.4) | (386.6) | (315.9) | (338.1)

B Deneysel Hematoloji / Gen Tedavisi / Rejeneratif Tip / Hiicresel
Tedaviler

P-074 Referans Numarasi: 550

bu bulgulara rastlanmasi hastalarin mortalitesini arttirmaktadir. YDIY
olgularinda en sik goériilen malinite hematolojik maliniteler olup, cogun-
lugunu B hiicreli non-Hodgkin lenfomalar olusturmakta ve mortaliteyi
arttirmaktadir.

Sonug: Otoimmiin bulgular ile bagvuran YDIY hastalarinda tanida gecik-
me olmakta ve komplikasyonlar sebebi ile 61im orani artmaktadir. Kesin
tani konmasi yoniinden genetik testler 6nemli olsada heniiz olgularin
kiclk bir kisminda patolojik varyasyon tespit edilmekte. Patolojik var-
yantlarin tespiti ile genotip-fenotip iliskisi kurulmasi, komplikasyonlarin
takibi acisindan 6nem arz etmektedir. Ayrica olguda oldugu gibi, tani
aninda yapilan biyopsilerden elde edilen patolojik tanilarin, hastanin
takibinde gelisebilecek komplikasyonlar agisindan 6ngérdirici bilgi
saglamasi &nem arzetmektedir. YDIY'li olgular ok cesitli klinik 6zelliklere
sahip olmasi sebebi ile, hem tanida hem de takipte gelisen komplikasyon-
lar yoniinden yonetimi zor hastalardir.

Anahtar kelimeler: YDIY, Otoimmiinite, NFKB

A I B oy e

NFKB VARYASYONU SAPTANAN YAYGIN DEGISKEN iIMMUN
YETERSIZLIK TANILI BiR OLGU

Hiilya Yilmaz', Sinem Firtina®, 0zden Hatirnaz Ng*, Yuk Yin Ng¢, Deniz Ozmen?, Dilek
Keskin?, Tugrul Elverdi?, Ayse Salihoglu?, Ahmet Emre Eskazan?, Seniz Ongoren?, Teoman
Soysal?, Zafer Baslar?, Miige Sayitoglu®, Muhlis Cem Ar?

"Van Muradiye Devlet Hastanesi, f( Hastaliklar, Van

2Istanbul Universitesi-cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklan Anabilim Dal, Hematoloji
Bilim Dah, Istanbul

Slstanbul Universitesi, Aziz Sancar Detae, Genetik Anabilim Dali, Istanbul

*Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi, tibbi Genetik Anabilim Dal, Istanbul

Sistinye Universitesi, Fen Edebiyat Fakiiltesi, Molekiiler Biyoloji ve Genetik Bdliimij, istanbul
Sistanbul Bilgi Universitesi, Genetik ve Biyomiihendislik Béliimil, istanbul

Girig: Yaygin degisken immiin yetersizlik (YDIY) yaklagik 1/25.000-1/75000
siklikta goriilen bir idiyopatik antikor eksikligidir. Hastalik stirecinde enfek-
siyon disi otoimmiin, otoinflamatuar ve malinite gibi komplikasyonlar da
tanimlanmistir. Hastalarin %10 kadarinda major enfeksiyonlar gorilmez
iken otoimmin komplikasyonlar baskin klinigi olusturur. Bu kompli-
kasyonlarin erken yasta ortaya ¢ikmasi hastanin prognozunu olumsuz
etkilemektedir. Klinigimize immiin sitopeniler ile basvuran, takipte YDIY
tanisi alan, NFKB varyanti saptanan bir olgu, gelisen komplikasyonlar
yoniinden tartisildi.

Olgu: Otuz bes yas erkek hasta 21 yasinda immiin trombositopeni, 25
yasinda otoimin hemolitik anemi, lenfadenopati ve hipogamalobuline-
mi bulgularinin eklenmesi ile yaygin degisken immin yetersizlik tanisi
aldi. Basvurusunda yapilan aksiller lenf nodu biyopsisinde folikiler tipte
kuvvetli lenfoid hiperplazi saptandi. Yeni nesil dizileme sistemi ile NFKB
varyasyonu (Sekil 1) saptanan hastada, literatir ile uyumlu sekilde santral
ACTH eksikligine bagh hipokortizolemi tespit edildi. intravenéz immiing-
lobulin tedavisi altinda takip edilen hastanin lenf nodlarinda boyut artisi
saptanmasilizerine yapilan gorintiilemede supra ve infradiafragmatik
istasyonlarda yaygin olarak izlenen ve lenfomanin tutulumu ile uyum-
lu lenfadenopatiler(LAP) saptandi. Colyak diizeyindeki lenf nodundan
yapilan eksizyonel biyopsi; EBV iliskili lenfoproliferatif hastalik-reaktif
hiperplazi formu ile uyumlu bulundu.Takipte B semptomlarinin olmasi
Uzerine hastaya rituximab 375 mg/m2 hafta, 4 hafta boyunca verildi. Alti
ay sonrasinda sol bacakta kuvvet kaybi ile basvurdu. Noérolojik muayenede
sol alt ekstremitede kuvvet kaybi (3/5) ve diisiik ayadi olan hastaya yapi-
lan kranial goriintilemede, bilateral motor alanlarda sinyal artisi (Sekil 2)
saptandi. Hastaya yapilan lomber ponksiyonda tanisal bir bulguya rast-
lanmadi. Nefes darligi, desatiirasyonu olmasi sebebi ile yapilan gorinti-
lemede pulmoner emboli saptandi .Giderek yutma refleksi azalan hastada
aspirasyon pndmonisi (Sekil 3) ve hipoksemik solunum yetmezIigi gelisti.
Mekanik ventilasyon ihtiyaci sebebi ile yogun bakim Unitesinde izlenen
hasta kaybedildi.

Tartisma: Otoimmiin hastaliklar YDIY tanili olgularda %11-37 siklikta
gorilmektedir. Otoimmiin trombositopeni ve hemolitik anemi en sik
gorilen otoimmin hastaliklardir. Tekrarlayan enfeksiyonlar 6ncesinde

Sekil 1. NFKB 2 genindeki c.1187G>C degisim varyanti. A) IGV goriintiisii, B) Klasik dizileme ile validasyonu wild
tip tespit edildi

Sekil 2. Kranial MR, Konveksite diizeyinde bilateral frontopariyetal loblarda (kirmizi ok), sag lateral
oksipitotemporalde subkortikal yerlesimli, sagda lentiform nukleusta (mavi ok)T2 flair hiperintens lezyonlar
izlenmektedir

Sekil 3. Toraks BT, bilateral aspirasyon pnomonisi

W Pediatrik Akut Losemiler
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Referans Numarasi: 251

ATAKSi TELENJIEKTAZi VE MALIGNITE BiRLIKTELIGi
Simge Cinar Ozel', Ayse Gonca Kagar', Siiheyla Ocak', Ayca Kiykim?, Tiilin Tiraje Celkan’

istanbul Universitesi-cerrahpaa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, (ocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dal,
Istanbul

*[stanbul Universitesi-cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Allerji ve Immunoloji Bilim Dali,
Istanbul

Giris ve Amag: Ataksi Telenjiektazi (AT); ilerleyici serebellar ataksi, kiitanéz
ve konjunktival telenjiektazi, immun yetmezlik ve artmis malignite riski
ile karakterize, otozomal resesif gecisli nadir gorilen norodejeneratif bir
hastaliktir. Hastalarin yasamlari boyunca malignite gelistirme riski %10
ile %38 arasinda degismektedir. Cocuklarda gelisen maligniteler daha



cok hematolojik kaynaklidir. Bu hastalarda tedavide verilen kemoterapi
ve radyoterapi ise ikincil malignite riskini normal hastalara gére daha ¢ok
artirmaktadir. Ayrica ciddi mukozal inflamasyon ve hayati tehdit eden
enfeksiyonlar gibi kemoterapi yan etkileri diger hastalara gore daha agir
olarak seyretmektedir. Hematolojik maligniteler erken ¢cocukluk dénemin-
de gelisebileceginden, ataksi-telanjiektazi tanisi, kanser tanisi sirasinda
yada sonrasinda konulabilir. AT ve malignite gelisen hastalarda prognoz
genellikle kotuddr.

Materyal ve Metod: Klinigimizde AT ile malignite (I6semi ve lenfoma)
tanilariyla takip edilen 7 hastamizi degerlendirdik.

Bulgular: AT ve malignite nedeniyle takip ettigimiz 7 hastamizin 3'linde
AT tanisi malignitedan daha 6nce bilinmekteydi. Diger 4 hastamiz kemo-
terapi slirecinde ya da bitiminde AT tanisi aldi. Bir hastamiz Non-Hodgkin
Lenfoma kemoterapi sonrasi mediastende rezidu kitlesine radyoterapi
aldiginda 6zefagus darligi gelisti ve AT tanisi aldi. Hastalarimizin hepsinde
ataksi vardi. Okulokutandz telenjiektazi ise 2 hastamizda vardi. Hastalarin
hepsinde kemoterapi sirasinda doz modifikasyonuna gerek duyulmasina
ve doz azaltimina gidilmesine ragmen hepsinde agir febril nétropeni
gelisti. Bir hastamiz ¢ok agir enfeksiyon gecirmesi nedeniyle kemoterapi-
sini tamamlayamadi. Iki hastada izlemde niiks saptandi. Hastalarimizdan
ikisi yasamakta olup, 5 hastamiz takipte kaybedildi.

Tartisma ve Sonug: Sonuclarimiz AT tanili hastalarin yasamlar boyunca
malignite gelisimi acisindan (6zellikle I6semi ve lenfoma) riskli olduk-
larindan yakin takip edilmesi gerektigini vurgulamaktadir. Bu posterle
amacimiz; malignite tanisi ile izlenen hastalarda tedavisi stresince kemo-
terapi ve 6zellikle radyoterapi toksisitesini ve atesli nétropeni dénemlerini
beklenenden daha agir yasayan ve kemoterapi dozlarinda yeniden diizen-
lenmesine gerek duyulan olgularin immun yetmezlikler acisindan daha
dikkatli incelenmesi gerektigini vurgulamaktir.

Anahtar kelimeler: ataksi telenjiektazi, immun yetmezlik, lenfoma, 16semi

W infeksiyon ve Destek Tedaviler
P-076

Referans Numarasi: 378

BRUSELLA ENFEKSIYONU iLE PREZENTE OLAN
PAROKSISMAL NOKTURNAL HEMOGLOBINURI OLGUSU

Aybiike Olgun’, Tiirker Sarikaya', Siiheyla Serin Senger?, Cengiz Ceylan'

'izmir Sagik Bilimleri Universitesi Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi

*[zmir Saghk Bilimleri Universitesi Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Enfeksiyon Hastaliklan ve
Mikrobiyoloji Klinigi

Girig: Paroksismal nokturnal hemoglobiniri (PNH) intravaskiiler hemoliz,
tromboz ve sitopenilerle seyredebilen, kazaniimis bir hemolitik anemi
formudur. Hastaligin nadir olmasi ve halsizlik, nefes darligi, karin agrisi gibi
6zglin olmayan bulgular tanisal gecikmeye yol acabilmektedir.

Olgu: Bilinen yandas hastaligi olmayan, 25 yasindaki erkek hasta halsiz-
lik, ates yuksekligi nedeniyle basvurusunda pansitopeni (Lokosit: 3400/
pL, Hb:7gr/dL, MCV:72.2, MCH:23.9, PIt:128000) saptanmasi nedeniyle
Hematoloji klinigine yatirildi. Periferik yaymada eritrositlerde anizopoi-
kilositoz, hafif hipokromi, polikromatofilik eritrositler, nadir sistosit (7-8
alanda 1 adet), hipersegmente nétrofiller gérilen hastanin LDH (1337U/L)
ve indirekt bilirubin (1,97mg/dL) diizeyi yiiksek, direkt Coombs tesi nega-
tif, demir ve B12 eksikligi mevcuttu. Brucella ve viral serolojilerde agiklaya-
bilecek bulgu gorilmedi. Eszamanli lober pndmoni saptanan hasta anti-
biyotik tedavisi sonrasi, 6n planda nutrisyonel anemi ve enfeksiyona bagl
baskilanma disuntlerek, B12 ve demir tedavisi ile taburcu edildi. Takipsiz
kalan ve 6 ay sonra halsizlik, ates ytksekligi ile poliklinige basvurusunda
degerlendirilen hasta pansitopeni, ates ve splenomegali nedeniyle yati-
rildi. Odaksiz nétopenik ates nedeniyle piperasilin-tazobaktam baslanan
hastaya kemik iligi 6rneklemesi yapildi, normoselliiler ilik rneginde M/E
orani 1/1 eritroid lehine artmis olarak degerlendirildi, displazi bulgusu ve
infiltratif patoloji gortilmedi. Direncli demir eksikligi anemisi devam eden,
LDH degeri progresif artan (2502 U/L) hastadan PNH acisindan FLAER
testi gonderildi. Eritrositlerde %7, monositlerde %96, graniilositlerde
%99,53 PNH klonu saptanan hastanin antibiyotik tedavisi ile nétropenisi
dizeldi. Ates yliksekligi devam eden, ek odak gosterilemeyen hastanin
uzun ekim kan kdlttriinde Brucella melitensis tGremesi saptandi, doksi-
siklin-rifampisin tedavisi baslanan hastanin tedavisi karaciger fonksiyon
bozuklugu nedeniyle doksisiklin-streptomisin-sulfomethoxazol olarak
diizenlendi. Tedavisi 90 gline tamamlanan hastanin kapsilli bakteri

asilan tamamlandiktan sonra Eculizumab tedavisi baslandi. Hasta tedavi-
nin 11.ayinda sorunsuz izlemine devam etmektedir.

Sonug: PNH nadir bir hastalik olup, agiklanamayan sitopenilere eslik eden
LDH yuksekligi, direncli demir eksikligi anemisi tablolarinda ayirici tanida
disinilmelidir. Olgumuzda antibiyotik yanitsiz ates yiiksekligi, trombo-
zun eslik etmedigi splenomegali gibi alisiimadik belirtiler PNH ile iliski-
lendirilememis olup, hastaya tlkemiz kosullari icin ayirici tanida mutlaka
distntlmesi gereken Brusellosis tanisi konulmustur. Antibiyotik tedavisi
tamamlanan hastaya giivenli sekilde Eculizumab tedavisi uygulanmistir.

Anahtar kelimeler: Paroksismal nokturnal hemoglobiniiri, Brusella

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi

P-077

Referans Numarasi: 424

VARYANT PHILADELPHIA KROMOZOMU: BiR KRONiK
MYELOID LOSEMi OLGUSU

Ferda Can’, imdat Dilek?

"Ankara Sehir Hastanesi Hematoloji Bilim Dall, Bilkent
*Yildirim Beyazit Universitesi Ankara Sehir Hastanesi Hematoloji Bilim Dal, Bilkent

Girig: Kronik myeloid 16semi(KML), tipik olarak Philadelphia(ph) kromo-
zomunun varhdi ile birlikte tanimlanan kronik myeloproliferatif bir hasta-
liktir. Hastalarin %90'indan fazlasinda bcr-abl p210 transkripti mevcuttur.
Tipik t(9,22) tespit edilemeyen hastalarin %5'inde basit veya karmasik
22.kromozom anormallikleri tespit edilmistir. Geri kalan %5 kadar hasta
ise ph negatif KML hastalar kategorisine dahil edilebilmektedir. Burada
tipik bcr-abl transkripti PCR ve FISH ile gdsterilemeyen, ancak konvansi-
yonel kromozom analizinde t(11,22) tespit edilen ve imatinib tedavisine
yanit veren varyant Ph kromozomlu bir hasta sunulmustur.

Vaka: 46 Yasinda erkek hasta g6z hastaliklari poliklinigine 5 giindiir olan
bulanik gérme sikayeti ile basvurdu. Bilinen hastaligi olmayan hastada
retinal kanama tespit edildi. Fizik incelemede masif splenomegali tespit
edildi. Tam kan sayiminda beyaz kiire sayisi: 402x10%/uL, notrofil sayisi:
379x10° /uL, hemoglobin: 8,6 g/dl, trombosit sayisi: 177x10° /L idi.
Cevresel kan yaymasinda sola kayma, yaygin erken myeloid énciiller izlen-
di. Hidroksilre tedavisi baglandi. Hastaya KML 6n tanisiyla kemik iligi aspi-
rasyon biyopsisi yapildi. Kemik iliginden kromozom analizi, perifer kandan
bcr-abl PCR istendi. Kemik iligi aspirasyonunda granlositik hiperplazi,
eozinofil ve bazofil artisi izlendi. Biyopside hiicresellik orani %90 lizerinde,
miyeloid/eritroid oraninda artig, megakaryosit artisi, grade 1/3 retikiilin lif
ve %2 blast izlendi. Kromozom analizi sonucunda 9 metafazin 5'inde bant
bolgesi tam olarak belirlemeyen t(11,22) izlendi. Perifer kandan bcr-abl
p 210 iki kere cahsildi ve negatif tespit edildi. Bcr-abl p190 PCR ve FiSH
ile degerlendirmede de tespit edilmedi. Bunun uzerine diger KMPH'lar
acisindan Jak 2, MPL, CALR bakildi. Negatif olarak tespit edildi. Kemik iligi
aspirasyonunda displazisi olmayan ve t(11,22) tespit edilen hastada atipik
KMLden ziyade varyant ph kromozomlu KML distindldi. Hidroksilre ile
|6kosit sayisi 40 x 10°/uL'e gerileyen hastanin masif splenomegalisi ve ilis-
kili semptomlari devam etti. Hasta endikasyon disi onay alinarak imatinib
400 mg 1x1 /giin baslandi. Tedavinin birinci ayinda tam hematolojik yanit
ve dalak boyutunda 22 cm'den 17 cm'e gerileme gériildii. ikinci ayinda
olgunun dalak boyutu 13 cm olarak tespit edildi.

Tartisma: KMLde varyant Ph kromozomu varlidi 1980'li yillardan itibaren
taninmaya basladi (3). Tipik KML klinigi ve genetik disi bulgulari gosteren
vakalarda p210 bcr-abl transkripti tespit edilemez ise FiSH ve kromozom
analizi ile varyant kromozom varligi tespit edilebilir. Vakamizda da sito-
gentik degerlendirmede varyant kromozom oldugu dusundlen t(11,22)
tespit edilmistir. Tirozin kinaz tedavisine yanitlarinin tipik ph kromozomlu
vakalardan daha kotl oldugunu goésteren calismalarin yani sira, tedavi
basarilarinin ve hastalik seyrinin farkh olmadigini gosteren calismalar
da bulunmaktadir (4-5). Vakamizda imatinib tedavisi ile tam hemato-
lojik yanit, dalakta kiiclilme ve konstitlisyonel semptomlarda iyilesme
izlenmistir

Anahtar kelimeler: Varyant Philadelphia, KML
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W infeksiyon ve Destek Tedaviler
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Referans Numarasi: 534

REKURREN PARVOVIRUS ENFEKSIYONU VE
SAF ERITROSITER APLAZI iLE TANI ALAN iIMMUN
YETMEZLiK OLGU SUNUMU

Aytiil Temuroglu, Gokalp Riistem Aksoy, Melike Sezgin Evim, Adalet Meral Giines
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dal

Girig: Parvovirus enfeksiyonlari cok genis bir spektruma sahiptir. En sik
okul cagi cocuklarinda goriilse de tiim yaslarda gorilebilir. Eriskinlerin
yaklasik %65'i enfeksiyonu gecirmistir. Enfeksiyon daha ¢ok kis sonu ve
bahar aylarinda gordlir. Normal bir insanda asemptomatik olabilir veya
eritema enfeksiyozum, artropati, hidrops fetalis gibi ¢cok cesitli durumlara
neden olabilir. immun yetmezIligi olan hastalarda kronik anemiye neden
olabilirken, hematolojik hastaligi olanlarda aplastik krize neden olabilir.
Parvovirus B19 kemik iligi eritroid seri gibi hizli boliinen hucreleri enfekte
eder. Vireminin basladidi ilk hafta hafif ates, retikllositopeni, anemi, I6ko-
peni ve trombositopeni olur. 2. hafta IgM pozitiflesir. 3. hafta dokiintuler
ortaya ¢ikar ve IgG ortaya cikar. Ancak normal bir antikor yaniti olmayan
bireyde enfeksiyon persiste eder ve saf eritrositer aplaziye neden olur.

Olgu: Daha 6ncesinde bilinen bir hastaligi olmayan 11 yas erkek olgu
son 3 aydir olan halsizlik, cabuk yorulma sikayetleri ile tarafimiza bas-
vurdu. Muayenesinde o6zellik yoktu. Hastanin kan sayiminda hgb:7,3
MCV:75 RDW:21di 16kosit ve trombosit degerlerinde anormallik yoktu.
Retikulositopenisi mevcuttu. Demir, demir baglama kapasitesi normaldi.
Ferritin:292 idi. Periferik yaymasinda hipokrom mikrositer eritrositleri
mevcuttu. Bakir ve seruloplazmin degerleri normaldi. Hemoglobin elekt-
roforezi normaldi. Parvovirus B19 IgM pozitif olan hastadan gonderilen
Parvovirus PCR:75.000.000 idi. Kemik iliginde eritroid seri belirgin azalmis-
t1. Takiplerinde aralikh transflizyon ihtiyaci olan hastaya 2 kez IVIG verildi.
Anemisinin geriledigi gozlendi. Parvovirus PCR:15.000.000 kadar gerile-
yen hastanin kontrollerinde tekrar anemi gelisti. Gonderilen parvovirus
PCR:75.000.000 olarak sonuglanan hastada immunyetmezlik olabilecegi
disuntlerek immunglobulin degerleri gonderildi. 1gG degeri dustkti.
immunglobulin alt gruplarindan IgG1 ve IgG3 diisiiktii. Hastadan mutas-
yon analizi gonderildi.

Sonug: Parvovirus ilk kez 1975 yilinda Cossart tarafindan Hepatit B ylizey
antijenleri taranirken bulunmustur. Parvoviridae ailesinden kicuk zarfsiz
bir DNA virusudur. Temel olarak hizla boliinen hiicreleri enfekte eder
ve eritroid progenitor hicreler (pronormoblastlar) Gzerine sitotoksiktir.
Eritrosit ve trombositlerde bulunan P antijenine (globosid;Gb4) tropizm
gosterir. Etkilenen vakalarda anemi 6n plandadir. Lokopeni ve trombosi-
topeni daha nadir gorulir. Parvovirus B19’a bagh kronik anemi malignite,
HIV, kemik iligi ve organ transplantasyonu olan hastalar, SLE, IgG alt grup
eksiklikleri ve kemoterapi alan olgularda goérilir. Kronik parvovirus B19
enfeksiyonu olan immuin yetmezlikli hastalarda serolojik tani IgM ve IgG
antikorlarinin yoklugu, yetersiz ya da aralikli salinimi nedeni ile zordur.
Klinik tablo ve tipik kemik iligi degisiklikleri varliginda PCR ile kesin taniya
gidilebilir. Agiklanamayan kronik anemilerde parvovirus bakilmasi gerek-
tigi ve parvovirusa bagli kronik anemilerde immun yetmezlik akla getiril-
mesi gerektigini disinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: parvovirus, kronik anemi, immun yetmezlik

Sekil 1. Eritrosit Adacigi

Tablo 1.1GG alt gruplan

Analiz Sonug
1GG1 2,64
16GG2 2,17
1GG3 0,12
1G4 0,21

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
P-079

DEMIR EKSIKLIGINE BAGLI MASKELENMi$ POLISTEMIA
VERA TANISINI BELIRTEN BULGULAR

Elifcan Aladag, Salih Aksu, Haluk Demiroglu, Hakan Goker, Nilgiin Sayinalp, ibrahim
Celalettin Haznedaroglu, Osman ilhami Ozcebe, Yahya Biiyiikastk

Referans Numarasi: 13

Hacettepe Uiniversitesi

Polistemia Vera (PV) genellikle Janus kinaz 2'de (JAK2) gelisen (V617F)
mutasyonun neden oldugu, morfolojik olarak normal kirmizi kan hiicre-
lerinin, granilositlerin ve trombositlerin asiri Gretimi ile karakterize olan
miyeloproliferatif bir hastaliktir. Bununla birlikte, JAK2 V617F mutasyonu,
esansiyel trombositoz ve primer miyelofibrozu olan hastalarin yaklasik
%50'sinde bulunur ve bu nedenle spesifik bir tanisal bir test degildir. PV
tanisi icin kirmizi hiicre kitlesi artisi mutlaka gereklidir. Artmis eritrosit
kitlesinin gostergesi olarak hemoglobin (Hgb) (kadinlarda> 16 g/dI,
erkeklerde 16.5 g/dl) veya hematokrit (Hct) (kadinlarda>% 48 ve erkekler-
de>% 49) kullanilir. Ancak demir eksikligi gibi sebeplerle gelisen ortalama
kire hacminde dustiklik ve hematokrit seviyesinin ylikselmemesi PV
tanisini maskeleyebilir. Bu ¢alismanin amaci, mikrositozu tespit edilen ve
tani aninda ylkselmemis Hgb ve Hct degerleri olan siniflandirilamamis
non-kronik myeloid 16semi (KML) myeloproliferatif hastaligi (MPD/M)
olan hastalarin klinik 6zelliklerini arastirmak, demir eksikligi nedeniyle
maskelenmis PV vakalarini tespit etmektir. Bu calismada degerlendirilen
208 non-KML klasik MPH vakasi arasinda 23 (%11) MPH / M vakasi vardi.
Mikrositoz nedeni tespit edilebilen hastalarin sirasi ile 16 ve 1'i demir
eksikligi anemisi ve talasemi tastyicisiydl. Jak mutasyonunun deger-
lendirilebilen hastalarin hepsinde pozitif olmasi (20/20), siklikla ylksek
izlenen eritrosit kitlesi (17/23, %73,9) ve PV uyumlu kemik iligi bulgulari
(10/12,%83.3), esansiyel trombositoz ve primer myelofibrozisten daha ¢ok
PV ile uyumlu klinikopatolojik bulgular olarak degerlendirildi. Sitorediktif
tedavi kullanima ragmen, 3 olguda medyan 58.2 ay (279-63) boyunca Hgb
/ Htc diizeyleri artti. Sonug olarak bu veriler, MPD / M vakalarinin cogunun
demir eksikligi ile iliskili mikrositoz nedeniyle maskelenmis PV hastalari
oldugunu gostermektedir.

Anahtar kelimeler: polistemia, mikrositoz, myeloproliferatif, demir, eksikligi



W Hematopoez/ Sitotokinler / Biiyiime Faktorleri, Reseptorleri / llag
Farmakolojisi / Apopitoz
P-080

G-CSF iLE UYARILARAK TOPLANAN GRANULOSITLERDE

_YUZEY RES_EPTOR EKSPRESYONLARINDAKI DEGiSIMIN
IZLENMESI

Rabiya Nayir', Huriye Celikzencir?, Sinan Kiitiik?, Serpil Soylu®, Mustafa Yavuz Koker?, Ali
UnaP, Biilent Eser®

Referans Numarasi: 304

'Erciyes Universitesi Sagiik Bilimleri Enstitiisii Kok Hiicre Anabilim Dah
*Frciyes Universitesi Tip Fakiiltesi immiinoloji Anabilim Dah
SErciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Daly

Girig-Amag: Siddetli notropeni, kanser kemoterapisi ve hematopoietik
kok hiicre naklinin énemli ve ciddi bir komplikasyonu olmaya devam
etmektedir. Malignite tedavisinde kemoterapi kullanimi arttik¢a, ndtrope-
ni insidansi ve ciddi enfeksiyonlar da artmistir. Nétropenik enfeksiyonlar
ciddi morbiditeye neden olur, bazen de 6limcildir ve bu hastalarin teda-
vi maliyetlerini artirir Enfeksiyonlardan kurtarmanin en guiclii belirleyicisi,
kemik iligi tarafindan notrofil Gretiminin iyilestirilmesi ve yeterli sayidaki
kan ve doku nétrofilleridir. Notrofiller, bakteri ve mantar enfeksiyonlarina
karsi konak savunmasinda onemli bir rol oynamaktadir. Bu baglamda,
potansiyel yaklasimlar arasinda grantilosit transfiizyonlarinin kullanimi ve
koloni uyarici faktorlerin uygulanmasi vardir.

G-CSF'ler notrofil Gretimini artiran sitokinlerdir. Hematopoetik kék htic-
relerden oncll nétrofillerin olusmasini ¢ogalmasini ve olgunlasmasini
yonlendirirler. Kemoterapi alan hastalarda notropeni siresini ve siddetini
azaltan hemfagositik CSF'lerdir ve fagosit varligina ragmen fagositlerin
fungisidal ve antibakteriyel aktivitelerini arttirir. G-CSF, kemik iligi rezerv
havuzundan nétrofillerin hizli bir sekilde ayrilmasinin yani sira hemato-
poietik kok hucrelerden nétrofil Gretimine neden olur ve yaklasik 10 glin
stiren kemik iligi nisinde miyeloid farklilagmasi sirasinda bu hicrelerin
gecis suresini hizlandirr.

Yontem: Calismada, Erciyes Universitesi Hematoloji Poliklinigi'ne bas-
vuranve 45 mi neupogen alan 18-55 yas araliginda 4 erkek grantlosit
vericisinden toplanan trtinde (Sekil 2) ve 4 saglikli kontrol periferik kan
orneginde (Sekil 1) myeloid hiicre ylizey markiri olan CD10, CD13, CD15,
CD16, CD33, CD64,CD62L ve CD116 ekspresyonu akim sitometri yontemi
ile 6lguld.

Bulgular:

Graniilosit vericilerinden toplanan grandlositlerde;

. (D13, CD16 ve CD64 ekspresyonunda artis gozlendi.

- (D33, CD62-L ve CD64 ekspresyonlarindaartis veya azalma
g6zlenmedi.

« CD10 ve CD15 ekspresyonunda azalma g6zlenmedi.

Tartisma: Graniilosit vericilerinde G-CSF uygulamasi yaygin olarak kulla-
nilan bir tibbi uygulamadir. Calismamizda bu uygulamanin vericinin fizyo-
lojisine ve Urtinln karakterine ne gibi etkileri oldugunu, 6zellikle sitokin
reseptorleri Gzerine etkisinin nasil oldugunu belirlemeye yoneliktir. Su an
calismanin baslangicinda olup sinirl sayida 6rnekte calisma yapilmistir.
Ornek sayisi artirilarak degisimler izlenecek ve klinik veriler ve iirtin etkin-
ligi ile iliskisi arastirilacaktir.

Anahtar kelimeler: G-CSF, Nétropeni, Grantilosit Transfiizyonu, Sitokin, Reseptor
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Sekil 1. G-CSF 6ncesi graniilositlerde akim sitometri analiz goriintdileri
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Sekil 2. G-CSF sonrasi graniilositlerde akim sitometri analiz goriintiileri

Tablo 1. Granillosit Vericisinde G-CSF Oncesi ve Sonrasi Graniilositlerde Reseptdr MFI Degerlerinin Artis Oranlarinin

Karsilagtinimas

Graniilosit Vericileri
1. Graniilosit 2, Graniilosit 3. Graniilosit 4. Graniilosit

Reseptorler Vericisi Vericisi Vericisi Vericisi

§-CSF G-CSF | % §-CSF G-CSF | % §-CSF G-CSF | % Q-CSF G-CSF | %

0__ncesi S(_)_nraS| O__ncesi S(_)_nraS| O__ncesi Sq_nraﬂ ()_p(esi St_)_nra5|

Uriin Uriin Uriin | Uriin Urin | Uriin Uriin | Uriin
@10 1.30 078 | 0.01 | 155 | 0.83 | 1.861060.13 | 887.43 | 1.1 | 1520 | 617 |3.7
[ONE] 0.44 289 | 65 | 032 | 3.06 | 9.5 | 33469 [6657.24| 19.8 | 442 | 3065 |6.9
@15 1016 | 529 | 1.9 | 3440 | 3.96 | 8.6 | 27140 | 3345 | 8.1 | 26862 | 4573 |58
(DD 16 TAT | 2549 | 34 | 2866 | 17.11 | 1.6 | 12427 | 18797 | 1.5 | 12987 | 24159 | 1.8
33 252 278 | 10 | 393 | 424 |1.07| 1913 | 3188 | 1.6 | 2458 | 2141 |11
62-L 247 253 | 1.0 | 362 | 279 | 12| 2717 | 2045 | 13 | 1559 | 1710 | 1.0
(D64 0.70 169 | 24 | 090 | 237 | 26 | 587 | 1949 |33 | 612 | 1589 |25
116 106 | 529 | 19 | 239 | 275 | 10| 900 | 3.191 | 3.5 | 2804 | 2449 | 1.1

B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklar

P-081

Referans Numarasi: 36

COCUKLUK CAGINDA DEMIR BiRiKiMi OLMADAN
HIPERFERRITINEMINi: HIPERFERRITINEMI-KATARAKT
SENDROMU

Siiheyla Ocak', Umut Altunoglu?, Deniz Tugcu’, Serap Karaman', Aysegiil Uniivar’, Z.
Oya Uyguner®, Zeynep Karakas'

"stanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali
2fstanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik Anabilim Dali

Girig: Hiperferritinemi- katarakt sendromu otozomal dominant kalitim
gosteren ve demir birikimi olmaksizin serum ferritin yuksekligi, erken
baslangich bilateral katarakt ile karakterize nadir bir hastaliktir. ilk kez 1995
yilinda tanimlanan sendrom L-Ferritin (FLT) genindeki mutasyonlarla iliski-
li oldugu gosterilmistir. Bu sunumda uzun siire boyunca ferritin yiiksekligi
nedeni ile tetkik edilen ve izlemde hiperferritinemi-katarakt sendromu
tanisi olan olgular bildirilmektedir.

Olgu 1: 11 yas kiz hasta yaklasik 4 yil 6nce saptanan ve agiklanamayan
ferritin ylksekligi nedeniyle tarafimiza yénlendirildi. Oykisiinde demir
birikimine neden olacak 6zellik belirtilmeyen hastanin 4 yasindan itibaren
katarakt ve 9 yasindan itibaren otoimmiin tiroidit tanilariyla izlenmekte
oldugu 6grenildi. Aile dykiistinden anne ve teyzenin de katarakt nede-
niyle izlenmekte oldugu 6grenildi. Fizik muayenesinde belirgin patolojik
bulgu saptanmayan hastanin laboratuar incelemelerinde tam kan sayimi,
kan biyokimyasi, eritrosit ¢cokme hizi,serum demir diizeyi, hemoglobin
elektroforezi, periferik yayma incelemesi normal bulundu. Serum ferritin
degeri 1362 ng/ml saptandi. Hastanin gecmis laboratuar degerleri ince-
lendiginde ferritin degerlerinin 1000-2000 ng/ml arasi seyrettigi gorildu.
Hiperferritinemi- katarakt sendromu 6n tanisiyla yapilan molekiler ince-
lemede FTL geninde 5’'UTR'de heterozigot c-168>T mutasyonu saptandi.
Hasta hierferritinemi-katarakt sendromu tanisi ile izleme alindi.

Olgu 2: 6 yas kiz hasta, okulda yapilan saglik taramasinda ferritin yuk-
sekligi saptanmasi nedeniyle ydnlendirildi. Oykiisiinde demir birikimine
neden olacak 6zellik beliritimedi. Ancak soyge¢mis dyklsinde annenin,
annenin babasinin, amcasinin ve kuzeninin katarakt nedeniyle izlemde
oldugu, ek olarak annenin 2 yildir ve annenin amcasinin 7 yildir ferritin
yuksekligi nedeniyle tetkik edildigi 6grenildi. Fizik muayenesinde patolojik
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bulgu saptanmayan hastanin laboratuar incelemelerinde tam kan sayimi,
kan biyokimyasi, eritrosit cokme hizi, serum demir diizeyi, hemoglobin
elektroforezi, periferik yayma incelemesi normal bulundu. Serum ferritin
degeri 1952 ng/ml saptandi. G6z muayenesinde katarakt gétirimedi ancak
yogun aile 6ykusii nedeniyle yapilan genetik incelemede anne ve ¢ocukta
FTL geninde 5'UTR'de heterozigot c-168>T mutasyonu saptandi. Ailenin
diger tyeleri de genetik inceleme icin yonlendirildi. Hasta hiperferitinemi
katarakt sendromu tanisiyla izleme alindi.

Sonug: Hiperferritinemi-katarakt sendromunda benign seyir nedeniyle
diizenli katarakt izlemi disinda tedavi 6nerilmemektedir. Cocukluk ¢agin-
da hiperferritinemi ilk olarak hiperinflamasyon sendromlarini ve demir
birikimini distintidirmekle birlikte, ferritin ylksekligi klinik olarak agik-
lanamayan olgularda hiperferritinemi-katarakt sendromunun akla getiril-
mesi ve eslik eden g6z bulgulari ve aile 6ykiistiniin ayrintili sorgulanmasi,
tablonun tanimlanmasi, gereksiz tetkik stireclerinden kacinilmasi, uygun
izlem ve genetik danisma saglanmasi agisindan 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: hiperferritinemi, katarakt, cocuk

B Kronik Lenfositer Losemi ve Kronik Lenfoproliferatif Hastaliklar

P-082 Referans Numarasi: 159

KRONIK LENFOSITiIK LOSEMI'NIN NADiB BiR L
PREZENTASYONU POSTRENAL AKUT BOBREK YETMEZLIGI:
OLGU SUNUMU

Serhat Celik, Zeynep Tugba Giiven, Biilent Eser, Leylagiil Kaynar, Mustafa Cetin, Ali Unal
Frciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, i Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dab, Kayseri

Girig: Kronik lenfositik 16semi (KLL), fonksiyonel olarak yetersiz lenfosit-
lerin progresif birikimi ile karakterize monoklonal bir hastalik olup yetis-
kinlerde en sik gézlenen I6semidir.Tani i¢cin ¢cevresel kandaki monoklonal
B-lenfosit sayisinin mm*te 5000'in Uzerinde olmasi ve bu lenfositlerin
akim sitometrisinde KLL i¢in 6zgtin iminofenotipik 6zellik tagimasi gerek-
mektedir. Karakteristik imiinofenotip, CD5, CD19, CD23 bulundururken,
CD20, ylizey imunoglobulin, CD79b, FMC7 ¢ok az bulundururlar.

Olgu Sunumu: 79 yasinda erkek hasta, bilinen kronik rahatsizligi yok
ancak yaklasik alti aydir karinda ele gelen kitlesi var. Hastanin bulanti ve
kusma sikayeti gelismesi UGzerine acile basvurdu. Acilde yapilan tetkikle-
rinde Kreatinin:2.15 mg/dL ancak bazal degeri:1.1 mg/dL goriliip akut
bobrek yetmezIligi(ABY) nedeniyle nefroloji servisine yatirildi. Batin ultra-
sonografisinde dalak 14 cm, sol bobrek toplayici sistemde ve proksimal
Ureterde grade 3 hidronefroz, sol kadranda treteri baskilayan solid kitle ile
batinda ¢ok sayida metastatik lenf nodu izlendi. Postrenal ABY olan has-
taya bevliye tarafindan girisim distiniilmedi. WBC:25.33 10A3/y, Hgb 9,7
g/dL, PLT 194 10A3/pL, lenfosit 16.8 10A3/u olan hastanin anemi olmasi
nedeniyle gastroskopi ve kolonoskopisi yapildi ancak biyopsilerinde habis
bulgu saptanmadi. BT ¢ekilen hastanin yaygin intraabdominal birlesme
egiliminde en buylgi 17x6x19cm olan LAP’lar gézlendi, biyopsi alindi.
Periferik yaymasi ile tarafimiza danisilan hastanin yaymasinda yaygin
olgun lenfositler, basket hiicreleri gézlendi. Akis sitometrisinde Lenfoid
serinin %61 oraninda KLL tipik antijen profili ile uyumlu hiicre grubu
gézlendi. intraabdominal biyopsisi KLL olarak raporlandi, 17p delesyonu
%60 pozitif bulundu. Hastaya ibrutinib tedavisi baslandi. iki ay sonraki
kontroliinde WBC:29.45 10A3/y, Hgb 9,7 g/dL, PLT 241 10A3/uL, lenfosit
21.8 10/A3/y, Kreatinin:1.2 mg/dL olarak gozlendi.

Tartisma: KLL, klinikte cogu zaman asemptomatik oldugundan hastalarin
blyuk kismi tedavisiz izlenmektedir. Ancak lenfadenopati, hepatomegali,
splenomegali ve kemik iligi yetmezligi (anemi veya trombositopeninin
derinlesmesi) durumlarinda tedavi baslanmasi gerekebilmektedir. Bu
durumlar ayrica KLL'nin evreleme sistemi olan Rai'de de kullanilmaktadir.
Ancak Bobrek fonksiyon bozuklugu ya da tutulumu Rai evreleme siste-
minde bulunmasa da prognozu etkileyebilmektedir. KLLde 16semik renal
infiltrasyon, timor lizis sendromu, glomerdiler hastaliklar, elektrolit bozuk-
luklari ve bizim hastamizda oldugu gibi postrenal obstriiksiyon gibi cesitli
mekanizmalar yoluyla bobrek hasari ortaya ¢ikabilmektedir. Bir calismada,
bobrek hastaliginin olmasi, KLL'de olumsuz sonuclar ile bagimsiz olarak
iliskili g6zlenmistir. > 2000 KLLi bir kohortta tanida %7.5 oraninda bdbrek
hastaligi insidansi gozlenmistir (4). Yine ayni calismada KLL takibinde, ABY
hastalarin %16'sinda gelismis ve bu hastalarin ileri yas, erkek cinsiyet, IGHV
mutasyonu, CD49d +, CD38 +, ZAP-70 +, del17p— veya del11qg- daha sik
gOzlenmistir (4). Ayrica tedavide kullanilan ilaglarin yan etkileri olarak da

ABY karsilagilmaktadir. En sik sorumlu olanlar Ofatumumab, Alemtuzumab
ve Venotoklax'tir.

Sonug: KLL'nin ABY ile presentasyonu ise olduk¢a nadirdir. KLL'nin ABY
olusturmasi farklt mekanizmalarla olabilmektedir. Bizim vakamizda oldu-
Ju gibi batin ici LAP basisina bagl postrenal ABY gelisen hastalarda KLL
akilda bulundurulmalidir.

Anahtar kelimeler: ibrutinib, kronik lenfositik 16semi, postrenal akut bobrek
yetmezligi

B Deneysel Hematoloji / Gen Tedavisi / Rejeneratif Tip / Hiicresel
Tedaviler
P-083
ERKEN iNFLAMASYON TAYiNiNDE iMMATUR
GRANULOSITIN ROLU

Hatice Kant Caltr", Said incir', Kerim Erhan Palaoglu?

"Kog Universitesi Hastanesi (klinik Laboratuvar Departmani
“Amerikan Hastanesi (klinik Laboratuvar Departmani)

Referans Numarasi: 236

Giris: Teknolojinin ilerlemesi ile birlikte yeni hematoloji cihazlari saye-
sinde inflamasyonun erken dénemde saptanmasi miUmkin olmustur.
Rapor edilebilir immatir granilosit sayisi (Ig %), ciddi enfeksiyonlarin
ve inflamasyonun hizl sekilde teshis edilmesini saglamaktadir. Ig %'nin
erken inflamasyondaki rolintin arastiriimasi ve hemogram parametreleri,
C-reaktif protein (CRP) ile prokalsitonin arasindaki korelasyonunun belir-
lenmesini amacladik.

Yontem: On yas Uzeri 187 poliklinik hastasinin hematolojik ve biyo-
kimyasal verileri incelendi. Ig % ve diger hemogram parametrelerinin
seviyeleri Sysmex XN-3100 (Sysmex, Kobe, Japonya) analizori ile, CRP ve
prokalsitonin ise Roche Cobas-6000 analizorii (Roche, Almanya) ile deger-
lendirildi.Hastalar Ig %'ye gore iki gruba ayrilarak Grup | Ig % degeri <0.9
olan hastalari Grup 2'ise Ig % degeri >0.9 olan hastalari kapsayacak sekilde
olusturuldu. Her iki grup cinsiyet, yas, CRP, prokalsitonin, nétrofil sayisi,
lenfosit sayisi, eritrosit dagilim araligi(RDW), trombosit sayisi (PLT), trom-
bosit hematokriti (PCT), trombosit dagilim araligi (PDW), trombosit-biylk
hiicre orani (P-LCR), trombosit-lenfosit orani (PLR), ndtrofil-lenfosit orani
(NLR),ve sistemik immun inflamatuar indeks (Sll) (nétrofil*trombosit/
lenfosit) parametreleri acisindan degerlendirilerek ortalama, standart
sapma (SD) ve korelasyon analizleri MEDCALC® v10.2.0 software (MedCalc,
Ostende, Belgium) programi kullanilarak yapildi.

Sonug: Sonuglar degerlendirildiginde her iki grup arasinda cinsiyet, yas,
PLT, PCT, PDW ve P-LCR orani agisindan anlaml fark g6zlenmedi. CRP
(p<0.0001), prokalsitonin (p<0.0001), nétrofil sayisi (p<0.0001), lenfosit
sayisi (p; 0.0026), RDW-SD (p<0.0001), PLR (p; 0.0037), NLR (p<0.0001) ve
Sl (p<0.0001) Grup 2'de anlamli derecede yiksek bulundu.

Immatir granulosit'in CRP (p<0.0001), prokalsitonin (p<0.0001), nétrofil
sayisi (p<0.0001), lenfosit sayisi (p; 0.0206), RDW-SD (p<0.0011), PLR (p;
0.0168), NLR (p<0.0001), ve SlI (p<0.0001) ile aralarinda anlamli bir iligki
saptandi.

Tartisma: Lokosit iligkili hemogram parametrelerinin, CRP ve prokalsito-
nin ile birlikte erken inflamasyonun saptanmasinda duyarliligi dustiktur.
Calismamiz, bu parametrelerin Ig % ile birlikte bakildiginda, erken infla-
masyonun hizli teshisinde énemli bir roli oldugunu ortaya koymustur.
inflamasyonun erken teshis edilmesi, mikroskobik inceleme ve maliyeti
azaltabilecek, is ylikiinlin hafiflemesini saglayacak ve tedavinin takip stire-
sinin kolaylasmasini saglayacaktir.

Anahtar kelimeler: immatr grandlosit, nétrofil, lenfosit, trombosit, inflamatuar,
korelasyon



Tablo 1. Immatur grandilositin grup 1 ve Grup 2 arasindaki diger hemogram parametreleri, CRP ve
prokalsitonin ile istatistiksel iliskisi
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Tablo 2. Immatur graniilositindiger hemogram parametreleri, CRP ve prokalsitonin ile korelasyon iliskisi

€411 (Roche, Almanya) cihazinda 6lculdi. Calismaya alinan hastalar 1-6,
7-11,12-20, > 21 yas grublarina ayrild.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 1474 kisiden 292'sinde (% 19.8) TSH
diizeyi yliksek, 15inde (% 1) asadi ve 1167'inde (% 79.2) normal degerler
icinde bulundu. Hipotiroidi tanisi alan 292 hastanin 18'i (%6) 1-6, 64'U
(%22) 7-11, 901 (%31) 12 - 20, 120'i (%41) > 21 yas grubuna dahil edildi.
292 hastanin 10'unda (% 3.4) FT4 duizeyi asadi (acik hipotiroidi), 282'inde
(% 96,6) FT4 diizeyi normal (subklinik hipotiroidi) degerler icinde bulundu.

Calisma sonucunda hipotiroidi orani% 19.8, >21 yas grubunun Ustln
oldugu gorilmustir. Bu hasta grubunun ferritin diizeyinin daha ytiksek
oldugu bilindi (2500-5000 ng/mL).

Sonug: Talasemi olgularinda TSH, FT4 diizeyleri 5 yastan baslayarak yilda
bir kontrol edilir. Erken saptanan yiiksek TSH diizeyi endokrin komplikas-
yonlarinin zamaninda énlenmesini saglar. Tim diinyada talasemi olgula-
rinda hipotiroidi orani % 6-30 arasindadir. Subklinik hipotiroidi prevelansi
daha yiiksek oldugu bilinmekdedir. Dustik demir yiikii olan olgularda
prevelans daha dustikdur.

Anahtar kelimeler: Talasemi, hipotiroidi, ferritin
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TALASEMi HASTALARINDA HiPOTIROIDi PREVELANSI,
YAS QRUBUNA GORE DAGILIMI, FERRITIN DUZEYi iLE
iLigKiSiNIN ARASTIRILMASI

Afsana Mamedova, Gumral Alakbarova, Valeh Huseynov, Ramin Bayramh

Azerbaijan Talasemi Merkezi

Amag: Talasemi hemoglobin sentezindeki bozukluk sonucu ciddi ane-
miye neden olan kalitsal bir bozukluktur. Otosomal resesif gegislidir. Kan
transflizyonu ve selasyon terapi sonucu bu hastalarin yasam kalitesinde
igilesme saglanmisdir. Bununla birlikte, uzun dénem kan transflizyonu
nedeniyle sekonder hemokromatozis sonucu cesitli endokrin komp-
likasyonlarina neden olur. Blytime geriligi, hipotiroidizm, hipoparati-
roidizm, hipogonadizm, puberte gecikmesi, diabetes mellitus, adrenal
yetmezlik, osteoporoz ve kardiyak fonksiyon bozuklugu gelisebilmektedir.
Hipotiroidi ve diabetes mellitus gibi endokrin bozukluklar endokrin bez-
lerde demir birikimine baghdir.

Bu calismanin amaci merkezimizde izlenen talasemi hastalarinda hipo-
tiroidi prevelansinin, yas qrubuna gére dagiliminin ve ferritin diizeyi ile
iliskisinin arastinlmasidir.

Material-Metod: Bu calismaya 01.05.2018-01.05.2019 tarihleri arasinda
Talasemi Merkezinde izlenilen 1474 talasemi hastasi dahil edildi. TSH, FT4
degerleri ECLIA (elektrokemiliiminesan immiinoassay) metodu ile Cobas

MYELODISPLASTiK SENDROM TANILI OLGULARIN
SITOGENETIK / FiSH VE DEMOGRAFiK VERILERININ
RETROSPEKTIF INCELENMESI

Muhammed Eroglu’, Ahmet Seyhanl?, inci Alacacioglu?, Erding Yiiksel?, Gzden Piskin?,
Fatih Demirkan?, Biilent Undar?, Giiner Hayri Ozsan?

"Dokuz Eyliil Universitesi I Hastaliklan Anabilim Dah
*Dokuz Eyliil Universitesi Hematoloji Béliimii
3Dokuz Eyliil Universitesi Tibbi Biyoloji ve Genetik Bdliimii

Giris ve Amag: Myelodisplastik sendrom (MDS) kemik iliginde anormal
selller proliferasyon, ¢evre kaninda veya daha fazla myeloid hicre dizisin-
de sitopeni, kemik iliginde gorilen seliler proliferasyonun inefektif olmasi
nedeniyle, kemik iliginde displazi, etkisiz hematopoez ve akut myeloid
16semi (AML) gelisme riski ile karakterize klonal, heterojen bir grup hema-
topoetik kok hiicre hastaligidir. MDS'nin ortalama goériilme yasi 65-68 yas
civaridir. Az bir erkek cinsiyet hakimiyeti bulunmaktadir. Genel populas-
yonda sikhgi 35-100/milyon kisidir. MDS, morfoloji, immiinofenotip, gene-
tik ve klinik 6zellik kombinasyonuna dayanan Diinya Saglik Orgiiti (WHO)
siniflandirma sistemi kullanilarak siniflandirilir ve takip, tedavi ve prognoz
agisindan skorlama sistemleri yon gostericidir. Bu ¢alismada Dokuz Eylil
Universitesi Tip Fakdiltesi ic Hastaliklari Anabilim Dali Hematoloji Bilim Dali
tarafindan takip edilen MDS hastalarinda, Sitogenetik/FiSH ve demografik
verilerin, prognostik degerlendirmelerin birbirleriyle olan iliskilerini bulup,
bu iliskilerin literatlr ile uyumlulugunun retrospektif bir calisma ile ince-
lenmesi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Calismaya 01.01.2010 - 31.01.2018 yillari arasinda
Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali tarafindan
takip edilen MDS hastalan dahil edildi. Hastalarin demografik, klinik,
laboratuar ve goriinttileme verileri geriye doniik olarak probel ortaminda
ve Dokuz Eyliil Universitesi Tibbi Biyoloji ve Genetik b&limi arsivinde
tarandi. Hastalarda Sitogenitik / FISH verilerinin ve diger demografik
verilerin birbirleriyle olan iliskileri ve tim bu faktorlerin standart tedaviye,
izlem siresine ve sag kalim Uzerine etkileri degerlendirildi. Her bir hasta,
2016 WHO revize MDS siniflamasina gore kategorize edildi. IPSS skorlama
sistemine gore hastalarin risk gruplari belirlendi. Bu risk gruplarina gore
hastalarin toplam sagkalimlar karsilastirildi.

Bulgular: MDS tanisi ile izlenen 18 yas Ustl 205 hastanin 114’0 (%55,6)
erkek, 91'i (%48,3) kadindi. Kadin/Erkek orani 0,8/1 olarak bulundu.
Ortalama yas 70,33 +1,44,medyan yas 72 (27-92) yildi. Medyan 24 aylik
(£ 20,79 ay) izlem siiresi sonunda hastalarin 99'unun (%48,3) sag, 106'si
(%51,7) kaybedildigi tespit edildi. Genel medyan sagkalim 35+6 ay (23,22-
46,77) olarak tespit edildi. Hastalar ECOG, CCl, cinsiyet, serum albimin
duzeyi, ferritin diizeyi, kemik iligi displazisi, seliilaritesi, fibrozisi, lenfoid
agregat varligi, CD 34 kiimelenmesi, FiSH/Sitogenetik anomali varligi,
IPSS siniflamasi, kan Grtin ihtiyaglar ve MDS alt tiplerinin sagkalima etkisi
acisindan degerlendirildi. ECOG, alblimin, ferritin, myeloid seri displazisi,
CD 34 kiimelenmesi, FiSH anomali varligi, del 7q pozitifligi, p53 mutasyon
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varhgi, IPSS siniflamalari istatistiksel olarak (p<0,05) anlamli bulunmugken
diger parametrelerde istatistiksel bir anlamlilik (p >0,05) bulunamamistir.

Sonug: MDS genellikle sitopeniler ile seyreden ve AML donisiimi miim-
kiin olan, tanisi icin kemik iligi incelemesi gereken hastalik grubudur.
MDS'de tedavi seklinin ve prognozunun belirlenmesi amaci ile genetik
(Sitogenetik/FISH) calismalarin da yapilmasi IPSS skorlarin belirlenmesi
gereklidir Morfolojik ve sitogenetik 6zelliklere gére tedavi secenekleri-
nin belirlenmesi icin daha kapsamli ¢alismalara ihtiya¢ vardir. Hastalarin
genellikle yash olmasi tedavi segeneklerini kisitlayan en 6nemli durum
gibi goriilmektedir.

Anahtar kelimeler: Anahtar kelimeler: MDS, AML, IPSS, CCl

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
P-086

PV VE ET HASTALARINDA RUKSOLITiNiB TEDAVISI:
TEK MERKEZ DENEYIMI

Mustafa Merter', Omer Ekinci’, Fuat Uslu?, Siimeyye Balta?

Referans Numarasi: 500

"Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali
*furat Universitesi Tip Fakiiltesi ¢ Hastaliklan Anabilim Dali

Girig: JAK1/2 inhibitort olan ruksolitinib'in dnceki tedavileri tolere ede-
meyen ya da refrakter primer myelofibrozis ve polistemia vera(PV) hastala-
rinda etkinligi gosterilmistir. Ruksolitinib ayrica esansiyel trombositoz(ET)
hastalarinda degerlendirilmis fakat tedavi etkinligi acisindan diger tedavi-
lere Ustlinligl gosterilememistir. Biz de bu ¢alismamizda PV ve ET hasta-
larinda ruksolitinib’in etkiniligini degerlendirdik.

Metod: Bu retrospektif calismaya Mart 2018 ile Haziran 2019 arasinda
PV veya ET tanisi ile ruksolitinib tedavisi alan hastalar dahil edilmis-
tir. Myelofibrozise ilerlemis hastalar calismaya alinmamistir. Hastalarin
hemogram parametreleri, dalak boyutlari, semptomlari, 6nceki tedavileri
ve ortaya ¢ikan yan etkiler degerlendirilmistir.

Bulgular: Calismaya 16 hasta dahil edilmistir. Medyan yas 73(29-91)'t0.
Hastalarin 11'i erkek ve 5'i kadin idi. Dort hasta PV ve 12 hasta ET ile takip-
liydi. Hastalarin 10’'nuna ruksolitinib tedavisi 6ncesi kemik iligi biyopsisi
yapilmisti. Bir hastada fibrozis yoktu ve 9 hastada grade 1 fibrozis mev-
cuttu. Bes hastada tedavi oncesi splenomegali izlenmisti. Ruksolitinib
tedavisi oncesi 14 hasta hidroksitire, 10 hasta anagrelid ve 7 hasta klasik
interferon tedavisi almisti. Hastalardan 4't 6nceki tedavileri tolere edeme-
mesi, 12'si ise yanit vermemesi tizerine ruksolitinib tedavisi alan hastalardi.
Ruksolitinib icin medyan tedavi stresi 9(2-14) aydi. Medyan doz 25(10-40)
mg/gin idi. Hastalardan 70 yas (izeri olan 2 tanesinde pnémoni gelisti.
Multiple skleroz(MS) tanisi da olan ve sik ataklar gegiren bir hastada
ilging bir sekilde herhangi bir MS tedavi degisikligi yapiimadigi halde
ruksolitinib tedavisi sonrasi bir daha atak izlenmedi. izlem siiresi boyunca
herhangi bir hemorajik yada trombotik atak izlenmedi. Sadece bir hasta
ruksoltinibi tolere edemedi. Tum PV hastalarinin bir daha flebotomi ihti-
yaci olmadi.

Tartisma: Bizim calismamizda tim hastalarin ruksolitinib tedavisie yanit
verdigi gozlenmistir. Bu agidan ruksolitinib ylksek yanit orani ile daha
onceki tedavilere direncli yada intoleran hastalar icin uygun bir secenektir.
Bizim hastalarimizda ila¢ oldukga iyi tolere edilmistir. Takip stiremiz kisa
oldugu icin ilacin uzun dénem etkinligi acisindan yorum yapmak dogru
olmayacaktir. Ruksolitinib tedavisini 6zellikle yash hastalarda kullanirken
ciddi enfeksiyon acisindan dikkatli olunmasi gerekebilir.

Anahtar kelimeler: ruksolitinib, esansiyel trombositoz, polistemia vera

W Pediatrik Akut Losemiler
P-087

Referans Numarasi: 525

AKUT LENFOBLASTIK LOSEMININ iLK GELi$ BULGUSU
OLARAK PRIAPIZM

Cagn Coskun, Selin Aytac, Tekin Aksu, Baris Kuskonmaz, Sule Unal, Mualla Cetin,
Fatma Giimriik

Hacettepe Uiniversitesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Giris: Priapizm, 4 saatten uzun suiren penil ereksiyon olarak tanimlanmak-
tadir ve ¢ocukluk ¢aginda nadiren gorilmektedir. Cocuklarda ¢cogunlukla
iskemik priapizm goriilmekte, korpora kavernosa fibrozisine ve buna bagli
uzun donemde erektil disfonksiyona yol agmasi nedeniyle acil tedavi
gerektirmektedir. Cocuklarda priapizmin en sik nedenleri orak hicreli
anemi (%65), akut veya kronik I6semiler (%10), travma (%10), idiopatik
(%10) ve farmakolojik olarak tetiklenen (%5) olarak bildirilmistir. Burada
priapizm ile bagvuran ve bu sirada akut lenfoblastik I6semi tanisi alan,
cerrahi ponksiyon ve I6koferez islemi uygulanan bir hasta sunulmaktadir.

Olgu: Daha 6nce bilinen bir hastaligi olmayan 11 yasindaki erkek hasta,
penis ucunda sislik ve agri sikayeti ile basvurdu. Penil ereksiyonun 10
saattir stirdiigu ve dis merkezde penise lokal tedaviler uygulandigi 6gre-
nildi. Fizik muayenesinde soluk gériiniimde olup dalak kosta alti 6 cm ele
geliyordu, penis sert ve 6demliydi. Laboratuar incelemesinde Hb: 8gr/dl,
beyaz kiire sayisi (BK) 446x10°/ |, trombosit sayisi 53x10° | ve periferik yay-
masinda silme blast izlendi. Kemik iligi akim sitometrik degerlendirmesi
ile hasta pre-B hucreli akut lenfoblastik I6semi (ALL) tanisi aldi. Hastaya
analjezik verildikten sonra Uroloji tarafindan her iki kavernoz sintsten
kan drenaji yapildi. Soguk uygulama ve intravenoz fentanil tedavileri
uygulandi. Hastanin BK sayisini dlistirmeye yonelik olarak 60 mg/ m%/ giin
dozunda metilprednizolon baslandi. intravenéz hidrasyon ve I8koferez
islemi yapildi. BK sayisinin diismesi ile birlikte hastanin priapizm tablosu
96 saatte geriledi. Tumor lizis klinigi gelismedi. Hastaya ALL IC-BFM 2009
protokoliine uygun olarak indiiksiyon tedavisi baslandi.

Tartisma: Priapizm yuksek BK sayisi varliginda ortaya ¢cikmakta ve neop-
lastik hicreler ile kanin viskozite artisinin ven6z konjesyona yol agmasi
ile meydana gelmektedir. Oncelikle cerrahi ponksiyon ve maligniteli
hastalarda hastaliga yonelik tedaviler 6nerilmekte, hiperldkositozu has-
talarda I6koferez isleminin de etkili oldugu bildiriimektedir. Klinigimizde
biri ALL, digeri kronik myeloid 16semiye bagli iki hastaya cerrahi girisim
olmadan yuksek doz steroid ile priapizm tedavisi uygulandigi bildirilmis-
tir. Hemolitik kriz veya anemi 6ykisii olmayan c¢ocuklarda, priapizmin
hematolojik malignitelerin bir belirtisi olabilecegi distinilmelidir. Bu
olgu, priapizmde hiperlékositozun hizli kontroli ve cerrahi ile diizelme
saglanabilecegini gostermektedir.

Anahtar kelimeler: priapizm, akut lenfoblastik 16semi, I6koferez

B Kronik Lenfositer Losemi ve Kronik Lenfoproliferatif Hastaliklar
P-088

iBRUTINIB KULLANIMINA SEKONDER GELISEN VE OLUMLE
SONUCLANAN ATRIAL FIBRILASYON VAKASI

Merih Reis Aras, Murat Albayrak, Bugra Saglam, Senem Maral,
Hacer Berna Afacan Oztiirk, Abdiilkerim Yildiz

Referans Numarasi: 217

Saghik Bilimleri Universitesi Ankara Diskapt Yildinm Beyazit Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji
Baliimii, Ankara, Tiirkiye

Giris: Kronik Lenfositer Lésemi (KLL), eriskinlerde en sik gorilen 16semidir.
Mattir CD5 pozitif B lenfositlerin klonal proliferasyonu ile karakterizedir.

Hastalarin cogu erken evrede ve asemptomatiktir. Asemptomatik hastalar
tedavisiz izlenir.

Son yillarda, KLL tedavisi icin yeni kinaz inhibitorleri (ibrutinib, idelalisib)
ve Bcl-2 inhibitorleri (venetoclax) de kullaniimaktadir.

ibrutinib oral yolla kullanilan Bruton kinaz inhibitériidir. Hastalar tara-
findan genellikle iyi tolere edilen bir tedavi secenegidir. Ancak bazi yan
etkiler goriilebilir. En sik; diare, Ust solunum yolu enfeksiyonu, kanama,
istahsizlik ve kardiyak yan etkiler gorilir.

Olgu: 1999 yilinda KLL tanisi alan ve 19 yil tedavisiz takip edilen 63
yasinda kadin hastanin B semptomlarinin ortaya ¢ikmasi ve splenomegali



saptanmasi Uzerine rituksimab, fludarabin, siklofosfamid (R-FC) kemo-
terapi protokolu baslandi. Kemoterapi oncesi yapilan ekokardiyografi
(EKO) ve elektrokardiyogram (EKG) normal sinirlarda idi. R-FC kemoterapi
protokoll 6 kiire tamamlandi, dederlendirme testleri komplet remisyon
olarak yorumlandi.

Altr kiir R-FC tedavisi tamamlandiktan 6 ay sonra ¢ekilen akciger grafisinde
sag akciger bazal kisimda infiltrasyon izlenmesi Gizerine toraks tomografisi
cekildi. Mevcut akciger lezyonuna yonelik EBUS (endobronsial ultrasonog-
rafi) uyguland, islemde ince igne aspirasyon biyopsisi (iIAB) alindl. liAB ile
alinan 6rneklerin sitolojik sonucu atipik kiictik lenfoid hticre proliferasyo-
nu, sitomorfolojik bulgular KLL ile uyumlu raporlandi.

Akciger tutulumu, lenfositoz (Lokosit degeri:8,5x10A3/ul, lenfosit:
4,5x1073/ul, hemoglobin:11,1g/dl, platelet:111000) ve B semptomlari
olan hasta niiks KLL olarak kabul edildi. Hastanin 17 p delesyonunun pozi-
tif saptanmasi (izerine ibrutinib basvurusu yapildi. ibrutinib 140 mg 1x3
tablet dozunda (420 mg/gtin) baslandi. Tedavi altinda pnémoni gelismesi
tizerine Ibrutinibe ara verildi, enfeksiyon tablosu gerileyince ilaca devam
edildi. Takiplerinde tekrar pnémoni gelisen hastanin servise yatisi yapildi.
Fizik muayenede sag kalp yetmezligi bulgulari ve pretibial bilateral 3+
6demi olan hastanin EKG'sinde atriyal fibrilasyon (AF) saptandi. Kardiyoloji
onerisi ile metoprolol, DMAH, ramipril ve aldactone tedaviye eklendi.
Hipervoleminin devam etmesi lzerine furosemid inflizyonu uygulandi.
Furosemid inflizyonuna yeterli cevap alinamamasi (izerine nefrolojiye
konsiilte edilerek ultrafiltrasyon uygulandi. Genel durumu koti seyreden
hastada ani solunum sikintisi gelismesi tizerine entiibe edildi. Uygulanan
tedavilere yanit vermeyen hasta exitus oldu.

Tartisma ve Sonug: ibrutinib, kisa siiredir kullaniimasina ragmen yiiksek
riskli ve ileri yasta olan hastalarda standart tedavilerden birisi haline
gelmistir. Randomize kontrollu calismalarda ibrutinibin alternatif tedavi
rejimlerine kiyasla yilda %3 oraninda atrial fibrilasyon riskini arttirdigi
bildirilmektedir.

ibritunibe sekonder gelisen aritmilerin patogenezi belirsizdir. Aritmi gelis-
me riski klinisyen tarafindan géz éniinde bulundurulmadilir. ibrutinib ile
potansiyel ilag-ilag etkilesimi olasiligini disladiktan sonra, ylksek riskli
hastalarda anti-aritmik tedavi baslanmasi diistintilmelidir.

Anahtar kelimeler: Leukemia, Lymphocytic, Chronic, Atrial Fibrillation,

W Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi

P-089

Referans Numarasi: 253

HODGKIN LENFOMA iLiSKiLi PARANEOPLASTIK SENDROM:
VANISHING BILE DUCT SENDROMU

Ayse Gonca Kagar', Simge Cinar Ozel', Nazl Giilsiim Akyel?, Rusen Acu?, Sebuh
Kurugoglu?, Siiheyla Ocak', Alp Ozkan', Tiilin Tiraje Celkan’

istanbul Universitesi Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dal.
2Istanbul Universitesi Cerrahpasa, Crerrahpasa Tip Fakiiltesi.radyoloji Anabilim Dal

Vanishing Bile Duct sendromu (VBDS) intrahepatik safra yollarinin kaybol-
masi ile olusan duktopeni ve kolestazla sonuclanan, patolojisi tam olarak
aciga kavusmamis edinsel nadir bir hastaliktir. Enfeksiyon. iskemi, otoim-
mun hastaliklar, allograft rejeksiyonu, ilag reaksiyonlari ve malignansiler
bu duruma zemin hazirlayabilir. Hastalik klinigi akut hepatik hasar veya
kademeli gidis gosteren primer bilier siroz seklinde olabilir. Nonspesifik
klinik bulgular istahsizlik,kilo kaybi, karin agrisi ve halsizliktir. Hastalar
siklikla kagintidan sikayetci olur ve kolestaz kaynakli sarilik, safra tasi olu-
sumu, hiperlipidemi, ksantelezma, malabsorbsiyon olusabilir. Laboratuar
bulgularinda kolestaz enzimleri alkalen fosfataz ve gama glutamil trans-
feraz yukselir. Karaciger biyopsisi ile duktopeni ve altta yatan hastalik
tanisi konur. Klinigimizde yatan Hodgkin lenfoma iliskili VBSD gelisen iki
olgumuzu sunmak istedik.

Olgu1: 3.5 yasinda erkek hastada 6 haftadir gece terlemesikilo kaybi ve
ates sikayeti ve fizik muayenesinde hafif sarilik, servikal, submaxiller ve
axiller lenfadenopati, hafif hepatosplenomegali vardi. Yapilan lenf nodu
biyopsisinde noduler sklerozan tip Hodgkin lenfoma tanisi konuldu.
Abdominal USG ve tomografide bilier obstriiksiyon bulgulari saptanmadi.
Kemik iligi biyopsisi normal saptandi. Biyokimyasal olarak total ve direkt
bilirubinler, kolestataz ve karaciger enzimleri yiiksek saptandi. Viral, oto-
immun hepatit, Wilson ve alfa 1 antitripsin ekskligi ekarte edildi. Hastaya
ABVD kiru baslandi. Tedavi sonrasi laboratuar bulgulari daha ylkselen

hastaya yapilan karaciger biyopsisinde Hodgkin hastaligina sekonder
VBDS tanisi kondu. IVIG steroid ve ursodeoksikolik tedavisine ragmen
hasta yedi hafta sonra hepatik yetmezlik nedeniyle kaybedildi.

Olgu 2: alti aydir boyunda sislik sikayetiyle takip edilen 6 yas erkek has-
tanin gece terlemesi,ates ve kilo kaybi vardi. Hastanin sariligi ve koles-
tatik tablosu nedeniyle yapilan karaciger trucut biyopsisinde duktopeni
(VBDS) ve boyun lenfadenopati ekzisyonel biyopsisinde mixed selliler tip
hodgkin lenfoma tanisi konulmustu. IV steroid, ursodeoksikolik asit teda-
visi ile birlikte doz azaltilmasi yapilmadan kemoterapi baslandi. Hastanin
bilirubinleri ve karaciger ve kolestaz enzimleri kademeli olarak azalmaya
basladi. Hasta su an klinik durumu stabil olarak takip edilmektedir.

VBDS Hodgkin lenfomada gorilen paraneoplastik fenomendir ve Hodgkin
Lenfomanin en sik gorilen semptomu olan lenfadenopati olusmadan
dahi gorilebilir. Bsemptomlarinin bulundugu hastalarda daha sik gorilir.
Hodgkin hastaliginda olusan sitokinler, bilier epitelyal hiicrelerdeki doku
uygunluk kompleksi (MHC | ve Il) ve intraselluler adezyon molekiillerini
(ICAM) arttinr bu da sitotoksik T lenfositlerinin hedefi haline getirerek
hasar olusturur. Kesin tani koyabilmek icin karaciger biyopsisi gerekmek-
tedir. Klinik gidis progresif ve irreversible safra yolu kaybi ve karaciger
yetmezligi seklinde olabilecegi gibi, safra yollari epitel rejenerasyonu ve
klinik iyilesme seklinde de seyredebilir. HL iligkili VBDS tanisi konur kon-
maz kemoterapi tedavisi ertelenmeden ve agresif dozda baglaniimahdir.
Kolestaza spesifik ve destek tedavi de ek olarak verilmelidir. Eger ciddi
karaciger hasari varsa karaciger transplantasyonu gerekebilir.

Sarilik ve ozellikle ates,kilo kaybi, gece terlemesi gibi B semptomlari ile
presente olan Hodgkin lenfomali hastalarda 6n planda VBDS distinilip
erken ve agresif kemoterapi tedavisi baslanmalidir.

Anahtar kelimeler: Vanishing bile duct. kolestaz, karaciger yetmezIigi

B Koagiilasyon ve Fibrinoliz Bozukluklari

P-090 Referans Numarasi: 501

BRUCELLA iLE iLiSKiLi TROMBOTiIK TROMBOSITOPENIK
PURPURA VAKASI

Mustafa Merter, Omer Ekinci’, Fuat Uslu?, Siimeyye Balta?

"Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali
*furat Universitesi Tip Fakiiltesi ¢ Hastaliklan Anabilim Dali

Girig: Trombotik trombositopenik purpura(TTP) mikroanjiyopatik hemo-
litik anemi sendromlarindan biri olup hemolitik anemi, trombositopeni,
ates, bobrek fonksiyon bozuklugu ve noérolojik anormalliklerden olusan
pentadi ile karakterizedir. TTp icin tanimlanmis bir cok neden mevcuttur
fakat TTP’nin muhtemele nedeni olarak brucella’nin gosterildigi sadece
birka¢ vaka sunumu vardir. Biz de es zamanl brusellozisi olan bir TTP
vakasini sunacagiz.

Vaka: Elli bir yasindaki erkek hasta ates, trombositopeni, bobrek yetmez-
ligi ve somnolans ile klinigimize baska merkezden kabul edildi. Hastani
o6zgecmisinde Ozellik yoktu. Basvuru esnasinda kreatinin 1,74 mg/dL,
hemoglobin: 9 gr/dL, trombosit sayisi 16000 /uL, laktat dehidrogenaz 910
u/L, indirekt bilirubin 1,2 mg/dL ve direkt Coombs testi negatif oalrak sap-
tanmisti. Periferik yaymada her alanda 12-13 sistosit izlendi. ADAMTS-13
antijeni <0,01 IU/mL olarak saptandi. Hastaya acil olarak plazmaferez
tedavisi baslandi. Tedavinin 9.gliniinde trombosit sayisi normal degerlere
yukselen hastaya ek 2 seans daha plazmaferez yapildi. Etyoloji agisindan
romatolojik testler ve bobrek fonksiyonlar diizeldikten sonra malignite
taramasi amaciyla tiim viicut bilgisayarli tomografisi yapildi. Ozellik sap-
tanmayan hastada brucella agglunitasyon testi 1/320 titresinde pozitif
saptandi. Hastaya es zamanl brusella icin antibiyotik tedavi de baglandi.
Dért aylik takip suresinde hastada niks izlenmedi.

Tartigma: TTP icin tanimlanmis bir cok etyolojik faktor olmakla birlikte s6z
konusu brusella oldugunda bizim tarayabildigimiz kadariyla literatlirde
yayinlanmis sadece 7 vaka sunumu mevcuttur. Bizim vakamiz da 8.dir.
Tum diger vakalar da plazmaferez ve antibiyotik tedavi ile dizelmistir.
Literaturdeki vakalarla birlikte bizim vakamiz da goOstermistir ki TTP
etyolojisinde 6zellik Ulkemizde bazi bolgelerde endemik olan brusellozisi
akilda tutmak gerekir.

Anahtar kelimeler: TTP, brusella
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B Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklan

P-091

Referans Numarasi: 543

B Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi
P-092

Referans Numarasi: 121

TALIDOMID iLiSKiLi EKSTRAMEDULLER PLAZMASITOM
OLGULARI

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

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Girig: Ekstramediller Plazmositom (EMP) B lenfositlerden koken alan
nadir bir timoérdir ve kemik digindaki dokularda yerlesir. Baska bir plazma
hiicre hastaligina ikincil gelisen plazmositomlara sekonder EMP olarak
adlandirilir. Sekonder EMP’ler MM'lu hastalarin %20’sinde gorilir ve kot
prognozu gostermektedir. Klinigimizde MM tanisiyla takip ettigimiz tali-
domid tedavisi sonrasi sekonder EMP gelisen 3 hastamizi derledik.

Olgu 1: Mart 2013 tarihinde Ig G Kappa MM tanisi alan 53 yasindaki erkek
hastaya 2 kurs AD ve 4 kurs VCD tedavisi verildi. Remisyon saglanan has-
taya kasim 2013 tarihinde OKIT yapildi. 2 yil sonra niiks izlenen hastaya 4
kurs VRD tedavisi ile remisyon saglanmasi nedenli agustos 2016 tarihinde
ikinci kez OKIT yapildi. Lenalidomid idamesi ile izlenen hasta aralik 2016
tarihinde relaps olarak degerlendirildi. 3 kurs KRD tedavisi alan hasta
yanit gézlenmemesi lizerine 2 kurs VTD PACE tedavisi aldi. Austos 2017
tarihinde sag gdzde proptozis sikayeti gelisen hastaya cekilen orbital
MR'da sag lateral rektus kasinda ve sol inferior rektus kasinda kitle izlendi.
Sekonder EMP olarak degerlendirilen hastaya RT ve PCD tedavisi baslandi.
Hasta pnomosepsis nedenli 03,02,2018 tarihinde ex oldu.

Olgu 2: Ocak 2017 tarihinde nonsekretuar MM tanisi alan 43 yasindaki
bayan hastaya 4 VCD tedavisi verildi. Yanit gézlenmeyen hastaya haziran
2017 tarihinde 2 kurs VTD PACE tedavisi verildi. Ekim 2017 tarihinde g6z
kapaginda diisme, gérme kaybi sikayetleri gelismesi Uzerine beyin MR
cekildi. Her iki hemisferde frontal lobda ve ponsta noddiler lezyon izlendi.
Sekonder EMP olarak degerlendirilen hastaya RT ve 3 kurs PD tedavisi
verildi. Hasta pnomosepsis nedenli 14.05.2018 tarihinde ex oldu.

Olgu 3: Haziran 2016 tarihinde Ig G Kappa MM tanisi alan hastaya 2 kurs
AD ve 1 kurs VCD tedavisi verildi. Tedaviye yanit gézlenmeyen hastaya 2
kurs VTD PACE verildi. Remisyon saglanan hastaya nisan 2017 tarihinde
OKIT yapildi. 4 ay sonra niiks gelisen hastaya 4 kurs KRD tedavisi verildi.
Sag gozde sulanma, agri ve gérmede azalma sikayeti gelisen hastaya
subat 2018 tarihinde orbital MR ¢ekildi. Sag lakrimal glandi infiltre eden
homojen kontrast tutulumu olan kitle saptandi. Sekonder EMP olarak
degerlendirilen hastaya RT ve 2 kurs PCD tedavisi verildi. Hasta pnomo-
sepsis nedenli 8.11.2018 tarihinde ex oldu.

Tartisma: Talidomid, MM tedavisinde kullanilan antienflamatuar ve anti-
anjiogenik etkisi olan gl¢li immiinomodiilator ilagtir. Sik gorilen yan
etkileri yorgunluk, kabizlik, bas donmesi, cilt dokiintisi ve noéropati
olup halen yan etkileri tam olarak bilinmemektedir. Son yapilan ¢alisma-
larda talidomid tedavisi alan hastalarda EMP gorilebildigi bildirilmistir.
Juliusson ve ark. talidomid ile tedavi edilen MM tanili bir hastada EMP’un
ortaya ¢iktigini gézlenmistir. Avigdor ve ark. bildirdigi calismada ise talido-
mid tedavisi alan 40 MM tanili hastanin 2’sinde EMP gelistigi bildirilmistir.
Bizim 3 olgumuz da talidomid tedavisi almis olup takiplerinde sekonder
EMP gelismistir. Talidomidin adhezyon molekdillerinin ekspresyonunu ve
timor hiicresi ile kemik iligi stromal hiicre etkilesimlerini degistirmesi ile
ilgili oldugu dustinulmektedir. Talidomid maruziyetinin hem ekstramediil-
ler niiks oraninin hem de olagandigi miyelomun tekrarlanmasina neden
olabilecegi 6ne surilmistir. EMP'da ilk tercih edilen tedavi secenegi
radyoterapidir. Niks sirasinda gelisen EMP ortaya ¢ikmasi 6 ay gibi kisa
sagkalim ile daha kot prognoza sahiptir. Hastalarimizda EMP tanisindan
sonra ortalama 7 ay sagkalim izlendi.

Anahtar kelimeler: Thalidomide, Plasmacytoma, Multiple Myeloma

HODGKIN LENFOMA'NIN FARKLI BiR KLiNiK TiPi: PURULAN
HODGKIN LENFOMA

Simge Cinar Ozel", Ayse Gonca Kagar', ipek Ulkersoy? Siiheyla Ocak’, Suat Hilal Ak,
Sertag Asa*, Tiilin Tiraje Celkan’

stanbul Universitesi-cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolajisi ve Onkolojisi Bilim Dall,
Istanbul

*[stanbul Universitesi-cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, ocuk Saghdi ve Hastaliklan Ana Bilim Dali,
Istanbul

Sfstanbul Universitesi—cerrahpa;a, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Ana Bilim Dal, Istanbul
‘Istanbul Universitesi-cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Niikleer Tip Ana Bilim Dali, Istanbul

Giris: Supduratif abse Hodgkin Lenfoma'nin (HL) nadir tutulum sekille-
rinden biridir. Hodgkin Lenfoma'nin primer tutulumunun ekstranodal
bolgelerden olmasi %5'ten daha az vakada goriilen nadir bir durumdur.
Ekstranodal HL degisik bolgelerde abseler ile kendini gosterebilir. Gogus
duvari tutulumu ekstranodal HUnin nadir tutulumlarindan biri olup; gorul-
me sikhigr %6,4'tur. G6gls duvar tutulumunu saptamak hastaligin dogru
evrelendirilmesi ve boylelikle tedavi basarisinin artirnlmasi agisindan
onemlidir. Klinigimizde Ekstranodal HLnin nadir prezentasyonlarindan
go6gus duvari pirilan tutulumu olan iki olguyu sunmak istedik.

Olgu 1: 16 yas erkek hasta, gogus 6n duvarinda yaklasik 8X5 cm boyut-
larinda purtlan akintili, eritemli lezyon sikayetiyle basvurdu. Lezyon
bolgesinden 3 kez tru-cut biyopsi yapilmis, abse lehine yorumlanmisti.
Mikrobiyolojik incelemesinde enfeksiyon ajani saptanmamis ve hastanin
lezyonu ampirik antibiyoterapiye yanit vermemisti. B semptomlari olma-
yan hastanin fizik muayenesinde bilateral servikal bolgede degisik boyut-
larda 2 cm capin altinda ele gelen lenfadenomegalileri vardi. Hastanin
FDG PET ile goriintilemesinde sol g6giis 6n duvarinda kitle lezyonda, sag
inferior jugular, sag supraklavikular ve multipl mediastinal lenf nodlarinda
tutulum saptandi. Tru-cut biyopsi sonucu Klasik HL (Nodiiler Sklerozan)
olarak sonuglandi. Hasta Evre 2A kabul edilerek ABVD kemoterapisi bas-
landi. Hastanin 1. Kiir kemoterapi sonrasi gogus 6n duvarindaki lezyonun
akintisinda ve eriteminde azalma olup, 4. kiir sonrasinda lezyon tamamen
geriledi.

Olgu 2: 17 yas kiz hasta, suprasternal bolge yerlesimli yaklasik 7X5 cm
boyutlarinda akintili, abse formasyonunda kitle sikayetiyle antibiyotik
yanitsiz olunca ince igne aspirasyon biyopsisi yapilip, steroid tedavisi bas-
lanmisti. Patolojisi kronik iltihap, non diagnositik olarak degerlendirilmisti.
Hasta vena cava superior sendromu nedeniyle tarafimiza yonlendirilmisti.
B semptomlari yoktu, fizik muayenesinde en belirgin boyun alt kesimde
suprasternal bolgede, tiroid lojunun soluna yerlesip trakeayi saga iten yak-
lasik 3.5cm capinda sert kivamli, pardlan akintil lenfadenopati mevcuttu.
Lezyondan IiAB ve tru-cut biyopsi yapildi. CD 30 (+) atipik mononiikleer
hiicreler olmasi nedeniyle HL olarak degerlendirildi. FDG PET ile goriin-
tiilemesi sonucunda Evre 2A kabul edilerek ABVD kemoterapisi baslandi.
Hastanin 4. kiir sonrasinda purilan lezyon tamamen geriledi.

Tartisma:Gogls duvari absesi olan bir hastadan alinan érnegin hizla
dogru sitolojik degerlendirmesinin yapilmasi dnemlidir. ince igne aspiras-
yon biyopsisi ile alinan materyalde saptanan stplratif/nekrotizan degisik-
liklerin HL'da da gorilebilen nekrotizan degisiklikler ile karisabilecegi ve
atipik hiicrelerin, Hodgkin ve Reed-Stenberg hiicrelerinin stipiiratif goriin-
tl nedeniyle ve az miktarda olmalar nedeniyle saptanamayabilecegi ve
reaktif immunoblastlar, histiositler, fibroblastlar ile karisabilecegi unutul-
mamalidir. Literatlirde de buna benzer ¢ok sayida olgu olup; retrospektif
arastirmalarda bu hicrelerin saptandigi bilinmektedir. Nadirolmasina
ragmen ayirici tanida maligniteler 6zellikle nodiiler sklerozan HL akilda
tutulmali ve eksizyonel biyopsi ile tani dogrulanmalidir.

Anahtar kelimeler: ekstranodal, Hodgkin lenfoma, purtlan, purilan Hodgkin
Lenfoma
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iZOLE KUTANOZ ROSAI-DORFMAN-DESTOMBES
HASTALIGI: OLGU SUNUMU

Serhat Celik, Zeynep Tugba Giiven, Biilent Eser, Leylagiil Kaynar, Mustafa Cetin, Ali Unal
Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Kayseri

Giris: Rosai-Dorfman-Destombes Hastaligi(RDDH) diger isimleriyle Rosai-
Dorfman Hastaligi ve masif lenfadenopatilerle seyreden Sinis histi-
yositosiz, etyolojisi bilinmeyen nadir gorilen, iyi huylu histiyositik bir
bozukluktur. ABD'de yilda yaklasik 100 yeni vaka gézlenmektedir. 1 Klasik
RDDH, servikal lenfadenopati ile basvururken %43’linde ekstranodal
hastalik mevcuttur. 2 Ekstranodal hastaligi olanlarin yaklasik %10'unu
izole kutanoz hastalik olusturmaktadir. 3 RDDH'In tanisi histopatoloji ile
konulmaktadir. Bizde gdvde 6n ylizeyi ve sirtta eritemli endiire plaklar
olan biopside RDDH tanisi alan olguyu sunmaktayiz.

Olgu Sunumu: Kronik rahatsizigi bulunmayan 56 yasinda erkek hasta
dermatoloji poliklinigine gévde 6n ylizeyi ve sirtinda yara olusmasi Gzeri-
ne basvurdu (Sekil-1). Eritemli endiire plaklar Gzerinden alinan eksizyonel
biopsisinde RDDH olarak raporlandi. Tarafimizca otoimmun ve malign
sebepleri arastirilarak dislandi. Karacigerde segment 7'de 42x31 mmhi-
podens nodiiler gériiniim izlendi, biopsi yapildi Kavernéz hemanjiom
geldi. izole cilt lezyonlarina ydnelik cerrahi énerildi ancak hasta kabul
etmedi. Hasta yaklasik 6 aydir ilagsiz izlemde ve lezyonlarinda ilerleme
bulunmamaktadir.

Tartisma: RDDH etyolojisi net olarak bilinmeyen nadir goriilen Langerhans
disi histiyositozdur. 4 Bilinenin aksine ilk defa Rosai ve Dorfmandan 4 yil
once 1965 yilinda Destombes tarafindan, lenfadenopati ve sinis histi-
yositozisi olan 4 hastada tanimlanmistir. 5 Genellikle geng eriskinlerde
gorulmektedir. RDDH, erkeklerde ve Afrika kokenli bireylerde daha yaygin
iken kutanéz formu kadin Asyalilarda daha sik gézlenmektedir. 6 izole
gorilebilmekle birlikte genetik, otoimmun hastaliklar ve malignitelerle
de gorilebilmektedir. Patolojide, bozulmamis I6kositlerin sitoplazmaya
yonelmeleri olan emperipolezis yararl bir bulgudur. RDDH histiyositlerinin
imminofenotipi, CD68 ve degisken CD163 ve CD14 pozitifligi ile sitoplaz-
mik ve niikleer S100 ve fascin pozitifligi ile karakterize edilir. Langerhans
hucreli histiositozis'in aksine RDDH hiicreleri CD1a2 / CD2072dir. Klinikte,
Klasik (nodal) RDDHde ates, gece terlemesi ve kilo kaybi ile bilateral,
masif ve agrisiz servikal lenfadenopati gézlenmektedir. 7 Mediastinal,
aksiller ve inguinal lenfadenopati de gozlenebilir ancak retroperitoneal
lenfadenopati olduk¢a nadirdir. 8 Ekstranodal tutulum ise RDDH'lerin
%43'tinde gozlenmektedir. 2 Hemen hemen tiim sistemlerde tutulumu
bildirilmistir. izole kutandz hastalik ise ekstranodal RDDH'lerin yaklasik
%10'unu olusturmaktadir. 3 Lezyonlar tipik olarak yavas blyuyen, agrisiz,
pruritik olmayan nodidiller, plaklar veya saridan,kirmiziya ve kahverengiye
degisen papdiller seklindedir. Tedavide tek tip yaklasim bulunmamaktadir
ve tedavi bireysellestiriimelidir. Komplike olmayan lenfadenopati veya
asemptomatik kutanéz RDDH'li hastalarda en uygun tedavi gézlemdir. Bu
hastalarin yaklasik %20 ila %50'si kendiliginden remisyona girmektedir.
Semptomatik Kutan6z RDD'nin ise en etkili tedavisi cerrahi eksizyondur.

Sonug: RDDH oldukca nadir goriilen, etyolojisi net olarak bilinme-
yen, genellikle gencg eriskin hastalarda gozlenip siklikla iyi seyreden bir
Langerhans disi histiositozistir. Bizim vakamizda oldugu gibi izole kutantz
formu oldukca nadir gozlenmektedir. Geng eriskin hastalarda agrisiz,
pruritik olmayan nodiiller, papdller ve plaklar saptandiginda RDDH akilda
bulundurulmalidir.

Anahtar kelimeler: kutan6z tutulum, Langerhans disi histiyositoz, Rosai-Dorfman-
Destombes Hastalig, Sints histiyositosiz

Sekil 1. Govde on-iist yiizeyinde eritemli endiire lezyon: RDDH

HODGKIN LENFOMADA IPS SKORLAMASI HALA
GOZ BEBEGIMIZ MIDIR?

Ceren Giimiigel, Itir Sirinoglu Demiriz
Sbii Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Suam Hematoloji Klinigii

Giris: Hodgkin lenfoma en sik 20-40 yaslari arasinda gortiltirken, gorilme
sikhgr 55 yasindan sonra ikinci bir artis gosterir. 2.3/100.000 oraninda
gorilir. En sik klasik Hodgkin Lenfoma (HL) alt tipi (%95) gorilirken daha
az siklikla noddler lenfosit predominant HL alt tipi goralir (%5). Prognozu
belirlerken kullanilan skorlama sisitemi IPS'dir. Albumin diizeyi, hemog-
lobin dizeyi, erkek cinsiyet, 45 ve Uizeri yas, evre IV hastalik, I6kositoz ve
lenfopeni olmasi dikkate alinir. Ancak son calismalar bu siirecte lenfosit/
monosit orani ve RDW'nin de bu skora ilave olabilecegini savunmaktadir.
Biz de klinigimizde son 2 yil icerisinde Hodgkin lenfoma tanisiyla takipli
hastalari retrospektif olarak inceleyerek bu parametrelerin prognoza olan
etkisini ortaya koymayi amacladik.

Materyal-Metod: Calismaya SBU Bakirkdy Dr. Sadi Konuk EAH Hematoloji
Klinigi'nde 2016-2018 arasinda Hodgkin lenfoma tanisiyla takip edilen
hastalar dahil edilmistir. Hastalarin demografik, klinik 6zellikleri, prog-
nostik belirtecleri geriye doniik incelenmis ve veriler analiz edilmistir.
Tani sirasinda mevcut RDW ve lenfosit/monosit oranlarinin hastalik yaniti,
relaps durumu ve sag kalim Uzerine etkisi arastinlmistir. Analizler NCSS 11
Programi ile yapilmistir. P<0,05 istatistiksel olarak anlamli kabul edilmistir.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 65'i kadin (%69,89), 28'i erkek (%30,11)
toplam 93 hasta degerlendirildiginde, 5 tanesinin (%5,37) lenfosit pre-
dominant HL ile, diger 88'inin (%94,6) klasik HL tanisi ile takip edildigi
gorildi. %22 si'nin istanbul'da, %78'inin ise istanbul disinda dogdugu
tespit edildi. 25 hasta Marmara, 27 hasta Karadeniz bolgesinde ve 24 hasta
da Anadolu'da yasamaktaydi. Yas ortalamalarinin 42,3 oldugu tespit edildi.
%64,5'inde komorbid hastalik bulunmamaktaydi. En sik goriilen komor-
bidite tip 2 diyabetes mellitus idi. Hastalarin 64'inde (%68,81) relaps
gorildigu ve kok hiicre nakli yapildigr gorildi. Tani anindaki laboratuar
degerleri incelendiginde, toplam puan ile tanidaki lenfosit degeri arasinda
pozitif yonli anlamli iliski oldugu tespit edildi. (p=0,011). Toplam puan
ile tanida monosit arasinda negatif yonli anlamli bir iliski oldugu tespit
edildi. (p=0,032)

Tartisma: Klasik Hodgkin lenfoma, lenfomalar arasinda sagkalimin daha
yuksek oldugu bir hematolojik malignitedir. Erken evre hastalikta yiz
glildirici sonuglar elde edilebilse de, ileri evrede prognoz halen arzu
edilen seviyelere ulasamamistir. Hodgkin lenfomada prognozu belirler-
ken kullanilan IPS skorunda yer alan parametreler; hastaligin evresi, yas,
cinsiyet, hemoglobin diizeyi, serum albumin dizeyi, I6kosit sayisi ve len-
fosit sayisidir. Bizim ¢alismamizda ise prognozu ve relaps olasiligi Gizerine,
IPS skoru haricinde lenfosit/monosit orani ve RDW seviyesinin etkisinin
ortaya konmasi amagclandi. Hastalarin tani anindaki laboratuvar degerleri
incelendiginde, toplam puan ile tanidaki lenfosit degeri arasinda pozitif
yonli anlamli iliski oldugu tespit edildi. (p=0,011). Toplam puan ile tani-
da monosit arasinda negatif yonli anlamli bir iligski oldugu tespit edildi.
(p=0,032) Lenfosit/monosit orani ve RDW'nin sagkalim ve relaps tzerine
olan etkisine bakildiginda, istatistiksel olarak anlamli olmadigi gorildi.
Daha fazla hasta sayisi ile yapilacak calismalarla, ilerleyen siirecte lenfosit/
monosit orani ve RDW'nin relaps ve sagkalim tizerinde etkili olabilecegi
anlamli sonuglar elde edilebilecegimiz kanaatindeyiz.

Anahtar kelimeler: Lenfoma, Hodgkin hastaligi, IPS, Prognoz
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HiSTOSITIK SARKOM VE TUMOR GENESiZ SENDROMU
VAKA SUNUMU

Yunus Murat Akcabelen, Ayca Koca Yozgat, Dilek Giirlek Gokgebay, Nege Yarali

Ankara Bilkent Sehir Hastanesi

Girig: Tumor Genezis Sendromu, agresif seyirli ve yiksek proliferasyon
indeksine sahip tiimorlerin, hizli malign hiicre olusumu nedeniyle, tani
asamasinda hipofosfatemi, hipokalemi gibi elektrolit dengesizliklerinin
gorildigu bir sendromdur. Hizl tedavi edilmezse mortal seyredebilir.

Burada 15 yasinda bir kiz hastada direncli hipofosfatemi ve hipokalemi
seklinde klinik bulgu veren, histiyositik sarkomla komplike olan bir vaka
sunuldu.

Olgu Sunumu: 15 yasinda bir kiz hasta dis apsesi ve boyunda sislik
nedeniyle hastaneye basvurmus. Yapilan tetkiklerinde l6kositoz ve trom-
bositopeni saptanmis. Tarafimiza yonlendirilmis. Fizik muayenesinde 2-3
cm servikal lenfadenopati, gingivit ve hepatosplenomegali mevcuttu.
Gelisinde beyaz kiire 58x10%/uL hemoglobin 12.6 mg/dL platelet 53x10%/
uL laktat dehidrogenaz 13585 U/L {rik asit 3.7 mg/dL tire 13 mg/dL kreati-
nin 0,64 mg/dL sodyum 137 mmol/L potasyum 3.12 mmol/L kalsiyum 9.4
mg/dL fosfat 2.4 mg/dL tespit edildi. Periferik yaymasinda cekirdek sitop-
lazma orani artmis, silme olgun blastik hiicreler gérilmekteydi. Kemik
iligi flow sitometrik incelemede CD4, CD10, CD11b, CD15, CD33, CD36,
CD45, CD56, Cd58, CD64, CD123, HLA-DR, TdT pozitifti. CD3, CD34 ve MPO
negatifti. Santral sinir sistemi tutulumu yoktu. Kemik iligi biyopsisinde
genis eozinofilik sitoplazmali ve vezikile niikleuslu timoral hiicre infiltrati
icerdigi, bu hiicrelerin CD163 ve CD68 gibi histiyositik markirlarinin pozitif
oldugu saptandi. Hastaya alkali hidrasyon baslandi. Yogun menstriel
kanamasi vardi. APTT 40.0 s, PT 25,3 s, INR 2,16, d-dimer 6l¢lilemeyecek
kadar yiliksek olan hastaya taze donmus plazma verildi. Dissemine intra-
vaskiler koagtilasyon acisindan takip edildi. Yatisinin 12.saatinde alinan
tetkiklerinde beyaz kiiresi 108 x 103/pL. potasyum 2,5 mmol/dL ve fosfor
2,2 mg/dL geldi. idrar cikisi 100 ml/giin altinda, iire 78 mg/dL kreatinin
1.1 mg/dL% yiikseldi. Furosemid inflizyonu baslandi. Es zamanl kardiyak
monitorizasyon ile birlikte potasyum ve fosfat infiizyonlari verildi. Hasta
bobrek yetmezliginde olmasina ragmen hipokalemisinin ve hipofosfa-
temisinin sebat etmesi nedeniyle Timor Genezis Sendromu dustinuld.
Hastanin potasyum, fosfor ve beyaz kiire diizeyleri Sekil 1'de belirtilmistir.
Yatisinin 3. glintinde sitorediktif olarak 40 mg/m2/doz subkutan sitozin
arabinozid verildi. Karaciger yetmezligi gelisen hasta yogun bakima alina-
rak plazmaferez ve I6koferez yapildi. Takiplerinde solunum ve dolasim yet-
mezligi gelisen hasta entlibe edildi ve inotropik destek baslandi. Yatisinin
4.gliniinde duzenli verilmeye baslanan kemoterapi sonrasinda hizla
beyaz kiresi diiserken potasyum ve fosfor diizeyleri yikseldi. Yatisinin 15.
gliniinde coklu organ yetmezligi ve sepsis nedeniyle eks oldu.

Tartisma: Fosfat ve potasyum, cogalan hicreler icin dnemli hiicre ici
elektrolitlerdir. Hizi ¢cogalan timor hicrelerinin potasyumu ve fosfati
kullanmasi sonucu bu elektrolitlerin serum diizeylerinin disttgu bilin-
mektedir. Bu nedenle serum fosfat ve potasyum diizeyleri agresif timor
mevcudiyetinin ve timor ylkinin bir gostergesi olabilir. Ayrica myeloid
lI6semilerde granilosit monosit ve makrofajlardan salinabilen lizozimler,
renal tiibller disfonksiyona neden olarak bébreklerden potasyum atilimi-
ni arttinr. Bu nedenle yuiksek proliferasyon indeksi olan timorlerde Timor
Genezis Sendromu agisindan serum elektrolitleri yakindan izlenmelidir.

Anahtar kelimeler: timor genezis sendromu, hipokalemi, hipofosfatemi, kanser
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Sekil 1. Hastanin kan potasyum, fosfat, laktat dehidrogenaz ve beyaz kiire diizeylerinin zamana gare akis semasi
goriilmektedir.
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AKUT LENFOBLASTIK LOSEMI iCiN TEDAVI EDILIP
HIPERGLISEMIi TESPIT EDILEN COCUKLARIN KLiNiK
SONUGLARI

Alper Ozcan', Ebru Yilmaz', Veysel Gok', Firdevs Aydin', Ekrem Unal', Filiz Karaman?,
Nihal Hatipoglu?, Musa Karakiikgii', Mustafa Kendirci2, Mehmet Akif Ozdemir*, Tiirkan
Patiroglu’

Erciyes Universitesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali
*Frciyes Universitesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dal
3Frciyes Universitesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dal

Giris: Cocukluk cagi I6semilerinde tedavi esnasinda ve tedavi bitiminde
endokrin komplikasyonlara sik¢a rastlanmaktadir. Tedavi esnasinda gori-
lebilen komplikasyonlardan biri de hiperglisemidir. Tedavide kullanilan
basta L-Asraginase olmak tizere kemoterapétik ajanlara, glukokortikoid
tedavisi en sik nedendir. Eslik eden obezite, insilin direnci, hiperglisemi
olasihgini artirabilir.

Gere¢ Yontem: Klinigimizde 16semi tanisiyla takip ettigimiz takiplerinde
laboratuar bulgulariyla hiperglisemi tespit edilen hastalarin kayitlari
hastane otomasyon sistemi ve hasta takip kartlarinda alindi. 2016-2019
tarihleri arasinda hiperglisemi tanisi konulan hastalar klinik, laboratuar,
tedavi aldiklarn protokol, insulin ihtiyaclari ve komplikasyonlari degerlen-
dirildi. Hiperglisemi tespit edilen hastalarin mayi ihtiyaclari, eger ihtiyaci
varsa insilin ihtiyaci karsilandi. Eslik eden metabolik ve endokrinolojik
problemlerine yonelik incelemeleri yapildi. Aimakta olduklari kemoterapi
ilaclarina ara verildi. Hipertrigliseridemisi olan hastalara insilin ve gem-
fibrozil verildi.

Bulgular: Hiperglisemi tespit edilen 14 olgunun %57.1 si kiz (8 hasta),
%42.9 si (6 hasta) erkek cinsiyete sahipti. Yas araligi en disik: 4 yas en
yuksek: 17 yas idi. Hastalarin hiperglisemileri en sik rutin bakilan biyo-
kimyasal incelemelerinde tespit edildi. Hiperglisemi doneminde sikayeti
olan hastalarda en sik karin agrisi sikayeti gorildu. En sik fizik muayene
bulgusu karinda hassasiyet idi. Hiperglisemi tespit edilen hastalar tetkik
edildiginde 4 hastada amilaz lipaz ylksekligi ve pankreatit klinigi, 4 hasta-
da diabetik ketoasidoz, 3 hastada hipertrigliseridemi tespit edildi. 3 has-
tada eslik eden obezite ve karaciger yaglanmasi, 1 hastada ise karaciger
yaglanmasi tespit edildi. 7 hasta MRG B huicreli ALL, 3 hasta HRG B huicreli
ALL, 2 hasta HRG T hiicreli ALL, 1 hasta relaps refrakter ALL, 1 hasta relaps
AML idi. ALLIC-BFM 2009 protokolii alan hastada hiperglisemi protokol 2
de, 4 hastada protokol 1 de tespit edildi. 1 hasta REZ-BFM 2012 almakta,
bir hastamiz protokol disi tedavi almakta, 1 hasta St.Jude protokolii almak-
ta idi. Hiperglisemi etyolojisinde en sik suclanan iki ajan L-asparaginase ve
glukokortikoidlerdi. Hiperglisemisi olan 13 hastaya insulin tedavisi verildi.
Pankreatit tespit edilen 2 hastamiz oral aliminin kapatilmasi ve koruyucu
tedavilerle tedavi edildi. 1 hastamizda pankreatik pseudokist olustu ve kist
dreneja alindi. 1 hastamiz ise nekrotizan pankreatit gelisti ve laparotomi
yapildi. En sik etyolojik neden olarak steroid, L-asparaginase alimi idi.
Nekrotizan pankreati olan hastamizda ise tekrarlayan pankreatit olmasi
nedeniyle ¢oklu antibiyoterapi, kemoterapi, sik transfiizyon ve GVHD ye
bagl pankreatit distnildi. MRG B hiicreli 1 hastada kalici Diabet gelisti



ve insilin tedavisi almaktadir. Hiperglisemisi olan hastalarimizdan sadece
1 tanesi hastaliginin progresyonu nedeniyle kaybedilmistir.

Sonug: Losemi tedavisi almakta olan ¢ocuklar hiperglisemiye neden olan
patolojiler agisindan dikkatli takip edilmeli ve eslik edecek pankreatit ve
hipertrigliseridemi gibi diger komplikasyonlar agisindan uyanik olmalidir.

Anahtar kelimeler: Cocuk, 16semi, hiperglisemi

W Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklan

P-097 Referans Numarasi: 413

KIRMIZI KAN HUCRESi DAGILIM GENiSLIGINiN MM, SMM
VE MGUS HASTALARINDA KARSILASTIRILMASI

Aslihan Narlioglu', Elif Cetin’, Ozden Piskin?, inci Alacaciogjlu?, Mehmet Ali Ozcan?, Fatih
Demirkan?, Biilent Undar?, Giiner Hayri Ozsan*

"Dokuz Eyliil Universitesi Hastanesi lc Hastalklan Anabilim Dal
“Dokuz Eylil Universitesi Hastanesi Ic Hastaliklar: Anabilim Dali Hematoloji Bilim Dali

Girig: Kirmizi kan hicresi dagim genisligi (RDW), tam kan sayimi testinde
rutin olarak o6lcilir, ayni zamanda anizositoz olarak da bilinen eritrosit
hacminin heterojenligini gosterir. Geleneksel olarak aneminin ayirici tanisi
icin kullanilan ve daha sonra enflamatuar (enfeksiyon ve enfeksiyon disi)
hastaliklar, bobrek yetmezligi ve yetersiz beslenme ile yakindan iliskili
oldugu tespit edilen, anormal eritropoezi géstermek icin ucuz bir para-
metre olarak kabul edilmistir. Kirmizi kan hiicresi dagiim genisliginin
(RDW), inflamatuar bir biyobelirte¢ ve farkli kanser tirlerinde prognozun
bir 6ngoriictsii oldugu bildirilmistir. Bununla birlikte, multipl miyelom
(MM) olan hastalarda RDW'nin tanidaki rolii daha az arastiriimustir.

Amag: Multiple Miyelom hastalarin prognostik dneme sahip oldugu belli
calismalarda gosterilen RDW degerinin plazma hiicre hastaliklarindan
olan Sessiz Multipl Miyelom(SMM), Onemi Belirsiz Monoklonal Gamopati
(MGUS) ve Multiple Miyelom hastalarinda karsilastirilarak hastaliklar ara-
sinda prognostik farklilikta anlamli bir belirte¢ oldugunu gostermektir.

Yontem: Calismamizda klinigimizde takip edilen 68 Multiple Myelom,10
Sessiz Multipl Myelom(SMM), 22 Onemi Belirsiz Monoklonal Gamopati
(MGUS) tanili eriskin hastalari geriye doniik analiz ettik. Hastalarin tani
anindaki RDW degerlerini calismamiza dahil ettik.

Bulgular: Arastirma grubunda katilimcilarin sahip olduklari hastalik tipine
gore RDW ortalamalarinin karsilastirildigr Kruskal Wallis Testi sonuglari
incelendiginde; en az iki hastalik tipi arasinda istatistiksel olarak 6dnemli
fark oldugu bulunmustur.(x*=16.06, p<0.05)

Sonug: Multiple Miyelom hastalarinda RDW prognoz agisindan dnemi
daha 6nce yapilan calismalarda saglikli bireylerle karsilastiriimistir. Yapilan
calismlarda MM hastalarinin RDW degerleri saglikli eriskinlerin RDW dege-
rinden yiksek bulunmus. Calismamizda Multiple Miyeloma kiyas ile daha
iyi prognozlu seyreden Sessiz Multipl Miyelom(SMM) ve Onemi Belirsiz
Monoklonal Gamopati (MGUS) hastalari ile Multiple Miyelom hastalarini
kiyasladigimizda Multiple Myelom hastaliginda daha yiiksek RDW deger-
leri oldugu go6zlemlenmistirRDW degerlerindeki bu degisimin SMM ve
MGUS hastalarinin MM'a donuisimiiniin erken habercisi olabilir.

Anahtar kelimeler: Multiple Miyelom,Sessiz Tip Myelom (SMM),Onemi Belirsiz Tip
Monoklonal Gamopati(MGUS), RDW

Tablo 1. Kruskal Wallis Testi

Hastabk tipi ' N Sira x sd B
ortalamas:
SM 10 34.45
ROW MM 68 58.47 16.06 2 0.000*
MGUS 22 33.16
** p<0.05"e gore anlamhilik dizeyi

W Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
P-098

Referans Numarasi: 555

GCOCUKLUK CAGINDA PRIMER OTOIMMUN
MIYELOFIBROZIS: OLGU SUNUMU

Dilek Kacar, Melek Isik, Ayca Koca Yozgat, Nese Yarali
Sadghk Bilimleri Universitesi, Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji Klinigii

Kemik iligi (Ki) fibrozisi bircok benign ve malign bozukluga eslik edebilir.
Eriskinlerde Ki fibrozisinin en sik sebebi olan primer miyelofibrozis (PMF)
cocuklarda nadiren gériiliir. izole ya da kombine kronik sitopenilerle
karakterize otoimmiin miyelofibrozis (OIMF) ise izole (primer) ya da SLE
gibi otoimmiin hastaliklarla birlikte (sekonder) ortaya ¢ikabilir.

Olgu: On bir yasinda anemi sebebi ile klinigimize sevk edilen hastanin
fizik muayenesinde solukluk, tasikardi, frontal kemikte belirginlesme
mevcutken, organomegalisi yoktu. Tetkiklerinde; Hb:6;6 g/dL, MCV:68,5
fL, BK: 6700 /uL, trombosit: 203 000/pL, dizeltilmis retikilosit: %1,5 ve
direkt antiglobulin testi (DAT) 1+ idi. Ferritin, B12, folat seviyeleri normaldi.
Biyokimyasal testleri Ig G-A-M yiksekligi disinda normal ve sedimentas-
yon 125 mm idi. Periferik kan yaymasi degerlendirmesinde mikrositoz
ve hipokromi vardi. Abdomen ultrasonografisi normal olan hastanin Ki
biyopsisinde agregatlar halinde T lenfositleri, artmis plazma hicreleri ve
evre 3 retikilin lif artisi mevcuttu. Kromozom analizi normalken JAK2 ve
MPL mutasyonlari yoktu. Goriintiilemelerde paravertebral ekstramediiller
hematopoez odagi olabilecek yumusak doku lezyonlari saptandi ancak
PET-BT'de patolojik FDG tutulumu yoktu. Olasi otoimmiin hastaliklar
icin bakilan ANA, anti ds DNA ve diger antikorlar negatifti. Yaklasik bir yil
kadar tedavisiz izlenen hasta 3 kez eritrosit transfiizyonu aldi ve trombosit
sayisi 80 000/uL’ye, BK 3700/pL'ye kadar geriledi. Sekonder miyelofibrozis
sebeplerinin dislandigi hasta tipik PMF o6zelliklerini de tasimadidi icin
OIMF dusiiniilerek steroid baslandi (2 mg/kg prednizolon po). Bir hafta
icinde retikilosit artsi (duizeltilmis %5,3) gorilen hastanin bir ay icinde Hb
degeri 6,3 g/dlden 13,6 g/dL'ye, BK degeri 7000/ pL'ye trombosit sayisi
300 000/plye yiikseldi. Hastanin tedavi dozu hemogram sonuglarina
gére azaltilmaya baglandi. Yaklasik bes aylik tedavi sonunda Ki biyop-
sisinde evre 1-2 retikdlin lif artisi devam ederken, goriintiilemelerdeki
paravertebral ekstrameddiller hematopoez odaklarinda belirgin gerileme
saptandi.

Tartigma: Siklikla PMF ile karistirilabilen OIMF icin tani kriterleri tanimlan-
mustir: Ki'de evre 3 ya da 4 retikdilin fibrozis Kiimelenmis ya da atipik mega-
karyositlerin olmayisi Miyeloid ya da eritroid displazinin, eozinofilinin,
bazofilinin olmamasi Kemik iliginin lenfositik infiltrasyonu Osteosklerozun
olmamasi Splenomegalin olmamasi Otoantikor varligi Miyelofibrozisin
diger bilinen sebeplerinin olmamasi. Hastamizin yasi, normal dalak boyut-
lari, normal LDH seviyesi, dolasimda normoblastlarin olmamasi ve OIMFli
hastalarda siklikla rastlanan DAT pozitifligi sebebiyle én planda OIMF
diistiniildii. OIMF'in en tipik bulgularindan biri de Ki'de artmis sayida, sik-
likla agregatlar olusturan poliklonal T ve B lenfositlerdir. Bizim hastamizin
biyopsisinde de agregatlar halinde T lenfositler, artmis plazma hicreleri
gériilmiisti. OIMFin patogenezi net bilinmemekle birlikte inflamatuar
hiicrelerce Uretilen sitokin Gretimi ile ilgili oldugu dustinilmektedir.
Primer tedavisi kortikosteroidlerdir ve bizim hastamizda oldugu gibi cogu
hastada kortikosteroidlerle sitopeniler hizlica dizelse de miyelofibrozis
devam edebilir.

Anahtar kelimeler: otoimmiin miyelofibrozis, primer

B Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklari

P-099

Referans Numarasi: 524

CARFILZOMIB NEDENIYLE GELISEN AKUT KARACIGER
YETMEZLiGi; OLGU SUNUMU

Derya Selim Batur’, Giilsah Erbéliikbas?, Zehra Keskin?, Nergiz Erkut?, Ozlen Bektag®,
Mehmet Sonmez?

Sagilik Bilimleri Universitesi, Kanuni Eitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Bilim Dal
Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, l'g Hastalilari Ana Bilim Dali
3Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dal, Trabzon

Girig: Carfilzomib, relaps/refrakter Multiple Myelom (MM) tedavisinde kul-
lanilan selektif ve irreversible yeni nesil proteazom inhibitoridir. Birgok
ilacin akut karaciger yetmezligine neden olabilecegi bilinmekle birlikte

.

g

POSTER BILDIRILER

259



.—N
n =
2=
o =
S =
s ==
X o
= &
S <
= N
S e
£ &
s =2
==
= ©
-
S E
o=
wn

<+ ©
A

260

carfilzomibe bagh akut karaciger yetmezIligi nadirdir. Karaciger hasarinin
sekli, klinige yansimasi ve hastalik seyri hakkinda ¢ok az veri bulunmakta-
dir. Olgular, hepatoseliiler, kolestatik veya mix karaciger enzim yiksekligi
ile prezente olabilmektedir. Bu vaka sunumunda carfilzomibe sekonder
hepatotoksisite gelisen MM'li bir olgu literatir esliginde tartisilacaktir.

Olgu: Dort yil dnce lambda hafif zincir monotipli MM tanisi alan 68 yasin-
da erkek hasta, bortezomib-siklofosfamid-dexametazon indiksiyon teda-
visi sonrasi relaps olunca lenalidomid-dexametazon tedavisine gecildi.
Lenalidomid tedavisi altinda progrese olan hastanin tedavisine ixazomib
eklendi. Takiplerinde genel durumunda bozulma, kol ve bacaklarda gtic-
suzlik ve yuriyememe sikayeti olan hasta tekrar degerlendirildiginde
progrese oldugu tespit edildi. Muayenesinde hastanin quadriparezik
oldugu gorildi. 3/5 kuvvet kaybi mevcuttu. Tetkiklerinde kreatinin: 1,97
g/dL, T.protein: 5,5 g/dL, albtimin: 3,1 g/dL, ALT: 64 U/L, AST: 129 U/L, GGT:
261 U/L, ALP: 853 U/L, D.bilirubin: 0,34 mg/dL, T.bilirubin: 1,13 mg/dL, IgG:
432 mg/dL, IgA: 43,2 mg/dL, IgM: <17,5 mg/dL, Kappa hafif zincir: 97,3
mg/dL, Lambda hafif zincir: 49,2 mg/dL, Hgb: 8.7 g/dL, PLT: 7000 /uL, WBC:
1430 /uL, Sedim: 115 olarak saptandi. Hastanin vertebral kolon goriintile-
mesinde tiim vertebral kolonda vertebra korpuslarinda MM tutulumu ile
uyumlu lezyonlar goruldi. Yapilan kemik iligi aspirasyon ve biyopsisinde
diffiiz tarzda plazma hiicre infiltrasyonu tespit edildi. Hastaya carfilzomib-
dexametazon tedavisi baslandi. 1. glin 36mg, 2,8,9. glinlerde ise 48mg
IV carfilzomib tedavisi aldi. Tedavinin 10. guninde hastanin karaciger
enzimleri ve bilirubin degerlerinde yiikselme oldugu goriildi. Benzer tab-
loya neden olabilecek viral etkenler dislandi. Karin agrisi sikayeti de olan
hastaya cekilen Batin MR'de karaciger 207 mm olup parankim homojen
ve extrahepatik safra yollari normal olarak saptandi. On planda carfilzo-
mibe bagl hepatotoksisite olarak diisiiniildi. ilag kesildi ve destek tedavi
verildi. Takiplerinde 6n planda kolestatik enzim ve bilirubin degerlerinde
artis devam etti. ALT 121 U/L, AST 160 U/L, GGT 1200 U/L, ALP 2020 U/L,
T.bilirubin 36,4 mg/dL, D.biluribin 18,2 mg/dLye kadar yiikseldi. Hastada
biling bulanikligi gelismesi nedeniyle akut karaciger yetmezligi diistintldi
ve hasta plazmafereze alindi.Tedaviye cevap vermeyen hasta exitus oldu.

Tartisma: Carfilzomibe bagh akut karaciger yetmezligi oldukca nadir
gorilen bir durumdur. 526 hastanin katildigr bir calismada sadece bir
hasta karaciger yetmezliginden kaybedilmis. Yine Muchtar ve arkadas-
larinin retrospektif bir gézlem calismasinda carfilzomib ile tedavi edilen
refrakter MM'li 135 hastadan birinde akut karaciger yetmezIligi nedeniyle
6lum bildirilmis. Nadir fakat ciddi bir komplikasyon olan hepatotoksisite
acisindan hastalar yakindan izlenmeli ve bu gibi durumlarda ilacin kesil-
mesi gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: carfilzomib, akut karaciger yetmezligi

B Trombosit Bozukluklar / Tromboz ve Antitrombotik Tedavi

P-100

VENOZ TROMBOEMBOLIDE MALIGNITE

Naser Shagerdi Esmaeli’
'Shahid Beheshti Tip Bilimi Universitesi, Tahran, ran, Laboratuvar Hematoloji ve Kan Bankasi Bolimii

Referans Numarasi: 34

Amaglar: Kanserli hastalarda pihtilasmanin aktivitesi, morbidite ve mor-
talite oranlarina 6nemli dl¢tide katkida bulunur ve buytyen timorlere
ev sahibi cevabinda temel bir rol oynayabilir. Kanserli hastalar, 6zellikle
kemoterapi ve cerrahi sirasinda, venéz tromboembolizm (VTE) gelisimi
icin acikca yuksek risk altindadir. Bu durum, vendz erisim kateterlerinin
kullanimi ve muhtemelen biyime faktorleri ile daha da kétilesir.

Yontem: Kanser ve komplikasyonlarinin gercek sikhgini belirlemek icin
genis, randomize, kontrolll calismalardan elde edilen veriler kullaniimis-
tir. Bu randomize kontrolli ¢alismalarin analizlerine dayanan insidans,
tamoksifen ile tedavi edilen meme kanseri olan sinirli evreli hastalarda
%1'den, ortopedik cerrahi uygulanan ve profilaktik tedavi almayan her-
hangi bir kanser tiriine sahip hastalarda %60'a kadar degismektedir.

Sonuglar: Kanserde VTE'ye atfedilebilen morbidite ve mortalite goz
online alindiginda, cesitli durumlarda givenli ve etkili oldugu kanitlan-
mis profilaktik antikoagtilasyon tedavisinin yaygin olarak kullaniimasi
disinilmelidir. Gegisli tromboflebit, altta yatan bir neoplazmanin agik bir
gostergesi olsa da, daha tipik VTE formuna sahip hastalarda kanser riski
son yillarda yogun tartismalara konu olmustu

Sonug: Bazi arastirmacilar, VTE epizodunun (6zellikle tekrarlayan VTE) 6
ay icerisinde gizli bir kanser teshisi riskinin 10 kata kadar olabilecegini 6ne
stirdiler. Bununla birlikte, VTE hastalarinda kanser icin agresif taramanin
maliyet etkinligi heniiz yeterince tanimlanmamistir.

Anahtar kelimeler: Ven6z tromboembolizm, Malignite, Kanser, Tumér, Heparin

B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklan
P-101

Referans Numarasi: 506

G6PD ENZiM EKSIKLIGi OLAN HASTALARIN KLiNiK VE
LABORATUVAR BULGULARININ DEGERLENDIRILMESi: TEK
MERKEZ DENEYiMi

Feryal Karahan', Utku Ulukoksal', Selma Unal’
"Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Giris: Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz, pentoz fosfat yolunun ilk ve hiz sinir-
layici enzimi olup temel gorevi organizmaya NADPH ve riboz fosfatlar
saglamaktir. Bu yolda tretilen NADPH, okside glutatyonun rediikte hale
gelmesini saglayarak hiicreleri oksidatif hasardan korur. G6PD eksikligi,
bazi ilaglarin kullanimiyla, enfeksiyonlar sirasinda, neonatal dénemde,
bakla tiiketimiyle ve stres kosullarinda hemolitik anemiyle sonuglanabi-
lecegi gibi kisiler asemptomatik olup kronik nonsferositik anemi ile de
basvurabilirler. Bu calismada G6PD enzim eksikligi olan olgularin basvuru
sikayetleri ile klinik ve laboratuvar 6zelliklerinin incelenmesi amaclandi.

Materyal-Method: Subat 2009 -Subat 2019 tarihleri arasinda Mersin
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji BD’nda G6PD eksikligi tanisi
alan 56 hastanin laboratuvar parametreleri incelendi. Bu inceleme sira-
sinda hastalarin tani yasi, basvuru mevsimi, klinik tip (yenidogan sariligi,
akut hemolitik anemi, favizm, kronik nonsferositik hemolitik anemi),
tani sirasindaki tam kan sayimi, retikilosit, haptoglobulin, LDH, bilirubin
degerleri, G6PD duizeyi (tani sirasinda), yenidogan donemi ile daha sonra-
ki donemlerdeki sarilik, hemoglobinri, eritrosit transflizyonu, yenidogan
doéneminde fototerapi ve kan degisimi 6ykdleri hasta dosyalarindan kay-
dedildi. Hastalarin G6PD diizeyi kantitatif spektroskopik analiz metodu
ile calisildi. G6PD diizeyinin normal degerleri 7-13,5 U/gHb arasinda idi.

Bulgular: G6PD enzim eksikligi tanisi konulan 56 hastanin 44’ (%78.5)
erkek, 12'si (%21.5) kiz, yaslari ortalama 34,76+40,02(1-180) aydi (Tablo
1). Hastalarin klinik dagihminda 19'unda yenidogan sarihgi, 18'inde akut
hemolitik anemi atag), 15'inde favizm ve 4'linde kronik nonsferositik
anemi saptandi (Tablo 3). Yenidogan doneminde sarilik ile bagvuran
19 hastanin total bilirlibin degerleri 16,76+11,67(0.37-43)arasinda olup,
13'Unin (%68) fototerapi aldigi, fototerapi alan 4 (%30) hastaya ise kan
degisimi yapildigi saptandi. Eritrosit transfiizyonu yapilan 32 hastanin
15'i(%47) favizm, 11'i(%34) akut hemolitik anemi, 4l yenidogan sarihg
ve 2'si kronik nonsferositik anemili hastalar olarak tani aldi. Hastalarimizin
cinsiyete gore bakilan G6PD enzim dizeyleri arasindaki farkin anlamli
oldugunu(p=0.003), diger laboratuvar degerleri arasinda anlaml farklilik
olmadigini saptadik (p> 0,05)(Tablo 2).

Tartisma: Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikligi diinya Uzerinde 400
milyondan fazla insani etkileyen ve en sik goriilen enzimopatidir. Tirkiye
genelinde enzim eksikligi %0,5, Cukurova bdlgesinde %8,2 olarak saptan-
mistir. Cukurova bélgesinde yapilan kordon kani ¢alismasinda ise G6PD
enzim eksikliginin sikhg erkeklerde %22.1, kizlarda %18.7 bulunmustur.
Biz calismamizda hastalarin 12'sinin (%21.5), kan degisimi yapilanlarin ise
birinin kiz oldugunu saptadik.

Calismamizda hastalarimizin ¢cogunun yenidogan sarihgi, akut hemolitik
anemi ve favizm ile geldigini saptadik. Beklendigi gibi akut hemolitik
anemi ve favizm ile gelen hastalarin hemoglobin diizeyleri diger gruplara
gore belirgin olarak diistktd. Klinik tabloya gore gruplar arasinda enzim
duzeyleri arasinda fark yoktu(Tablo 3).

Calismamizin en dikkat cekici yonu ise kiz hastalarin tim hastalarin
%21.5'ini olusturmasiydi. Gliikoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikligi X'e bagh
resesif ge¢cmekle birlikte insidansin sik oldugu bdlgelerde yenidogan
sariligr ve akut hemolitik anemi atag ile basvuran kiz hastalarda da enzim
eksikliginin arastinlmasi diistntlmelidir.

Anahtar kelimeler: Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikligi, klinik tablolar, labora-
tuvar bulgulari



Tablo 1. G6PD eksikligi olan hastalarin demografik bulgulan

B Eriskin Akut Losemiler
P-102

Referans Numarasi: 327

n(%)
Yas (ay) 34,76440,02(1-180)
Cinsiyet
Erkek 44(%78.5)
Kz 12(%21.5)
Bayvuru yikayetier
Sanhk 29(%51.8)
Ates 9(%16.1)
Yenidogan uzanus sarilif: 4(%7.1)
Hematiici 4(%7.1)
Anemi 10{%8.9)
Bayvuru mevsimi
Tikbahar 17(%30.4)
Yaz 15(%26.8)
Sonbahar 13(%23.2)
Ky 11(%19.6)
Tablo 2. Hastalarin cinsiyete gore Klinik tablo ve laboratuvar bulgulan
Kiz [n=12) Erkek (n=44) p-degeri
Klinik tablo n (%)
Yenidofan saril 3(%25) 16(%36)
Akut hemolitik anemi 7(%58) 11(%25)
Favizm 2(%17) 13(%30)
Kronik nonsferositik anemi A(%9)
Beyaz kure(udL) * 0874410 12,1057 57 0314
Hemoglobin(g/dL) 1 9,5744.65 941£329 0,802
Mev (L) + 134247490 10,21480 45 0312
MCH (pg) * 28,4025 51 20,3043 85 0527
MCHC { gHb/dL ) + 33,192 56 33,1042 16 0922
ROW (%)* 17.50(15,70-19,80) 15.20(14.22-16,40) 0,065
Trombosit(/dL) 1 278.4501145,040 334,860£135,940 0230
MPV(EL) ¢ 10,241,569 9891126 0,593
Retikiilosit* 7.74(1,18-11,08) 5.80(1,82-12.87) 0,251
LDH (UL) t 524 551267 26 601074365 88 0633
Total biliribin® 7.74{(1,18-11,08) 5.80(1.82-12.87) 0ars
Indicek bilicobi 6,91(0,20-10,48) 5 40(1,50-12,05) 0,780
G6PD (U/g Hb) 1 3691186 1900174 0,003

* Ortanca (Q1-Q3))

t Ortalama ¢ standart sapma (minimum-maksimum)

Tablo 3. Hastalarin klinik tabloya gére laboratuvar bulgular

Yay(ay)

1.31£0.94
Hemoglobln g/dL,
MCV L

Total bilirilbin (mg/dL )
Indirekt biliriibin(mg/dL)

G6PI(U/g Hb)

Yenidogan Akut hemalitik
sanig anemi
(N=19)

(N=18)
39.66431.68
12,2843,00 8,5242,86
93.40¢11.46 84.2049.40
16,76411,67 4,0643,79
15,61410,84 3,6413,73
1,5641,79 3,0411,70

Eavizm  Kronik momsferositik
anemi

(N=15)
51.53£39.59
6674241
£7.17410.24

4064317
3514306

1,91£1.33

(N=4)
90.5466.34

10,55¢3,39
T9.9547.48

1,20£1,05
0,95¢0,82

3,7543,45

* Ortalama ¢ standart sapma (minimum-maksimum])

ES ZAMANLI SAPTANAN AKUT LOSEMi VE MULTIPLE
MIYELOM VAKA SUNUMU

Senem Maral', Murat Albayrak', Abdulkerim Yildiz', Hacer Berna Afacan Oztiirk', Osman
Sahin', Merih Reis Aras’, Unsal Han?, Mesude Falay®

"Ankara Diskapr Yildinm Beyazit Egitim Arastirma Hastanesi, Hematoloji Boliimii
*Ankara Diskap Yildinm Beyazit Eqitim Arastirma Hastanesi, Patoloji Bolimii
3Ankara Numune Egitim Arastirma Hastanesi, Hematoloji Bolimii

Girig: Myeloid kok hicre hastaliklar tedavisine ikincil gelisen plazma
hiicre hastaliklar gordlebilirken, her iki mailgnitenin es zamanli saptan-
masi nadir bir durumdur. Oncesinde malignite ve kemoterapi 6ykiisi
olmayan, akut myeloid |6semi ile multiple miyelom es zamanli tani alan,
ciltteki nekrotik lezyon ile komplike olmus hastamizi tariflemektedir.

Vaka: U¢ haftadir devam eden diyare halsizlik sikayeti ile acil servise
basvuran 72 y erkek hasta pansitopeni nedeni ile tarafimiza danisiimis.
Fizik muayenesinde sol 6n kol lizerinde 15x20 cm boyutta hemorajik-
nekrotik lezyon mevcuttu. Oykiisiinden bir hafta 6nce dis merkezde
uygulanan %9 NaCl tedavisi sonrasinda olustugunu, lezyon icin antibiyo-
tik tedavisi aldigi 6grenildi.Laboratuvar testlerinde beyaz kiire 0.1x109/L,
hemoglobin 5.8 g/dL ve platelet sayisi 5x109/L olarak 6l¢tldi.Periferik
yaymasinda rulo formasyonu,normokrom normositer eritrositler, I6kopeni
ve trombositopeni gériildii. Kemik iligi(K) aspirasyonda 30-40%atipik
plazma hiicrelerine ilave %20 myeloblast izlendi. Ki érneginden calisilan
akim sitometrisinde saptanan iki farkli hiicre grubunda ilki 20% oranda
CD117 (mod)+, CD13+ (mod), CD33+(mod), CD7+, CD34+(mod), MPO+,
HLA DR+ yiizey antijenlerinin ifade eden blastik hiicreler olustururken,
ikinci grupta CD38+ (bright), CD138+, CD45(Dim+), CD117+ CD20+,
cLambda+ ifadesine sahip %28 oranda atipik plazma hiicresi saptandi.
immunhistokimyasal calismalarda iki farkli hiicre populasyonun varligini
destekler bulgular izlendi. Bakilan karyotip analizi 47XY, der(11)?+der (12)
[11/ 46,XY[1]olarak degerlendirildi. PCR ile inv(16), t(8;21), t(15;17) negatif,
biallelik CEBPA mutasyon pozitif saptandi. FiSH ile bakilan del 13q, del
17p, t1(4;14), 1(11;14), £(14;16), t(14:20), 1921 amplifikasyonu ve 1p anoma-
lisi izlenmedi. Plazma hiicre hastaligina yonelik testlerinde serum protein
elektroforezinde 1gG lambda monoclonal bant saptandi.. Es zamanli AML
ve plasma hiicre hastaligi tanisi alan hastaya bortezomib (1.3 mg/m2 1, 4,
8ve 11.Gunler, sc) ve deksametazon (20mg 1, 2, 8,9, 15, 16, 22, 23. glnler,
oral) baslandi. Ardindan azasitidin (75 mg/m2 7 giin, sc) tedavisi uygu-
landi. Kolundaki nekrotik lezyon opera edildi, alinan biyopsi sonucunda
suppurative inflamatuar bulgular izlendi ve antibiyograma uygun anti-
biyotik tedavisi baslandi. Taburculuk sonrasinda hastanin istegi Uzerine
kemoterapiye devam edilmedi. Ayaktan destek tedavisi uygulanan hasta
tanisinin 4. ayinda takibe devam edilmektedir.

Tartisma: Es zamanli saptanan multiple myelom ve akut I6semi vaka-
lar, literatiirde nadir sayida yer almaktadir. Myeloblastlardan salgilanan
interlokin-6'nin plazma hiicre artisina neden oldugu dusunilmastir.
Ayrica cevresel fatorlerin ve sik tekrarlayan enfeksiyonlarin de etkili olabi-
lecegi hipotezi ortaya atilmistir. Vakamizda 3 haftadan uzun siire devam
eden yumusak doku enfeksiyonunun plazma hicre artisini tetikledigini
dislinliyoruz. Reaktif plazmasitoz AML hastalarinin takibi sirasinda %5-10
oraninda goriilmekle birlikte, orani %10 ge¢mez ve poliklonaldir. Stipheli
durumlarda ileri tetkik ile tespitini &neriyoruz.

Sunulan vakalarin azlig, hastalarin kot prognozu nedeni ile tedavi sege-
nekleri netlesmemistir. Kisith sayidaki vakada, AML tedavisine eklenen
bortezomib kombinasyonlari ile tedavi edilmeye calisiimistir. Genis sayida
hasta iceren vaka serileri ve ¢alismalarin sunulmasi tedavi segeneklerinin
gelistirilmesine yardimci olacaktir.

Anahtar kelimeler: Akut Myeloid Lésemi, Multiple Miyelom
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B Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi
P-103

WiSKOTT- ALDRICH SENDROMU ZEMiNiNDE GELISEN
GASTROINTESTINAL PLAZMOBLASTiK LENFOMA: OLGU
SUNUMU

Ali Unal, Serhat Celik, Zeynep Tugba Giiven, Leylagiil Kaynar, Biilent Eser, Mustafa Cetin
Frciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dall, Kayseri

Referans Numarasi: 44

Giris: Plazmoblastik lenfoma (PBL), genellikle insan immiin yetmezlik virt-
st (HIV)-pozitif hastalarda ortaya ¢ikan, Non-Hodgkin lenfomalarin nadir
gorilen ve agresif bir alt tipidir. 1 Ancak PBL, HIV negatif olup diger immin
yetmezliklere sahip hastalarda da gorilebilmektedir. Wiskott-Aldrich sendro-
mu (WAS), X'bagli resesif gecis gosteren bir primer immun yetmezlik hastaligi
olup baslica enfeksiyonlara duyarlilik ve trombositopeni ile karakterizedir.2

On iki yildir WAS ile takip edilen 28 yasindaki immunsupresif erkek hasta-
da gelisen gastrointestinal PBL vakasini sunuyoruz.

Olgu Sunumu: 16 yasindan itibaren Wiskott- Aldrich tanisi ile takip edilen
hastanin hematemez ve melanasi olmasi tizerine endoskopisi yapildi, mide
antrumunda 5X4 cm boyutunda kitle goruldii ve biyopsi kappa monok-
lonal plazma hiicre diskrazisi olarak raporlandi. Hastanin PET/CT'si ¢ekildi:
Bilateral paraaortik alan, common iliak zincir, internal ve eksternal iliak zincir
ile bilateral inguinal alanda izlenen bliyugu 35x25 mm boyutunda olan
orta-yogun diizeyde hipermetabolik aktivite gésteren multipl lenf nodlari
ayrica akciger, mide ve dalakta yogun hipermetabolik aktivite gézlendi.
Bu goriintimlerin dncelikle malign lenfoproliferatif progeslerin (lenfoma?)
nodal ve ekstranodal tutulumlari olarak degerlendirildi. Fizik muayenesinde
assit, hepatosplenomegali, her iki diz altinda hiperpigmentasyon mevcut.
Yapilan assit 6rneklemesinde yaygin plazmositer hiicreler gézlendi, flowsi-
tometrisinde ise: CD38+,CD138+,CD56-,CD19- karakterli periton tutulumu
gozlendi. Bronkoskopisi yapildi biyopsisinde atipik plazma hticre prolife-
rasyonu gozlendi. Hastanin Anti-HIV was negative. Hastaya Bortezomib,
Siklofosfamid ve Deksametazon kemoterapisi baslandi.

Tartisma: PBL, genellikle HIV pozitif hastalarda gorilen diffuz blyik B
hucreli lenfomanin bir alt tipidir. 3 Castillo ve ark/nin 590 vakay iceren
derlemesinde, PBL hastalarinin %28'inde HIV negatif olarak gdzlenmistir.4
Bununla birlikte, PBLli tim vakalarda, hastamizda oldugu gibi immin-
supresif bir durum mevcuttur. Yine ayni derlemede cinsiyet dagiliminda
%75 erkek egemenligi gorilmektedir. PBL'de en yaygin tutulum yeri ise
HIV pozitif veya negatif olmasi farketmeksizin sirasiyla oral (%48 ve %40)
ve gastrointestinal sistemdir (%12 ve %21).4 Ancak, tutulumlar hemen
hemen her yerde gorilebilmektedir. PBL, biyiik imminoblastlar veya
blyuk plazma hicreleri gibi B hiicresi markerlerini eksprese etmeyen
(CD19, CD20, and PAX-5); ancak plazma hiicre markerlerini eksprese
eden (CD79a, IRF-4/MUM-1, BLIMP-1, CD38, and CD138) sitomorfolojik
ozelliklere sahip ylksek dereceli bir neoplazmdir. 5 Bazi vakalarda T hiicre
markerlarinin da eksprese edildigi goriilmustir (CD2 ya da CD4).6 PBL
tedavisi, yerlesik tedavi eksikligi ve bir yildan daha kisa bir stirede ortanca
hayatta kalma suresi nedeniyle zordur.7

Sonug: PBL oldukga nadir gorilen bir hastaliktir ve farkli komponentleri
icerdiginden tani koymak oldukca zordur. Immunsupresif hastalarda geli-
sen lenfomalarda, B hlicre markerlari negatif olup plazma hiicre markerlari
pozitif olanlarda PBL distintlmelidir.

Anahtar kelimeler: plazmoblastik lenfoma, immun yetmezlik, Wiskott-Aldrich
sendromu

B Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklari
P-104

Referans Numarasi: 139

MULTIPLE MYELOMDA NADIR BiR TUTULUM, CiLT
TUTULUMLU MYELOM

ibrahim Kilavuz', Mustafa $ahin’, Giilnur Késem', Ayse Kaya?, ismet Aydogdu?

"Manisa Celal Bayar Universitesi Hafsa Sultan Hastanesi lc Hastaliklan Anabilim Dali
*Manisa Celal Bayar Universitesi Hafsa Sultan Hastanesi Hematoloji Bilim Dali

Girig: Multipl miyelom (MM) plazma hiicrelerinin kétd huylu hastahgidir.
Tum kanserlerin %1'ini ve hematolojik kanserlerin ise %10’unu olusturur.
Tani aninda ortanca yas 66'dir. Hastalarin yalnizca %2'si 40 yas altinda
tani almaktadir. Multipl miyelomun kemik iligi disi tutulumu tanida nadir

gorulir ve hematojen yayllmasindan kaynaklanir. Miyelomun ekstra-
medailler yayilmasi, genellikle miyelomun ilk tanisindan birkag yil sonra
ortaya cikar, ancak bazen ekstramediiller miyelom tani aninda ortaya
cikabilir.Multiple Myelom tanili hastanin karin sag alt kadrandaki kutanz
nodilden alinan biyopsi sonucunda plazma hicreli miyelomun cilt tutu-
lumunu sunmayi hedefledik.

Olgu Sunumu: 56 yasinda Erkek hasta, sol kalcada agr sikayeti ile Celal
Bayar Universitesi Hematoloji Poliklinigine basvuran hastanin alt abdo-
men tomografisinde sol iliak kanadi etkileyen litik, ekspansil, en genis
capinda yaklasik 12x13 cm boyutlara ulasan malign natirli kitle tespit
edilmis. Agustos 2018 de mevcut lezyondan tru-cut biyopsi alinmistir.
Hastaya Plazma Hucreli Miyelom tanisi konulmustur.

Patoloji Yorumunda :Radyolojik olarak multipl kemik lezyonlari oldugu
bildirilen hastanin pelvik kitle biopsisinde tabakalar halinde neoplastik
plazma hiicreleri izlenmistir. iInmunohistokimyasal incelemede bu hiicre-
ler; Pozitif: CD38 (zayif), CD138, Lambda, IgA, Negatif: Kappa, Diger Ig'ler,
Ki-67 proliferasyon indeksi: %70,Kongo Red: Negatif olarak sonuglanmistir.

Tani sonrasinda kitleye Radyoterapi uygulanmistir. Eylil 2018 de hastaya
standart olarak VCD kemoterapisine baslanmistir. Subat ayina kadar 4 kiir
VCD kemoterapisi verilmistir. Hastanin poliklinik kontroliinde karin sag alt
kadranda subkutan ve kiitandz nodiller saptanmasi lizerine Dermatoloji
Poliklinige yonlendirilmistir. (Sekil 1-2) Dermatoloji tarafindan hastaya
cilt biyopsisi yapilmistir. Biyopsi Sonucu:Plazma Hucreli Myelom olarak
sonuglanmistir.

Patoloji Yorumunda: Epidermisin altinda salim bir bolge birakarak tim
dermisi, subkutan yag dokusuna kadar isgal etmis gériinimdeki timéral
hiicreler CD138 (+), CD38 (?), kappa ISH (?), lambda ISH (+), CD56 (?),
IgA (+), 1gG (+), IgM (?) immunfenotip sergilemektedir. Hastanin plazma
hiicreli myelom tanisi bilindiginden ve tedavi gérdiigiinden, soliter plaz-
masitom ekarte edilmistir.

Tartisma: Plazma hiicreli myeloma malign plazma hiicrelerinin cogalmasi
ile karakterizedir. Miyelom ile iliskili cilt tutulumu nadir olup vakalarin
%5-10"'unda gordlur. Spesifik ve spesifik olmayan varyant olmak Uzere
tipi vardir. Spesifik olmayan kutanoz lezyonlar amiloidoz, pyoderma
gangrenozu,lokositoklastik vaskiilit, nekrobiyotik ksantograniilom, prurji-
noz iktiosiform dermatit olarak siniflandirilir. Spesifik kutanoz tutulumda
plazma hicrelerinin hematojen veya kemikten direkt infiltrasyonunun
sonucu gerceklesir. Deri tutulumu genellikle 1 ile 5 cm arasinda. eritema-
t6z coklu papliller veya deri veya deri alti noddller seklindedir. Daha sik
gorilen bolgeler govde, ekstremiteler ve ylizdir. Bizim olgumuzda govde
tutulumu mevcuttur.

Kutanoz tutulumda hastaligin seyri kotu prognoz ve yiiksek timér yika
ile iliskilidir. Multiple Myelom ile takip edilen hastalarda tedavi stirecinde
cilt tutulumu acisindan yakin takip edilmelidir. Miyelomun cilt tutulumun-
dan sliphelenilerek gereginde cilt biyopsisi yapilarak erkarte edilmelidir.

Anahtar kelimeler: Cilt Tutulumu, Myelom, Plazma Hiicre Hastaligi

Sekil 1. Sag alt kadranda kutandz nodiiller



Sekil 2. Lezyonlarin yakindan goriiniisii

W Pediatrik Akut Losemiler
P-105

Referans Numarasi: 338

COCUKLUK CAGINDA GORULEN BiR T/MYELOID MiKS
FENOTiPiK LOSEMi OLGUSU

Meri¢ Kaymak Cihan’, Turan Bayhan', Nurgiil 0zcan?, Selma Cakmakg1', Seda Sahin', Ash
Turgutoglu Yilmaz', Neriman San’, inci Ergiirhan ilhan’

'Dr. Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji Eqitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji-onkoloji
Baliimii
“Dr. Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Biyokimya Bolimii

Giris: Miks fenotipik 16semi (MFL) tim akut l6semilerin %2-5ini olus-
turmaktadir. Blast populasyonu birden fazla seriye ait immunfenotipik
belirteclere (T/B/Myeloid) sahip olabilecegi gibi, farkl iki blastik populas-
yonda farkl serilere ait immiinfenotipik belirtecler bunabilir. Genetik ve
klinik 6zellikleri tam bilinmemekle birlikte diinya saglik 6érgitiiniin 2008
ve 2016 sinflandirmasinda, myeloid seriyi en iyi MPO, B hiicreyi CD19 ve
T hiicreyi ise sitoplazmik CD3 (cCD3) tanimlandirmaktadir. Prognoz diger
akut l6semilere gore kotudur. Tedavide ise prospektif calismalar yetersiz-
dir. Tedavide ALL benzeri indiiksiyon kemoterapisi sonrasi kok hiicre nakli
(KHN) onerilmektedir. Biz burada T/Myeloid imminfenotipinde ¢ocukluk
cadi MFL vakasini sunmayr amagcladik.

Vaka: Ates ve halsizlik nedeni ile gittigi merkezde akut I6semiden siip-
helenilmesi (izerine hastanemize sevk edilen 7,5 yasinda kiz hastanin
yapilan fizik muayenesinde Her iki SCM trasesinde submandibuler kong-
lomere LAP ve HSM'si vardi. Gelis beyaz kiiresi:112.570/mm? Hb:10.2 gr/
dl Plt: 353000/ mm?® olarak tespit edildi. Kemik iligi aspirasyonunda yer
yer L1 tipi yer yer dar sitoplazmali ancak sitoplazmasinda grandilleri olan
myeloblastlar gorildi (Sekil 1). Yapilan genetik incelemelerde ALL veya
AML sitogenetigine ait bir pozitiflik saptanmadi. (MLL ve Ph kromozomu
negatifti). Hastanin flowsitometrisinde myeloid ve lenfoid seriye ait 2 farkl
blastik populasyon tespit edldi. Myeloid populasyonda MPOnun pozitif
oldugu T lenfoid seride ise cCD3'ln pozitif oldugu gorilda (Sekil 2 ve 3).
Hastaya MFL tanisi ile AML ve ALL tedavilerinin birlestirildigi KT proto-
koll [Remisyon indiksiyon (2 déngi)]:Dekzametazon: 8mg/m? i.v,;1-12
glinlerde, Sitarabin: 100mg/m?/giin 1-3 glinlerde ve 200mg/m?/giin 4-9
gunlerde, Vinkristin: 1,5mg/m?/giin 1 ve 9. Glinlerde, Mitoksantron:12mg/
m?/giin; 4- 5 glinlerde, Etoposid:200mg/m?/giin;6-8. giinlerde baslandi.
Hasta 28. Glinde remisyona girdi. Halen konsolidasyon (Merkaptopdirin,
mitoksantron ve sitarabinden olusan (Referans 1) tedavisi aliyor ve remis-
yonda takip ediliyor. Akraba ici tam uyumlu vericisi olmamasi nedeni ile
HKN konseyine sunuldu akraba disi verici agisindan tarama baglatildi.

Tartisma: MFL nadir gériilmesinden dolayi tedavide ve izlemde kesinles-
mis prospektif calismalar yetersizdir. Ancak MLL ve Ph kromozomunun

negatif olmasi, indiiksiyona erken yanit iyi prognozla iligkilendirilmistir
(Referans 2). Bu vakalarda nakil yapilmadan izlenen hastalar mevcuttur
ancak standart tedavi olarak ilk remisyonda hastalara allojenik KHN 6ne-
rilmektedir. Bizim hastamiz tedaviye iyi yanith ve sitogenetik anormalligi
olmamasi nedeni ile iyi prognozlu olarak degerlendirildi. Hastanin aile ici
tam uyumlu vericisi olmamasi nedeni ile akraba disi verici tramasi baglatil-
di. Hastamiz T/Myeloid pozitifligi ve iki farkl blastik populasyonun olmasi
nedeni ile nadir gériilen bir cocukluk cagi I6semisi vakasidir.

Anahtar kelimeler: Cocukluk ¢agr 16semisi, miks fenotipik [6semi

Sekil 1. Tani ani kemik iligi aspirasyonunda L1 tipi dar stoplazmali niikloulusu secilemeyen lenfoblastlar ile ayrica
daha biiyiik cekirdekli sitoplazmada yer yer graniil iceren myeloblastlar goriilmektedir.
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Sekil 2. Myeloblastlarda (%20) MPO (yesil alan) pozitiflii
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Sekil 3. Lenfoblast (%28) ¢CD3 pozitifligi (kirmizi alan).

W Pediatrik Akut Losemiler
P-106

Referans Numarasi: 392

YAYGIN PARAVERTEBRAL KIiTLEYE BAGLI SPINAL KORD
BASISI iLE PREZENTE OLAN AKUT MYELOID LOSEMi
OLGUSU

Leliha Giizelkiiciik', Tugba Yildinm', Cagil Yalcinkaya?, Dilek Giirlek Gok¢ebay', Nese
Yarali'

'Sagilik Bilimleri Universitesi Ankara Sehir Hastanesi, (ocuk Hematoloji-onkoloji
2Sagilik Bilimleri Universitesi Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Sagihiit ve Hastalikla

Girig: Cocuk ve adolesanlarda akut miyeloid 16semi (AML) I6semilerin
%15-20'sini olusturur. AMLde hastalarin cogunda kemik iligi ve ekstrame-
diller 16semik infiltrasyona bagli bulgular 6n plandadir. Ekstramediiller
I16semik infiltrasyon lenfadenopati, hepatosplenomegali, deri, gingiva,
orbita, epidural alan, miyeloid timér (granilositik sarkom/kloroma) sek-
linde olabilir. Burada; yaygin paravertebral kitleye bagli spinal kord basisi
ile prezente olan akut myeloid I6semi olgusu sunulmak istenmistir.

Olgu: 10 yasinda kiz hasta, 1 haftadir devam eden karin agrisi nedeni
ile hastaneye basvurdugunda aniden bacaklarinda gugstizlik ve idrar
kacirma sikayeti olmasi lzerine hastanemize yonlendirildigi, spinal man-
yetik rezonans goriintilemede (MRG); torakal 4 vertebra hizasindan
baslayarak torakal 7. vertebraya uzanan 13x21x63 mm boyutunda, néral
foraminalara uzanim gosteren kitle lezyonu saptanmasi Uzerine beyin
cerrahisi boélimune danisilan hastaya; acil olarak T4-T5-T6-T7-T8 verteb-
ralara laminektomi yapilarak mikroskobik total eksizyon yapildigi 6gre-
nildi. Postoperatif patoloji sonucu; myeloid malignite ile uyumlu olarak
degerlendirilmesi tzerine akut myeloid |6semi 6n tanisi ile servisimize
kabul edildi. Oz ve soyge¢misinde &zellik saptanmadi. Genel durumu iyi
ancak huzursuz gortinimde olan hastanin alt ektremitede bilateral kuv-
vet ve duyu kaybi mevcuttu. idrar ve gayta inkontinansi vardi. Tam kan
sayiminda; hgb; 14,7 gr/dl, beyaz kire sayisi; 7400/mm?3, trombosit sayisi;
411.000 /mm? idi. Biyokimyasal parametrelerinde; Urik asit degeri; 9,2 mg/
dl ve laktat dehidrogenaz degeri; 1871 IU /L idi. Kemik iligi aspirasyonun-
da bazofilik stoplazmali, bazilarinda ince graniiller olan myeloid blastlar
gorilda. Flowsitometri degerlendirmesinde; CD 13, CD15, CD 33, CD 38,
CD 45, MPO, CD 117 pozitif olarak saptandi. Hastanin kranial MRG'de sag
maksiller sintis komsulugunda 16x20x18 mm boyutlarinda ikinci bir lez-
yon saptandi. G6z muayenesi normal olarak degerlendirildi. Gonderilen
sitogenetik incelemede translokasyon (8,21) ve WT 1 ekspresyonu pozitif
saptandi. DEB testi negatif idi. AML BFM 2004 tedavi protokoli baglandi.
indiiksiyon sonrasi remisyonda olan hasta 2. kemoterapi kiirli sonrasi agir
febril nétropeni, akcigerde invazif mantar enfeksiyonu ve sonrasinda geli-
sen perirenal apse nedeniyle kaybedildi.

Tartisma: Paravertebral timorleri icinde; daha ¢ok yumusak doku sar-
komlari, noroblastom, Ewing ailesi tumorleri, germ hiicreli timorler,
lenfoma basta olmak lizere ¢ocukluk cadi solid timorleri yer almaktadir.
Daha nadiren akut myeloid 16semide grandlositik sarkom paravertebral
yerlesimde karsimiza ¢cikmaktadir. Paravertebral bir kitlenin intervertebral

foraminadan uzanmasiyla spinal basi belirti ve bulgulari olan idrar ve
diski inkontinansi, paraparezi, parapleji gelisebilir. Tedavide steroid, diger
kemoterapi ajanlari ve/veya radyoterapi kullanilabilir. Cocuklarda spinal
korda distan basi ilk 12-24 saatte laminektomi-posterior dekompresyon
yapilmasi ile azaltiir ve dokudan orneklemesi ile histopatolojik tani
konmasina olanak saglayabilir. Nérolojik bulgulara ve bulgularin gelisim
stiresine bagh olarak diizelme olasiligi degismektedir. Spinal basi bulgulari
olan hastalarda tedavi hizla baglanmalidir. Tam kan sayimi normal dahi
olsa hematopoietik malignitelerde etyolojide akilda tutulmaldir.

Anahtar kelimeler: paravertebral kitle, spinal kord basisi, 16semi

B Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklar
P-107
AML TEDAViSi SONRASINDA MULTIPLE MYELOM
GELISEN OLGU SUNUMU

Aydan Akdeniz
Mersin Universitesi Hematoloji Bilim Dali

Referans Numarasi: 406

Genel bilgiler: Otoimmun hastalik ya da kanser tedavisinde kullanilan
kemoterapi ve radyoterapi sonrasi tedavi iliskili myeloid maligniteler sikli-
g1 artmistir. Ginlimuzde kanser tedavisindeki gelismelerle yagam sureleri
uzamis ve bununla iliskili olarak bu hastalarda sekonder malignite sikhg
daha da artmistir. Bircok kemoterapi ajani DNA hasari yaparak etki etmek-
tedir. Epigenetik faktorler, somatik mutasyonlar, tedavide kullanilan yiik-
sek dozlar gibi etkenler de buna eklenince klonal proliferasyon ve sekon-
der malignite gelisimi tetiklenebilir. En sik tedavi iliskili hematolojik malig-
niteler myelodisplastik sendrom (MDS) ve akut myeloid [6semi (AML) dir.
Literatlirde hematolojik maligitelerden ; multiple myelom, lenfoma, solid
organ kanserlerinden de; meme ve testis kanser tedavileri ile iliskili akut
myeloid |6semiler sik goriilmekte olup bizim vakamiz akut myeloid 16semi
sonrasi multiple myelom gelismesi bakimindan ilgi ¢ekicidir.

Olgu: 59 yasindaki erkek hasta AML-M4 tanisi ile 2012 de (7+3) Ara-C
ve idarubisin remisyon indiiksiyon kemoterapisi alarak remisyona girdi.
T(8:21) pozitif oldugu icin iyi sitogenetik grupta kabul edilen hasta 3
kir de Ara-C konsolidasyon kemoterapisi aldi. Ardindan hasta 3 ayhk
periodlarla remisyonda takip edildi. 2018 de anemi, hiperkalsemi, immun-
fiksasyon pozitifligi, kemik iliginde %30 kappa monoklonalitesi gosteren
plazma hiicre artisi olan hastaya IgA kappa myelom tanisi kondu ve 4 kiir
bortezomib dexametazon siklofosfamid aldi.Hastada 17p del ve t(11:14)
negatifti. Tam remisyon saglanan hasta otolog kemik iligi nakil hazirliklar
sirasinda c reaktif protein artisi nedeniyle enfeksiyon odagi arastirilmasi ve
antibiyoterapi almak tizere hospitalize edildi. Enfeksiyon odagi bulunma-
yan hastadan anemi, ates ve antibiyotige direncli CRP ylkselmesi olmasi
nedeniyle niiks stphesi ile kemik iligi alindi. Alinan kemik iliginde %50
plazma hiicresi izlendi. immunfiksasyon testleri de notiksii destekler nite-
likteydi.Hastaya bortezomib lenalidomid dexametazon tedavisi baslandi .

Tartisma: Kemoterapi iliskili sekonder myeloid malignitelerin sikliginin
arttigi yillardan beri bilinmektedir. Ozellikle alkilleyici ajanlar (melfalan,
klorambusil, siklofosfamid) bundan sorumlu tutulmaktadir. Literattrdeki
bir cok vaka serisi multiple myelom tedavisi sonrasinda akut myeloid
I16semi gelistigini bildirmistir. Birka¢ vakada akut lenfoblastik 16semi son-
rasi myelom gelistigi bildirilmistir. Bir vakada ise es zamanli 2 hematolojik
malignite bildirilmistir. Glincel bilgimize gore vakamiz literatiirde akut
myeloid I6semi sonrasi multiple myelom gelisen ilk vakadir. Aslinda eli-
mizde hala bu iki antitenin birbiriyle iliskili mi, yoksa sadece bir AAkdtUAA
sans eseri mi olduguna dair yeterince veri bulunmamaktadir. Clnkii AML
tedavisinde kullanilan Ara-C ve idarubisinin klonal malign proliferasyonu
tetikleyip tetiklemedigi henliz net olarak bilinmemektedir. Belki de bu
ilaglar sitogenetik mutasyona sebep olarak buna sebep oluyorlardir.
Bazi vakalarda TP53 TET2 pozitifligi, 5. Ve 7. kromozom anormalliklerinin
sekonder hematolojik malignite riskini artirdigini iddia etmekte ise de
sekonder hematolojik maligniteleri 6n gérmek, risk grubunu ve prognozu
belirlemek icin daha fazla vaka serilerine ve verilere ihtiya¢ vardir.

Anahtar kelimeler: sekonder myeloid maligniteler
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PANSITOPENI: HEMATOLOJININ SisLi GOKYUzU 268
HASTALIK TEK MERKEZ DENEYiMi

Dila Deliveli, Bugrahan Erdogdu, Gamze Giilgicek, Itir Sirinoglu Demiriz

Bakirkdy Dr Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi

Girig: Pansitopeni glinliik klinik pratigimizde sik karsilasilan énemli bir
patolojidir. Kanin sekilli elemanlarinin ¢ ana serisinde birden azalma
gozlenir(anemi, I6kopeni ve trombositopeni). Temel olarak kemik iliginin,
anormal veya malign hicreler tarafindan tutulmasi veya toksinler tarafin-
dan zedelenmesi veya hematopoetik progenitorlerin Gretimindeki basa-
nisizlik ile gelisir. Gozlenen yaygin semptomlar halsizlik, solukluk, nefes
darligi ve kanama olup enfeksiyon riski artmistir. Pansitopeniye neden
olan alttaki patolojiyi saptamak hastalik stirecinin yonetimine, hastaligin
erken tani almasina ve tedavisine yardim etmektedir. Bu calismamizla
hastanemize acil veya poliklinik bagvurusunda pansitopeni tespit edilen
hastalarda yapilan analizler sonucu elde ettigimiz etyolojik gruplandirma-
mizi sunuyoruz.

Materyal-Metod: Calisma 2010-1018 yillari arasinda Bakirkdy Dr.Sadi
Konuk Egitim ve Aragtirma Hastanesi poliklinik ve acil servisine basvuran
ve bakilan laboratuvar degerlerinde pansitopeni saptanan 268 hastanin
retrospektif olarak incelenmesi ile yapilmistir. Hastalarin yas ve cinsiyet
ile sitopenileri arasindaki iliski, pansitopeninin goruldiugu etyolojik grup-
lara gore gelis WBC, Notrofil, MCV, B12, CRP, LDH degerlerinin ve gorilen
semptomlarin arasindaki iliski incelenmistir. Calismamiz etyolojik grup-
lari kategorize etmek icin grup 1(hematolojik benign ve malign hastalik-
lar), grup 2(immunsupresif ilaglar), grup 3(romatolojik hastaliklar), grup
4(endokrin hastaliklar), grup 5(nefrolojik hastaliklar), grup 6(solid organ
kanserleri) olarak 6 alt gruba ayrilmistir. Analizde deskriptif istatistikler,
Spearman’s rho korelasyon analizi, Mann Whitney U testi kullanilmistir.

Bulgular: Calismaya katilan hastalarin 118'i(%44) erkek,150'si(%56) kadin-
di. Hastalarin yas ortalamasi 60+19di. Hastalarin 39'u(%16,9) halsizlik,
5'(%2,2) ates, 7'si(%3) kanama, 22'si(%9,5) karin adrisi sikayeti ile bas-
vurdu. 158(%68,4) hastada ise pansitopeni poliklinik kontroli sirasinda
saptandi. Hastalarin yas ile gelis MCV arasinda pozitif yonli zayif, gelis Plt
arasinda negatif yonlu zayif istatistiksel anlamli korelasyon vardi. Etyoloji
gruplarina gore pansitopeni goriilme oranina bakildiginda ise gelis WBC,
Notrofil, MCV, B12, CRP, LDH dagilimlari acisindan istatistiksel anlamli fark-
hhk saptandi. Gruplara gére anlamli istatiksel farklilik saptanan degerler
tabloda 6zetlenmistir.

Tartisma: Pansitopeni gilinlik pratikte sik¢a karsimiza ¢ikmaktadir ve
ayirici tanisina hematolojik benign ve malign hastaliklar, immunsupresif
ilaclar, romatolojik hastaliklar, endokrin hastaliklar,nefrolojik hastaliklar
ve solid organ kanserleri girmektedir. Bizim ¢alismamizda pansitopeni ile
basvuran hastalarin en sik basvuru sebebi halsizlikti. Bagvuran hastalarin
cogunlugu (%56) kadindi. Hastalarin yas ortalasi 60'di(£19). Analizler
sonucu pansitopeniye en ¢ok sebep olan grup hematolojik benign ve
malign hastaliklar grubuydu(%39,3). Hematolojik malignite ve kemik iligi
yetersizligi ile gelen hastalarin tani stirecinde Vitamin B12, LDH, Nétrofil
laboratuvar tetkikleri yardimci oldu. Calismamiza istinaden su akilda
tutulmalidir ki, pansitopeni ile gelen hasta grubunda hematolojik malig-
nite gibi nedenler disinda immunsuprese ilaglar, romatolojik hastaliklar,
endokrin hastaliklar, nefrolojik hastaliklar ve solid organ kanserleri gibi
altta yatabilecek olan sebepler de mutlaka irdelenmelidir. Tetkik ve tedavi
stirecinde yas, cinsiyet gibi faktorlerin yani sira WBC, Notrofil, MCV, vitamin
B12, CRP, LDH degerleri de ayirici taniya katkida bulunmaktadir.

Anahtar kelimeler: anemi, trombositopeni, nétropeni, lenfopeni

TIGESIKLINE BAGLI GELISEN IMMUN TROMBOSITOPENI
OLGUSU

Mehmet Selman Gntan’, Aybiike Olgun?, Ahmet Seyhanlt?, inci Alacacioglu?, Ozden
Piskin2, Mehmet Ali Gzcan?, Fatih Demirkan?, Giiner Hayri Ozsan?, Biilent Undar?

"Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Ic Hastaliklari Anabilim Dali
*Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Hematoloji Bilim Dali
Sizmir il Saghk Miidiirliigii [zmir Saglik Bilimleri Universitesi Tepecik Egitim ve Aragtirma Hastanesi

Girig: Trombositopeni ilag kullanimi seyrinde gelisebilen bir yan etkidir.
Kemoterapétik veya immunmodulator ilaglarin hematopoezi baskilamasi
gibi direkt etkiyle olusabilirken, immun veya non-immun trombosit kli-
rensi artistyla da trombositopeni gelisebilir. Hematolojik hastaliklar gerek
yarattiklar immunsupresyon, gerekse tedavi siirecinde enfeksiyonlarla
komplike olabilmekte, siklikla antibiyotik kullanimi glindeme gelmektedir.
Daptomisin, linezolid gibi gram (+) etkili ajanlar direk kemik iligi baskilan-
masi; vankomisin, stlfometoksazol, levofloksasin gibi ilaglar, ilaca bagh
immun etkiyle trombositopeni yapabilmektedir. Bu olguda hematoloji
alaninda sik kullanilan genis spektrumlu bir antibiyotik olan tigesikline
bagli gelisen immun trombositopeni gelisimi ve tedavisi sunulmaktadir.

OLGU: 36 yasinda erkek hasta, 1 aydir sag bacakta olan 6dem sikayetine
eklenen kizariklik ve ates yuiksekligi nedeniyle acil servise bagvurusunda
degerlendirildi. 3 ay once tipik gogus agrisi ve ilimh troponin yuksekligi
nedeniyle koroner anjiografi yapilan, girisim 6ykisi olmayan hastanin
sag bacaginda aralikh sislik sikayeti vardi. Fizik muayenede sag inguinal
1,5-2 cm yumusak kivamli, hareketli lenfadenopati, sag pretibial 1+
ddem, sag bacak distalinde ciltte kalinlasma ve 1si artigi saptandi. inguinal
bélgeye yonelik yapilan USG'da 24 x 12 mm boyutlarinda ve 10 x 11 mm
boyutlarinda kalin duvarl, etrafinda inflamatuvar degisikliklerin eslik
ettigi ilk planda lenfadenit ile uyumlu olabilecek goriiniim izlendi. SellGlit
tanisiyla yatirilan hastanin Wbc/Neu: 12400/10100/uL, Hb:14.6 g/dL,
PLT:190.000/uL olarak goérildii. Klindamisin 4*600 mg IV baslandi. Klinik
yanit alinamayan hastanin tedavisi 7.glinde kesilerek, tigesiklin 1*100 mg
yukleme sonrasi 2¥50 mg idame tedavi baslandi. Tigesiklin tedavisi dncesi
PLT: 286.000/uL olarak gériilen hastanin 3.doz sonrasi takip hemogra-
minda PLT:9000/uL olarak goriildi. Lokopeni ve anemi saptanmayan
hastanin yapilan periferik yaymasinda trombosit sayisi 10000-20000/uL
ile uyumluydu. Eritrositler normokrom, normositer, I6kositler olgun not-
rofil hakimiyetinde, sola kayma mevcuttu. Hemoliz bulgusu veya sistosit
gorulmedi. Koaglilasyon ve fibrinojen degerleri normal saptanan hasta
Tigesikline bagli immun trombositopeni olarak degerlendirildi. Tigesiklin
tedavisi kesilerek; 1gram/kg IVIG, 2 giin suireyle IV verildi. IVIG tedavisinin
4.gtintinde PLT:102000/uL saptanan hasta sellllit bulgularinin da gerile-
mesiyle taburcu edildi.

Sonug: ilaca bagli immun trombositopeni iimli seyredebilecegi gibi, ciddi
trombositopeni gelisimi kanama riski olusturabilir. Trombositopeni agisin-
dan yuksek riskli gériilmeyen ilaglarda dahi, ila¢ maruziyeti sonrasi gelisen
trombositopenide immun trombositopeni akla gelmelidir. Tigesiklin 6zel-
likle hematolojik hastalarda notropenik ates yonetiminde kullanilan genis
spektrumlu bir antibiyotiktir. Kemoterapi iliskili myelosupresyona bagli
pansitopenik olan hastalarda; tigesiklin kullanimi sirasinda diger seriler
diizelirken, 1srarci trombositopeni mevcutsa ilag iliskili immun trombo-
sitopeni akilda bulunmaldir. Tigesiklin iliskili immun trombositopeni
dustndldiginde hasta klinigine gore steroid ve IVIG tedavisi agisindan
degerlendirilmelidir.

Anahtar kelimeler: Tigesiklin, immun Trombositopeni, immunoglobulin
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Referans Numarasi: 499

HEMOFiLi A HASTASINDA KRONiK HEPATIT C TEDAVISi :
OLGU SUNUMU

Hasan Miicahit Ozbag’, Meltem Arzu Yetkin?, Mehmet Sonmez*

"Giresun Universitesi Tip Fakiltesi Ic Hastaliklari Anabilim Dali
2Giresun Universitesi Tip Fakiiltesi Enfeksiyon Hastaliklan Anabilim Dali
SKaradeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Etkin ve guvenilir faktor preparatlarinin ulasilabilir hale gelmesi ve prof-
laksinin yayginlasmasi, hemofili hastalarinda beklenen yasam stiresinin
normal poplilasyona yaklasmasini saglamistir. Bununla birlikte yasla iligkili
kronik hastaliklar hemofili hasta takibinde 6nemli hale gelmistir. Hemofili
hastalarinda kronik Hepatit C virlis enfeksiyonu; kronik karaciger paran-
kim hastaligi, karaciger yetersizligi, hepatoselller karsinom ve mortali-
tenin baslica nedenlerindendir. Ozellikle ge¢miste viral serolojik testlerin
tam olarak uygulanamadigi, plazma kaynakli preparatlarda viral inaktivas-
yon proseddrlerini gelismedigi donemde tedavi gereksinimi olmus olan
hastalarda risk daha da ylksektir. Bu olgu sunumunda hemofili A tanil bir
hastada kronik hepatit C tedavisi tartisildi.

Olgu sunumu: Hemofili A tanili 49 yasinda erkek hasta ilk olarak Kasim
2017'de batin sag alt kadranda agn ile klinigimize basvurdu. Hastanin
faktor VIII diizeyi %1,5 inhibitor negatif idi. Hastanin ¢oklu eklem sorun-
lari mevcuttu. kanadikca tedavi edilmis ancak yasadigi yerde daha 6nce
hematoloji uzmani olmadigindan aylik eklem kanama sayisi 3'den fazla
olmasina ragmen dizenli tedavi imkani bulamamisti. Yapilan tetkiklerinde
karaciger fonksiyon testlerinde artis batin gortintiilemelerinde spleno-
megali, ileum civarinda batin i¢in kanama saptandi. Endoskopi ve kolo-
noskopisinde akut kanama odagi saptanamadi 6zofageal varis izlenmedi.
Akut kanama tedavisi sonrasi hasta proflaksiye (haftada 3 giin 1500 Unite)
alindi. Bu donemde antiHCV (+) saptanan hasta enfeksiyon hastaliklari kli-
nigine yonlendirildi. Burada yapilan tetkiklerde HCV RNA diizeyi 1,69 x10°
kopya/ml olarak saptandi ayrica HCV tipinin genotip 1 A oldugu gérildi.
Hastaya ritonavir+ombitasvir+paritaprevir 1x2 tablet, dasabuvir 2x1tab-
let ve ribavirin 2x3 tablet 12 hafta sireyle uygulandi tedavi siirecinde
herhangi bir yan etki g6zlenmedi.Proflaksiye devam edildi. Akut kanama
atagi gelismedi. Tedavi sonunda HCV RNA negatiflesti karaciger fonksiyon
testleri diizeldi. Hastanin klinigimiz ve enfeksiyon hastaliklarinda takipleri
devam etmektedir.

Tartisma: Ozellikle orta ve ileri yas hemofili hastalarinda kronik Hepatit C
enfeksiyonu morbidite ve mortalitenin 6nemli nedenlerindendir. Hepatit
C enfeksiyonuna bagli mortalitenin normal poptilasyona gore 10 kat yiik-
sek oldugu bilinmektedir. 40 yas tizeri 532 hemofili hastasinda yapilan bir
arastirmada 216 (%42) hastada HCV RNA (+) oldugu 127 (%24) hastada
kronik karaciger hastaligi bulundugu gdsterilmistir. Son yillarda yeni,
etkin antiviral tedavilerin kullanima girmesiyle kronik hepatit C enfeksiyon
tedavisinde basari orani %95'e kadar ylkselmistir. Bu olgu bizlere; hemo-
fili hastalarinda kanama ve eklem sorunlari disinda sik gorilen ve tedavi
imkani olan kronik hepatit C enfeksiyonu basta olmak tizere kronik viral
enfeksiyonlara (hepatit B, HIV..) yonelik serolojik testlerin periyodik olarak
mutlaka yapilmasi ve bu konudaki farkindaligin arttirlmasi gerektigini
gOstermektedir.

Anahtar kelimeler: hemofili, hepatit C

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi

P-111 Referans Numarasi: 78

ESANSIYEL TROMBOSITOZ VE PRIMER MiYELOFIiBROZiSLIi
HASTALARDA KALRETIKULIN VE JAK-2 MUTASYONU
ARASTIRILMASI

Servihan Dogan', Abdullah Miinci Yagcr?

"Ankara Sehir Hastanesi Hematoloji Ana Bilim Dali
2Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Ana Bilim Dali

Ozet: Bu calismada temel olarak esansiyel trombositoz (ET) ve primer
miyelofibrozis (PMF) tanisi konulmus hastalarda Janus Kinaz 2 (JAK-2)
ve kalretiklin (CALR) mutasyon sikhginin arastiriimasi ve JAK2 ve CALR
mutasyonu olan ve her iki mutasyonun olmadigi gruplarin verilerinin
karsilastiriimasi amacglanmistir.

Arastirma grubu Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Hematoloji
Klinigi'nde izlenen 80 kronik miyeloproliferatif hastalikli (KMPH) hastadan
olusmaktadir. Hastalar yasayan hastalardan secilmistir. Arastirmada SPSS-
20 istatistik programi kullanilmis, dagihm analizinden sonra parametrik
ve/veya parametrik olmayan test yontemleri uygulanmistir.

Calismaya alinan 80 olgunun %66,2'si ET hastasi, %33,8'i PMF hastasidir.
Hastalarin %60'1nda JAK2 mutasyonu (+), %22,5'inde ise CALR mutasyonu
(+) olarak saptanmistir. ET tanili hastalarin %60,4'tinde, PMF’li hastalarin
%59,3'linde JAK2 mutasyonu (+) saptanmistir. JAK2 (-) olan ET tanili has-
talarin 11'inde (%52,38), PMF tanili hastalarin 7'sinde (%63,63) CALR (+)
olarak saptanmistir.

Literatiirde yer alan calismalarda KMPH hastalarinda CALR mutasyon
gorilme sikhginin %28-80 araliginda oldugu ve mutasyon ¢ogunlukla
ET hastalarinda oldugu bilinmektedir. Arastirmamiz sonucunda CALR
mutasyonu (+) olan hastalarin laboratuvar bulgularinin literatir ile benzer
nitelikte oldugu, kadin hastalarda ve ET hastalarinda daha fazla goruldugu
sonucuna ulasilmistir.

Anahtar kelimeler: esansiyel trombositoz, primer miyelofibrozis, JAK2, kalretikulin.
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COCUK OLGULARDA KOBALAMIN YUKSEKLIGi:
OTOIMMUNITE ARASTIRILMALI MI?

Elif Sahin Eroglu’, Ayse Pinar Cemeroglu?, Fatma Burcu Belen Apak’

"Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagiliii ve Hastaliklari Anabilim Dal, Ankara
“Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Ankara
3Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, Ankara

Girig: Vitamin B12 (Kobalamin) eksikligi tani ve tedavisi konusunda stan-
dart yaklasimlar mevcutken, kobalamin diizeyinin yiiksek saptanmasi
durumunda cocuk hastalara yaklasim net degildir. Hayvansal kaynakli
kobalamin oral alimindan sonra tiikriikteki haptokorin (HC) ile baglanma
gerceklesir, duedonuma ulastiklarinda HC sindirilir, serbest kobalamin
intrinsik faktor (iF) ile baglanir. Kobalamin-iF kompleksi ileumdan emilir.
ileal mukozadan emilen kobalamin transkobalamin Il (TCII) ile hepatik
dolasima geger. Dolasimdan atihmi karaciger nonspesifik protein alimi
ile olur. Besinlerle veya ilaglarla fazla miktarda kobalamin alinmasina ek
olarak; I6semiler, polistemia vera, hipereozinofilik sendrom gibi hemato-
lojik hastaliklar, solid timorler, otoimmin hastaliklar, bébrek ve karaciger
hastaliklari, enfeksiyon hastaliklari; kobalamin seviyesinin yiikselmesine
neden olabilir. Kobalamin diizeyinin ylkselmesinin, I6kosit ve diger hiic-
relerde HC saliniminin artisina bagl oldugu disiinilmektedir. Karaciger
hastaliklarinda ise, kobalamin klirensinin azalmasi ve/veya hepatik lizis
sirasinda kobalamin salinmasi nedeniyle kobalamin yiksekligi oldugu
distnilmektedir. Eriskin olgularda kobalamin yulksekligi saptandiginda
hastalarin altta yatan malign, inflamatuar ve otoimmiin hastaliklar agi-
sindan arastiriimasi 6nerilmektedir. Cocuk olgulara yaklasim net degildir.
Burada merkezimize yiiksek kobalamin diizeyi ile bagvuran ve otoimmun
tiroidit tanisi alan bir cocuk olguyu bu olgularin tanisal algoritmasina bir
ornek olmasi agisindan sunmaktayiz.

Olgu sunumu: Yedi yasinda kiz olgu, tesadiifen saptanan kobalamin
yuksekligi (Vitamin B12: 1000 pg/ml (187-883)) nedeniyle basvurdu.
Oykiisiinden, polen allerjisi disinda bilinen hastaligi olmadigi, multivita-
min veya vitamin B12 destegi almadigi, ylksek protein icerikli beslenme-
digi, annede ve babada Hashimoto tiroiditi, babada ayrica Tip 1 Diyabet
oldugu 6grenildi. Merkezimizde kobalamin yuksekligiyle arastirilan olgu-
larda uygulanan protokol geregi tam kan sayimi, periferik yayma, bobrek
ve karaciger fonksiyon testleri ve hastanin aile dykisu nedeniyle tiroid
otoiantikorlari ve tiroid hormonlari istendi. Laboratuvar testlerinde TSH:
2,893 plU/mL(0.7-6.4) Serbest T4: 1,08 ng/dL(0.7-1.8), Anti-Tiroglobulin:
675 IU/mL(<40), Anti-Mikrozomal Antikor (Anti-TPO): 29,82 IU/mL (<5.61)
saptandi. Diger tetkikleri normal geldi. Olgu Hashimoto tiroiditi tanisiyla
cocuk endokrinoloji izlemine alindi.

Sonug: Kobalamin yliksekligi saptanan ¢cocuk olgularda etiyoloji ve tanisal
algoritma konusunda netlik bulunmamaktadir ve daha fazla calismaya
ihtiya¢ vardir. Bu artisa neden olabilecek olan hematolojik hastaliklar,
solid tlimorler, otoimmiin hastaliklar, bobrek ve karaciger hastaliklari
arastinlmalidir.

Anahtar kelimeler: kobalamin, vitamin B12, otoimmunite
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iMMUN TROMBQSiTOPENi TANILI HASTADA iN_TRAVENOZ
IMMUNGLOBULIN SONRASINDA GELISEN OTOIMMUN
HEMOLITIK ANEMI

Murat Giinaltili', Vel Aliyev', Tugrul Elverdi, Nurgiil Ozgiir Yurttas?, Abdulkadir
Ercaliskan?, Selin Kiigiikyurtkaya?, Deniz 0zmen?, Tuba Ozkan?, Ahmet Emre Eskazan?,
Ayse Salihoglu2, Muhlis Cem Ar?, Seniz Ongdren?, Teoman Soysal?, Zafer Baslar’

stanbul Universitesi-cerrahpasa Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali
*[stanbul Universitesi-cerrahpasa Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i Hastaliklar Anabilim Dal, Hematoloji
Bilim Dal

Giris: intravenoz immun globiilin (IVIG) hematolojik, nérolojik, immi-
nolojik ve romatolojik hastaliklarin tedavisinde kullanilir. IVIG ¢ok sayida
vericiden elde edilen plazma havuzlarindan hazirlanir. Agirlikli olarak 1gG,
daha az miktarda IgA ve IgM icerir. Otoimmun hemolitik anemi (OiHA)
IVIG'e bagli gelisebilen nadir bir komplikasyon olup kisinin kan grubuna

ve IVIG dozuna bagl gelisme riski artmaktadir. Bu yazida farkindalik yara-
tabilmek amaciyla IVIG sonrasi gelisen bir OIHA vakasi sunulmustur.

Vaka sunumu: 21 yasinda erkek, 2 aydir olan viicutta petesiyal dokinti-
ler, agizda mukozal kanamalar nedeniyle basvurdugunda trombosit diize-
yi 1000/mm? saptanmis. immun trombositopeni (ITP) tanisi ile metilpred-
nizolon (MP) (1mg/kg) baslanmis. Tedavi sonrasi trombositi 100000/mm?3e
yiikselmis. Takibinde trombositopeninin tekrarlamas iizerine intravenoz
immunglobulin (IVIG) baslanmis. IVIG 6ncesi trombositopeni disinda kan
tetkikleri normalmis. 1g/kg, 2glin Ustiiste IVIG sonrasi bas agrisi ve sarilik
sikayetleri ile acil servise basvurdu. Skleralar ve tim vicut ikterik, sag
g6zde hemorajisi mevcuttu.

Basvuru tetkikleri tablo 1 de 6zetlendi. Hemolitik anemi disiinildd, direkt
antiglobulin testi (DAT) pozitif saptandi. Yaymasinda sferositoz ve I6ko-
eritroblastik tablo goruldi. Kraniyal goriintilemede 6zellik saptanmadi.
IVIG'le iliskili otoimmun hemolitik anemi (OIHA) olarak degerlendirildi.
Romatolojik panelde 6zellik yoktu. PNH klonu negatifti. Kemik iligi biyop-
sisinde normo/hiperselliler kemik iligi, eritroid hiperplazi, normoblastik
matiirasyon, kesintisiz miyelopoez, artmis megakaryositler gérildi, iTP ve
OiHA ile uyumlu bulundu. 3 giin 250mg/giin MP pulse yapildi. Steroidden
yeterli yanit elde edilememesi lizerine haftalik Rituksimab 375mg/m? 4
doz verildi. Yetersiz yanit sebebiyle eltrombopag eklendi. Kontrol DAT
negatif saptandi ve ortamdan IVIG'in uzaklasmasi ile DAT'In negatiflesmesi
IVIG iliskili OIHA tanimizi destekledi. Eltrombopag tedavisine devam edi-
len hastanin poliklinik kontrolii laboratuvar sonuglari tablo 2 de 6zetlendi.

Tartisma: IVIG primer ve sekonder immin yetmezlik durumlarinda
replasman tedavisi olarak kullanilir. Bircok otoimmiin hastalikta immui-
nomodiilator etki gosterir? IVIG genellikle iyi tolere edilmekle beraber
%5'in altinda inflizyon sirasinda bas agrisi, sirt agrisi, ates ve titreme gibi
yan etkiler gorilebilir. Tromboz, aseptik menenjit, hemolitik anemi, akut
bobrek hasari gibi yan etkiler 6zellikle yiiksek doz IVIG (2g/kg) kullanimi
sonrasinda gorilebilmektedir. O disi kan grubu olanlarda (IVIG iceriginde-
ki Anti-A/B sebebiyle) IVIG'le iliskili OIHA daha sik saptanir. Bu durumda
IVIG'In kesilmesi, yiiksek doz MP baslanmasi ve direncli vakalarda plazma-
ferez ve diger ydntemlerle antikorlarin hizla eliminasyonu gerekir. OIHA
gelisebileceginin bilincinde olunmasi, erken taninmasi ve buna erken
mudahele edilmesi daha fazla komplikasyon gelismesini engelleyecektir.

Anahtar kelimeler: immun trombositopeni, Hemolitik Anemi, intravensz
immunglobulin

Tablo 1. Basvuru tetkik sonuglari

Tetkik Sonuc Birim
WEBC 17400 mm3
HGB 9.7 g/dL
HCT 278 %
PLT 86000 mm3
MPV 72 fl
Retikulosit 11.5 %
Ure 41 mg/dL
Kreatinin 0.78 mg/dL
Total bilirubin 10.92 mg/dL
Direkt bilirubin 1 mg/dL
LDH 442 IUL
CRP 15.1 mg/L
PT 124 sn
APTT 26.5 sn
Fibrinojen 288 mg/dL
Haptoglobulin 2 mg/dL
AST 17 IUL
ALT 23 U1
Kan grubu Arth(+)
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Tablo 2. Poliklinik kontrol tetkik sonuclar
Tetkik

WBC

HGB

HCT

PLT
Retikulosit

Cre

Kreatinin
Total bilirubin

Direkt bilirubin

Sonug Birim
7500
139
414
117000
389

18

0.72
0.56
0.21
217
5.65
11.1
26.5
108

27

33

£FE

Haptoglobulin

AST
ALT TU/L
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HEMOLITiK ANEMILERDE CD71 (TRANSFERIN RESEPTOR
PROTEINi 1) DUZEYiNiN TANIDAKI YERi VE ONEMi

Gizem Zorlu Gorgiiliigil', Aysegiil Ugur Kurtoglu?, Erdal Kurtoglu®

1Sagihk Bilimleri Universitesi Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, I Hastaliklan Klinigi
2Saglik Bilimleri Universitesi Antalya Eitim ve Aragtirma Hastanesi, Tibbi Biyokimya Klinigi
3Saglik Bilimleri Universitesi Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi

Amag: Calismamizda eritrosit CD71 (Transferrin reseptdr protein 1) diize-
yinin hemolitik anemilerin tani, takip ve prognozdaki yeri ve 6neminin
belirlenmesi planlanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Calismamiza hastanemiz Hematoloji ve Talasemi
Polikliniklerinde takip edilen 84 hemolitik anemi tanili hasta ve kontrol
grubu icin 15 saglikli kisi alinmustir. 99 kisiye yiiz ylize gorisme teknigiyle
gerekli bilgi verildi, onamlari alindiktan sonra klinik bilgileri degerlendiril-
di. Talasemi major tanili hastalar Grup 1; talasemi intermedia tanili hastalar
Grup 2; diger hemolitik anemi tanili hastalar Grup 3 ve saglkli kontroller
Grup 4 olarak kategorize edildi. Diger hemolitik anemiler grubunun
icinde S-B talasemi, a talasemi, talasemi tasiyici, orak hiicreli anemi, oto-
immiin hemolitik anemi, paroksismal nokturnal hemoglobindri, pirtivat
kinaz eksikligi ve yaygin damar ici pihtilasma sendromu bulunmaktadir.
Hematoloji Kliniginde BD FACS Canto Il cihazi ile akim sitometri ydntemiy-
le eritrositlerde CD71 diizeyi calisildi. Eritrosit CD71 esik degeri %2 olarak
kabul edilerek, elde edilen veriler eritrosit CD71'i <%2 ve >%?2 olmak tizere
iki gruba ayrildi. Ayrica rutin poliklinik kontrollerinde goriilen tam kan
sayimlarina bakildi. Veriler prospektif olarak incelendi ve degerlendirmeye
alindi. Elde edilen veriler uygun istatistiksel yontem ile degerlendirildi.

Bulgular: 84 hemolitik anemi tanili hasta ve 15 saglikli kontrol grubunun
verileri prospektif olarak incelendi. Calismamiza; 57 talasemi major, 11
talasemi intermedia, 16 diger hemolitik anemi ve 15 saglikli kontrol dahil
edildi. Hastalar, kontrol grubu ile karsilastirildiginda eritrosit CD71 duizey-
lerinin anlamli dlzeyde yiiksek oldugu tespit edildi (p<0,05). Eritrosit
CD71 duzeyleri esik degeri %2 olarak kabul edilerek, elde edilen veriler

eritrosit CD71'i <%2 ve 2%?2 olmak Uzere iki gruba ayrildi. Hastalarin %65,4
(n=55)'inde eritrosit CD71 %2'nin altinda iken, hastalarin %34,6'sinin
(n=29) eritrosit CD71'i %2 ve Uzeri olan grupta yer aldigi saptandi.
Talasemi major tanili hastalarin %31,6'sinda eritrosit CD71 >%2 duzeyi
yuksekti ve talasemi intermedialarin %72,7'sinde CD71 >%2 olarak goz-
lendi. Diger hemolitik anemi tanili hastalarin %18,7’sinde eritrosit CD71
diizeyi %2 olarak saptandi. Eritrosit CD71 diizeyleri ile kan sayimi para-
metreleri arasindaki korelasyon incelendi. Eritrosit CD71 ile WBC arasinda
pozitif yonlu orta dereceli bir iliski bulunmaktadir (r=0,518; p<0,05). CD71
ile platelet dlizeyi arasinda ise yine pozitif yonlu diistik dereceli bir iliski
oldugu gozlendi (r=399; p<0,05). CD71 ile Hb ve RBC arasindaki korelas-
yonun negatif yonde oldugu tespit edildi.

Sonug: Calismamiz ile eritrosit CD71 diizeyinin hemolitik anemilerde
artmig eritropoeze bagli yiiksek oldugunu saptadik. Ayrica hemolitik ane-
milerin 6zellikle de talasemili hastalarin tam kan sayimlarinda rastlanan
I6kositoz ve trombositozun yanhs bir 6l¢lim olabilecegi disunuilmelidir.
Hemolitik anemilerde immatdiir eritrositlerden salgilanan CD71 diizeyi
oOlcllerek gercek eritrosit, 16kosit ve platelet sayilarinin belirlenmesinde
kullanilmasinin uygun oldugunu dislntyoruz. CD71, hemolitik anemili
hastalarda inefektif eritropoezin derecesi ile ilgili fikir verebilir, hastaligin
prognozu agisindan yol gosterebilir ve bu hastalarda tani, takip ve tedavi
eritrosit CD71 diizeyine gore sekillenebilir.

Anahtar kelimeler: Hemolitik anemiler, CD71 (Transferrin Reseptor Proteini 1),
Akim sitometri, Tam kan sayimi
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Sekil 2. Eritrosit (D71 diizeyleri ve tanilara gdre hasta sayilarinin dagilim grafigi

Tablo 1. Tanilara gore kan parametrelerinin medyan (minimum-maksimum) degerleri

Grup 1(n=57) Grup 2 (n=11) Grup 3 (n=16) Grup 4 (n=15)
[OA] 0,6 4,0 0,5 0,0
(0,0-15,0) (1,0-21,0) (0,0-7,0) (0,0-0,0)
WBC 12300 16000 8000 6900
(3100-31600) (7100-32 400) (3 400-44 200) (4900-10 000)
PLT 460 000 633000 218000 265000
(106 000-972000) | (139000-961000) | (55000-464000) | (149 000-314000)
RBC 3500 3600 3950 4700
(2 800-4 500) (3000-4 200) (2 400-5 400) (4 200-5 600)
Hb 93 83 10,95 141
(7,4-11,4) (6,6-9,3) (6,9-15,5) (11,8-15,9)




Tablo 2. Eritrosit CD71<%?2 olan hastalarin kan parametrelerinin medyan

(minimum-maksimum) degerleri

n=55 GRUP 1 (n=39) GRUP 2 (n=3) GRUP 3 (n=13)
WBC 9100 (3 100-31600) 12700 (9 400-21100) 7500 (3 400-44 200)
PLT 335000 (106 000-972 000) | 393 000 (139 000-864 000) | 208 000 (55 000-464 000)
RBC 3500 (2 900-4 500) 3700 (3 500-4 200) 4500 (3 100-5 400)
Hb 9,4(7,6-11,4) 8,6(85-9.3) 11,1(8,5-15,5)

Tablo 3. Eritrosit (D71>%2 olan hastalarin kan parametrelerinin medyan

(minimum-maksimum) degerleri

n=29 GRUP 1 (n=18) GRUP 2 (n=8) GRUP 3 (n=3)

WBC 16250 (11 200-30 300) 17300 (7 100-32 400) 10800 (7 700-22 000)
PLT 581000 (165 000-950000) | 666 500 (188 000-961000) | 316000 (114 000-387 000)
RBC 3550 (2 800-3 800) 3600 (3 000-4 200) 2500 (2 400-4 000)

Hb 9.2(7,4-9,8) 8,3(6,6-8,7) 8,3(69-84)
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RELAPS DiIFFUZ BUYUK B HUCREL_i LENFOMA TANILI
HASTADA POLATUZUMAB VEDOTIN KULLANIMI:
OLGU SUNUMU

Serkan Unal, 0zgur Mehtap, Sinan Mersin, Meral Ulukdylii Mengiic, Kemal Aygiin,
Merve Gokgen Polat, Ayfer Gediik, Pinar Tarkun, Abdullah Hacthanefioglu

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Girig: Polatuzumab vedotin, B hiicre ylizey gdstergelerinden CD79a’yi
hedefleyen yeni gelistirilmis monoklonal antikordur. Anti- mitotik sitotok-
sik ajan olan, monometil auristatin (MMAE)’e kovalent olarak baglanarak,
hilcrede apopitozu indtikler. Haziran 2019 tarihinde FDA tarafindan, rituk-
simab ve bendamustin ile kombine olarak, daha 6nce en az 2 sira tedavi
almis relaps/refrakter diffiiz blylk b hicreli lenfoma (DBBHL) tanili has-
talarda kullanim endikasyonu almistir. Biz burada, relaps/refrakter DBBHL
tanili hastada, polatuzumab kullanimi ve ara degerlendirme yaniti ile ilgili
bir olgu sunmayi amacladik.

Olgu Sunumu: 57 yasinda erkek hasta, 2 aydan beri devam eden boyun-
da sislik ve B semptomlari ile tarafimiza basvurdu. Oykisiinden, 2010
senesinde DBBHL tanisi aldigi ve 6 kiir R-CHOP tedavisi sonrasi tam yanit
ile takip edildigi fakat 2013 yilinda relaps sonrasi 4 kiir R-ICE ve otolog
kok hiicre nakili (OKIT) uygulandigi 8grenildi. OKiT’ten 5 sene sonra yeni
gelisen lenfadenopatiden, eksizyonel lenf bezi biyopsisi gerceklestirildi.
Biyopsi sonucu DBBHL olarak yorumlandi. Hans algoritmasina gore non-
germinal tip oldugu tespit edildi. CD 20, MUM1,Bcl-2, Bcl-6 pozitif sap-
tanirken CD10 negatifti. B semptomlarinin yani sira hastanin laboratuar
parametreleri incelendiginde, hasta timor lizis sendorumu ve parane-
oplastik hiperkalsemi olarak degerlendirildi. LDH: 2177 U/L, kreatinine:3
mg/dL, P: 5.76 mg/dL, K:5.26 mmol/L, urik asit: 13.23 mg/dL, Ca:19.7 mg/
dL olarak saptanarak intravenoz sivi tedavisine baslandi. Yapilan PET-CT
gorintlilemede, cok yaygin olarak iskelet sistemi ([SUVmax]: 23.5), kara-
ciger (SUVmax:16.2), mediastinal lenf nodlarn (SUVmax:7.4), abdominal
lenf nodlan (SUVmax:26.6), servikal lenf nodlari (SUVmax:25.8) ve sol
maksiller sinis (SUVmax:29.5) gibi bir ¢ok alanda yuiksek FDG tutulumu
oldugu gorildi. Hastaya 1,8 mg/kg/giin polatuzumab, 375 mg/m2/giin
rituksimab ve bendamustin 90 mg/m2/giin olarak tedaviye baslandi. 3 kiir
polatuzumab, rituksimab ve bendamustin tedavisi sonrasi yapilan PET-CT
incelemesinde sol kostal kemikler (SUVmax: 5.1) hari¢ diger tim tutu-
lumlarin giincel calismada izlenmedigi tespit edildi. Heniiz ilk kiir tedavi
sonrasinda hastanin tiim laboratuar parametleri normal araliga geriledi.
Hastanin tedavisinin 6 kiire tamamlanmasina karar verildi.

Sonug: Relaps/refkater DBBHL tedavisi ve yonetimi oldukga gli¢ bir has-
taliktir. Polatuzumab vedotin gibi yeni gelistirilmis tedaviler ile bu hasta
grubunda yiiz guldiriict sonuglar almak mimkin olabilir.

Anahtar kelimeler: RELAPS, POLATUZUMAB, LENFOMA, REFRAKTER

After treatment
Sekil 1.3 KUR SONRASI PET-CT

Before treatment

180x180mm (72 x 72 DPI)
Sekil 2. Tedavi Oncesi PET-CT
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B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklan
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Referans Numarasi: 182

NON-HODGKIN LENFOMA VE ESANSIYEL TROMBOSITOZ
BIiRLIKTELiGi,NADIR BiR OLGU

Atakan Turgutkaya', irfan Yavasoglu', ibrahim Halil Erdogdu?, Zahit Bolaman'

'Adnan Menderes Universitesi Hastanesi Hematoloji Bilim Dalr
*Adnan Menderes Universitesi Tibbi ve Molekiiler Patoloji Anabilim Dali

Giris: Diffliz Biiytik B Hiicreli Non-Hodgkin Lenfoma(DBBNHL), klinikte en
sik karsilasilan, saldirgan seyirli bir NHL alttipidir. NHL ve MPN birlikteligi
nadirdir, JAK2V617F mutasyonu(+) Polisitemia Vera(PV) veya KML ile bir-
likteligi tanimlanmustir. Olgular genellikle MPN sonrasi NHL veya NHL son-
rasi MPN(6zellikle miyelofibrozis-MF) seklindedir,es zamanh birliktelikleri
azdir. Burada DBBNHL ve es zamanli kalretikllin (CalR) mutasyonlu esan-
siyel trombositoz tanisi alan bizim bilgilerimize gore ilk olgu sunulmustur.

Olgu: 63 yasinda kadin hasta, 1.5 aydir var olan karin agrisi sikayetiyle ve
dis merkezli tomografide pankreasta kitle saptanmasi nedeniyle poliklini-
gimize basvurdu. Daha 6nceden tromboz dykusi yoktu. Fizik muayenede
dalak kot alti 15 cm ele geliyordu. Biyokimyasal degerlerinde WBC:14700/
mkrL,Neu:11330/mkrL, Hb:10.8 gr/dl PLT: 712000/mkrL LDH:548 U/L
saptandi, bunlarin disinda biyokimyasal degerleri normaldi. Hastaya dis
merkezli yapilmis olan batin ici lenf nodu biopsi materyalleri patoloji ana-
bilim dalimizda incelendi ve DBBNHL tanisi konuldu. Bcl-2 ve Bcl6(+), myc
%20 (+) ve ki-67 %90 (+) saptandi. Kemik iligi biyopsisinde hiperselllilari-
te(%60), tim serilerde artis ve megakaryositlerde kiimelenme egilimi sap-
tandi, retikiler lif derecesi +2'ydi. Lenfoid hiicre tutulumu saptanmayan
olgu MPN ile uyumlu olarak degerlendirildi. Olguya kemik iligi 6rneginden
gonderilen yeni nesil dizileme yontemi ile ¢alisilan molekiler mutasyon
analizinde CalR mutasyonu saptandi(Rotor-Gene Q Real Time PCR cihazi
ile). JAK2V617F, JAK2 exon 12 ve c-MPL mutasyonlari negatifti. Lenf
dokusunda ayni yontemle bakilan CalR mutasyonu da negatif saptandi.
Olguya cekilen PET sonucuna gore Evre 3 DBBNHL, IPI:3 tanisi konularak
kemoterapisine(R-CHOP x 21) baslandi. Esansiyel trombositoz yonln-
den takip edilen ve aspirin 100 mg/giin baslanan olgunun trombosit
degerleri almakta oldugu kemoterapi nedeniyle dalgal seyir gosterdi ve
300-600.000/mkrL araliginda seyretti. Dalak boyutu degismedi. Hastanin
tedavisi hala klinigimizde stirmektedir.

Tartisma: CalR, hiicre cogalmasi, apoptoz ve immun yanitlarda énemli rol
oynayan endoplazmik retikulum sapheron proteinidir. CalR mutasyonu,
MPN’lerde JAK2 V617F ve MPL W515K gibi bir strtici mutasyondur ve
JAK2/MPL mutasyonu gézlenmeyen ET'da yaklasik %70, MF'de %56-88
sikhginda gozlenmektedir. PV'da bu mutasyon tanimlanmamistir. Burada
Post-ET MF ve es zamanli DBBNHL gelisen bir olgu sunulmustur. CalR
mutasyonu bulunmasinin ve MPN tedavisinin NHLya ne yoénde etki
edecegini aydinlatmak icin daha fazla ¢alismaya ihtiyac olmakla birlikte,
literatirde MPN tedavisiyle NHL remisyonunu isaret eden bir calisma
mevcuttur.

Sonug: CalR mutasyonunun hematolojik hastaliklarin patogenezine kat-
kisinin aydinlatiimasi ve gelistirilebilecek hedefe yonelik tedaviler; es
zamanli saptanan ikincil hematolojik malignitelerin de tedavisine katki
saglayabilir. Bu konuda daha fazla molekdler ve klinik calismalara ihtiyag
vardir.

Anahtar kelimeler: NHL, CALR, trombositoz

ORAK HUCRELi ANEMi HASTALARINDA BOBREK
PARAMETRELERINE ETKi EDEN FAKTORLER

Selina Kubat', Mahmut Bakir Koyuncu?, Mehmet Ali Ucar?, Aydan Akdeniz?, Anil
Tombak?, Kenan Turgutalp®, Ahmet Alper Kiykim?, Eyiip Naci Tiftik?

"Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari Anabilim Daly
*Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi i Hastaliklari Anabilim Dali Hematoloji Bilim Dali
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Giris: Orak hiicre anemisinde bobrek hastaligi uzun dénemde ortaya
¢ikan ciddi bir komplikasyondur. Calismanin amaci orak hiicre anemisin-
de klinige etki eden degiskenlerin, bobrek hastaligina nasil etki ettigini
arastirmaktir.

Materyal Metod: Calismada hasta ve hastaliga 6zgi degiskenler yas,
cinsiyet, bobrek yetmezligine neden olacak hastalik, sik idrar yolu enfek-
siyonu, Son 1 yildaki agrili kriz sayisi, son 1 yildaki agrili kriz nedeniyle
hastaneye yatis sayisi, son kan transfiizyon zamani, hastanin kan degisim
programinda olup olmadig), viicut kitle indeksi, ortalama tansiyon arteri-
yel degeri, hemoglobin, LDH, ferritin degerleri, serebrovaskiiler 6yki hika-
yesi, HbS ve HbF degerleri, hidroksitire, nonsteroid ilag, folik asit, demir
selatorii ve bitkisel Griin kullanim 6ykisi olarak alindi. Bébrek parametre-
leri ise kreatinin, Urikasit, bikarbonat, glomerul filtrasyon hizi tam idrarda
protein, dansite, pH, eritrosit ve 24 saatlik idrarda protein, renal dopler
vertikal uzunluk, parankim kalinhigi ve renal indeks idi. Her parametere alt
gruplara ayrildi. Hasta ve hastaliga ait parametreler, bobrek parametreleri
ile ayri ayri multi parametrik analiz ile karsilastirildi.

Bulgular: Calismamiza katilan 85 hastanin 37'si (%43,5) erkek, 48'i
(%56,5) kadin hastaydi. Yasla kreatininde artma (p=0,001), GFR'de diisme
(p<0,001), serum bikarbonat diisiikligi (p=0,042) ve TiT'de protei-
ndri gordlme sikhidi artigi vardir (p=0,01).24 saatlik idrarda proteindri
(protein>150mg/giin) 43 (%61,4), tam idrar tahlilinde (TIT) proteiniiri
36 (%42,8) hastada saptandi. Glomerduler filtrasyon hizi (GFR)<60 olan
5 (%5,8) hasta, hiperfiltrasyon (GFR>140) tespit edilen 26 (%30,5) hasta
vardi. Hipertansiyon, OHA'l hastalarda TiT'de proteindiri gériilme sikligini
artirmaktadir (p=0,015). Son bir yilda agrili kriz sayisi ve son bir yilda agrili
kriz nedeniyle hastaneye yatis sayisi ile kreatinin median degeri, rik asit
median degeri, GFR, TiT'de protein arasinda istatiksel olarak anlamli bir
iliski yoktu. Son bir yilda agrili kriz nedeniyle hastaneye yatis sayisi art-
tikca 24 saatlik idrarda proteinri gérilme oraninin arttigr gorilmustar
(p=0,046). Sik kan transflizyon ile GFR azalmakta (p=0,022), serum bikar-
bonat degeri diismektedir (p=0,02).Hb arttikca GFR diizeyi de artmistir
(p=001). Hb>9 olan hastalarin TiT'de protein (p=0,043) ve TiT'de eritrosit
gorilme orani daha dusuktir (p=0,034). Ferritin arttikca GFR dismekte
(p=0,001), TiT'de protein gériillme orani istatiksel olarak anlamli olmasa
da artmaktadir. Hidroksitire kullanmayanlarda GFR daha dusuk ¢ikmistir
(P=0,026). Calismamizda her ne kadar HbS ve HbF orani ile kreatinin ve
GFR arasinda iliski bulunmasa da, dustik HbF, yiiksek HbS seviyesi artmis
proteindri ile iliskilidir. Hiperfiltrasyonu olan hastalarin hepsinin renal
dopler parankim inceleme de hipertrofisi de vardir. Hiperfiltrasyonu olan
hastalarin %34,5'unda TiT'de proteiniiri, %50'sinde 24 saatlik idrarda
proteiniri vardir. Renal doppler USG yapilan 42 hastanin 6'sinda (%14)
bobrekler normalden kiguktir. Bu atrofik bobrege sahip 6 hastanin hep-
sininde GFR>90 idi.

Sonug olarak; Orak hiicre hastalarinin hiperfiltrasyon déneminde nef-
ropati baslar. Yasla nefropati artis gosterir. GFR nefropatiyi saptama ve
ciddiyetini gostermede yetersiz olabilir. Proteinri nefropatiyi gostermede
hala iyi bir yontemdir. Renal doppler USG parankim inceleme mutlaka
yapilmalidir. Hemoglobin dusuklugl ve ferritin yiksekligi ile nefropati
dogru orantilidir. Hidroksitire bobregdi korumaktadir.

Anahtar kelimeler: Orak Hiicre Anemisi, Bobrek Hastalig



Tablo 1. Hasta ve hastaliga ait parametreler ile bobrek parametrelerinde alt gruplar

Cinsiyet: 85 Erkek: 37, Kadin 48

Yas: 85 18-30(31), 31-40 (27), >40 (27)
Babrek yetmezligine neden olan hastalik Yok, HT, DM, Nefrolitiasis, Diger
Sik idrar yolu enfeksiyonu Var, Yok

Son 1 yildaki agrili kriz sayisi Yok, 1-3, 4-6, >6
Son 1yilda agrili kriz nedeniyle hastaneye yatis | Yok, 1, >2

Son kan transfiizyon tarihi 0-1ay, 1-3 ay, 3-6 ay, 6-12 ay, 1-5yil, > 5yil
yada hig transfiizyon yapiimamis

Evet, Hayir
0-18,4,18,5- 24,9, 25-29,9, 30-34,9
<120, 120-129, 130-139, =140, (<100)

Kan degisimi
Viicut kitle indeksi
Tansiyon arteriyel (sistolik)

Hemoglobin <7,>7-<9,>9

LDH <450, 2450-<675, =675

Ferritin <400, >400-<1000, >1000-<2000, >2000
Serebro vaskiiler hastalik dykiisii Evet, Hayir

[A>C] ve 5. HBS1L-MYB: rs9399137 [T>C] idi. Hastalarin biri TBT, dordi
TBOT, ikisi S+beta talasemi ve ikisi de TT tanisi almisti. (Tablo 1)

Sonuglar: Olgularin sonuglari Tablo 1 de 6zetlenmistir. Alti olguda (%66,7)
BCL11A:rs10189857 A>Gheterozigot, Uigolguda(%33,3) BCL11A:rs1427407
G>T heterozigot, li¢ olguda (%33,3), HBS1L-MYB:rs9399137 T>C heterozi-
got, iki olguda (%22,2), HBS1L-MYB:rs28384513 A>C heterozigot, bir
olguda (%11,1) BCL11A:rs10189857 A>G Homozigot ve bir olguda (%11,1)
HBG2:g.-158 C>T Homozigot bulunmustur.

Tartisma ve sonug: Calismalarda tek basina 3-talasemi mutasyon tipinin,
hastalarin klinik fenotiplerini 6ngérmede yeterli olmadigini ve diger
genetik faktorlerin olabilecegini gostermektedir. HbF yapimini indiikleyen
en az ¢ major lokusun HBG2 genini (Gy-Xmnl polimorfizmi), HBS1L-MYB
intergenik bolgesi ve BCL11A geninin sorumlu oldugu, bu ¢ lokustaki
polimorfizmlerin B-talasemi veya orak hiicre hastaligi olan hastalarda ve
saglikh bireylerde Hb F varyasyonundan sorumlu oldugu bilinmektedir..
Gen ve hiicre tedavisindeki son gelismeler, 3-hemoglobin bozukluklarinin
yukini 6nemli 6l¢lide azaltmak icin son derece umut verici yaklagimlar
olarak ortaya ¢ikmaktadir. Bunun icin her hastanin ayrintili molekiiler
tanisinin konmasi, alfa ve beta gen analizleri yaninda beta genini etkileyen

HbS (%) <60, 260-<80, >80 degistirici genlerin bakilmasi 6nermekteyiz.
0 b - - o
HbF (%) <2,22-<5,25-<8, 28-<11, 211-<15, 215 Anahtar kelimeler: talasemi, beta gen, Hb F, degistirici gen
Hidroksiiire Evet, Hayir
B EET Tablo 1. Beta Talasemili Olgulanimizda HbF, molekiiler, klinik tani ve beta degistirici gen
Folik asit Evet, Hayir mutasyonlar
Dernir selator Evet, Hayr Hasta | Yas | Cins | Hb | MolekilerTani | Klinik|  Degistirici Gen
Bitkisel iiriin Evet, Hayir No F% Tani Mutasyonu
Bikarbonat (mEq/L) <22,2225,>29 1 | 44| £ |36 BEWC0AST/NSI10 | S+B |  BCLITATs10189857
GFR <15,15-29, 30-59, 60-89, 90-140,>140 G>A (.93-21G>A) ALFA: A>G HOMOZIGOT
TiT dansite <1008, 1008-1012, >1012 N/N
TiTpH <5,>5-<7,27 2 4 K [15 BETA: IVS-1-110 G>A TBOT | HBSTL-MYB:rs28384513
24 saatlik idrarda protein <150, 150-<1000, 1000-<3000, >3000 (¢93-21G>A), HOMOZIGOT. A>CHETEROZIGOT
Renal Dopler Vertikal Uzunluk (cm) 9-<10,10-<11,11-12 g
Renal Dopler Parankim Kalinhgi (mm) 10-<15,15-20, >20 3 3 E 07 BET2A1: lGV>SA|)/1I\I1(I)\LGFZ?\lg\193 m iﬂ'?&ﬁﬁ(}?&?
Renal Dopler Renal indeks (RI) <0,5,>0,5-0,75, 20,75 ’ HBSTL-MYB:128384513
A>C HETEROZIGOT;
- HBS1L-MYB:rs9399137
W Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklari T>C HETEROZIGOT
4 29 K 1.1 | BETA:IVS-I-110G>A (c.93- | TT BCL11A:rs10189857
P-118 Referans Numarasi: 240 21G>A)/N ALFA: NN A>G HETEROZIGOT
. . S . L . 5 4 E |566 BETA: IVS-1-6 T >C TOBT BCL11A:rs1427407
BETA TALASEMIDE GENETIK DEGISTIRICI GENLERIN ONEMI (.92+6T>C) HOMOZIGOT. 6>T HETEROZIGOT
Duran Canatan, Abdullah Cim, Emel Altunsoy ALFA: ALFA20.5/ N
Antalya Genetik Hastaliklar Tani Merkezi-antalya 6 1 K |93 BETA: IVS-I-110 G>A TOBT BCL11A:rs1427407
(c.93-21G>A)/N ALFA: G>T HETEROZIGOT;
Giris ve amag: Beta talasemi, Hemoglobin Beta geninde (HBB) olusan iki ALFA20.5/N BCL11As10189857
yuiz farkl mutasyon sonucu, molekdiler olarak B+, B+ ve ° tiplerinde, klinik A>G HETEROZIGOT:
olarak ise, sessiz tastyici (ST), tastyici (TT), transflizyona bagimli olmayan HBSTL-MYB:rs9399137
talasemi (TBOT) intermedia ve transfiizyona bagiml olan talasemi (TBT) T>C HETEROZIGOT
major olarak genis bir yelpaze icinde seyreder. Fetal hemoglobin (HbF) 7 ] T BETA: IVS-11-1 GoA T08T HBG2:0-158
hemoglobinopatilerin fenotipinin ana moddulatortddr. Stres eritropoezi, ’ (c 3'15+1 N T HOi\gbZiGOT'
B-talasemilerde Hb F ekspresyonunu indukler, ancak ekspresyon seviyesi HOMOZiGOT ALF;\' BCL11A‘rs142740’7
oldukca degiskendir. Son on yilda, HbF tretiminin molekuler diizenleyici- ALFA3 7‘/N ' G>THE.TEROZiGOT'
leri ve HbF duzeyleriyle iliskili genetik faktorler konusunda énemli ilerle- ’ B(L11A'rs1018985,7
meler gorilmustir. HBB mutasyonlarina bagl olusan klinik tabloyu hafif- ASG HIéTEROZiGOT'
letmek icin, HbF sentezinin yeniden aktive edilmesi uygun bir stratejidir. HBS1L—MYB'rs93991I37
Yeni genetik yontemler, BCL11A, KLF1, HBSIL-MYB, LRF, LSD1, LDB1, histon TsC HETE-ROZiGOT
deasetilaz 1 ve 2'yi (HDAC1 ve HDAC2) gibi 6nemli genetik degistiricilerin
tanimlanmasina yol acmistir. HbF Gretiminin bircok yeni kiiciik molekiil 8 4| B | 62 BETA:C20A>T/ISI-110 | S+B BCL11Ars1427407
farmakolojik indUkleyicisi, klinik 6ncesi ve klinik calismalar asamasindadir. G>A (€93-216>A), ALFA: T HE'TEROZIGOT"
Bu Hb F indlikleyicilerden ve gelecek tedavilerden yararlanmak icin has- NN BCLHA'MOB%S?
talarin tim gen profillerinin saptanmasi gerekir. Merkezimize basvuran A>G HETFROZIGOT'
hastalarin alfa ve beta genleri yaninda, bes 6nemli beta genini degistirici HBS1L—MYB.r528384513
gen polimorfizmlerini ¢alisarak, HbF indukleyici tedaviler yaninda, gen ve A>() HETEROZIGOT
hiicresel tedavi ydntemlerinden yararlanma durumlarini arastirmak amaci 9 1| K 532 BETA: IVS-I1-6 T>C TBT BCL11A:rs10189857
ile bu ga||§may| p|an|ad|k' (c.92+6T>C) / IVS-II-1 A>G HETEROZIGOT
G>A (c315+1G>A)
Materyal ve Yontem: Calismamizda, yaslar 1-44 yil arasinda degisen, ALFA: NN
bes erkek, dort kadin toplam dokuz hastada, strip yontemi ile baktigimiz . - . n y — N y -
beta degistirici genler; 1. HBG2: g-158 [C>T], XMN-1 G-Gamma, 2. BCL11A: gga;e_l:eB:;;Tijgls:;BOT Transfiizyona Bagimli Olmayan Talasemi, TBT: Transfiizyona Bagimli Talasemi,

rs1427407 [G>T], 3. BCL11A:rs10189857 [A>G], 4. HBS1L-MYB: rs28384513
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P-119 Referans Numarasi: 438

METIL PREDNIZOLONA iYi YANIT VEREN SiTARABIN iLE
iLigKiLi NOROTOKSISITE VAKASI

Berrin Balik Aydin, Mahmut Bakir Koyuncu, Aydan Akdeniz, Mehmet Ali Ucar, Anil
Tombak, Eyiip Naci Tiftik
Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi

Sitozin Arabinozid (sitarabin, ARA-C), antimetabolitler grubundan pirimi-
din analogu olan bir kemoterapo6tik ajandir. Tedaviye bagli yan etkileri ara-
sinda miyelosiipresyon ve gastrointestinal rahatsizliklar yaninda %14'lere
varan siklikta goriilen norotoksisite, yliksek doz sitozin arabinosidin
(HIDAQ) iyi bilinen bir komplikasyonudur. Sistemik ve intratekal uygula-
malarda periferik néropati, konvdlziyon, serebral disfonksiyon gibi farkli
tipte norolojik yan etkileri olmakla birlikte klasik sitarabin nérotoksisitesi
yuksek doz sistemik tedavilerde ortaya cikan akut serebellar sendromdur.
Bu sendrom ila¢ uygulamasinin baslangicindan 3-8 giin sonra baslayan
dizartri, disdiadokokinezi, dismetri ve ataksi gibi serebellar bulgularla ken-
dini gostermekte ve ilacin kesilmesi ile buylik oranda diizelmekte, ancak
hastalarin %30 unda serebellar fonksiyonlar tam olarak normale dénme-
mektedir. Yiuksek doz sitarabin sonrasinda serebellar toksisite yasayan ve
metilprednizolona mikemmel yanit veren AML tanil bir hastayi sunduk.

Sitogenetigi 46, XY, t (8:21), t (9:22), CEBPA ve FLT3-TKD mutasyonlari
negatif olan de novo AML M1 tanili 34 yasinda erkek hasta, 6nce 1-7.
Glnlerde 200 mg/m2 sitarabin, 1-3. Glinlerde 12 mg/m2 idarubisin iceren
indiiksiyon kemoterapisi ile tedavi edildi. indiiksiyon kemoterapisinden
sonra, kemik iligi biyopsisinde morfolojik ve immunofenotipik remisyonu
takiben yiiksek doz sitarabin (1, 3 ve 5. glinde 2x3 gm/m?2) ile konsolidas-
yon tedavisi baslandi. ilk konsolidasyon tedavisinden sonra, altinci giinde
dizartri, bag dénmesi, ylrlyus bozuklugu ve denge kaybi sikayetleri bas-
ladi. O sirada kiimulatif sitarabin dozu 37.400 g idi. Fizik muayenesinde
duz bir cizgide ytiriyemiyordu, dizartri vardi, dismetri ve disadenokinezi
yoktu. Yurime ataksikti ve norolojik muayenenin geri kalani normaldi.
Beyin MR ve beyin BT'sinde akut patolojik bulgu goriilmedi. Norolojik
semptomlarinin sitarabin noérotoksisitesine sekonder oldugu tahmin
edildi. 7 glin boyunca giinde 80 mg/giin metil prednizolona baslandi ve
semptomlarinin kortikosteroid baglanmasindan birka¢ glin sonra hizli
bir sekilde ¢ozlldugu goruldi. 2 hafta boyunca her 3 giinde bir steroid
dozu yariya dusulerek azaltilarak kesildi. Hasta, sitabin iceren herhangi
bir ek konsolidasyon tedavisi almadi. %100 uyumlu erkek kardes dondorii
de mevcut oldugundan dis merkezde allojeneik hematopoetik kok hiicre
nakli oldu. Halen iyi durumda ve norolojik sikayeti olmadan remisyonda
takibine devam ediyor.

Hastamizdaki metilprednizolona mikemmel yanit, immin aracili néro-
toksisite teorisini desteklemektedir. Hastanin semptomlardaki iyilesme
kendiliginden veya steroid etkisine bagli olmus olabilir, ancak steroidli bir
tedavi yaklasimini biz de 6nermekteyiz.

ilacin kesilmesinin yani sira, sitarabine bagli nérotoksik etkiler icin stan-
dart bir tedavi yoktur. Literatiirde ¢ok az sayida olgu vardir. Bu olguda
kortikosteroid tedavisi tercih edilmistir. Hasta tedavi baslangicindan kisa
bir stire sonra norolojik defisitlerle basvurmus ve ardindan kortikostero-
idlerin baslamasindan sonra semptomlarin hizli sekilde dizelmesi sag-
lanmistir. Bu vaka, immiin aracili nérotoksisite teorisini desteklemektedir.
Sitarabinin norolojik etkilerinin bilinmesi, tedavi planlanirken risk faktor-
lerine gore doz diizenlenmesi ve hastalarin noérolojik bulgular agisindan
yakindan izlenmesi 6nemlidir. Steroid sitarabin ile iliskili norotoksisite
tedavisi icin potansiyel bir ajan olarak gériinmektedir.

Anahtar kelimeler: nérotoksisite, sitarabin,

Sekil 1. Diffiizyon MR

Sekil 2. Beyin (T



Sekil 3. Diffiizyon MR

B Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklari
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Referans Numarasi: 593

RESTRIKTiF KARDIYOMYOPATI iLE TANI ALAN AL TiP
AMILOIDOZ VAKASI

Onur Kiigiikkaya', Ahmet Seyhanli, Zeynep Kumral?, Ebru Ozpelit?, Hayri Giiner Ozsan?
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Giris: Amiloidoz, fibréz amiloid proteinlerin siklikla doku ve organlarin
ekstraselliler alanlarinda birikmesi sonucu olusan bir hastaliktir. Sistemik
amiloidozda kardiyak tutulumun bulgular kardiyomyopati, konjestif kalp
yetersizligi ve kardiyak aritmilerdir. Kardiyak amiloidoz teshis edilmesi
zor olan nadir bir durumdur, ¢tinki klinik bulgular genellikle cesitlidir ve
spesifik degildir. Kalp tutulumunun varligi ve derecesi prognoz belirle-
yicidir. Biz burada efor dispnesi ve plevral eflizyon bulunan bir hastada
yapilan bir dizi tetkikler sonucunda izole kardiyak tutulum saptanan AL
tip Amiloidoz tanisi alan hastayr sunmay1 amagladik.

Olgu: 54 yasinda kadin hasta klinigimize efor dispnesi nedeniyle bas-
vurdu. Bilinen hipertansiyon (2009), ayrimlasmamis bag dokusu has-
tal§1(2007), hipotiroidi (2016) bulunan hasta 1 yildir sag akcigerde tek
tarafli yaklasik 6 cm’lik plevral efiizyon nedeniyle dis merkezde tetkik
edilmis. Plevral sivi vasfi transtida, sitolojisi: benign (lenfosit hakimiyeti+)
saptanmis. Kardiyak MR'da sagda daha belirgin bilateral plevral effiizyon,
sol ventrikilde global hipokinezi, ge¢ kontrastli imajlarda yer yer yamasal
yer yer diffliz olmak tizere yaygin patolojik sinyal artisi goriilmus. Belirgin
bir etiyoloji bulunamamis. Semptomatik tedavi uygulanmis. Hasta servisi-
mize yatirildi. Fizik bakisinda sag akciger dinleme alaninda solunu sesleri
azalmis ve kalp sesleri derinden duyulmaktaydi. Laboratuvar degerlerinde
hafif normositer anemi (Hb:11,6), hafif HS-Troponin | yiksekligi ve BNP
yuksekligi (602 pg/ml) mevcuttu. Bobrek ve karaciger fonksiyonlari ola-
gan, inflamasyon gostergeleri ve romatoloji tarafindan istenen ENA pane-
li, Anti-Dsdna negatif C3 C4 olagandi (CRP, Sedimentasyon). Romatoloji
tarafindan plevral sivi etiyolojisi ilgili komorbid durumu ile iliskilendiril-
medi. idrar tetkiklerinde hematiiri ya da proteiniiri bulunmamaktaydi.
EKG de v4-v5-v6 da disik voltaj ile uyumlu'qrs'amplitiidiinde azalma
mevcuttu. Tarafimizca yapilan TTE'de sol ventrikil konsantrik hipertrofi,
dusuk ejeksiyon fraksiyonu (%40) restriktif paternde dolus, MY-Hafif-orta,
TY-Hafif Orta saptanan hastadan serum protein elektroforezi gonderildi.
IgA-Lambda monoklonal gamopati goézlendi. Serbest Lambda zincirinde
kanda belirgin artig saptandi. Yapilan kemik iligi biyopsisinde CD38 pozi-
tif plazma hiicre infiltrasyonu (yaklasik %20-25) ve plazma hiicrelerinin

hemen tiimi lambda pozitif saptanan hastaya amiloidoz tanisini kesinles-
tirmek icin karin cilt alti biyopsisi yapildi. Kongored+ saptanan ve Amiloid
A negatif saptanan hastanin AL-Tip Amiloidoz tanisi kesinlesti. Sistemik
taramada kemik sintigrafisi dahil yapilan tetkiklerinde ek tutulum saptan-
madi. Hastaya Bortezomib-Siklofosfamid-Deksametazon bazl kemoterapi
rejimi basland.

Sonug: Kardiyak amiloidoz, katlanmasi bozulan endojen proteinlerin ami-
loid fibrilleri seklinde kalpte ve cogunlukla beraberinde bobrek, karaciger,
gastrointestinal sistem ve yumusak dokuda birikmesi sonucu ortaya ¢ikan
ilerleyici, teshis edilmesi zor olan bir kardiyomiyopati durumudur. Genel
olarak milyonda 8-12 kiside rastlanir. Nonspesifik kardiyak yakinmalari
bulunan hastalarda o6zellikle altta yatan restriktif kardiyomiyopatinin
neden oldugu konjestif kalp yetmezligi olan herhangi bir yetiskinde ciddi
olarak kardiyak amiloidoz diistintlmelidir.

Anahtar kelimeler: amiloidoz, restriktif, kardiyomyopati, multipl, myelom, kalp
yetmezligi, plevral efiizyon

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi

P-121 Referans Numarasi: 474

KRONIK MIiYELOID LOSEMi iLE BiRLIKTE PLAZMA HUCRE
HASTALIGI; NADIR AGIKLANMAY| BEKLEYEN PATOLOJ iLE
4 OLGU

Dilek Ozden Ozliik, Sevgi Kalayoglu Besisik, Mustafa Murat Ozbalak, ipek Yonal
Hindilerden, Mustafa Nuri Yenerel, Meliha Nalcaci

Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, i¢ Hastalklar,, Hematoloji Bilim Dah, fstanbul

Girig: Multipl miyelom (MM) kok hiicresi heniiz net tanimlanmamistir.
c-DNA calismalari ile en erken tanimlanabilen klonotipik 6ncil hiicrenin
dolasima gecen hafiza B hiicresi veya plazma hticresi (PH) olup dokuda
premalign dénlsim ile MGUS’a yol actigi distnilmektedir. Giderek
yerlesen genetik degisiklikler intramediiller ve ekstramediiller MM alt
klonlari gelisimi ile klinigi belirler. Kronik miyeloid 16semi (KML) bir kan
kok hiicresinde t9;22 olusmasi, tirozin-kinaz BCR-ABL1 ifadesi ile klonal
miyeloproliferatif neoplazi gelismesidir. Burada ¢ok nadir ama olasi KML
ve PH hastaligi saptanan 4 olgu sunuldu.

Olgular: 2005-2018 yillari arasinda KML tanisi konulan 4 hastada (kadin:3,
erkek:1) TKI tedavisi seyrinde klonal PH hastaligi gelisimi (imatinible gegici
molekdler yaniti izleyerek dasatinib altinda 1, imatinib altinda 3) saptan-
di. PH hastaligi 3 olguda MGUS, 1 olguda MM idi. Hastalarin 4'tinde de
PH, KML tanisinin 8.yilinda 1.ve 4.0lguda, 2.olguda 9.yilinda ve 3.olguda
4.yilinda KML'nin molekdler yanith doneminde konuldu (Tablo). MM tanisi
konulan son hastaya bortezomib temelli tedavi verilmis olup ¢ok iyi kismi
yanith halde otolog kan kok hiicre nakli planlidir.

Tartisma: Dinya literatliriinde es zamanl veya tani ve tedaviyi izleyen
surecte PH ve KML ¢ok az sayida olmakla birlikte bildirilmistir. Olgularin
bir kisminda 6nce PH tanisi, diger kisminda 6nce KML tanisi konulmustur.
imatinib seyrinde ikincil malign hastalik olarak PH gelisimi ile iligkili kesin
bilgi yoktur. imatinibin PH proliferasyonuna hem inhibitér hem de prolife-
rasyonu indikleyici etkisi gdsterilmistir. Dolayisi ile izlem 6nem tasimak-
tadir. KML 6ncesinde PH tanisi alan hastalarda [6semi gelisimini etkileyen
ilac kullanimi bildirilmemistir. Onemli bir soru KML ve PH'nin ayni hiicre
kaynagindan gelisme olasiligidir. KML seyrinde PH seklinde transformas-
yon PH'de BCR-ABL1 ifadesinin gosterilmesi ile kanitlanabilir. Ote yandan
giderek artan yas ile birlikte iki malign hastaligin ayni hastada rastlantisal
gelismesi de mumkin olabilir.

Anahtar kelimeler: Leukemia, Myelogenous, Chronic, BCR-ABL Positive,
Paraproteinemias, Multiple Myeloma, Monoclonal Gammopathy of Undetermined
Significance

Tablo 1. KML tanisi izleminde PH hastaligi saptanan olgulara genel bakis

Olgu | Yas (Yil)/ | Iki Hastalik KML Tedavisi PH Hastaligi PH
Cinsiyet | Arasi Siire (Yil) Sirasinda KML | Hastaligi
1 50/K 8 imatinible gegici Molekiiler yanit MGUS
molekiiler yanit ve
dasatinib
2 65/K 9 imatinib Molekiileryanit |  MGUS
3 78/K 4 imatinib Molekiller yanit | MGUS
4 59/E 8 imatinib Molekiiler yanit MM
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B Eriskin Akut Losemiler
P-122

Referans Numarasi: 55

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi

P-123

Referans Numarasi: 56

BiR YILDIRIM AYNI YERE KAC KEZ DUSER: AKUT MYELOID
LOSEMI, AKCIGER KANSERi, MUKORMIKOZIS VE
TUBERKULOZ BIRLIKTELIGi

ibrahim Ethem Pinar, Viildan Ozkocaman, Vildan Giirsoy, Fahir Ozkalemkas

Bursa Uludagj Universitesi Tip Fakiiltesi, ¢ Hastaliklan Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dall, Bursa

Giris: Akut miyeloid I6semi (AML), hematopoetik 6ncii hiicrelerin klonal
proliferasyonu ile karakterize eriskinlerde en sik gorulen akut |6semi sekli-
dir. AML'nin es zamanli olarak primer bir baska timérle birlikteligi olduk¢a
nadirdir. Hem hiicrelerin anormal klonu hem de kemoterapiyle iliskili uzun
sureli nétropeni nedeniyle hastalarin bakteri ve mantar ile yiiksek oranda
enfeksiyon riski vardir. AML, tedavi edilmezse hizla éldirtctidir.

Burada AML ile es zamanlh primer akciger kanseri tanisi alip tedavi sira-
sinda akciger mukormikozu ve tiberkiloz ile komplike olan olgumuz
sunuldu.

Olgu: 45 yasinda erkek hasta halsizlik, yaygin viicut agrisi ve ates ile tet-
kik edildi. Fizik muayenesinde kan basinci 110/60 mmHg, nabiz 110/dk,
ates 38 °C idi, organomegali ve lenfadenopati saptanmadi. Laboratuvar
incelemesinde I16kosit: 830/mm?3, nétrofil: 40/mm?, hemoglobin: 8,3 gr/dL,
trombosit: 21300/mm?3, CRP: 47 mg/L, LDH: 271/U/L idi. Hastanin periferik
yaymasi ileri derecede sitopenikti, gozlenebilen hiicrelerin ¢ogu blastik
karakterde hiicreler seklindeydi. Kemik iligi aspirasyon sonucu yaygin
blastik hiicre infiltrasyonu izlenen (%95) hiperselliiler aspirat olarak rapor-
landi. Akim sitometrisinde CD45 kapisinda blast orani %85 ve CD7, CD13,
CD33, CD117, HLA-DR ve intasitoplazmik MPO pozitif olup bu bulgular
esliginde AML, FAB morfoloji MO tanisi konuldu.

Hastaya 3+7 (idarubisin+ARA-C) remisyon indiiksiyon kemoterapisi bas-
landi. Uzamis ates nedeniyle HRCT'si planlandi. Mediastende yaklasik 2
cm ¢apinda lenf nodu, sag akcigerde “ters halo” bulgusu ve invaziv mantar
enfeksiyonu (Akciger mukormikozis?) ile uyumlu olarak saptandi. Bunun
lizerine bronkoskopisi yapildi. Sol brons lavaji ve bronkoalveolar lavaj
(BAL) patolojisi skuaméz hiicreli karsinom (SCC) ile uyumlu olarak rapor-
landi. Enfeksiyon konseyinde hastanin son durumu tartisildi; enfeksiyona
sekonder hiicresel degisiklikler olabileceginden SCC tanisi stipheli olarak
degerlendirildi fakat sitoloji raporu ikinci bir degerlendirme icin dis mer-
keze de gonderildi ve benzer sekilde raporlandi. Sag BAL numunesinde
de tuiberkiloz PCR sonucu pozitif saptandi. Akcigerdeki lezyona yonelik
transbronsial biyopsi alindi. ARB negatif saptandi ve siliet halinde secile-
bilen hifa benzeri yapilar olarak raporlandi.

Hastaya dortlu anti-tiiberkiiloz ve 5 mg/kg dozunda liposomal amfote-
risin B tedavisi baglandi. Remisyon kriterlerini degerlendirmek amaciyla
yapilan kontrol kemik iligi aspirasyonu remisyonda olarak degerlendirildi.

Akciger mukormikozu ile komplike olan hastanin enfeksiyon odagi wedge
rezeksiyon ile opere edildi ve patoloji sonucu bronsiektazi alanlari iceren
apselesen pndmoni bulgulari olarak sonuclandi. Takibinde 1. konsolidas-
yon kemoterapisi verildi. Kemoterapi sirasinda sekonder proflaksi amaciy-
la lipozomal amfoterisin B devam edildi. Mantar enfeksiyonuna yoénelik
tedavisi 8 haftaya ve anti-tiiberkiiloz tedavisi 6 aya tamamlanip kesildi.

Hasta giincel tetkikleri ile degerlendirildi. Mediastendeki kitlesel lezyonu
gerilemis olarak yorumlandi. Hastanin tarafimizca ve tibbi onkoloji bilim
dalinda takip ve tedavisi devam etmektedir.

Tartisma: Bu olgu iki 6nemli klinik konuyu vurgulamaktadir. Birincisi; kli-
nik bulgularin benzer olmasi es zamanli primer bir baska timaoriin tanisini
zorlastirmasidir. Digeri ise; yogun kemoterapiler sirasinda zor tani sireci
ve tedavi yaklasimi olan enfeksiyonlar icin her bir hasta 6zel degerlendir-
me ve yonetim gerektirmesidir.

Anahtar kelimeler: Akut myeloid I6semi, multipl primer timoér, akciger kanseri,
mukormikoz, tiiberkiloz

Sekil 1. Sirasiyla; tedavi oncesi, “ters halo” bulgusu ve wedge rezeksiyon sonrasi HRCT goriintiileri

TEDAVIYE REFRAKTER MiYELOFIBROZ OLGUSUNDA PEGILE
INTERFERON ALFA 2A VE RUKSOLITINiB KOMBINASYONU
DENEYiMi: OLGU SUNUMU

Fehmi Hindilerden, Itir $irinoglu Demiriz

S.b.0i Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi

Giris: Ruksolitinib, polistemi vera ve miyelofibroz (MF) tedavisinde etkin
potent antiinflamatuvar ajandir. interferon alfa yiiksek kan sayimlarini
disurdr, splenomegaliyi geriletir ve poliklonal hematopoezi yeniden
saglar. Ruksolitinib-interferon alfa kombinasyonu her iki ilacin da yan etki
profilini azaltabilmekte ve monoterapiden daha etkin olabilmektedir.

Olgu: 50 yasinda erkek hasta 2010 yilinda akut miyokard infarktiist
nedeniyle yatirildiginda trombositoz dikkati cekmis. JAK+ Esansiyel trom-
bositoz tanisi almis. Hidroksilire ve antiagregan tedavi baslanmis. Koroner
bypass graft operasyonu yapilmis. Seyirde iskemik dilate kardiyomiyopati
zemininde kardiyak trombiz gelismis. Tedavi antikoagllan eklenmis
ve biventrikiiler ICD takilmis. 2016 yilinda maksimum doz hidroksiiire
tedavisi altindayken masif splenomegali (230 mm) gelismesi nedeniyle
basvurdu. Kan sayiminda Lokosit: 8840/mm? Hgb:10,8 gr/dl PLT: 807000/
pl saptandi. Kemik iligi biyopsisi MF ile uyumlu saptandi. Ruksolitinib 2x20
mg baslanmis. 1 yil ruksolitinib tedavisi altinda dalak boyutu 190 mm sap-
tanmis ve kan sayiminda Lokosit: 7040/mm? Hgb:9.5 gr/dI PLT: 550000/pl
seklinde rapor edilmis. Anemi ruksolitinib ile iliskilendirilmis. Tedavi etkin-
liginin artinlmasi ve yan etki profilinin azaltiimasi icin pegile interferon
a2 (PEG-IFNa2) 180 pg / 2 hafta SC bagslandi. Ruksolinib 2x15 mg olarak
azaltildi. 2.ay kontrol kan sayiminda Lokosit: 7040/mm? Hgb:9.2 gr/d| PLT:
480000/pl saptandi ve dalak boyutu 170 mm saptandi. Ruksolinib 2x10
mg + PEG-IFNa2 180 pg/2 hafta SC devam edildi. Kombinasyon tedavisi-
ninin 6.ayinda Lokosit: 4270/mm? Hgb:9 gr/dl PLT: 380000/l saptandi ve
dalak boyutu 165 mm saptandi. Kombinasyon tedavisine yanitli hastada
anemi tedavisi icin danazol 600 mg/giin eklenmesi planlandi.

Tartisma: Olgumuzun klinik ve laboratuvar seyiri, PEG-IFNa2 - ruksoliti-
nib kombinasyonunun diistik /orta risk MF tedavisinde uygulanabilir ve
etkin oldugunu gostermektedir. Ozellikle monoterapi altinda ilag yan etki-
lere bagli etkin dozda uygulanmadigi durumlarda kombinasyon tedavisi
glindeme getirilmelidir.

Anahtar kelimeler: Pegile interferon alfa 2a, ruksolitinib, miyelofibroz

B Pediatrik Akut Losemiler

P-124 Referans Numarasi: 391

DOKSORUBISIN iLiSKiLi PALMAR ERITEM
Zeliha Giizelkiiciik, Tugba Yildiim, Dilek Giirlek Gokcebay, Nese Yarali
Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji - Onkoloji

Giris : Kemoterapinin tetikledigi akral eritem, 5-flurouracil, doxorubicin ve
cytosin arabinosid gibi kemoterapétiklerin neden oldugu lokalize, toksik
bir reaksiyondur. Cocukluk yas grubunda ender olarak gorilir. Burada
doksorubisin tedavisi sonrasinda palmar eritem gelisen bir akut lenfoblas-
tik I16semi (ALL) vakasi sunulmustur.

Olgu: 7 yasinda bir kiz hasta, Pre B ALL tanisi ile, ALL-IC BFM 2009 proto-
kolli baslandi. Protokol 2'nin 22. glintinde; Vinkristin (1.5 mg/m2 / giin)
doksorubisin (30 mg/m2/giin) tedavisi aldiktan 4 saat sonra avug icinde
kizariklik meydana geldi (Sekil 1). Avug icine soguk kompres ve lokal kor-
tikosteroid pomad uygulandi. Lezyonlar birkag giin sonra belirgin sekilde
azald.

Tartisma: Palmar eritem; avug ici simetrik olarak gorilen kizarklhktir.
Karaciger hastaliklari, endokrin hastaliklari, romatolojik hastaliklar gibi
bircok sistemik hastaligin belirtisi olabilir. Ayrica sitotoksik kemoterapotik
ajanlara bagh kutanoz bir reaksiyon olarak da gériilebilir. Metotreksat, 5
florourasil, paklitaksel, merkaptopurin, siklofosfamid, etoposid, sitarabin
ve doksorubisin kullanimi sonrasi gelisebilir. Palmar eritemin olusma
mekanizmasi net olarak bilinmemekle birlikte, ekrin bezlerin yogun oldu-
gu alanlarda kemoterapotik ajanlarin toksik etki yaptigi dustinilmektedir.
Tedaviden sonra ilk giin veya birka¢ hafta icinde ortaya ¢ikabilmektedir.
Tedavi genelde destekleyicidir. Soguk kompres yararl olabilir. Topikal,



oral veya parenteral steroid tedavisi denenebilir. Bizim hastamizda soguk
kompres ve lokal kortikosteroid tedavisi ile kisa stirede dlizelme goézlendi.
Lezyonlarin tam iyilesme siiresi klinik bulgularin agirhgina gore degisken-
lik gosterebilmektedir.

Anahtar kelimeler: doksorubisin, palmar eritem, 16semi

Sekil 1. Avug icinde simetrik yerlesimli hiperemik lezyonlar

W Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi

P-125 Referans Numarasi: 46

KUTANOZ ANAPLA$TiK BUYUK HUCRE_Li LENFOMALI
OLGUDA BRENTUXIMAB MONOTERAPISIYLE ERKEN
YANITIN GOZLENMESI

Mustafa Sahin’, Mine Miskioglu', Hikmet Akar', Isil inanir?, Peyker Temiz?, Nalan Nege3,
ismet Aydogdu’

"Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklar Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali
*Manisa Celal Bayar Universitesi, Tip Fakiiltesi, Dermatoloji Anabilim Dal

3Manisa Celal Bayar Universitesi, Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dalr

Giris: Deri lenfomalari, Hodgkin disi lenfomalarin %5'ini olusturur. %75'i
T kékenli olup, CD30 (+) anaplastik blyuk hiicreli NHL (ABH-NHL), Mikozis
fungoidesten sonra 2. siklikta gorilen deri lenfomasidir. Eksizyon ve RT
tek lezyonlar icin ilk secenekken ¢oklu lezyonlarda sistemik tedavi gerekir.
Brentuximab vedotin (BV), son zamanlarda Hodgkin ve kombine KT'ye
cevapsiz ABH-NHLda kullanilan kimerik IgG1 anti-CD30 antikor-ila¢ kon-
jugati olup tlkemizde sistemik KT'ye direncli olgularda ruhsathdir. Burada,
ilk sira BV kullanimina, ilk kiirde dramatik yanit alinan kutanéz ABH-NHL
olgusu sunulacaktir.

Olgu: Dermatoloji Klinigi'nde sag gozaltinda 3 aydir eritemli kurutlu
plak nedeniyle, leishmania/tiiberkiiloz/sarkoidoz/derin mikoz 6n tani-
lariyla incelenen 84 y kadin hasta, Hematoloji kons. ile gorildi. Biyopsi
(bx) sonucunda daha ¢ok reaktif/enfeksiydz/otoimmun bir reaksiyon
disuindlen, biyik hiicrelerin varligi nedeniyle izlem/yeni bx onerisiyle
yapilan 2. bx:"Yuz bolgesinde tek buyiik bir tlseronodiiler kitleden
alinan bx de yiizeyde diizensiz akantoz gdsteren epidermis altinda,
ylizeyel dermadan baslayan subkutandz yag dokuya kadar uzanan ve
infiltre eden mikst hlicre populasyonu gorilmustir. Bu populasyon ¢ok
sayida histiositler, eozinofiller, kiicik T ve daha az kiicik B lenfositlerin
bulundugu zeminde yer yer gruplar yapan belirgin iri, lobile nikleuslu
belirgin nikleolll, R-S benzeri/belirgin anaplastik gorinimli neoplastik
hulcrelerden olugmaktadir. CD45,CD30,CD4,MUM-1,Perforin:Neoplastik
hiicrelerde+ CD2,TIA-1,Granzim:Neoplastik hiicrelerin az bir kisminda+,
EBER ISH,EMA,ALK,CD56:(-) CD20,PAX5:Zemindeki kiicuk reaktif B lenfo-
sitlerde+, neoplastik hicrelerde(-) CD7,CD3,CD5,CD8:Zemindeki kiglik
reaktif T lenfositlerde+, neoplastik hiicrelerde (-) CD163:Histiositlerde+,
neoplastik hiicrelerde (-) CD15:Yalnizca polimorf niiveli I16kositlerde+. 1
aydir izlenen olguda tek kitle belirtildiginden, LAP saptanmadigindan
ve ALK (-) oldugundan primer kutandz ABH-NHL dustntlmustar” Yiz
disinda, kol, diz arkasy, sirtta, 1 cm altinda bir ka¢ lezyonu olan hastanin,
sol memede saptanan kitle bx Primer invaziv Duktal Meme ca olarak
sonuclandi. PET'te mediastinal LN, fokal Ki tutulum olan hasta, G. Cerrahi
ve Onkoloji takip-tedavi 6nerilerini ve tarafimizca tedavi 6nerisini reddetti.
Ancak, 3 ay sonra yliziindeki yaralarin yayllmasi, halsizlik, istahsizlikla tek-
rar basvurdu (Sekil 1). Yaranin enfekte olmasi nedeniyle antibiyotik verilen

hastanin ileri yas ve kotu performans nedeniyle kombinasyon KT'sine
uygun olmadigi diisinlildi. Rady. Onk. tarafindan RT verilebilecegi, ancak
gorme kaybi riski belirtildi. Yakinlari ve hasta bilgilendirildi, BV endikasyon
disi bagvurusuyla 2 kiir onay alindi. ilk kiirii (1.8 mg/kg) sorunsuz alan
hastanin lezyonlan 2. kiir 6ncesine belirgin geriledi (Sekil 2). Meme ca
icin M. Onkoloji 6nerisiyle Anastrozol baglanan hastanin kitlesinin %50
kuculdiigu gozlendi; halsizlik, istahsizlik yakinmalarinda diizelme oldu. 2
kir tedavi sonrasi tekrar basvuru yapilarak 4 kirlik onay alindi (Sekil 3).
Tedavisi devam etmektedir.

Sonug: Geleneksel KT'yle %40-50 yanit bildirilen ABH-NHLIi olgularda,
gliniimiizde, BV kombine/tek basina uygulanabilmekte olup, vakamizda
oldugu gibi, kombine KT'ye elverisli olmayan kutan6z ABH-NHLIi olgu-
larda ve ilk sira kullanimla erken olumlu sonug alinabilmesi yiiz gulduri-
clddr. Benzer olgu sonuglarinin ve maliyetin analizi, tedavi yaklagiminda
uzun vadede belirleyici olacaktir.

Anahtar kelimeler: kutanoz anaplastik biytik hiicreli lenfoma, brentuximab,
monoterapi
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Sekil 2. ikinci kiir sonrasi

Sekil 3. Tedavi dncesi

B Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi

P-126

Referans Numarasi: 184

LITERATURDE NADIR GORULEN CD 5 POZIiTiF FOLIKULER
LENFOMA VAKASI

Mert Bektas', Selin Kiiiikyurt Kaya?, Abdiilkadir Ercaliskan?, Deniz Gzmen?, Nurgiil
Ozgiir Yurttag?, Tugrul Elverdi?, Ayse Salihoglu?, Ahmet Emre Eskazan?, Muhlis Cem Ar?,
Seniz Ongoren?, Zafer Baslar?, Teoman Soysal®

stanbul Universitesi Cerrahpasa- Cerrahpasa Tip Fakiiltesi ¢ Hastahklan Anabilim Dali
%Istanbul Universitesi Cerrahpasa - Cerrahpasa Tip Fakiiltesi ¢ Hastaliklan Anabilim Dali, Hematoloji
Bilim Dal

Girig: Folikller Lenfoma (FL) ikinci en sik gorilen Non Hodgkin len-
foma ve en sik gorilen indolen seyirli non-Hodgkin Lenfoma tiri-
diir. Translokasyon t(14;18) vakalarin blyuk bir cogunlugunda gériilen
ana kromozomal anomalidir. Gidisati 6ngoérmede ve tedavi seciminde
Folikiiler Lenfoma Uluslararasi Prognoz Gostergesi (FLIPI) tercih edilmek-
tedir. TUmor hicreleri, immiinhistokimyasal olarak, B hiicre belirtecleri
olan CD19, CD20, CD22 ve CD79 agisindan pozitif, T hiicre belirteci olan
CD5 agisindan negatif olarak boyanmaktadir. ileri evre FL hastalarinda
rituksimab sikolofosfamid doksorubisin vinkristin ve prednizon (R-CHOP)
kemoterapisi birinci secenek tedavi olarak uygulanmaktadir.

Olgu Sunumu: Bilinen periferik arter hastaligi, hipertansiyon ve hiperlipi-
demisi olan 1956 dogumlu erkek hasta, bogazda takilma hissi, yutkunma
glcliig ve boyun bolgesinde ele gelen lenf bezi olmasi sebebi ile boyun
tomografisi ile degerlendirildi. Tonsil dlizeyinde sagda limeni daraltarak
orofarenkse uzanan 33x31x67mm kitle ve sag st juguler bolgede 1,5
cm'’e varan lenfadenomegaliler goriilmesi lzerine bilateral tonsillektomi
yapildi. Patolojisi tiimoral infiltrasyon, sirt sirta veren biylk nodllerden
olugsmaktadir. Nodiiller ise bulyuk, dizensiz cekirdekli, sentrositler ve
sentroblastlardan olusmaktadir. Nodiillerin ¢evresinde manto bdlgesinin
olmadigi gorildi. CD21(+) folikller dendritik hiicre adi bir cok nodllde
parcalanmis ve kaybolmustu. immunfenotipik olarak neoplastik hiicreler
CD5(+), CD20(+), CD10(-), Bcl-6 odaksal soluk (+), Bcl-2(+), MUM-1(+)'tir.
Ki-67 proliferatif indeksi genelde orta diizeyde olup nodilden noddle
%10-30 arasinda degismekte idi. Nodiler alanlar mevcut biyopsinin
yaklasik %70'ini olusturmakta idi. Neoplastik infiltrasyon her iki tonsilde
de saptandi. Tonsil dokusunda 14g32.3 bdlge yeniden dizenlenmesi
pozitif, t(8;14)(q24,932), t(14;18)(q32;921), 18921, 6p25.3, 3q27, 8q24

bolge yeniden diizenlenmesi ve del1g36 negatif olarak goriildi. Mevcut
patoloji sonuglari ve klinikle beraber hasta CD5 pozitif folikiler lenfoma
tanisi aldi. PET/BT'de iki tarafli servikal ve supraklavikuler bélgede patolo-
jik boyutta (SUV MAX :13.4) FDG tutan lenfadenomegaliler goruldii. Kemik
iligi biyosisinde lenfoma tutulumu goriilmedi. 6 kiir R-CHOP verilmesi ve
santral sinir sistemi niksiini engelleme amacli metotreksat ve sitarabin
ile intratekal tedavi verilmesi planlandi. 2.kiir tedavi sonrasi yapilan PET/
BT ile ara degerlendirmede tama yakin regresyon, 6 kiir sonrasi yapilan
gorintileme ile ise tam yanit elde edildi. Hastanin baslangi¢c semptomlari
geriledi. Sonrasinda hasta takibe alind.

Tartisma: Her ne kadar FL olgularinda klasik olarak t(14;18) pozitifligi
ve CD5 negatifligi gorlilmesi beklense de, literatlirde az sayidaki vakada
bunun olmayabilecegi bildirilmistir. Burada sundugumuz vakamizda da
indolen seyirli bir lenfoma klinigi olmasi, timéral infiltrasyonun bitisik
nodiillerden olusmasi, nodiillerde sentrosit ile sentroblastlardan olusmasi
ve Bcl-2 pozitif boyanmasi; hastaya CD5 pozitif FL tanisini koydurmaktadir.

Anahtar kelimeler: Follicular Lymphoma, CD5, translocation (14;18)

W Trombosit Bozukluklari / Tromboz ve Antitrombotik Tedavi

P-127 Referans Numarasi: 432

HEMARTROZ iLE BASVURU SONRASI E'RiSKiN YASTA TANI
KONAN GLANZMANN TROMBASTENISI

Sinan Demircioglu, Burcu Karabulut, Seda Yilmaz, Atakan Tekinalp, 0zcan Ceneli
Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali

Giris: Glanzmann trombastenisi uzamis kanama zamani, normal trom-
bosit sayisi ve trombosit agregasyon bozuklugu ile karakterize otozomal
resesif gecis gosteren nadir bir hastaliktir. Bu fonksiyon bozuklugunun
temelinde glikoprotein (gp) llb-llla kompleksinin eksikligi veya disfonk-
siyonu yatmaktadir. Glanzmann trombastenisinde tipik olarak yenidogan
veya infant déneminde mukokitan6z kanamalar gorilmektedir. Tani
cogunlukla ¢ocukluk caginda konulmaktadir. Bizde 55 yasinda hemartroz
ile bagvuru sonrasi Glanzmann trombastenisi tanisi alan olguyu sunduk.

Olgu: Elli bes yasinda erkek hasta sag dizde sislik, agri ve hareket kisitl-
i sikayeti ile basvurdu. Ates, dizde hiperemi, isi artisi olmayan hastanin
yapilan ponksiyonunda hemorajik mayi gelmesi nedeniyle hemartroz
olarak degerlendirildi (Sekil 1). Bilinen kanama bozuklugu tanisi olmayan
hastanin ¢ocuklugundan beri burun ve dis eti kanamalari oldugu ve iki
kardesini kanama sebebiyle kaybettigi 6grenildi. Laboratuvar degerlen-
dirilmesinde trombosit sayisi, PT-aPTT, TT, fibrinojen dlzeyleri normal
sinirlarda saptandi. Periferik yaymasinda trombositlerin kiime yapma-
dig1 gorildi. Kanama zamaninin bir saatin Ustiinde oldugu saptandi.
Akim sitometride CD41-CD61 ekspresyonu izlenmezken, %99,7 oraninda
CD42b ekspresyonu izlendi (Sekil 2). Bu bulgularla Glanzmann trombaste-
nisi tanisi kondu. Trombosit siispansiyonu ve traneksamik asit ile basarih
sekilde tedavi edildi.

Tartisma:Bebeklikten beri olan mukokutan6z kanamalar, aile dykisiiniin
varligi, trombosit sayisinin ve koagulasyon testlerinin normal olmasi
aklimiza trombosit fonksiyon bozuklugu yapan konjenital hastaliklari
getirmelidir. Glanzmann trombastenisi ve Bernard-Soulier sendromu
ayrici tanisi, trombosit sayisi, periferik yayma, trombosit agregasyon test-
leri ve akim sitometri ile kolayca yapilabilmektedir. Her ikisinde gelisen
kanamalarin tedavisinde de trombosit transflizyonu ve antifibrinolitikler
kullanilmaktadir.

Anahtar kelimeler: Glanzmann trombastenisi, trombosit, hemartroz, eriskin



Sekil 1. Sag dizde hemartroz

Sekil 2. (D42B(+), (D41(-), (D61(-)

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
P-128

PLEVRAL EFUZYONLA PREZENTE OLAN KRONIK MYELOID
LOSEMI OLGUSU

Gizem Gecmez, Esra Turan Erkek

Referans Numarasi: 523

[stanbul Dr. Liitfi Kirdar Egitim ve Arastirma Hastanesi

Giris: Kronik myeloid 16semi (KML) hastalarinda plevral efiizyon nadir
gorilen net olarak aydinlatilamamis bir antitedir. Eksudatif plevral efiiz-
yonun sebepleri degiskendir (Tablo 1). KMLde plevral eflizyon eksudatif
karakterdedir. Olasi mekanizmalar arasinda plevraya I6semik infiltrasyon,
extramediiller hematopoez, plevral kapillerin I6semik hiicreler tarafindan
interstisyel doku infiltrasyonu, enfeksiyonlar, hipoproteinemi ve tedavide
kullanilan ilaglardir (Tablo 2).

Vaka: Bilinen KOAH tanili 57 yasindaki kadin hasta acil servise kusma,
nefes darligi, karin agrisi ile basvurdu. Vitalleri A:38.5 C, Nabiz: 90/dk Kan
basinci: 110/70 mmHg olarak saptandi. Fizik muayenesinde koopere
oryante, biling aciktl. Solunum sesleri azalmis ve bazalde alinamamak-
taydi.Batinda sag Ust kadranda hassasiyeti mevcuttu.Laboratuvar incele-
melerinde wbc: 454.400 uL, hg: 9.1 g/dl, trombosit 452.000 uL neutrofil
431.200 uL, lenfosit 13.100 uL lenfosit %2.9, notrofil %94.9 olarak saptandi.
Biyokimyasal parametrelerinde AST 1528 U/L ALT 1039 U/L INR 2.38 disin-
dakiler normal sinirlarda saptandi. Toraks BT'de (Sekil 2) sag hemitoraksta
masif plevral eflizyon, abdomen BT'de (Sekil 1) splenomegali (23 cm) ve
hepatomegali (17 cm) saptandi. Solunum sikintisi artan hastaya ploreken
uygulanarak 1500 cc hemorajik mayi bosaltildi ve plevral mayi 6rnekleme-
si yapildi. Sonucu eksuda ile uyumlu geldi. Patolojik degerlendirmesinde
myleoid hiicre olasiliginin kesin olarak dislanamadigi az sayida hiicre ve
makrofaj, PMNL, kan elemanlari saptandi. Periferik yaymada myeloid seri
onculleri ve eritroid oncdlleri varhg 6n planda KML distndurdu. Kemik
iligi biyopsisi planlanan hastanin patolojik degerlendirmesi sonucunda
grantlositer seride belirgin artis ve dismorfizm, grade 3 retikiilin lif artigi
izlenen hiperseliler kemik iligi gozlemis olup bulgular kronik myeloid
16semi ile uyumlu degerlendirildi. (Sekil 3). Ber-abl pozitif saptandi.

Hastaya hidroksilire 2000 mg/giin baslandiktan on giin sonra degerlen-
dirmesinde I6kositozu 20.000 UL'ye inen hastanin kontrol ALT-AST deger-
leri normal sinirlara geriledigi gozlendikten sonra hidroksitlire kesilerek
imatinib 400 mg/giin baslandi. imatinib tedavisinin 2. haftasinda plevral
eflizyon tamamen gerilemesi tizerine hastanin plorekeni ¢ekildi.

Tartisma:KML hastalarinda plevral effiizyon tirozin kinaz inhibitorleri-
nin sik gorilen bir yan etkisi olarak bilinmektedir.Bizim vakamiz plevral
effiizyon ile basvuran ve tirozin kinaz inhibitori tedavisi sonrasi eflizyonu
kontrol altina alinarak tedavisine devam edildigi icin sunulmaya deger
gorulmustar.

Anabhtar kelimeler: Losemi, Myeloid, Kronik, BCR-ABL Pozitif Plevral Efiizyon,
imatinib Mesilat, Hidroksiiire

$Sekil 2. Toraks BT
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Tablo 1. Eksudatif Plevral Efiizyon Nedenleri

Bakteriyel Pndmoni
Pulmoner Emboli

Malignite

Viral Hastaliklar

Post Kardiyak Cerrahi
Perikardit

Pulmoner Ven Stenozu
Abdominal Abseler
Ozefageal Perforasyon
Pankreatit

Post Abdominal Cerrahi
Jinekolojik Nedenler
Mezotelyoma
Romatoid Artrit
Silotoraks

ilaglar

Tablo 2. KMLde plevral efiizyon nedenleri

Losemik infiltrasyon
ilaglar
Extramediiller Hematopoiezis

Plevral kapillerin [6semik hiicrelerle infiltrasyonu

Enfeksiyon
Hipoproteinemi

B Hematopoetik Kok Hiicre Nakli ve Yiiksek Doz Tedaviler
P-129

AZERBAYCAN'DA BETA '_I'ALQSEMJLi COCUKLARDA
ALLOJENIK HEMOPOETIK KOK HUCRE NAKLI SONRASI
HEMORRAJIK SISTIT.

Parvin Tagiyeva, Nargiz Aliyeva, Parvana Safarova

Kemik fligi Nakli

Referans Numarasi: 174

Ozet: Hemorajik sistit (HS), Kemik iligi Nakli sonrasi karsilasilabilecek en
ciddi komplikasyonlardan biridir. Risk faktorleri ve sagkalim Gzerindeki
etkileri iyi bilinmemektedir. Hazirlik rejimlerinin toksik etkileri ve bazi
virtsleri HS gelisiminde etyolojik bir faktor olabilir. Virtsler arasinda, pol-
yoma BK virlisu, sitomegaloviriis (CMV) ve adenoviriis, hem yetiskinlerde
hem de ¢ocuklarda HC ile iliskilidir. Transplant tipi, transplantasyon yasi,
greft versus-host hastaligi varligi (GVHD), donér kaynadi ve hazirlik rejimi
bilesenleri ve yogunlugu gibi bircok predispozan faktor vardir. HC'nin sag-
kalim Gzerindeki etkisi tartismalidir, ancak sag kalanlarda bile morbiditesi
onemli olabilir.

Amag: Beta Talasemi Tanili Cocuklarda allojenik hemopoetik kok hiicre
nakli sonrasi olusan Hemorrajik sistitin risk faktorlerinin analizi.

Hastalar ve Yontemler: Bu retrospektif calisma, Azerbaycan Talasemi
Merkezinde Mayis 2014 - Ocak 2019'da tarihlerinde akraba donérlerden
allojenik kemikiligi nakliyapilmis 54 beta talasemili hastada gerceklestirildi.
Tum hastalarda hazirlik rejimleri ciklofosfan icerikli olmustur, Mesna ve hid-
rasyon (3000ml / m2) ile destekleyici tedavi uygulanmistir. Calismamizdaki
hastalara grade Il - lll hemorrajik sistit (grade Il - makroskopik hemattiri,
grade |l - makroskobik hematiiri ile kiiciik kan pihtilari') tanisi kondu.
Grade | (mikroskopik hematiiri) HS'nin tam muayenesi yapilmamistir.

Sonug: Allojenik HKHN yapilmis 54 hastadan 7 de (%13) HS gelismistir
(4-15 yas). Tablo 1 ayrica HS hastalarinin bazi 6zelliklerini géstermektedir.

L.E. Lunde ve t. tarafindan yapilan arastirma sonuglari ile bizim arastirma-
lardaki hastalarin sonuglari uyumlu olmustur: 1321 hastanin %16.6'sinda
hemorrajik sistit (%88'de HKHN sonrasi 100. gline kadar) ve bizim ¢alisma-
da ise 54 hastanin %13'Unde (7 hastada) hemorrajik sistit (tim hastalarda
HKHN sonrasi 100. giine kadar) gozlenmistir. Her iki calismada da, HS
erkeklerde kizlardan daha yaygindi ve trombosit sayisinin artmasi ve hizli
iyilesme arasinda pozitif bir iliski vardir.

Anahtar kelimeler: Kemik iligi Nakli, Hemorajik sistit (HS), Beta Talasemi

Tablo 1. Hemorajik sistitli hastalarin ozellikleri

HCgrade HCgrade Il
Kadin 2
Erkek 2 3
HKH kaynag (HLA uygun)
Ki 2 3
PKH 2
MV
Pozitiv 1 5
Neqativ 1
Hazirlik rejimi
BU/CY 2 5
GVHD
Acut GVHD 1

B Koagiilasyon ve Fibrinoliz Bozukluklari

P-130

TTPIiLE BASVURAN YAYGIN KEMIK iLiGi METASTAZLI MiDE
ADENOKARSINOMA OLGUSU

Aysegiil Celik', Serhat Celik?, Zeynep Tugba Giiven?, Leylagiil Kaynar®, Biilent Eser?,
Mustafa Cetin?, Ali Unal’

"Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, i Hastaliklar Anabilim Dal, Kayseri
*Frciyes Universitesi Tip Fakilltesi, i Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dal, Kayseri

Referans Numarasi: 168

Giris: Trombotik Trombositopenik Purpura(TTP), mikroanjiopatik hemoli-
tik anemi, trombositopeni ile ates, nérolojik bulgular ve bobrek yetmezli-
ginin eslik ettigi nadir ve fatal seyreden bir hastaliktir. Etyolojisi konjenital
ve edinsel sebepler olarak ikiye ayrilmaktadir. Edinsel sebepler icerisinde
ilaclar, maligniteler, enfeksiyonlar, immunulojik bozukluklar gibi cesitli
faktorler yer almaktadir. Tedavisiz olgular hemen daima fatal seyrettigi icin
erken midahale zorunludur. Bugiin icin seckin tedavisi plazmaferezdir.
Son yillarda plazmaferez sayesinde akut mortalite %25 in altina inmistir.

Olgu Sunumu: Bilinen kronik hastaligi olmayan 56 yasinda kadin hasta,
Temmuz 2018'de kemik agrisi sikayeti ile bagvurdu, Dig merkezde tomog-
rafileri ¢ekilip Paget 6n tanisiyla bifosfonat tedavisi baslandi. Takiplerinde
hastanin Hg:6,9 g/dl;PIt:10, 000 p/l saptanmasi Uzerine tarafimiza yon-
lendirilen hastanin periferik yaymasinda;g6z yasi hicreleri, sistositler
gbzlenmesi lizerine TTP? On tanisiyla servisimize yatirildi. Hastaya plaz-
maferez tedavisi baslandi. Kemik iligi incelemesi yapilan hastanin Kemik
iligi biyopsi sonucu karsinom metastazi olarak raporlandi. Gastroskopi
yapilan hastanin mide biyopsi sonucu midenin tash yuzik hiicreli karsi-
nomu geldi. Hemoglobin, trombosit disukligl devam eden hastanin
takiplerinde intraparankimal, subdural kanama olmasi Uzerine Yogun
Bakim Unitesine devredildi.

Tartisma: TTP'de primer olarak bobrek ve beyin dolagimi etkilenmek-
tedir; ancak multiorgan yetmezligine de yol acabilir. Endotel hasarini
takiben TTP gelismesinde VWF anomalilerinin rol oynadigi kabul edil-
mektedir. VWF endotel hiicrelerinde ve megakaryositlerde sentezlenen
multimerik bir glikoproteindir. Plazmaya sekrede edilen VWF multimer-
leri spesifik bir metalloproteaz tarafindan kisa stirede kiigtik multimer-
lere yikilir ve bunlar normal sartlarda trombositlerle reaksiyona girmez.
VWF multimerleri trombositleri direkt olarak aglutine edebilmektedir.
TTP'li hastalarda VWF'deki spesifik peptit baglarina etki ederek multimer
buyukligini azaltan plazma metalloproteaz enziminin eksik oldugu gos-
terildi. Karacigerde sentezlendigi bildirilen bu yeni enzim VWF-Cleaving
Protease(VWF-CP) ya da ADAMTS 13 olarak isimlendirildi. Antikora bagh
inhibisyon veya konjenital eksiklik nedeniyle enzim aktivitesinin azalmasi
sonucunda VWF multimerleri yikilamaz ve trombositlerle etkilesir. Bunun
sonucunda trombiis olusumu meydana gelir, hyalen madde birikir. TTP'de
trombositopeni ile tipik periferik kan bulgularinin gorildigi Coombs
negatif hemolitik anemi varligi tani icin yeterlidir. Genelde trombosit
sayist 20. 000/pl'nin altindadir. Trombositopeni mikrovaskiler alanda
asin tiketim sonucudur. Rutin koagtilasyon testleri genellikle normaldir.
Hemoglobin genellikle %10 gram altindadir, retikilosit sayisi yuksektir.
Periferik yaymada tipik eritrosit parcalari, sistositler, mikrosferositler goru-
Iir. TTP etyolojisi konjenital ve edinsel olarak ikiye ayrilir. Edinsel nedenler
icinde ‘maligniteler’ sekonder sebeplerin buylk bir kismini olusturur.



Tedavisiz olgular hemen daima fatal seyrettigi icin kusku dahilinde bile
en etkin tedavi olan plazmafereze baslanmalidir. 14 giin suireyle giinde 2
kez yapilan plazma degisimine yanit yoksa IVIG, Vinkristin, Rituksimab gibi
diger tedavi secenekleri distintlmelidir.

Sonug: TTP ile gelen hastada sekonder sebepleri ve 6zellikle hastamizda
oldugu gibi yaygin kemik metastazlar varsa adenokarsinomlari akilda
bulundurmak gerekir.

Anahtar kelimeler: Kemik iligi metastazi, mide adenokarsinoma, Plazmaferez,
Trombotik Trombositopenik Purpura

B Eriskin Akut Losemiler

P-131

Referans Numarasi: 223

AKUT MYELOID LOSEMi TANILI HASTADA SiTOZIN
ARABINOZiD+iDARUBUSIN SONRASINDA GORULEN
TAKOTSUBO KARDiYOMIiYOPATISi

Elif Emiroglu’, Zeynep Tugba Giiven?, Serhat Celik?, Biilent Eser’, Leylagiil Kaynar?,
Mustafa CetinZ, Ali Unal?

Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastalklan Anabilim Dal, Kayseri
*frciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dal, Kayseri

Girig: Takotsubo kardiyomiyopatisi nadir bir patoloji olup, koroner arter
lezyonu gorilmeksizin miyokard infarktlsu ve sol ventrikil disfonksiyonu
ile seyreden kardiyovaskiiler bir sendromdur. Bu calismada, akut miyeloid
I6semi tanisi konulan hastada 7/3 indulksiyon kemoterapisi sonrasinda
takotsubo kardiyomiyopatisi tanisi konulan 29 yasindaki erkek olgu
sunulmustur.

Olgu Sunumu: 29 Yasinda erkek hasta Uslime, titreme sikayetiyle acile
basvurusunda yapilan tetkiklerinde wbc 100000/ml gelmesi lizerine baki-
lan periferik yaymada silme miyeloid blastlar géruldu. Periferik kan flowsi-
tometri sonucunda %85 oraninda blastik hiicre grubuna rastlandi. Hastaya
AML tanisi konulup 7/3 kemoterapisi (sitozin arabinozid+idarubusin)
baslandi. Hastanin kemoterapi tedavisinin 10.gtinlinde tasikardisi gelisti.
EKG sinde D2, D3, AVF'de ST elevasyonu mevcuttu. Hastanin troponin
degerinin1,43 ng/ml (0-0,14) olarak saptanmasi (izerine kardiyolojiye
danisildi. Acil koroner anjiografi yapildi.Koroner damarlar acik izlendi.
Ventrikilografide ise duvar hareket kusuru ve gegici anevrizmatik genis-
lemeler goriilmesi lzerine Takotsubo sendromu tanisi konularak metop-
rolol 50 mg tb 1*1 oOnerildi.Kontrol ekokardiyografisinde akut gelisen
patoloji g6zlenmedi.

Tartisma: Takotsubo koroner arterlerinde anlaml darlik olmayan kisi-
de, sol ventrikil apikal kisminin, gecici balonlasmasi ile karakterize bir
sendromdur. Ampulla kardiyomiyopatisi, insan stres kardiyomiyopatisi,
kirik kalp sendromu da denmektedir. Patogenezde stres faktorleri, art-
mis adrenerjik aktivite, hipertansiyon, kronik obstriktif akciger hastaligi
(KOAH), azalmis 6strojen seviyesi 6ne suriilmustir. Hastalarin éykistinde
semptomlar baglamadan 6nce genellikle stresli fiziksel, duygusal olaylar
mevcuttur. Gogus agrisi, dispne, senkop gibi semptomlar gorilebilir.
Kalp yetmezligi, supraventrikiiler ve ventrikiler aritmiler olusabilir. EKG
bulgularn miyokard enfarktisu ile benzerdir. ST segment yikselmesi, T
dalga negatifligi, QT mesafesi uzamasi, nadiren gegici patolojik Q dalgasi
olusumu gozlenebilir. Ekokardiyografide tipik olarak antero-apikal akinezi
veya diskinezi gozlenir ve gulnler-haftalar arasinda tamamen duzelir.
Koroner anjiyografide koroner arterlerde anlaml darliklar gozlenmez.
Ventrikulografide anteroapikal balonlasma ile bazal segmentlerde kont-
raktilite artisi saptanir. Tedavi az sayidaki olgu serilerine dayanilarak yapil-
maktadir ve destek tedavisi seklindedir. Koroner anjiyografi yapilamayan
merkezlerde akut koroner sendrom tedavisi verilmelidir. Prognozu iyi olan
sendromun tekrarlama olasiligi mevcuttur. Tekrari dnlemek amaciyla beta
bloker ilaglar verilebilir.

Sonug: Sonug olarak,hastamizda sitozin arabinozid-+idarubusin kemote-
rapisi sonrasi gorilen takotsubo sendromu; stres kardiyomiyopati olarak
da adlandinlan, klinik olarak her ne kadar akut koroner sendrom semp-
tomlari ile karsimiza ¢iksa da koroner arter hastaliginin saptanamadigi
fakat ventrikiil fonksiyonlarinda ciddi bozulmanin ve apikal balonlasma-
nin gorildigu, bulgularin geri dontsiimli olmasinin en 6nemli 6zelligi
oldugu klinik tablodur. Calismamizda, nadir rastlanan bu patoloji, kemo-
terapi alan hastalarda kardiyak semptomlar gelistiginde akilda bulundu-
rulmasi amaciyla sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Takotsubo kardiyomiyopati, aml, ara-c kemoterapisi

B Koagiilasyon ve Fibrinoliz Bozukluklari
P-132

Referans Numarasi: 490

FAKTOR VIl INHIBITOR POZITiF EDINSEL FAKTOR VIII
EKSIKLIGi OLGU SUNUMU

Elif Selvioglu', Merve Biyiklt", Etibar Mehmedov', irfan Yavasoglu?

'Adnan Menderes Universitesi Hastanesi, lc Hastaliklan Anabilim Dali, Aydin
*Adnan Menderes Universitesi Hastanesi, Hematoloji Bilim Dal, Aydin

Ozet: Edinsel hemofili A, hemofili aile 8ykiisii olmayan bireylerde endojen
faktor VIII (FVIII)'e karsi gelisen oto antikorlar sebebiyle olusan nadir bir
kanama bozuklugudur.

Olgu Sunumu: Otuz ii¢ yasinda kadin hasta 2 aydir olusan viicutta yaygin
ekimoz sikayeti ile basvurdu. Oykiisiinde bilinen hastaligi veya kanama
bozuklugu bulunmamaktaydi. Ancak 7 yil dnce otoimmun hepatit nedeni
ile tedavi edilmisti. Bagvurusunda sol kolda 27x15 cm, sol bacakta 22x7
cm, tibia anteriorda, sol poplitealde 4x4 cm, sag poplitealde 3x3 cm, sag
diz inferiorunda 6x5 cm ekimotik alanlar mevcuttu. Fizik bakida baska
patolojik bulguya rastlanmadi. Laboratuvarda; hemoglobin 8,4 gr/dL,
l6kosit 11,01x103/mkrL, notrofil 8,20x103/mkrL, lenfosit 1,76x103/mkrL,
trombosit 586x10%/mkrL, eritrosit sedimentasyon hizi 83 mm, APTT 45,2
sn olarak 6lclildi. APTT mixing testi 43,8 sn, Faktor VIII diizeyi %0,2, Faktor
IX diizeyi %56,9 idi. Olasi inhibitor varligi diistincesi ile T mg/kg metilpred-
nizolon baslandi. Faktor VIl inhibitér dizeyi gonderildi ancak teknik sart-
lar nedeniyle 1 haftalik bekleme siiresi mevcuttu. Kortikosteroid tedavisi
altinda APTT takibi yapildi ancak 15. glinde belirgin diisiis gdzlenemedi.
Bu arada Faktor VIII inhibitor pozitifligi saptandi (Nijmegen-Bethesda
Testi ile). Anti nukleer antikor 1/100 titrede pozitif, anti RF, anti CCP, anti
kardiyolipin antikorlar negatifti. immunglobulin diizeyleri normal sinirlar-
daydi. Hastaya rekombinant faktor Vila 90 mikrogram/kg ve 5 giin intra-
ven6z immunglobulin 400mg/kg verildi. APTT distisii saglandi. Hastamiz
metilprednizolon ve oral siklofosfamid tedauvisi ile taburcu edildi.

Sonug: AHA, yonetimi doktorlar icin blyik bir zorluk teskil eden nadir
gorilen fakat siklikla hayati tehdit eden bir durumdur. Bu ciddi kanama
bozuklugunun derhal taninmasi ve erken ve agresif bir tedavi zorunludur,
¢lnki tanisal gecikmeler veya yetersiz tedaviler hala yiksek mortalite
oranlari ile iligkilidir.

Anahtar kelimeler: Faktor VI, inhibitor, Hemofili A, Edinsel

W Kemik iligi Yetersizligi ve Myelodisplastik Sendromlar
P-133

Referans Numarasi: 493

HER G6PC3 MUTASYONLU AGIR KONJENITAL NOTROPENI
HASTASINDA KEMIK iLiGi NAKLi DUSUNULMELI Mi?

Eda Balkaya
Giilhane Egitim ve Arastirma Hastanesi

Giris: Agir konjenital notropeni (AKN), yasamin ilk haftalarinda saptanan
agir nétropeni ve yasami tehdit eden enfeksiyonlarla karakterize hastalik-
tir. Koloni stimule edici faktorlerin (G-CSF) kullanimindan dnce bu hastalik
ilk 1 yil icinde siklikla fatal seyretmekte iken G-CSF tedavisi ile hastalarin
ortalama yasam sureleri belirgin olarak artmistir. Otozomal dominant agir
konjenital notropenilerin cogundan ELA-2/ELANE (nétrofil elastaz) gen
mutasyonlari sorumlu iken, otozomal resesif formlardan HAX-1 (HS1-iliskili
protein X-1) mutasyonlari sorumlu tutulmaktadir. Daha nadir diger genler
Glukoz-6-fosfataz katalitik alt birim 3 (G6PC3), Wiskott-Aldrich sendromu
ve bagimsiz biiytime faktoru-1dir (GFI-1). Burada G6PC3 mutasyonlu AKN
tanih bir hastayr sunduk.

Olgu: 7 yasinda erkek hasta, AKN tanisiyla kemik iligi nakli agisindan
degerlendirilmek Gizere hastanemize yénlendirilmis. Yenidogan dénemin-
den itibaren nétropeni, sepsis ve konjenital kalp hastaligi tanilariyla birkag
kez hastanede yatmis ve hastaya 4 aylikken Glukoz-6-fosfataz katalitik
alt birim 3 (G6PC3) geninde mutasyonu olan AKN tanisi konulmus. ilk
kemik iligi aspirasyon incelemede; myeloid hiicrelerde vakuolizasyon ve
maturasyon arresti gézlenmis. Hastanin simdiye kadar G-CSF kullanimi
ile enfeksiyonlari hafif seyretmis ve hastaneye yatisi olmamis. Oykiisiinde
10 aylik iken ASD icin opere oldugu ve anne baba arasinda 1. dereceden
akrabalik oldugu 6grenildi. Fizik muayenede: Saclar zayif, mat ve ince,
gogus-karin bolgesinde ytizeyel venleri belirgin ve gégus 6n duvarinda
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eski operasyon izi mevcuttu, diger sistem muayeneleri dogaldi. Bizim
hastanemizdeki laboratuvar incelemesinde: Hb:11.7g/dL, BK:2.1x10°%/L,
ANS:0.5x10%/L, plt: 274x10°/L ve Monosit:1x10/°Lidi. Hastanin G-CSF yan
etkileri agisindan bakilan Kemik Mineral Dansitometrisinde lomber ver-
tebra total t skoru: -2,3 olup osteopeni saptanarak kalsiyum karbonat ve D
vitamini destegi baslandi. Hastada splenomegali ve periferik yaymasinda
atipik hiicre ya da blast saptanmadi. WASP ve CSF3R somatik mutasyon-
lari negatif gelen hastaya KIT 6nerilmedi. Takibinde G-CSF tedavi dozu
(guin asin 5 mcg/kg/giin) ayarlanan hastanin ANSt 1500/mm3 {izerinde
seyretmektedir.

Tartisma: Agir konjenital ndtropeni (AKN) goriilme insidansi yaklasik
milyonda ikidir ve AKN olgularinin yaklasik %2-5'ini G6PC3 mutasyonlu
vakalar olusturur. AKN olgularinda MDS/AML gelisim riski yaklasik %20
iken G6PC3 mutasyonlu AKN vakalarinda MDS/AML gelisme riski yaklasik
%1.4'tir. Bu hastalarda son kabul edilen KIT endikasyonlari; MDS veya
Losemi olmasi, pansitopeni gelistiren SDS, WASP aktivasyonu, CSF3R
somatik mutasyonu olmasi ve GCSF (50-100 pg/kg/g) tedavisine yanitsiz-
liktir. Bizim hastamizda bu durumlar yoktu ve KIT endikasyonu konulmadi.
G6PC3 mutasyonlari olan hastalarda; endokrinolojik, Grogenital, kemik,
cilt, kalp ve fasiyal dismorfizm gibi anomaliler, aralikli trombositopeni,
hepatosplenomegali, ylizeyel venlerin gortinirliiginde artis ve i¢ kulak
isitme kaybi eslik edebilir. Bizim hastamizda sadece saglar zayif, mat ve
ince, gogus-karin bolgesinde ytlizeyel venleri belirgin ve opere ASD’si
vardi. G6PC3 mutasyonlu AKN olan hastalarin MDS/AML gelisim riski cok
diistik olup KIT endikasyonu da ¢ok sinirlidir. Bu hastalarin sepsis gelisimi
acisindan ANS degerinin 1500/mm3 Uzerinde tutulmasi gerekirken kulla-
nilan G-CSF'e bagl yan etkiler (I6semi gelisimi, osteoporoz ve splenome-
gali gibi) acisindan da yakin takip edilmesi gerekir

Anahtar kelimeler: Agir Konjenital Nétropeni, GGPC3 mutasyonlu Agir Konjenital
Nétropeni, kemik iligi nakli endikasyonlari

B Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklan

P-134 Referans Numarasi: 537

COCUKLUKTAN ERISKINLIGE UZANAN CASTLEMAN
HASTALIGI: OLGU SUNUMU

Selin Cebei ', Dilek Keskin?, Abdiilkadir Eraligkan?, Nurgiil Ozgiir Yurttag?, Ayse
Salihoglu?, Niikhet Tiiziiner 3, Halil Yanardag *

'fii-c, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari Anabilim Dal
%lij-c, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi ic Hastaliklan Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali
Siij-c, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Patoloji Bilim Dali

Girig: Castleman Hastaligi, benign seyirli nonklonal lenfoproliferatif bir
tablodur. Histolojik acidan hyalin vaskdiler, plazma hiicreli ve mikst varyant
olmak lizere 3 ayri tipi, tutulum acisindan unisentrik ve multisentrik 2 ayri
tipi mevcuttur. Gorilen klinik antitelerin cesitliligi nedeniyle ayirici taniya
alinmasi gereken 6nemli bir hastaliktir.

Olgu: 18 yasinda kadin hasta efor dispnesi, halsizlik ile basvurdu. Karin
agrisi, atesi, ishalleri oluyordu, kilo alamiyordu. Kasektik ve soluktu.
Pulmoner odakta S2'de sertti, kot kavsini 4 cm gecen hepatosplenomega-
lisi vardi. Lokosit: 3900/mm3, Hemoglobin (Hb): 6.2 gr/dl, MCV: 72 fl, trom-
bositt: 630.000/mm3, ESH > 140, CRP: 147 ng/ml, total protein: 11 gr/dl,
alblmin: 1.9 gr/d|, ferritin: 3 ng/ml idi. Periferik yaymada I6kosit dagilimi
normaldi, hipokromi, mikrositoz, poikilositoz, hedef hiicreleri, trombosi-
toz izlendi. Serum protein elektroforezinde (SPE) poliklonal hipergamag-
lobulinemi zemininde M spike gorildi. Serum immunelektroforezinde
IgA kappa tespit edildi. idrar immiinelektroforezinde band yoktu. Dispne
icin yapilan ekokardiyografide pulmoner arter basinci (PAB) 60 mm Hg
idi. Endoskopisinde patoloji yoktu. 12 yasindan beri benzer yakinmalarla
tetkik edilmis, demir eksikligi anemisi, akut faz yiksekligi gorilmustu.
O doénem Hb:7 g/dl, SPE'de poliklonal gama band artisi, toraks goriin-
tlilemesinde soliter torakal kilte tespit edilmisti, spesfik tani almamisti.
Ates, akut faz yiiksekligi, eski soliter torakal kitle ve hepatosplenomegali
nedeniyle PET-CT ¢ekildi. Sol akciger infrahiler yerlesimli hipermetabolik
(SUVmax:8.5) 58 mmlik kitle, mediastende multipl hipermetabolik, bila-
teral aksillada ve inguinal alanda minimal diizeyde hipermetabolik lenf
nodlari goéruldi. Kemik iliginde diffiz minimal hipermetabolik aktivite
vardi. Castleman hastaligi 6n tanisi konuldu. Pulmoner arteryel hiper-
tansiyon (PAH) 6n tanisiyla sag kalp kateterizasyonu ve vazoreaktivite
testi sonucu tip 1 PAH bulunarak tadalafil baslandi. Kitle vaskiiler yapilara
yakinligindan total cikarilamadi. Lezyonda plazma hiicre artigi belirgin

olup, IgA/Kappa yoniinde boyandi. Castleman Hastaligi plazma hucreli
tipine uydugu belirtildi. Kemik iligi biopsisinde interstisyel/perivaskuler
belirgin plazma hiicre artisi vardi. Plazma hiicrelerin timi IgA boyanmak-
ta, Kappa ve Lambda hafif zincirleri icin boyanma daha az orandaydi ve
politipikti. Kemik iligi aspiratinda %24 oraninda plazma hiicresi, %11 ora-
ninda iri yapida gevsek kromatinli ve yer yer blebleri olan lenfoid tabiatta
hicreler, blytik geng sitoplazmali nukleol yapilar secilemeyen hicreler
mevcuttu. Kitle eksizyonu parsiyel yapilabilen hastada plazma hiicreli
varyant Castleman hastaligi tanisiyla 4 haftalik 375 mg/m2 rituksimab
tedavisi verildi. Tedavi sonrasi PET-CT'de kismi morfolojik ve metabolik
yanit saptandi. Replasmansiz Hb 10 g/dl'ye yikseldi, hasta kilo almaya
basladi. Tadalafil, kitle ekzisyonu ve rituksimabla PAB 38 mmHqg'ya kadar
geriledi. Tam yanit elde edilmemekle beraber klinik yanit oldugundan su
an tedavisiz izlenmektedir.

Tartisma ve Sonug: Olgu, PAH ve demir eksikligi anemisi klinigi ile bas-
vurmustu. Her iki tabloda Castleman hastaliginda gérilmektedir. Hepsidin
Uzerinden demir eksikligi anemisi gorilip unisentrik vakalarda cerrahi
tedavi ile yanit alindigi bildirilmistir. Olgumuzda kitle total cikarilmadigi
gibi seyir multisentrik varyanta uymaktadir. Ayni durum PAH tablosu icin
de gecgerlidir. Bu sebeple rituksimab sonrasi klinik yanit daha belirgin
olmustur.

Anahtar kelimeler: castleman hastaligi, pulmoner hipertansiyon, demir eksikligi

B Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Digi Tedaviler/Biyolojisi
P-135

Referans Numarasi: 10

PRIMER MERKEZi SINIiR SISTEMi LENFOMALI 5 OLGUNUN
YONETiMi; iKi MERKEZ DENEYiMi

Meral Ulukdylii Mengii¢', Ayfer Gediik', Serkan Unal', Sinan Mersin', 0zgiir Mehtap',
Pinar Tarkun', Esra Terzi Demirsoy?, Abdullah Hacihanefioglu'

"Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dalr
%$.B. Derince Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji

Primer Merkezi Sinir Sistemi Lenfomasi (PMSSL) agresif ve nadir gorilen
bir hematolojik malignitedir. PMSSL yonetimi hem diger ekstranodal
lenfomalardan hem de merkezi sinir sistemi timorlerinden farklilik gos-
termektedir. Agresif seyrine ragmen hastaligin yonetimi randomize kont-
rolli calismalarin azligi ve kanita dayal kilavuzlarin olmamasi nedeniyle
oldukca zordur. Ortalama tani yasi 66 yildir. En sik gorilen alttipi Diffuiz
Buylik B Huicreli Lenfoma (DBBHL) olmak tizere T Hiicreli Lenfoma, Burkitt
Lenfoma,Lenfoblastik Lenfoma ve diistik gradeli diger lenfoma histolojisi
de goriilebilmektedir. Bu calismada 2016-2019 yillar arasinda 2 merkezde
takip edilmis 5 PMSSL tanili hastanin klinik 6zellikleri, hastalik yonetimi
ve sagkalimin incelenmesi amaglanmistir.46-70 yas araliginda PMSSL
tanili 5 hastanin dosyalari geriye donik incelenmistir. Yas arahig 46-70
yildir. Hastalarin %60 (n: 3) erkek cinsiyetteyken tiimiinde Diyabetes
Mellitus, Esansiyel Hipertansiyon gibi komorbid hastaliklar mevcuttu.
Hastalarin hepsinde DLBCL histolojisi gorilmustiir. 2 hasta tani aninda
IELSG prognoz skoru iyi iken,2 hasta orta skorlu, 1 hasta ise kotu skorlu
bulunmustur. 2 (%40) hastaya biri remisyon induksiyon déneminde
digerine ise 3 sira tedavi sonrasi radyoterapi (RT) uygulanmistir. 2 hasta
remisyon induksiyon doneminde kaybedilmistir; geriye kalan hasta 3 sira
tedavi almistir. Hastalardan 1 tanesi primer refrakter olup RT dahil 4 sira
tedavi almistir, her sira tedavi progresif hastalikla sonuglanmistir. Sadece
en gen¢ hastada tam yanita ulasiimis, hasta Otolog Kék Hicre Nakli
(OKHN) sonrasi remisyonda izlenmektedir. Hastalarin %40 (n:2) Yiksek
Doz Metotreksat (YDMTX) + sitarabin tedavisi almisken 2 tanesi hem
HDMTX+sitarabin hem de MATRIX kemoterapisi almistir. 2 hasta R-PMV
tedavisi almistir. R-MPV tedavisi alan hastalarin biri remisyon induksiyon
fazinda gram negatif sespsise bagh 6lmustir,ikinci hasta ise periferal kok
hiicre mobilizasyonu sonrasi 4. siklusta sespsise sekonder kaybedilmistir.
PMSSL kemosensitif ve radyosensitif bir timor olmasina ragmen ¢ok
agresif seyirli bir lenfomadir. Malign hematolojide kemoimmunoterapiler,
CART cell gibi gdzkamastirici gelismelere ragmen PMSSL sonuglari halen
ylizgildirict degildir. Tedavinin temelini olusturan hem YDMT hem de
RT ciddi hematolojik ve norolojik toksisitelerle iliskilidir. Secilmis hastalar-
da HDMTX bazli kemoterapilerle kombine OKHN sagkalim agisindan umut
vaat etmektedir.

Anahtar kelimeler: lenfoma, metotreksat, toksisite



Hasta| Yas |Cinsiyet| lelsg | Lokalizasyon Tedavi Yamit | Sagkalim
no skoru (ay)

1 46 | Kadin | 1-yi

Sol frontal
lob, sol korpus
kallosum,sag

oksipital lob, sag
serebellum

Sol korpus

kallosum

Mezensefalon, | R-1e x1, ydmtx/ara c | Progresyon 18

Rt, ydmtx/ara cx1, Ty Na
matrix x4, okhn

2 70 | Erkek |2-Orta Ydmtx/ara cx1 Na 3

3 47 | Kadin | 1-lyi

talamus X2, matrix x2, rt
4 60 | Kadin |4-Kotii Sag R-mpv x4 Ky 4
frontoparyetal
lob
5 54 | Erkek | 2-Orta | Interventrikuler R-mpv x2 Na 3
septum

W Eriskin Akut Losemiler

P-136 Referans Numarasi: 99

ALLOJENEIK KOK HUCRﬁ NAKLi SONRASI GEL_iSEN DQNGR
KAYNAKLI EDTA’'YA BAGLI PSEUDOTROMBOSITOPENI: ILK
LITERATUR VAKASI

Hava Uskiidar Teke', Eren Giindiiz', Zafer Giilbag®

"Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, f¢ Hastaliklari Anabilim Dal, Hematoloji Bilim Dals.
*Anadolu Saghk Merkezi, Hematoloji Bolimii

Girig: Hematopoietik kok hiicre nakli endikasyona gore otolog veya
allojeneik yapilabilir. Derin trombositopeniler, myeleoablatif hazirlama
rejimi kullanimi sonrasi yiiksek doz kemoterapi ve/veya toplam viicut
1isinlamasindan kaynaklanan kemik iligi aplazisine bagh olarak genellikle
tlm hastalarda gorilir. Uzun sureli trombositopeni, genellikle allojeneik
kok hiicre nakli sonrasi hastalarda ge¢ komplikasyon olarak gorlir. Esas
olarak nedenleri; kok hiicre kaynadina, infiize edilen CD34 hiicrelerinin
miktarina, graft versus host hastaligina, engrafman yetmezligine, altta
yatan malignitenin niiksiine, mikroanjiyopatiye, alloimmiinizasyona, ilag-
lara veya viral enfeksiyonlara baglanmaktadir. Bu yazida alloKHN sonrasi
beklenen bir durum olan trombositopeni tablosunun beklenmeyen bir
nedeni ‘donor kaynakli EDTA'ya bagli pseudotrombositopeni’ olan ilk lite-
ratlr vakasi sunulmustur.

Olgu: 39 yasinda erkek hasta. Mart 2018'de 3 glindiir devam eden gogis
agrisi ve ates sikayetleri ile acil servise basvuruyor. Hastanin yapilan fizik
muayenesinde konjonktivalar soluk, tasikardiK saptaniyor, myokardit 6n
tanisi ile kardiyoloji servisine yatirilyor. Bagvuru hemoglobini 13.1 g/dl,
16kosit 13800/mm?3, ANS 10900/mm3, platelet 64000/mm3, c-reaktif pro-
tein 100 mg/dl, eritrosit sedimentasyon hizi 117 mm/h idi. Yapilan EKO'da
EF %60, minimal MY, koroner anjiyografisi ise normal saptaniyor. Hastaya
myokardit 6n tanist ile kolsisin ve ibuprofen baslaniyor ve taburcu ediliyor.
Kardiyoloji poliklinik takiplerinde anemi gelismesi ve trombositopenisinin
derinlesmesi nedeni ile hasta Hematoloji poliklinigine yénlendiriliyor.
Bakilan kan PY'sinda auer rodlari olan myeloblastlar izleniyor (Sekil 1B).
Hastanin kemik iligi aspirasyonunda %20 oraninda auer rodlari izlenen
myeloblastlar izlendi. Hastaya AML-M2 tanisi konularak 7+3 (AD) remis-
yon-indiiksiyon kemoterapisi baglaniyor. Kemoterapiye yanit agisindan
tedavi sonrasi yapilan kemik iligi degerlendirmesinde blast sayisi %8
saptanmasi lizerine tam remisyon elde edilemedigi icin 2. AD kemotera-
pisi verilerek remisyon sonrasi tam uyumlu erkek kardesinden Temmuz
2018de allojeneik kdk hiicre nakli yapiliyor. Remisyonda izlenen hastanin
alloKHN sonrasi 8.ay! olan Subat 2019 tarihinde hemoglobin 14.3 g/dl,
l6kosit 8410/mm3, ANS 3260/mm3 ve platalet 23000/mm? saptaniyor.
Hastanin bu dénemde bitkisel ya da medikal bir ilag kullanim 6ykust
yok. Bakilan kan periferik yaymasinda kiime yapmis trombositler izleniyor
(Sekil 1C). Hastanin donorii olan erkek kardesinin tam kan sayiminda
hemoglobin 16.7 g/dl, 16kosit 5300/mm3, ANS 2600/mm, platelet 22000/
mm? olup 6zgec¢misinde bilinen EDTA'ya bagh pseudotrombositopenisi
nedenli hastada allogeneik KHN sonrasi gelisen EDTA'ya bagl pseudot-
romobositopeninin dondr kaynakli oldugu distintiliiyor (donér kan peri-
ferik yayma bulgusu sekil 2'de verilmistir). Hastanin geriye yonelik tetkik
sorgulamasinda check-up amacl yapilan 2009 yilina ait tetkiklerinden

hemoglobin 15.3 g/dl, I16kosit 10000/mm3, ANS 6800/mm? ve platelet
196000/mm3 olup kan periferik yaymasinin da normal oldugu gorili-
yor (Sekil TA). Hastamiz posttransplant 8.ayinda gelisen trombositopeni
nedenli degerlendirildiginde sorgulamasinda herhangi bir ila¢ almadig
tespit edildi. EDTA'ya bagli pseudotrombositopeni nedenleri agisindan
irdelendiginde sekonder bir neden saptanamayan hastanin tam uyumlu
donériinde de EDTA'ya bagh pseudotrombositopeni olmasi nedenli has-
tanin mevcut kliniginin donérden kaynaklandigi dustinuld.

Anahtar kelimeler: Allojeneik kok hiicre nakli, EDTA

Dondr periferik yayma bulgusu

Sekil 2. Dondre EDTA'ya bagl pseudotrombositopeni periferik yaymasi
Hasta periferik yayma bulgulan

Sekil 1. Hastanin zamana gore periferik yayma bulgular. 1A. 2009 yilinda check-up amagli yapilan normal
periferik yaymasl. 1B. Mart 2018'de akut myeloid ldsemi tanisi aninda blast izlenen periferik yaymasi.

1C. Allojeneik kok hiicre naklinden 8 ay sonra dondr kaynakli gelisen EDTA'ya bagli pseudotrombositopeni
periferik yaymasl.

W Pediatrik Akut Losemiler

P-137 Referans Numarasi: 363

BAKU TI_-}LASE_Mi MERKEZINDE TEDAVI ALAN PEDIATRIK
AKUT LOSEMI HASTALARININ RETROSPECTIV
DEGERLENDIRILMESI

Konul Bagirova, Guler Memmedova, Nermin Eyvazova, Samira Hasanova, Ramin
Bayramli, Valeh Huseynov

Thalassemia Center Baku

Girig: Pediatrik akut I6semiler cocukluk cagi kanserlerinin %30 kadar
olmakla 6n sirada gelir. Son yillarda farkli calismalarda pediatrik ALL-de
sag kalim orani her ne kadar 80-85%go0sterilse de, infant I6semiler, adole-
san ALL ve AML tanisi almis hastalarda sag kalim orani ¢cok da iyi degildir.

Amag: Bu calismada amag geriye donik son 2 yilda servisimizde [6semi
tanisiyla kemoterapi alan ¢ocuk hastalarin durumunu, tedavi yanitini
degerlendirmektir.

Gereg ve yontem: Calismada mayis 2017 yilindan agustos 2019 yilina
kadar servisimizde tedavi alan 42 16semi tanili cocuk hasta, bunlardan 27°i
(%64.3) ALL,5%i (%11.9) AML, 2’si (%4.8) JIMML, 1°i (%2.4) KML, 7'si (%16.7)
relaps/refrakter lenfoblastik I6semi hastalarin sonuglari retrospektif deger-
lendirilmistir. Erkek:kiz orani 3:1.0rtalama yas grubu 6.2 yas, ortalama
takip stresi 11,3 ay olmustur. Tedavi alan hastalara Moskova-Berlin-2015,
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ALL-IC-BFM, AML- BFM, Moskova AML-2006, ALL-REZ BFM, FLAG, FLAG-
IDA, EMA rejimleri, ve 1 Kronik Mieloid Hasta imatinib kemoterapileri
uygulanmistir.

Bulgular: 27(%64.3) hastada primer ALL tanisi, bunlardan 5(%11.9) hasta
T-cell ALL, 22(%52.4) B-cell ALL olmustur. Bunlardan 11(40%) hastya
ALL-ic BFM, 15(60%) hastaya Moskova-Berlin 2015 protokolu kemoterapi
baslanmistir. MB-2015 protokolu alan 2(4,7%) hasta tedavi suresinde
enfeksiyon nedeniyle exitus olmus, 25(59%) hasta takip suresi boyunca
tam remisyondadir.

AML tanili tastalarin timi AML-BFM 2013 protokol kemoterapi baslan-
mistiAML tanili 5 (%11.9) hastadan 2'si(4.8%) M1, 3'U (%7.14) M2 vari-
antdir.Kemoterapi alan AML tanili hastalardan 2 (%4.7) hasta uzun siren
nétropeni, sepsis ve multiorgan yetmezligi sonucunda exitus olmustur.
1 hasta tedaviyi dis merkezde devam etdirmis, 2 hasta indiiksiyon tedavi
stirecindedir. KML tanili 9:22 positiv 1 (%2.38) hastaya imatinib tedavisi
baslanmis, gliniimiizde devam etmektedir. JMML tanili 2(4.76%) hasta,
onlardan 1(2.38%) hasta tedavinin 15 ci glininde sepsisden exitus
olmus, diger 1 (2.38%)hasta ilk tedaviyi dis merkezde almis, refrakter olgu
gorilmustir. Merkezimizde 5+2 (ARA-C+DNR) kemoterapi protokold,
sonrasinda Vidaza ile tedavisini devam etdiriyor, donér olmadigindan KiT
heniiz yapilamadi. Relaps/refrakter lenfoblastik 16semili 7(%16.7) hasta-
dan 2’si refrakter hastalik nedeniyle multiorgan yetmezliginden exitus
olmus, 5 hastada remisyon saglanmistir. Remisyon saglanan 2 hastaya Flac
prokolu, 3 hastaya Flac+ida protokolu baglanmistir. Refracter 1 hastaya
FLAC, FLAC+IDA, EMA protokolu, Thastaya FLAC+FLAC+IDA kemoterapi
verilmistir.4 (%9.52) hastaya kemoterapi sonrasi allojenik KiT yapildi, bun-
lardan1 (%2.38) hasta KIT sonrasi hastalik progresyonu nedeniyle exitus
olmus, diger 3 (%7.14) hastada remisyon izleniyor. Total mortalite 9 (21%)
hastada goriildi. Bunlardan 2 (4.76%) hasta induksion fazinda sepsis
nedeni ile erken mortalite, 3(7,14%) relaps/refrakter lenfoblastik I6semili
hasta multiorgan yetmezliyi sonucunda, 1(2.3%) JMML tanili hasta kemo-
terapinin 4 cU haftasinda sepsis nedeni ile, 2(4.76%) hasta tedavinin ilk yili
non spesifik pnémoni, 1 (2.3%) hasta tedavinin 6.ayinda konsolidasyon
fazinda adenovirus nedeni ile exitus olmusdur. Primer tanili hastalardan
24 ay takip suresinde relaps goriilmedi.

Sonug: Merkezimizde 16semi hastalari sayisi giderek artiyor. Kullandigimiz
protokllerin yani sira randomize ve modifiye protokolleri de kullanmayi,
baska merkezlerle multimerkez calismalara katilmayi planlyoruz.

Anahtar kelimeler: ALL, AML, kemoterapi, pediatriklosemi, talasemimerkezi,
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Girig: Follikuler dendritik hticreli sarkomlar (FDHS) nadir karsilasilan
retikiiler dendritik hiicrelerden koken alan dustik gradeli timéorlerdir.
Genelde servikal alanda yerlesim gosterirler ve geng orta yas kisilerde
gorulir. Cinsiyet farki yoktur. Vaka diizeyinde gorilen bu timér olgularin-
da standart tedavi algoritmsi heniiz mevcut degildir. Klinimizde tani alan
iki olguyu literatuire katki amaciyla sunuyoruz.

Hasta 1: 56 yasinda eslik eden hastaligi olmayan kadin hasta, tonsil
kanamasi nedenli tetkik edildi, sag tonsillektomi materyalinde follikller
dendritik hiicreli sarkom tanisi aldi. Evreleme amach yapilan kemik iligi
biyopsisinde belirgin bir patoloji saptanmamistir. PET/BT gorintiile-
mesinde sol parotis bezi yaninda lenf nodu ortaya ¢ikmis olup boyun
diseksiyonu materyali follikiiler dendritik hticreli sarkom ile uyumlu
bulunmustur. Oncelikle olarak Radyoterapi uygulanan hastanin tedavi
sonrasi 3.ay izleminde sol tonsil lojunda niiks saptanmistir. Bendamustin
monoterapisi verilen hastanin tedavisinin 4. Ayinda yapilan hastalk
degerlendirmede tedaviye yanitsiz olarak gorildi. Lenalidomid tedavisi-
ne gecildi. Lenalidomid tedavisi ile hasta 5. ayinda olup niiks saptanma-
dan izlenmektedir.

Hasta 2: 64 yasinda hipertansiyon oykiisu olan kadin hastanin 4 yil 6nce
sol supraklavikiler alaninda agrisiz sislik yakinmasi baslamis ve kitle
boyutu zaman icinde artmis. Hastaya eksizyonel biyopsi islemi yapildi.
Histopatolojik degerlendirmesinde follikller dendritik hiicreli sarkom sap-
tandi. Evreleme amacli yapilan Kemik iligi biyopsisinde belirgin bir pato-
loji saptanmadi. PET/BT goériintiilemesinde cikarilan lezyonun yerinde
patolojik goriiniim saptanmadi, tiroid bezi yaninda noddiler bir gorinim
disinda viicutta baska bir lezyon saptanmadi. Cerrahi ile timor ¢ikarildi ve
tedavisiz izleme alindi. Halen takipleri devam etmektedir.

Sonug: FDHS siklikla orta yaslarda gorlir. En sik yakinma boyunda agrisiz
kitle veya lenf nodu buyimesidir. FHDS radyolojik bulgular ¢ok degisken
olabilir ve spesifik bir bulgusu yoktur. FDHS immunohistokimyasal olarak
folikuler dendritik hticre diferansiyansiyonu gosteren CD23 ve CD35 ile
diger sarkomlardan ayirtedilir. Ayrica bu timorler CD21, CD68, fascin
ve clusterin ile boyanabilirler. Patoloji ayirici tanisinda yumusak doku
sarkomlari, histiositik neoplazmlar, melanom, nazofaringeal karsinom,
Hodgkin lenfoma, anjioimmunoblastik T hicreli lenfoma, inflamatuar
myofibroblastik timor, ektopik timoma, Castleman hastaligi disundle-
bilir. Alti santimden buytk timor, intraabdominal yerlesim, koagulatif
nekroz, artmig mitoz hizi ve nukleer pleomorfizm varhd kétu prog-
nostik faktorlerdir. Rekiirrens, metastaz ve mortalite hizi sirasiyla %43,
%24 ve %17'dir. Ortalama rekirrens siresi ise 15 aydir. Hedefe yonelik
tedaviler kullanilmakla birlikte kesinlesmis bir tedavi algoritmasi yoktur.
Cerrahi ekzisyon, radyoterapi, kemoterapi ve hedefe yonelik yeni tedaviler
uygulanabilinmektedir.

Anahtar kelimeler: Follikiiler Dentritik Sarkom
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Girig: Kalsifikasyon ve kistlerle seyreden serebroretinal mikroanjiopati
g0z, beyin, kemik, gastrointestinal ve hematopoetik sistemi de tutabilen
bir hastaliktir. Telomer biyolojisinde yer alan CTCT genindeki otozomal
resesif mutasyonlar sonucu ortaya ¢ikmaktadir. Hastaligin patogenezinde
mikroanjiopati rol oynamaktadir. Burada izole kemik iligi yetmezligi ile
takip edilen ve hastaligin diger organ tutulumlari olmayan, tim egzom
dizileme analizi ile homozigot CTC17 mutasyonu saptanarak tani alan bir
olgu sunulmustur.

Olgu: On aylikken viicutta morluklarla dis merkeze basvuran ve trombo-
sitopeni ile izlenen hastanin, IVIG yaniti olmadigi 6grenildi. Bes yasinda
klinigimize basvurdugunda fizik muayenesinde ekimozlar disinda patoloji
saptanmadi. Anne baba arasi akrabalik olan hastanin iki kardesinin sag ve
saglikli oldugu, bu sirada hemoglobin 10.9 gr/d|, ortalama eritrosit hacmi
92.8 fl, I6kosit 6.3x10%/uL, notrofil 0.4x10%/uL, trombosit 25x10%/uL saptan-
di. Kemik iligi yaymasinda eritroid seride megaloblastik degisiklikler, cift
cekirdekli normoblastlar, myeloid vakuolizasyon izlendi ve megakaryosit
gorilmedi. Pansitopenisi ve makrositozu olan hastada kemik iligi yetmez-
ligi sendromlar disuinilerek yapilan tetkiklerde DEB negatif, Fanconi 17
gen panel normal, ADA2 enzim diizeyi normal, paroksismal nokturnal
hemoglobiniri (PNH) klonu saptanmadi, SDST ve c¢-mpl mutasyonu
negatif sonuglandi. Myelodisplastik sendrom (MDS) paneli, sitogenetik
analizleri normal ve GATA-1 mutasyonu saptanmadi. izlemde eritrosit ve
trombosit slispansiyon ihtiyaglari artti. Tim egzom dizileme analizinde
CTC1 geninde homozigot ¢.2089 G>A mutasyon saptandi. Hastanin noro-
lojik, gastrointestinal tutulumlarn olmayip, beyin goriintilemesi ve g6z
muayenesi normaldi.

Tartisma: Pansitopeni nedeniyle arastirilan hastada gosterilen CTC1
mutasyonu hastanin klinik bulgularini aciklamaktadir. Ancak hasta pansi-
topeni disinda, I6koplaki, tirnak displazisi, ciltte pigmentasyon anomalisi
gibi klasik Diskeratozis konjenita bulgularini géstermedigi gibi, serebrore-
tinal mikroanjiopati sendromunda gériilen goz, norolojik ve gastrointes-
tinal sistem bulgular da gostermemektedir. Tum egzom dizileme analizi
atipik, nadir kalitsal kemik iligi yetmezliklerinin taninmasinda 6nemlidir.
Anahtar kelimeler: Serebroretinal mikroanjiopati, Kalitsal kemik iligi yetmezligi,
CTC1 mutasyonu
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POLINOROPATI iLE BASVURAN HASTADA AMILOIDOZ, BiR
VAKA SUNUMU
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Hafif zincir amiloidozu molekil veya fragman olarak k veya A tipinde bir
monoklonal hafif zincir Greten bir kemik iligi plazma hticresi klonal popt-
lasyonu ile karakterizedir. Hafif zincir proteini cogu proteinin sahip oldugu
a-helikal konSekilasyonu almak yerine hatali katlanir ve 3-helikal bir yapi
olusturur. Coziinmeyen bu protein dokularda birikir ve organ islevlerini
etkiler. B-helikal konSekilasyon proteinin boyanma 6zellikleri ile iliskilidir;
protein Kongo kirmizisi ile boyanip ve polarize isik altinda incelendiginde,
elma yesili cift kinlma goézlenmektedir. Periferik noropati, sistemik ami-
loidlerin cogunun ortak bir komplikasyonudur. Noéropatinin nedeni sinir
icindeki amiloid birikimi ile iligkilidir. Duyusal, motor ve/veya otonomik
lifleri iceren fokal,cok odakli veya daginik néropatilere yol acabilir. En yay-
gin fenotiplerden biri néropatik agri, uyusukluk ve ileri durumlarda zayiflik
semptomlari ile karakterize edilen sensorimotor polinéropatidir. Belirtiler
ayaklarda baslar ve sonucta proksimal bacaklara ve ellere dogru ilerler.En
yaygin fokal noropati, el bileginde karpal tiinel sendromu olarak bilinen
median bir noropatidir. Otonom ndropati kardiyovaskiiler, gastrointes-
tinal ve genitouriner sistemler gibi cesitli organ sistemlerini etkileyebilir.
Bununla birlikte otonom noéropatinin end-organlarin kendi hastaliklarin-
dan ayirt edilmesi 6nemlidir.

Olgu: 63 vyas kadin,6 aydir halsizlik kilo kaybi ayaklarda
yanma,uyusma,karincalanma sikayetleri ile néroloji poliklinigine basvur-
mus. Dahiliye poliklinigine yonlendirilen hastanin tahlillerinde Ure:24,
krea:0,52, hgb:15,38, tit:blood:+, eritrosit:8, I6kosit:4, protein:3+.24 saatlik
idrarda 1,5 g/gtin proteiniiri mevcut olan hasta nefroloji klinigine yonlen-
dirilmis. Nefroloji tarafindan bobrek biyopsisi yapilan hasta takibe alinmis.
Bobrek biyopsisi “Class 1 Lupus nefriti lehine degerlendirilebilir, ayrica
glomeriiler yumakta ve damar duvarlarinda Kongo Red ile sagilmis tarzda
izlenen pozitif boyanma olguda erken dénem amiloid birikimini diisin-
dirmektedir” olarak raporlandi. Tetkiklerinde myelom suphesi olmasi
nedenli yapilan kemik iligi biyopsisi “CD138 (+) plazma hticre orani %15,
plazma hiicrelerinde Lambda lehine monotipik paternde boyanma sap-
tanmistir” olarak raporlandi. 24 saatlik idrarda 2 gram mikroalbumin mev-
cuttu. Serum amiloid A:0,09. Serum immiin elektroforezinde monoklonal
gamopati saptanmadi. idrar immiin elektroforezinde lambda hafif zincir
bandi tespit edildi. Serum serbest lambda hafif zincir 162 mg/dl, kappa
hafif zincir 13,1 mg/dl. Diger tetkiklerinde ana,anti-ds DNA, anti-kardiyo-
lipin, indirekt ve direkt coombs tetkikleri negatif, c3 diislik, p-anca pozitif.
Emg sonucuda tuzak noropati ve aksonal ve demylenizian tipte poliné-
ropati saptanmistir. Eko:ef %55 hafif my saptandi, proBNP ve Troponin
gonderildi. Rektum bx planlandi,rektum bx patolojisi amiloidozis olarak
sonuglandi. Hastaya VCD protokoli baslandi.

Amiloidozis polindropati ile prezente olabilir. Hastanin diger polinéropati
yapan hastaliklardan ayrimi kolay degildir. Amiloidoz ile iliskili periferik
noropati alt extremitelerde baslar ve simetriktir, genellikle sensorial
veya karma sensorimotor 6zelliktedir. Sistemik amiloidoz erken multiple
myelom ile karistirlabilir. Ancak hastalarin ¢eyreginden daha fazlasinda
multiple myelom icin tanisilan olan %10'dan fazla plazma hiicresi saptanir.
Noropati ile basvuran hastalarda ayrici tanida amiloidoz ve myelom da
akla gelmelidir.

Anahtar kelimeler: Polin6ropati, proteiniri, amiloidoz
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Girig: Granllositik sarkom olarak da bilinen miyeloid sarkom, nadir gori-
len ve miyeloid serinin dnciu hiicrelerinden kaynaklanan ekstramediiller
yumusak doku neoplazisidir. En sik tutulum yaptigi ekstrameduiller organ-
lar kemik ve deridir. Miyeloid sarkom, Akut miyeloid I6semi (AML) ile es
zamanli ya da 6ncisu olarak, diger miyelodisplastik sendromlarla birlikte,
16semi olmaksizin izole kitleyle goriilebilir. Miyeloid sarkom AML hastala-
rinin %1-2'sinde bulunur ve %6.5'i gastrointestinal kanaldan kaynaklanir.
Lésemi olmayan hastalarda gastrointestinal sistemin izole miyeloid sar-
komu ¢ok nadirdir. Bu olgu sunumunda ileus 6n tanisi ile opere edilip
miyeloid sarkom tanisi alan bir hasta bildirilmistir.

Olgu: 57 yasinda kadin hasta ani baslayan karin agrisi ve bulanti sikayet-
leriyle basvurdu. Gaz gayta cikisi olmayan hastada obstriktif ileus sup-
hesi ile cekilen batin BT'de distal ileal anslar diizeyinde obstriiksiyon, bu
duizeyde kitlesel duvar kalinlik artisi ve proksimalinde intestinal anslarda
dilatasyon goruldi. Tanisal laparoskopide ileogekal valve 100 cm mesafe-
de, serozayl asmamis, ileum duvarini 4 cm’lik segmentte tutan kitle sap-
tanarak eksize edildi. Neoplastik hiicrelerde CD3, CD20, HMB45, PANCK,
MUM, bcl-6, CD30, CD10, Sinaptofizin, CD23, Cyclin D1, CD34, Granzim,
CD56: (-), CD43, bcl-2, CD117, MPO: (+), lizozim: (+), Ki-67: %70 saptana-
rak miyelod sarkom tanisi konuldu. (Sekil 1,2) Hemogram ve biyokimya
degerleri normaldi. Kemik iligi biyopsisinde |6semik tutulum saptanmadi.
Fizik muayenede batin bolgesinde ciltten kabarik hiperemik lezyonlar ve
batinda asit saptandi. PET/BT'de; supra ve infradiyafragmatik multiple
lenf nodlari, yaygin asit, hipermetabolik peritoneal kalinlasmalar, her iki
femur 1/2 distal diyafizde intramediiller alanda hipermetabolik multipl
yumusak doku dansiteli lezyonlar saptandi. Bulgularin yer yer diisik FDG
afinitesi gosteren yaygin hastalik tutulumu ile uyumlu oldugu dustnldi.
Batin ici serbest sivi 6rneklemesinde blastik hiicreler saptandi. Genetik
degerlendirimesinde FLT3 pozitifligi izlendi. Cilt lezyonlarindan yapilan
biyopsi 6rnegdinin patolojisi miyeloid sarkom ile uyumlu bulundu. Sitozin
arabinozid + idarubisin iceren sistemik kemoterapi baslandi. Kontrol PET/
BT'de lenf nodlarinin boyut ve metabolik aktivitelerinde belirgin azalma
g6zlendi. Remisyonda olan hastaya konsolidasyon tedavisi verildi. Kemik
iligi nakli icin aday olan hastanin kardes uyumlu donérii olmadig icin
akraba disi dondr tarama sureci baslatiimis olup halen 2. konsolidasyon
kemoterapisini almak tizere hematoloji servisimizde yatmaktadir.

Tartisma: Losemi tablosu eslik etmeden miyeloid sarkomun gastrointes-
tinal sistem tutulumu cok nadirdir. Gastrointestinal sistemde en sik tutu-
lan alan ileum olup bizim vakamizda oldugu gibi hastalar ileus tablosunda
karsimiza gelebilirler. Miyeloid sarkom’'un prognozu son derece kéti olup
tedavi edilmeyen olgular tani aldiktan sonra genellikle 10 ay icinde AMLye
transforme olurlar. Cerrahi rezeksiyon ve lokal radyoterapiye ragmen
hastaligin AMLye transformasyonu veya progresyonu geciktirilememistir.
Cerrahi rezeksiyon sonrasi sistemik kemoterapinin hizli baslanmasinin
hastalik yayihmini azaltip prognozu iyilestirdigi dustunilmektedir. Bu
nedenle taninin erken konmasi biylik 6nem tasir. Vakamizda oldugu gibi
ileus tablosu ile basvuran ve gastrointestinal sistemde kitle ile prezante
olan hastalarda miyeloid sarkom ayirici tanida akilda bulundurulmali ve
sistemik kemoterapi hizli bir sekilde baslanmalidir.

Anahtar kelimeler: myeloid sarkom, 16semi
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Sekil 2. MPO, lizozoim, (D43 (+); (D34 (-)

B Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi

P-142

Referans Numarasi: 266

DiFFUZ BUYUK B HUCRELI LENFOMA VE HODGKIN
LENFOMA BiRLIKTELIGi: BIR KOMPOZIT LENFOMA OLGUSU
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Giris: Kompozit lenfoma (KL), ayni hastada tipik olarak ayni anda, genel-
likle ayni organ icinde birlikte ortaya ¢ikan lenfomalardir; bununla birlikte,
ardisik olarak ortaya cikan iki ayri lenfoma da KL olarak siniflandirilir. KL'nin
tim lenfomalarin %1-4’Gnl olusturdugu bildirilmistir. Burada, diffiuz
buyuk B hticreli lenfoma ile Hodgkin lenfoma birlikteligi saptanan bir vaka
takdim edilmistir.

Vaka: 55 yasinda erkek hasta, 3 ay 6nce baslayan karin agrisi ve halsizlik
sikayetleri ile dis merkeze bagvurmus. Gastroskopide 8 santimetre ¢apinda
Ulsere bir kitle saptanmis. Alinan ilk biyopsinin malign saptanmasi ancak
alt tip ayrnimi yapilamamasi, goriintiilemesinde de lokal ileri evrede mide
malign neoplazisi diisinulmesi nedeniyle kiiratif cerrahi yapilmis. Hastanin
patoloji sonucu lenfoma olarak raporlanmasi tzerine alt tiplendirme ve
tedavi planlanmasi icin yonlendirilmis. Basvurusunda B semptomlarindan
sadece kilo kaybr mevcuttu. Patolojide hem mide duvarindaki kesitlerde
hem de komsu lenf nodunda niikleer membrani diizensiz, lobdile nikleer
veya multinukleer, belirgin nikleolll, bazilari Reed-Steinberg hiicrelerini
andiran neoplastik hiicreler izlendi. immiinhistokimyasal incelemede,
mide duvarindaki timor dokusu CD20, 23, 30, 45, 79a, BOB1, Bcl2, C-myc,
MUMT1 ve PAXS5 pozitif iken CD 5, 10, 15, 138, Bcl6 negatifti. Lenf nodunda-
ki timor dokusunda ise CD 30, BOB1, Bcl2, MUM1 ve PAX5 pozitif iken CD
5,10, 15, 20, 23, 79a, 138, Bcl6 ve C-myc negatifti. Bu bulgular ile KL olarak
degerlendirilen hastaya R-EPOCH (rituksimab, etoposid, prednizolon,
vinkristin, siklofosfamid, adriamisin) tedavisi planlandi. Hasta 2 kur sonrasi

parsiyel yanith olup tedavisi 6 kiire tamamlandi. Tedavi sonrasi tam yanith
olan hasta 3 aydir remisyondadir. Lenf nodu ve mide dokusundan alinan
neoplastik hiicrelerin klonalite analizi devam etmektedir.

Tartisma: KL'nin tani slirecinin zor olmasi ve gézden kagirma olasiliginin
bulunmasi hastaligi nadir goriilen bir durum yapmaktadir. Bu vakada da
baslangicta alinan 6rneklerin detayli patolojik incelemesi yapilamadig
icin solid organ malignitesi distinllerek cerrahi girisim yapilmis. Hastanin
patolojisinde ise mide ve lenf nodunda benzer mikroskopi bulgulari
olmasina ragmen, mide dokusu profil agisindan non-germinal hicreli cift
ekspresor Diffiiz Buylk B Hicreli Lenfoma'’yr destekler nitelikte iken, lenf
nodunda yaygin CD20 kaybi ve CD30 pozitifliginin olmasi nedeniyle profili
Hodgkin Lenfoma'yi destekler kabul edilmistir. Bu bulgular her iki dokuda
farkl diferansiyasyon gosteren neoplastik hicreler olarak yorumlanmakla
beraber, bu hipotezi desteklemek adina lenf nodu ve mide dokusundan
alinan neoplastik hiicrelerin klonalite analizi devam etmektedir.

KL icin tedavi stratejisi belirlenirken hastalik bilesenlerinin dikkate alin-
masi gerekir. KL ardisik olarak gerceklestiginde, tedavi stratejisi hastaligin
gelisim sirasina gore belirlenmektedir, ancak eszamanli olan olgularda her
iki alt tipe etkili olabilecek bir tedavi rejimi tercih edilmelidir. Bu vakada
her iki alt tipe de etkili olabilecek bir tedavi rejimi kullanilmistir ve 6 kiir
tedavi sonrasi hastanin remisyonda izlemi stirdtrilmektedir.

KL tanisi ve yonetimi hastaligin klinik, biyolojik ve histolojik yonlerinin
heterojenligi nedeniyle zordur. Yapilan farkl histolojik testler arasinda bir
tutarsizlik oldugunda stiphelenilmelidir. Tedavi ise lenfoma alt tipleri g6z
oniinde bulundurularak sekillendirilmelidir.

Anahtar kelimeler: Diffiiz Blytik B-hicreli Lenfoma, Hodgkin lenfomasi, Kompozit
Lenfoma

B Kronik Lenfositer Losemi ve Kronik Lenfoproliferatif Hastaliklar
P-143
OTOIMMUN HEMOLITIK ANEMIYLE ORTAYA GCIKAN SPLENIK

MARJINAL ZON LENFOMA OLGUSU

ilknur Nizam Ozen', Vedat Aslan', Utku lltar', Mesut Gdcer', Mehmet Celik!, Ramazan
Erdem’, Erdal Kurtoglu’

'Antalya Egitim ve Aragtirma Hastanesi

Referans Numarasi: 445

Girig: Splenik marjinal zon lenfoma tanisi alan hastalarin blyik ¢ogun-
lugu asemptomatik olmakla beraber kiiclk bir kismi da splenomegaliye
bagl semptomlara sahip olabilir. Az sayida hastada da lenfositoz hastali-
gin tek bulgusu olabilir. Bu olguda B semptomlari ve hemolitik anemiyle
ortaya ¢ikan splenik marjinal zon lenfoma olgusu sunulacaktir.

Olgu Sunumu: Elli sekiz yasinda erkek hasta gece terlemesi, ates ve kilo
kaybi gibi sikayetlerle basvurdugu hekim tarafindan anemisi olmasi nede-
niyle yonlendirilmistir. Fizik muayenesinde Traube kapali olan hastanin
dalagi palpe edilemedi. Hastada hepatomegali veya lenf bezi buylimesi
saptanmadi. Yapilan tetkiklerinde immun hemolitik anemisi olan hastanin
basvuru aninda lenfositozu yoktu. Hemolitik anemi icin tedavisine basla-
nan hastanin ¢ekilen ultrasonunda dalakta hafif biiytime (13 cm) ve dalak
icinde lezyonlar izlendi. BT ile bu bulgular dogrulaninca ¢ekilen PET-BT'de
dalakta en buylgu 2x2.5 cm buyikliglinde multipl lezyonlar izlendi
(SUV-Max:8.2). Bunun disinda tutuluma rastlanmadi. Hastanin kemik iligi
biyopsisinde splenik marjinal zon lenfoma saptandi. Hastanin istegi tizeri-
ne yapilan splenektomi sonrasi hastanin tim semptomlari ortadan kalkti
ve hastanin anemisi diizeldi.

Gikarim: immun hemolitik anemiler genellikle immun sistemin konjenital
anomalileri, sistemik lupus eritematozus gibi otoimmun hastaliklar ve
basta viral enfeksiyonlar olmak Uzere bazi enfeksiyonlari takiben gelis-
mekle beraber altta yatan durumun lenfoid maligniteler olabilecegi akilda
tutulmalhdir.

Anahtar kelimeler: Otoimmun hemolitik anemi, splenik marjinal zon lenfoma
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Referans Numarasi: 45

PLEVRAL - PERIKARDIYAL TUTULUM iLE BASVURAN AKUT
MYELOID LOSEMi - M4 OLGU SUNUMU

Taha Metin', Bilgen Isik?, Elif Giiler Kazanci?, Betiil Orhaner?

'Bursa Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari
“Bursa Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Klinigi

Ozet: Ates ve dksiiriik sikayetleri ile basvurdugu dis merkezde hiperls-
kositoz tespit edilmesi lizerine hastanemize yonlendirilen 3.5 yasindaki
erkek hasta akut myeloid [6semi(AML) teshisi ile takibe alindi. Plevral ve
perikardiyal sivi saptanan hastanin efiizyon 6rneklerinin flow sitometrik
incelemesi ile kemik iligi aspirasyonunun flow sitometrik incelemelerinde
benzer ylizey antijenlerin pozitif boyandigi goriildi. Losemik perikardiyal
efiizyona bagli tamponad ve plevral tutulum AMLde baslangi¢ bulgusu
olarak oldukgca nadirdir. Bu bildiride plevral-perikardiyal tutulumla basvu-
ran hiperlékositoz’lu nadir bir I16semi vakasi sunulmustur.

Girig: Akut Myeloid Losemi hematopoetik oncii hiicrelerden kéken
alan heterojen bir hastaliktir. AML M4 subtipli vakalarda ekstrameddiller
tutulum sik goériilmesine ragmen perikardiyal ve plevral tutulum oldukca
nadirdir. Bu makalemizde plevral-perikardiyal tutulumla seyreden AMLli
bir olgu sunulmustur.

Vaka Sunumu: Son (¢ haftadir mevcut olan ates-oksurik sikayeti ile
basvurdugu dis merkezde hiperldkositoz tespit edilmesi tzerine hasta-
nemize sevk edilen hasta 16semi 6n tanisi ile servisimize yatirildi. Fizik
muayenesinde soluk gériinimde olan hastanin nabiz 132/dk, solunum
sayisi 37/dk ve kan basinci 100/60 mmHg idi. Bazallerde bilateral solu-
num sesleri azalmisti ve kalp sesleri derinden gelmekteydi. Karaciger kot
altinda 5 cm ele gelmekteydi. Oksijen satlirasyonu oda havasinda %75
idi. Hasta ortopneik pozisyonda idi. Tam kan sayiminda hemoglobin 6 g/
dl, trombosit sayisi 60000/mm?® ve I&kosit sayisi 141000/mm? bulundu.
Periferik kan yaymasinda %90 oraninda myeloblast goruldi. Kemik iligi
aspirasyonunun boyama ve flow sitometrik incelemesi ile hastaya AML
M4 teshisi koyuldu (Tablo). Serum laktat dehidrogenaz, Urik asit, kan Ure
azotu, kreatinin, karaciger fonksiyon testleri normal diizeydeydi. Hastanin
ekokardiyografik incelemesinde tamponat bulgusu olusturmayan 3 cm’lik
perikardiyal efiizyon tespit edildi. Toraks ultrasonografisinde sag plevral
aralikta 4 cm, solda 5 cm'lik efiizyon saptandi (Sekil:1 ve 2). Takiplerinde
solunum sikintisi artan hastaya perikardiyosentez ve gogus tlipu takilarak
drenaj uygulandi. Alinan ornekler hemorajik goriinimde olup eksuda
niteliginde idi. Eksudatif mayilerin flow sitometrik incelemelerinde kemik
iligi aspirasyonuna benzer yiizey antijenlerinin pozitif boyandigi gorildi
(Tablo). Hastaya hiperlokositoz olmasi nedeniyle AML-BFM-2013 tedavi
protokolline gore sitorediiktif faz ile tedavi baslandi. Birinci induksiyon
tedavisi sonrasinda kemik iligi remisyona giren hastanin plevral ve perikar-
diyal mayilerinin tamamen kayboldugu goruldi. Spesifik translokasyon
tespit edilmeyen hastanin karyotip analizi normaldi.

Tartisma: AML, pediatrik akut 16semilerin %15'ini olusturur. Pediatrik yas
grubunda ekstramediiller tutulum eriskinlere gére daha sik olup ¢cogun-
lukla; cilt, santral sinir sistemi seklindedir. Vakamizla AMLli olgularin plev-
ral-perikardiyal tutulum ile basvurabilecegdi sistemik kemoterapi ve drenaj
ile etkin bir tedavi yapilacagi vurgulandi.

Anahtar kelimeler: Akut Myeloid Losemi, M4, plevral ve perikardiyal tutulum,
hiperlkositoz

Sekil 1.

AHIMEFE
£ 03.12.2015

sekil 2.

Tablo 1. Kemik iligi, perikardiyal ve plevral efiizyon flow sitometrik incelemeleri

Kemik lligi Perikardiyal Efiizyon Plevral Efiizyon

@3 %1 %13 %24
7 %41 %3 %8

mn %82 %47 %76
(ORE} %78 %73 %39
(D14 %0,3 %32 %38
33 %96 %86 %84
117 %69 %1 %1

HLA DR %32 %27 %62
MPO %65 %74 %48

W Pediatrik Akut Losemiler
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AKUT LENFOBLASTiK Lf)SEMiLi BiR HASTADA iNVAZiV
MAGNUSIOMYCES CAPITATUS ENFEKSIYONU

Ayca Koca Yozgat, Fatma Tuba Yildirim, Dilek Kacar, Tugba Bedir Demirbag, Dilek Giirlek
Gokeebay, Nese Yarali

SBU Ankara Sehir Hastanesi

Giris: Magnusiomyces Capitatus immiin siipresif hastalarda 6zellikle de
hematolojik maligniteye sahip hastalarda ¢cok nadiren goriilen bir fungal
enfeksiyon etkenidir. En sik olarak Akdeniz bolgesinde goriilmektedir.
Hastaligi prognozu kétl olup mortalitesi yuksektir. Enfeksiyon acisindan
risk faktorleri nétropeni, kateterizasyon, sitotoksik kemoterapi ve genis
spektrumlu antibiyotik kullanimidir. Dissemine enfeksiyonda ise fungemi,
endokardit ve pulmoner enfeksiyona neden olmaktadir. Burada akut len-
foblastik I6semi nedeni ile takipli bir hastada gelisen invaziv Magniomyces
Capitatus enfeksiyonu sunulmustur.
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Olgu: 9 yasinda kiz hasta 2 aydir olan ates, karin sisligi ve kemik agrisi
sikayetleri ile Somali'de hastaneye bagvurmus. Hastaya akut lenfoblastik
kdsemi (ALL) tanisi konularak ileri tedavi icin hastanemize yonlendirilmis.
Hastanin gelis fizik muayenesinde servikal, aksiller ve inguinal multipl len-
fadenopatileri ve belirgin hepatosplenomegalisi mevcuttu. Oykiisiinde 1
yil dnce sitma nedeni ile tedavi gordigu 6grenildi. Kemik iligi aspirasyon
ve flow sitometri sonrasinda hastaya pre B ALL tanisi konularak hastaya
ALL-IC BFM 2009 protokolii baslandi. Hastanin yatisindan itibaren diisme-
yen atesleri olmasi nedeni ile antibiyoterapisi meropenem, linezolid, kas-
pofungin, siprofloksasin olarak diizenlendi. Ekokardiyografisinde sol vent-
rikul ejeksiyon fraksiyonunda azalma ve sag atriumda vejetasyon saptan-
masi nedeni ile infektif endokardit olarak degerlendirildi. Takibinde akut
bobrek yetmezligi nedeni ile hemodiyaliz yapilan hasta akciger 6demi
nedeni ile entlibe edildi. Kan kiltlirinde Magnusiomyces Capitatus Ure-
yen hastanin antifungal tedavisi flukonazol ve amfoterisin B olarak diizen-
lendi. Ancak hasta coklu organ yetmezligi nedeni ile kaybedildi.

Tartisma: Magnusiomyces Capitatus immiunsupresif hastalarda nadiren
gorilen mortalitesi yuksek firsat¢i bir enfeksiyon etkenidir. Saghkh kisiler-
de deri, solunum sistemi ve barsak mukozasinda kolonize olabilmektedir.
Hematolojik maligniteli hastalarda optimal tedavi icin yeterli veri bulun-
mamaktadir. Amfoterisin B tek basina veya flukonazol ile birlikte kullanimi
onerilmektedir. Notropenik hastalarda mortalitesi %90'In Uzerindedir.
Antimikotik tedaviye ek olarak G-CSF ve graniilosit transfiizyonlar destek
tedavide onerilmektedir.

Anahtar kelimeler: Akut lenfoblastik 16semi, immunsiipresyon, Magnusiomyces
Capitatus

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
P-146

HIDROKSIURE iLE iLiSKILi AYAK ULSERLi OLGU SUNUMU
Simay Cokgezer', Selin Kiigiikyurt Kaya?, Abdiilkadir Ercaliskan?, Deniz 0zmen?, Nurgiil
Ozgiir Yurttag?, Tugrul Elverdi?, Ayse Salihoglu?, Ahmet Emre Eskazan?, Muhlis Cem Ar?,
Seniz Ongoren?, Zafer Baslar?, Teoman Soysal 2

stanbul Universitesi Cerrahpasa- Cerrahpasa Tip Fakiiltesi g Hastaliklari Anabilim Dah

*Istanbul Universitesi Cerrahpasa - Cerrahpasa Tip Fakiiltesi ¢ Hastaliklari Anabilim Dah, Hematoloji
Bilim Dah

Referans Numarasi: 187

Girig: Hidroksilirenin antineoplastik etkilerini Urettigi kesin mekanizma
bilinmese de, riboniikleotit rediiktaz inhibitorii olarak hareket ederek
DNA sentezi inhibisyonuna yol actigi hipotezi mevcuttur. Hidroksitire
muhtemelen, ribonikleotitlerin ve deoksiribontkleotitlerin donlisim
oranini dusurerek etki gosterir. Bu etki 6zellikle yuksek proliferasyon
oranina sahip htcrelerde belirgindir. Miyeloproliferatif hastaliklarin veya
orak hiicreli anemi, talasemi gibi hemoglobinopatilerin tedavisinde kul-
lanilir. Sik gérilen kutanéz yan etkiler arasinda kseroz, cilt kivrimlarinin
ve tirnaklarinin hiperpigmentasyonu, alopesi, pullanma, deri atrofisi,
liken planus ve dermatomiyozit benzeri erlipsiyonlar, melanom disi deri
kanserleri bulunur. Burada hidroksiye bagl ulsere ayak lezyonu olan bir
hasta sunulmustur.

Olgu Sunumu: Bilinen diyabeti ve hipertansiyonu olan 1995 yilinda
travma nedeni ile distal pankreatektomi ve splenektomi yapilan 1956
dogumlu kadin hasta, 2012 yilinda trombositoz nedeni ile tarafimiza yon-
lendirildi. Diger serileri normal olup trombositi 800 bin-1 milyon civarinda
seyreden hastanin kemik iligi biyopsisinin yasa gore normo/hiperseliler
oldugu gorildi. Kemik iligi fibrozun saptanmadig), tipik olmamakla bir-
likte bazi megakaryosit degisikliklerinin kronik miyeloproliferatif neoplazi
yoninde oldugu seklinde yorumlandi. JAK2 V617F, CALR, MPL mutasyon-
lari, Ber-Abl translokasyonu saptanmadi. Hastaya 2013 yilinda hidroksitire
ve asetilsalisilik asit tedavisi baglandi. Hidroksitire tedavisini 500mg/giin -
2000mg/giin doz araliginda kullanmaya devam etti. Takiplerinde Temmuz
2017'de her iki ayakta asil tendonu lizerinde ve ayak bilegi dis malleol
diizeyinde yaklasik 3-4 cm caph,agrili Ulsere cilt lezyonu saptandi (Sekil
1). Enfeksiyon hastaliklari ve Dermatolojiye danisilan hastaya sistemik ve
lokal antibiyoterapiler uygulandi fakat yanit alinamadi. Derin deri biyop-
sisinde epidermiste belirgin vakuoler dejenerasyon ve dermiste belirgin
damar proliferasyonu saptandi. Bacak Ulserleri 6n planda hidroksitreye
bagh olarak degerlendirilerek hidroksitire tedavisi Ekim 2017'de kesildi.
Tedavinin kesilmesinden sonra 3 hafta icinde lezyonlarda belirgin gerile-
me gorildi (Sekil 2). Takiplerinde tamamen kayboldu (Sekil 3).

Tartigsma: Hidroksitre ile iliskili deri degisikliklerinin patogenezi heniiz iyi
anlasiilmamistir. Bacak ulserlerinin, ilacin neden oldugu makrositoza ikincil
kapillerdeki kan akisinin azalmasinin ve hipoksinin bir sonucu olarak gelis-
tigine inaniimaktadir. Lezyonlar tipik olarak perimalleolar, alt bacak, topuk,
sirt ayadi ve ayak parmaklarinda bulunurlar. Hidroksitirenin en ciddi yan
etkileri arasinda, genellikle ilagla yapilan uzun bir tedavi siiresinden sonra,
cilt kanserlerinin gelismesi bulunmaktadir. Hidroksitrenin kullanim stiresi
ve dozunun cilt yan etkisine katki payi net bilinmemektedir. Uzun sireli
hidroksilire tedavisi alanlarda dermatolojik inceleme mutlaka yapilma-
ldir. Hidroksitireye bagli oldugu disunilen cilt lezyonlari olan hastanin
hidroksilre tedavisi kesilmelidir. Ayirici taniya, vaskdlitler, diyabetik ayak
yarasi, enfeksiyonlar, basi llseri, venéz yetmezlik, periferik arter hastalig
girmektedir. Bu konuda gerekli incelemeler yapilmalidir. Sundugumuz
hastada yaklasik 500-2000 mg/giin arasinda degisen dozlarda 4 yil siire
hidroksitre kullanimi s6z konusudur. Tedavinin kesilmesinden yaklasik 3
hafta gibi kisa bir slire sonra lezyonlarda belirgin diizelme saptanmistir.

Anahtar kelimeler: hydroxyurea, cutaneous ulcer

Sekil 1. Temmuz 2017'de saptanan her iki ayakta asil tendonu iizerinde yaklasik 3-4 cm capl,
agnili lsere cilt lezyonu

Sekil 2. Hidroksiiire kesilmesinden sonra 3.haftada lateral malleol diizeyinde
belirgin gerileme gdsteren lezyon



Sekil 3. Hidroksiiire kesilmesinden 1 yil sonraki goriintiisii

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
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iZQLE IROMBOSiTOZ iLE BASVURAN iKi KRONiK MYELOID
LOSEMI OLGUSU

Mehmet Hilmi Dogu', Elif Suyani?

stanbul Egitim ve Arastirma Hastanesi
*Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

Girig: Kronik myeloid 16semi (KML)klonal bir kdk hiicre hastaligr olup
genellikle ylksek I6kosit sayilari, splenomegali klinigi ile bagvurmakta-
dirlar. Bu hastalarda kemik iligindeki miyeloidhiperplaziyeperiferik kanda
olgun miyeloid hiicreler eslik etmektedir. Bu hastalarin sitogenetik ince-
lemesi ile Philadelphia kromozomu tespit edilir. Esansiyeltrombozitoz ise
BCR/ ABL negatif kronik myeloproliferatif hastaliklar grubunda yer alan
klonal bir kemik iligi hastahgidir. Olgularin yaklasik yarinda JAK2V617F
mutasyonu saptanmakta olup daha az bir kisminda MPL ve diger mutas-
yonlar eslik etmekte, periferik kanda da 6n planda trombositoz ile karsi-
miza ¢ikmaktadir. Biz burada izole trombositoz ile bagvuran I6kositozu
olmayan ancak kronik myeloid |6semi tanisi alan BCR/ABL pozitif iki olgu-
muzu sunacagiz.

Olgular: ilk olgumuz 44 yasinda erkek hasta olup rutin kontrol esnasinda
whbc: 4.86 x 10%/L, neu: 3.47 x10°/L, hb: 14,0 g/dLplt: 1189 x 10°/L saptan-
mistir. Fizik muayenesinde organomegalisi tespit edilmeyen ve periferik
yaymasinda ileri derecede artmis trombositoz disinda ek 6zellik olmayan
hastada esansiyeltrombositoz diistintilerek ileri tetkikleri planlanmis olup
JAK-2 negatif, BCR/ABL pozitif saptanmasi lizerine kronik myeloid 16semi
on tanisi ile tetkik ve tedavi siireci planlanmistir. Sitogenetik incelemede
de Ph kromozomu porzitif gelen hastada imatinib 400 mg/gtin tedavisi ile
major molekiiler yanitli olarak takibi devam etmektedir.

ikinci olgumuz 74 yasinda kadin hasta olup halsizlik nedeniyle tetkik-
lerinde wbc: 9.18 10°/L, neu: 5.47 10%L, hb: 11,5 g/dL %plt: 1822 10%/L
saptanmistir. Fizik muayenesinde soluklugu olan organomegalisi tespit
edilmeyen ve periferik yaymasinda ileri derecede artmis trombositoz
disinda ek 6zellik olmayan hastada esansiyeltrombositoz dustinilerek ileri
tetkikleri planlanmistir. Bu suirecte hidroksitire baslanan hastada JAK-2
negatif, BCR/ABL pozitif ve sitogenetik incelemede de Ph kromozomu
pozitif saptanmasi Uzerine kronik myeloid I6semi 6n tanisi ile tetkik ve
tedavi siireci planlanmistir. Imatinib 400 mg/ giin altinda sitopeni nede-
niyle hasta imatinib 300 mg/giin tedavisi ile major molekiiler yanith olarak
takip edilmektedir.

Sonug: Mevcut iki olgu i1siginda ¢ok nadir olarak karsilagilmasina ragmen
klinik bulgular ve periferik yayma bulgular olmayan izole trombositozlu
hastalarda kronik myeloid [6semi akilda bulundurulmahdir.

Anahtar kelimeler: Losemi, kronik myeloid 16semi, Trombositoz

W Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklan
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Referans Numarasi: 69

YALANCI TROMBOSITOZ iLE TAKiP EDILEN HEMOGLOBIN H
OLGUSU

Siireyya Yigit Kaya
Batman Bolge Devlet Hastanesi Eriskin Hematoloji

Trombositozda ayirici tani temel olarak reaktif ve klonal-neoplastik has-
taliklar arasinda yapilmaldir. Reaktif trombositoz ile bircok durumda
karsilasilabilir. Bunlar arasinda demir eksikligi, inflamatuar ve enfeksiyoz
durumlar, splenektomi sonrasi, maligniteler, sigara ve egzersiz sayilabi-
lir. Bazi durumlarda trombosit sayisinin yalanci ylkseklikleri de olabilir.
Kriyoglobiilinemilerde 30°C altinda ¢6ken partikiiller, nadiren I[6semi veya
lenfomali olgularda sitoplazma parcaciklari, agir hemolizlerde ve yaniklar-
da eritrosit parcaciklari ile ileri derecede mikrositik eritrositler trombosit
olarak sayilabilirler.

Daha 6ncesinde bilinen herhangi bir komorbiditesi olmayan 44 yas bayan
hasta, trombositoz ve anemi nedeniyle hematoloji poliklinigine yénlen-
dirilmisti. Uzun siredir halsizlik ve yorgunluk sikayeti mevcuttu. Fizik
muayenede konjonktivalar soluk, traube kapali, karaciger kot alti 1 cm pal-
pabldi. Laboratuar incelemelerinde Hb:9.1 g/dl, MCV:56 fl, Rbc:5.25x10'/I,
WBC:10.3x10%I, Plt: 1543x10°%/I (normal aralik 130-400x10%1), demir:68 pg/
dl, total demir baglama kapasitesi:241 pd/dl, ferritin: 68 ng/ml, LDH, reti-
kilosit ve indirek bilirubin normaldi. Abdomen USG'de karaciger 17.5 cm,
grade 1 hepatosteatoz ve dalak 15,5 cm'di. Periferik yaymada anizositoz,
mikrositoz, hipokromi ve inkliizyon cisimcikleri izlendi, trombosit sayisi
ise normaldi. High performance liquid chromtagraphy ile Hemoglobin
elektroforezi yapildi. HbA2 %1.9, HbA %98.1'di. Alfa talassemi 6n tanisi ile
mutasyon analizi istendi. Alfa talassemi multiplex PCR+jel elektroforezi
ile bilesik heterozigot 3,7 ve 20.5 delesyonlari saptandi. Hemoglobin H
ile uyumluydu. Trombositoz ise eritrositteki inklizyon cisimciklerine bagh
yalanci trombositoz olarak degerlendirildi.

Periferik yayma altta yatan nedene yonelik yapilmasi gereken 6nemli bir
testtir. Trombosit sayisi ylksek olgularda sayim tekrarlanarak ve periferik
yayma yapilarak trombositozun dogrulugu teyit edilmelidir.

Anahtar kelimeler: yalanci trombositoz, alfa talassemi, hemoglobin h

B Koagiilasyon ve Fibrinoliz Bozukluklari
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FAKTOR 7 EKSiKLiGi 2. DOGUMA ENGEL DEGILDIiR

Filiz Yavagoglu
Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi

Faktor 7 eksikligi nadir faktor eksikliklerinden en sik gorilenidir.
Asemptomatik olabilecegi gibi agir kanamalarla da seyredebilir. Her iki
cinsiyette de esit siklikta gorilen hastalik otozomal resesif gegis goster-
mektedir. Herhangi bir kanama semptomu olmayan bireyler genellikle bir
operasyon oncesi yapilan tetkiklerde PT uzamasi nedeniyle arastirilirken
tani almaktadirlar. Biz de faktér 7 eksikligi olan ve ikinci dogumunu ger-
ceklestiren bir vakamizi sunmayi amacladik.

Vaka: 33 yas kadin hastanin ilk gebelik 6ncesi yapilan tetkiklerinde pt, inr
uzamasl saptanmistir. yapilan ileri incelemelerde faktor 7 eksikligi tanisi
almistir. 33 yasinda ikinci dogumunu planlayan hasta ilk dogumunu fak-
tor 7 replasmani ile dis merkezde gerceklestirmistir. ikinci dogum oncesi
bolimiimize basvuran ve herhangi bir kanama semptomu olmayan
hastanin tetkiklerinde inr:2 PT:23,1 sn, APTT:32,4 sn, fibrinojen 400 mg/dI,
WBC:8260 hb:11,5 g/dI, PLT:257000 olarak saptandi. Faktor 7 diizeyi %13
olan ve Gebeligin 37. Haftasinda suyu gelen hastaya Sezeryandan 2 saat
once 20-30 mcg/kg'dan 1 ampul rF7a (Novoseven) replasmani yapildi.
Sezeryanin 6. Ve 12 .saatinde de 1 ampul faktor 7 konsantresi verilen has-
tanin ek kanamasi olmadi.

Tartigsma: faktor 7 eksikligi nadir faktor eksiklikleri icinde en sik gorileni-
dir. Faktor 7 eksikligi otozomal gecis gostermesi nedeniyle akraba evliligi-
nin sik oldugu tilkemizde énem arz etmektedir. Ozellikle kanama bulgusu
olmayan ve PT, INR uzunlugu nedeniyle tarafimiza yonlendirilen hastalarin
ileri incelemeleri sonucunda tani konabilmektedir. Tani konduktan sonra
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operasyon ve/veya dogumlar faktor 7 profilaksisi ile komplikasyonsuz
olarak tamamlanabilmektedir.
Anahtar kelimeler: faktor 7 eksikligi, dogum, cerrahi

W Trombosit Bozukluklar / Tromboz ve Antitrombotik Tedavi
P-150

Referans Numarasi: 110

SPLENEKTOMILI iTP HASTASININ KARDIYAK TROMBUS
ILE BASVURUSU; OKULT MYELOPROLIFERATIF HASTALIK
OLGUSU

Esra Turan Erkek', Nuran Gamze Erkiling?

1SBU Dr. L. Kirdar Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Bilim Dal, istanbul, Tiirkiye
2SB0 Dr. L. Kirdar Egitim ve Arastirma Hastanesi i Hastaliklari Ana Bilim Dal, Istanbul, tiirkiye

Girig: immun trombositopeni (iTP) edinsel kanama hastaliklarin basinda
gelse de, zit bir sekilde dzellikle splenektomili ITP’lilerde erken dénemde
tromboemboli gelisiminin daha sik oldugu gérilmustir. Erken donemde
iTP’ye bagli splenektomili hastalarda, splenektomi yapilmayan gruba gére
kardiyovaskuler hastaliklar(KVH), daha sik gorilse de, uzun dénemde ben-
zer KVH risk artisi gosterilememistir. JAK2V617F mutasyonu, giiniimiizde
myeloproliferatif hastalik (MPH) tanisinda kullanilan, pozitifliginin hem
arteryel, hem vendz tromboz riskinde artisa neden oldugu bir ¢ok calisma
ile kanitlanmis bir belirtectir.

Olgu: 53 yasinda bilinen DM, hiperlipidemi ve kronik i TP tanilari olan kadin
hasta, NSTMI 6n tanist ile kardiyoloji servisinde takip edilirken trombositoz
saptanmasi (izerine tarafimiza danisildi. 18 yil 6nce ITP nedeniyle splenek-
tomi ve steroid kullanim 6ykusi olan hastanin 10 yildir hematoloji takibi
bulunmamaktaydi. Periferik yaymasinda, notrofil artigi, sola kayma, yaygin
trombosit kiimeleri ve ince granilli trombositler gorildi. Hemograminda
WBC:17.100/mm3103 NEU:10.500/mm3 HGB:13.1g/dl PLT:804.000/mm3
olarak saptandi. Transtorasik ekokardiyografisinde(TTE)'de anterolateral
papiller adele lizerinde 2.1x1.6 cm boyutlarinda hipodens mobil hipo-
dens kitle goriildi. Hastaya ASA100 mg/giin veDMAH tedavisi baglandi.
Koroner anjiyografisinde koroner arterlerde trombis saptanmadi. Kitlenin
kopmasi veya trombusin pargalanmis olmasi ihtimaline karsi ¢ekilen BT
anjiyografide sol ventrikil icinde 19x17mm boyutta hipodens dolum
defekti izlendi. Heterojen kontrastlanma mevcut olup, kitle/trombiis
ayrimi yapilamasi nedeniyle ile kardiyak MR goriintiilemesi planlandi.
ilk basvurusundan 2 hafta sonra kardiyak MR degerlendirmesinde; izole
erken evre papiller kardiyomiyopati bulgularn gorilirken, herhangi bir
kitle saptanmadi. Benzer sekilde, ilk TTE'den 18 gilin sonra yapilan kont-
rol TTE'de tiim kapak yapilari normal ve sol ventrikil sistolik fonksiyonu
normal sinirlarda saptandi ve kardiyak kitle gériilmedi. Bu durum antiko-
agllan tedavi sonrasi tamamen kaybolan trombus lehine degerlendirildi.

Beklenmedik alanda trombus gérilmesi ve DMAH tedavisine dramatik
yaniti nedeniyle hastanin trombofili tetkikleri planlandi. Lupus antikoa-
gulan, ANA, anti-kardiyolipin IG G ve M, anti-beta2 glikoprotein IG G ve
M negatif sonuglandi. Homosistein normal aralikta, trombofili panelinde
MTHFR mutasyon analizi(A1298C) heterozigot pozitif olarak sonuglandi.
JAK2V617F gen analizi pozitif olarak saptandi. Poliklinik takibinde ilk 3 ay
tedavi dozu, sonraki 3 ay proflaktik doz DMAH tedavisi uygulandi. Klinik
olarak stabil seyreden hastaya olasi myeloproliferatif hastalik varligini
dogrulamak icin kemik iligi biopsisi planlandi.

Tartisma-Sonug: ITP'ye bagl splenektomi &ykiisii olan, intrakardiyak
trombus gelisimi nedeniyle DMAH ve antiagregan tedavi baslanmasindan
kisa stire sonra dramatik yanit alinan, JAK2V617F gen analizinin pozitif
olarak saptandigi bir vaka sunduk. Hastanin literattrden farkli olarak geg
doénemde tromboz dykisi ile basvurmasi, splenektomi iliskili tromboz
yaninda ek trombofilik nedenler arastirmamiza neden oldu. Her ne kadar
p.vera-tromboz riski iligkili yayinlarda JAK2V617F allel ylkiinin ylksekligi-
nin tromboz riskini arttirdigi belirtilse de, ET ve myelofibrozda JAK2V617F
pozitifligine, 16kositozun eslik etmesinin yulksek risk olarak tanimlandi.
Hastamizda ITP dykiisiine ragmen lékositoz-trombositoz varhgi da dikkat
cekici olup, olasi okilt MPH tanisini gliglendirmektedir.

Anahtar kelimeler: kardiyak tromboz, okkiilt myeloproliferatif hastalik, post
splenektomi

e

Sekil 1. Transtorasik Ekokardiyografi ile trombiis goriinimii

B Koagiilasyon ve Fibrinoliz Bozukluklan

P-151 Referans Numarasi: 447

MULTIPLE MYELOMA BAGLI EDINSEL VON WiLLEBRAND
HASTALIGI

Merve Biyikli", Ayse Hilal Eroglu Kiigiikdiler?, irfan Yavasoglu?

"Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Uygulama ve Arastirma Hastanesi, i Hastaliklar
Anabilim Dal

*Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Uygulama ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Bilim
Dali

Giris: Edinsel von Willebrand sendromu (EvWS), nadir bir bozukluktur,
ozellikle yash hastalarda yeni baslayan mukoza kanamalarinda akla
gelmelidir. En sik multiple myelom gibi altta lenfoproliferatif bozukluk-
lari olan hastalarda gorilir. Biz de nadir gérilen multiple myeloma bagh
EvWS tanili olgumuzu sunuyoruz.

Olgu: Bilinen diyabetes mellitus, vertigo ve depresyon tanilari olan
76 yasinda kadin hasta betahistidin dihidroklorir, silpirid, alprazolam,
pioglitazon ve gliklazid ilaglarini kullanmaktaydi. 2 aydir olan kollarda ve
bacaklarda morluk, burun kanamasi sikayetleriyle klinigimize basvurdu.
Gastrointestinal, genitoliriner kanama Oykiisti yoktu. Fizik muayenesin-
de sol kolda 1x1 cm ve 2x1 cm, sag kolda 2 adet 1x1 cm boyutlarinda
ekimoz izlendi. Hepatosplenomagali saptanmadi. Hemogram tetkikinde
Hb:12,7gr/dl, Htc: %37,8, Beyaz kiire: 6850/mkrL, Notrofil: 4930/mkrL,
Trombosit: 191000/mkrL idi. Periferik yaymasi normaldi. Protrombin
zamani normaldi, Aktive parsiyel tromboplastin zamani:32,5 saniye (Ust
sinir 31) olarak saptandi. Ristocetin agregasyon: %7(alt siniri %87), von
Willebrand faktor antijeni (vWfAg): %15,87 (alt sinin %50) saptandi.
Hastanin kardegslerinden de vWfAg istendi, bir kardesinin sonucu nor-
malken, diger kardesinin VWfAg: %191,2 olarak normal sinirin tizerinde
saptandi. Hastada 6n planda EvWS dusundldi. Etyolojiyi aydinlatmak
amaciyla yapilan ekokardiyografi normaldi, toraks ve abdomen tomog-
rafilerinde solid kitle, major patoloji saptanmadi. Immiinglobulinler IgA:
0,26 g/L, IgM: 0,36 g/L normal sinirin altindaydi, IgG normaldi. Serum
imminelektroforezde IgG Lambda monoklonal gamopatisi saptandi
(Lambda serbest hafif zinciri: 404mg/L, 1gG:1650 mg/DI olarak normal
degerlerin {izerindeydi.). idrar immunelektroforezinde serbest lambda
hafif zincir bandi vardi. Multiple myeloma bagh edinsel von Willebrand
hastaligi diistinlildd. Sosyal sorunlar sebebiyle hastaya kemik iligi aspiras-
yon ve biyopsisi yapilamadi. Tip degerlendirmesi agisindan faktor 8 diizeyi
sonucu beklenmektedir.

Tartisma: Von Willebrand hastaligi (vWh), en sik goriilen kalitsal kanama
diyatezidir. Von Willebrand faktoriintin (vWf) eksikligi vaya fonksiyon
bozukluklarina bagl olabilir. vWh tipik olarak hafif veya orta siddette deri,
mukoza kanamalariyla karakterizedir.

EvWS nadir bir bozukluktur ve en sik 6nemi belirtiimemis monoklo-
nal gamopatiler (MGUS), multiple myelom ve waldenstrom makrog-
lobulinemisi gibi lenfoproliferatif bozukluklari olan hastalarda goru-
Iir. Myeloproliferatif hastaliklar, solid timorler, hipotiroidi, otoimmiin



hastaliklar, dogustan kalp hastaliklari, enfeksiyonlar gibi pek ¢ok hastalik
seyrinde veya dncesinde gelisebildigi gibi altta yatan bir hastalik olmaksi-
zin da ortaya cikabilir.

Ozetle, bu olgu ile ileri yasta mukozal kanama semptomlariyla gelen
hastalarda nadir bir neden de olsa edinsel von Willebrand hastaliginin da
akilda tutulmasi ve altta yatan nedenler agisindan arastirilmasi gerektigini
vurgulamak istedik.

Anahtar kelimeler: Myelom, von Willebrand Hastalig

W Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklari

P-152 Referans Numarasi: 544

ORAK HUCRE ANEMILi HASTALARDA PNOMOKOK
ASILAMASI AGRILI KRiZ NEDENLi HASTANEYE YATISI
AZALTIYOR MU?: TEK MERKEZ DENEYiMi

Mahmut Bakir Koyuncu', Berrin Balik Aydin', Amil Tombak’, Eyiip Naci Tiftik', Merve
Tiirkegiin?

"Mersin Universitesi, Hematoloji Bilim Dali

Mersin Universitesi, Biyoistatistik Anabilim Dal

Girig ve Amag: Orak hiicreli anemi, diinyada en sik goriilen hemoglobino-
pati olup tlkemizde en yaygin Dogu Akdeniz bolgesinde gorilmektedir.
Dalak fonksiyon bozuklugu, kompleman aktivasyonu ve opsonizasyonda
bozukluklar ve genetik cesitlilikler nedeniyle orak hiicre anemili hastalar-
da enfeksiyonlara yatkinlik olduk¢a artmistir. Ginimiiz bilgilerine gore
orak huicre anemili hastalarda 6limlerin ve agrili krizlerin en sik sebebi
enfeksiyonlar olup enfeksiyonlar arasinda da S. pneumonia’ya bagli
olanlar basi cekmektedir. Cocuk yas grubunda yapilan nice ¢alismada S.
pneumonia ve H. influenza tip b asilamalarinin orak hiicreli anemide hem
enfeksiyon, hem bakteriyemi hem de 6lim oranlarini belirgin sekilde
azalttigi gosterilmistir. Bu kadar énemli bir konuda eriskin yas grubunda
yapilan calismalar ise oldukga azdir.

Yontem: Merkezimize Ocak 2016-Ocak 2017 tarihleri arasinda basvuran
basvuran 18 yas Uistli 76 orak hiicreli anemi hastasina 27 sorudan olusan
bir anket uygulandi. Anket 6ncesi tim hastalardan gondlli olur formu
alindi. Demografik verilerin yanisira orak hicre alttipleri, ayni evde yasi-
yan kisi sayisi, splenektomi bilgisi, splenektomi oncesi asilarin yapilip
yapiimadigi, herhangi bir doktor tarafindan hastaya asi 6nerilip 6nerilme-
digi; influenza, Pnémokok, Meningokok, H. influenza ve hepatit agilarinin
yapilip yapilmadigi, yapildiysa hangi tarihte yapildigi, yapilmadiysa neden
yapilmadigi, koruyucu antibiyotik kullanma durumu, yilda ne siklikla dok-
tor kontrolline gittigi, son bir yil icinde gegirilen enfeksiyon gibi bilgiler
kaydedildi. 77 hastadan bahsedilen hicbir aginin yapiimadigi tespit edilen
48 hastaya anketle ayni giin pnomokok asisi yapildi. Bu 48 hastanin asi
oncesi bir yilda agrili kriz nedeniyle hastaneye kag kez yattigi ve asi sonrasi
bir yil takiplerinde de kag kez hastaneye yattigi bilgileri prospektif olarak
kaydedildi.

istatistik yontem: Verilerin istatistiksel analizi STATISTICA Version 13.3
programi ile yapilmistir. Kategorik degisken olan cinsiyet sayi ve ylzde
degerleri ile 6zetlenmistir. Normal dagilim kontroli Shapiro Wilk testi
ile yapilmistir. Asi 6ncesi ve agi sonrasi yatis siirelerinin medyan farkla-
rini incelemek igin parametrik olmayan yontemlerden Wilcoxon testi
kullanilmistir.

Sonuglar: Anket uygulanan 76 hastanin ortalama yasi 34,3 tiir (en diistk
18; en ylksek 58). Hastalarin 44’0 (%57,9) kadin, 32'si (%42,1) erkektir.
Hastalarin 15'i (%19) Universite, 22'si (%29) lise, 9'u (%11) ortaokul, 30'u
(%41) ilkokul mezunudur. Ankete katilan hastalarin 49'u (%64) daha 6nce
doktoru tarafindan asilama onerildigini séylemis ancak sadece 28'inin
(%36) pnémokok ve influenza asilarinin yapildigi saptanmistir. 10 hastaya
splenektomi yapildigi, bu 10 hastanin 9’unun splenektomi 6ncesi asilan-
digi bilgisine ulasilmistir. Asi yapilmayan 48 hastanin yatis sayilarina ait
medyan degerleri ayni olmasina ragmen Wilcoxon testi karsilastirmalari
ortalamalara gore yaptigindan, asi 6ncesi ve sonrasi yatis sayilarinin orta-
lamalari arasinda istatistiksel olarak anlamh farklilik oldugu gorilmustir
(p<0,0001). Asi Oncesi yatis sayisi asi sonrasi yatis sayisindan belirgin
derecede daha yiiksektir (Sekil 1 ve 2). Diger onerilen asilara bakildigin-
da toplam hastalarin sadece 15'i (%19) meningokok asisi, 11'i (%14) H.
influenza asisi yaptirmistir. Hastalara neden asi yapilmadigi soruldugunda
22'si (%46) asi ile ilgili hicbir bilgisi olmadigini sdylemistir (Sekil 3).
Anahtar kelimeler: orak hiicreli anemi, pnémokok asisi, agril kriz
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Sekil 1. Asilama dncesi ve sonrasi hastaneye yatis

neden asi yapilmadi?

1. doktorum dnerdi ben yaptwmadim

2. parah oldugu igin yaptrmadim

3, daha dnce hig duymadim

4, daha Gnoe as olmustum

5. as hakkinda olumsuz dilsiincelerim var
6. doktorum Gnermedi
7. agl o i
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neden as yapilmadi?

Sekil 2.”Neden pndmokok asisi yapilmadi?” sorusuna verilen yanit dagilimlan

Tablo 1. Asilama dncesi ve asilama sonrasi ortalama yatis sayilarinin karsilastinimasi
Qe | Mean

Median Mean = Min-max @
Bank
AQ yahs. savis|
- 1,0000 | 1,030 20,35 21250 | 160617 | 0070
ln:l
<0,0001
AS yahs_savis
1 1 1
e 0000 | 0020 1350 0208 02084 | 0040

B Koagiilasyon ve Fibrinoliz Bozukluklari

P-153 Referans Numarasi: 605

VEN@Z TROMBOZ TE§PiT EDILEN HASTALARIMIZIN
DEGERLENDIRILMESI

Suar Caki Kilig, Funda Tekkegin, U.M. Yildinm, F. Asarcikli, B.S. Kog
SBU Umraniye Egitim Arastirma Hastanesi (ocuk Hematoloji Onkoloji Klinidi

Vendz tromboz, cocukluk caginda eriskinlere gére daha nadir gérilmekte-
dir. Tromboz gériilen cocuk hastalarda genellikle, ciddi bir hastalik (kanser,
konjenital kalp hastaligi, nefrotik sendrom gibi) ve bir veya birden fazla
kalitsal ve/veya edinsel risk faktort vardir. Calismamizda hastanemizde
tromboz nedeniyle tedavi alan venéz trombozu olan hastalarin, demog-
rafik 6zellikleri, tromboz bdlgesi, altta yatan hastaliklar, fibrinolitik faktor
diizeyleri, genetik tetkikleri, tedavi ve takip sonuclar degerlendirildi.

Veno6z tromboz tanisi konulan 28 hastanin 14'G kiz, 14'G erkektir. Yaslan 2
ay-17 yas 4 ay (ortanca:8 yas) dir. Hastalarimizin icii premattire olup 25
hastanin 16'sinda tromboz gelistiginde romatolojik (n:4), norolojik (n:4),
Down sendromu (n:3), enfeksiyon (n:2), onkololojik (n:1), metabolik (n:1),
nefrolojik (n:1) nedenler tespit edildi. Vaskuler katater 7 hastada mevcuttu.
Tromboz yeri en sik alt ekstremite (n:8) ve santral sinir sistemi (n:8) olarak
saptandi. Akut tromboz 17 hastada, kronik tromboz 11 hastada mevcuttu.
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Hastalarimizin en sik sikayeti etkilenen ekstremitelerde agr ve sislikti.
Protein C distikligu 2 hastada, protein S disiikligl 2 hastada ve antit-
rombin lIl distkligl 1 hastada saptandi. Hastalarimizin 15'inde genetik
analiz yapildi 5 hastanin MTHFTR homozigot oldugu goriildi. Hastalara
diistik molekil agirlikl heparin disinda warfarin ve aspirin tedavisi verildi.
Klinik takiplerinde 15 hastada tam dlizelme go6zlendi.

Sonug olarak; cocukluk caginda vendz tromboz olan hastalarda altta yatan
nedenler arastirilmali, nedene yonelik de takip ve tedavi planlanmalidir.

Anahtar kelimeler: Ventz, Tromboz

B Koagiilasyon ve Fibrinoliz Bozukluklari

P-154

Referans Numarasi: 558

HEMOFiLi A VE B HASTALARINDA MAJOR CERRAHIDE
TRANEKSAMIK ASIT iLE BIRLIKTE DUSUK DOZ SUREKLI
FAKTOR iNFUZYONU

Erdem Ak, Nilgiin Kula?, Ergiin Parmaksiz*

"Ersin Arslan Egitim ve Aragtirma Hastanesi ocuk Hematoloji
“Cengiz Gokeek Cocuk Hastanesi
3(0zel Anka Hatanesi

Giris: Hemofili, faktor VIII eksikligi sonucunda gelisen nadir bir kalitsal
kanama bozuklugu olup, eklem ici (hemartroz) ve kas ici (hematom)
kanamalarla kendini gosteren bir grup hastaliktir. Hemofili, X'e bagh
resesif gecis gosteren dogumsal bir kanama bozuklugudur. Cerrahi
girisimler kanama risklerine gére majoér ve minor olmak Ulzere 2 gruba
ayrilir. (Rajpukar et all) Bu ¢alismada major cerrahi olan ¢ agir hemofili
hastasini sunduk.

Olgular: 4 aylik erkek hasta, hasta biling kaybi nedeniyle basvurdu. Bakilan
beyin bt sinde; sag frontoparietotemporal loblar diizeyinde en genis
yerinde 28 mm ¢apa ulasan akut hematom tespit edildi. faktor VIII diizeyi;
0,0011U/pl, Faktrd VIIl inhibitor: negatif PT: 12 sn (N: 11-14) aPTT: 92sn (N:
25-40), Beyin cerrahisi operasyon planladi. Hastaya cerrahi operasyondan
30 dakika 6nce 0.8 1U/kd'dan rekombinant faktor VIII konsantresi bolus
verildi, transamin 10 mg/kg'dan U¢ doz ve cerrahi basladiktan 2 saat sonra
2 |U/kg/saatten rekombinant faktor VIl konsantresi 20 giin boyunca veril-
di. Tromboembolik proflkasiye ihtiya¢ duyulmadi. Operasyon esnasinda
ve sonrasinda kanama veya trombis komplikasyonu gézlenmedi.

6 yasinda erkek hasta, faktor VIl dizeyi; 0,0011U/ul, Faktor VIII inhibitor:
negatif PT: 11 sn (N: 11-14) aPTT: 94 sn (N: 25-40) Hastaya stinnet planlan-
di. Hastaya cerrahi operasyondan 30 dakika 6nce 0.8 IU/kd'dan rekombi-
nant faktor VIIl konsantresi bolus verildi, transamin 10 mg/kg'dan ii¢ doz
ve cerrahi basladiktan 2 saat sonra 2 [U/kg/saatten rekombinant faktor VIII
konsantresi 10 giin boyunca verildi. Operasyon esnasinda ve sonrasinda
kanama veya trombis komplikasyonu gézlenmedi.

9 yasinda erkek hasta, faktor VIl dizeyi; 0,0011U/pl, Faktor VIII inhibitor:
negatif PT: 13 sn (N: 11-14) aPTT: 72 sn (N: 25-40) Hastaya stinnet planlan-
di. Hastaya cerrahi operasyondan 30 dakika 6nce 0.8 IU/kd'dan rekombi-
nant faktor VIIl konsantresi bolus verildi, transamin 10 mg/kg'dan ¢ doz
ve cerrahi basladiktan 2 saat sonra 2 [U/kg/saatten rekombinant faktor VIII
konsantresi 10 giin boyunca verildi. Operasyon esnasinda ve sonrasinda
kanama veya trombiis komplikasyonu gézlenmedi.

Tartisma: Beyin kanamasi ve takibinde cerrahide 8 saatte bir bolus teda-
visi 14- 21 giin seklinde yapilmaktadir. Kafa ici kanamalarda FVIII aktivi-
tesi ilk 1-7 glin %80-100, sonraki glinlerde (8-21 glin) %50’lerde seklinde
ayarlanmaktadir. (Rajpukar et all)Bolus tedavisi disinda bir diger tedavi
secenegi ise surekli faktor inflizyon tedasidir. Mayor carrahide yiiksek doz
faktor VIl infiizyon tedavinde 1 i / kg dan bolus tedavi ve takibinde 4 U /
kg/ saatten faktor VIl infiizyon tedavisi 14-21 glin boyunca verilmektedir.
(Prelog et all 2016) Transamin ile birlikte 0.8 U/ kg dan bolus ve 2 U/ kg
saatten Faktor VIIl konsantresi 14-21 verilerek, tromboemboli riski azaltila-
rak, kanama riski olmadan hemofili hastalari tedavi edilmektedir. (prelog
et all 2016)Bizde klinigimizde agir hemofili A U¢ olguya, major cerrahide
distk doz faktor VIII strekli infiizyonu ve transamin kullandik. Bu yon-
temin diger kliniklerimizde uygulanmasina katkida bulunmak amaciyla
vakalarin sunulmasi uygun gorilmastar.

Anahtar kelimeler: Hemofili Major cerrahi Traneksamik asit.
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KRONIK LENFOSITIK LOSEMi 2.RELAPSTA KOMPOZIT
LENFOMA: KRONiK LENFOSITIK LOSEMi VE HODGKIN
LENFOMA

Fehmi Hindilerden', Itir Siriniz', ibrahim Oner Dogan?

1.B.U Bakirkdy Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi
2Kog Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Daly

Giris: iki farkli lenfomanin ayni dokuda es zamanli ortaya ¢cikmasi kompo-
zitlenfoma olarak adlandirilir. Kompozit lenfoma (KL) iki farkli NonHodgkin
lenfoma (NHL) histolojik tipi veya Hodgkin lenfoma (HL) ve NHL histolojik
tipinin birlikteligiyle karakterizedir. Kronik Lenfositik [6semi (KLL) olgusun-
da 2.relapsta HL ve KLL tutumuyla seyreden KL nadirdir.

Olgu sunumu: 69 yasinda erkek hasta 2014 yilinda KLL tanisi almis. 6
kurs FCR tedavisi sonrasi tam yanit saglanmis. 2016 yilinda Rai evre llI
hastalik olarak relaps saptanmis. 17p delesyonu ve 11q delesyonu nega-
tif saptanmis.6 kurs Rituksimab-Metilprednizolon sonrasi parsiyel yanit
alinmis. Mart 2018 tarihinde 2.relaps saptanmis ve 6 kurs Rituksimab-
Bendamustin uygulanmis. Bu tedavi sonrasi parsiyel yanit saglanmis ve
tedavisiz izlenmis. Nisan 2019'da belirgin konstitlisyonel semptomlar,
masif splenomegali ve bulky infra ve supradiafragmatik lenfadenopatiler
ile bagvurdu. Aksiller lenf biopsisinde lenf ganglionun %20'sini ihtiva eden
KLL ile uyumlu mattir kiigiik lenfositik infiltrasyon ve lenf ganglionunun
geri kalan kisminda tipik Reed-Steinberg (RS) hiicreleriyle karakterize HL
ile uyumlu infiltrasyon saptandi. KLL ve HL ile uyumlu alanlarda CD20+ ve
HL ile uyumlu alanlarda EBER+ saptandi. Histopatolojik bulgular KL olarak
degerlendirildi. EKOG perfomans statiist 3 olan hastada saglik bakanl-
gindan indikasyon disi onam alinarak Rituksimab + Brentuksimab-AVD
kemoterapisi basglandi.

Tartisma: HL nadir olmakla beraber bildirilme sikligi artmaktadir.
Patogenezde klonal seleksiyon, genomik instabilite, immiinsupresyon
ve konjenital predispozisyon sorumlu tutulmaktadir. Kesin tani immun-
histokimya ve/veya molekiler tetkiklere dayandiriimalidir. Kombine NHL
olgulari sik¢a klonal olarak iliskisiz, kombine NHL-HL olgulari klonal olarak
iliskilidir. Standard tedavi yaklasimi yoktur. KLL tanili olgumuzda KL gelis-
mesinden EBV infeksiyonunun neden oldugu imminsupresyon sorumlu
olabilir. HL infiltratinin CD20+ olmasi, KU'nin KLL ile klonal olarak iligkili
oldugunu dustindirmistiir ve tedaviye anti CD 20 ajan eklenmistir.

Anahtar kelimeler: Hodgkin, KLL, Kompozit lenfoma

B Eriskin Akut Losemiler
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Referans Numarasi: 49

ERiSKIN AKUT LENFOBLASTIK LOSEMIDE TANI VE
RELAPS ANINDAKI AKIM SITOMETRi SONUGLARININ
DEGERLENDIRILMESi

Tuba Bulduk, Nur 0guz Davutoglu, Hava Uskiidar Teke, Neslihan Andig, Eren Giindiiz
Eskisehir Osmangazi Uiniversitesi Hematoloji Bilim Dah

Giris: Akut lenfoblastik I6semi (ALL) cocukluk caginda sik gortilmekle bir-
likte (cocukluk ¢agi I6semilerinin %80'), eriskin ¢cagi l6semilerinin %20'sini
olusturur ve eriskin yas grubunda insidansi 1-2/100.000 arasi degismek-
tedir. ALLde yas, 10kosit sayisi, sitogenetik anormallik, pro-B fenotipine
sahip olmak gibi prognozu etkileyen bazi faktorlerin oldugu bilinmektedir.
immiinofenotipik dzelliklerin de akut myeloid I6semide prognozu etkile-
digi bircok calismada gosterilmistir. Biz calismamizda, akut lenfoblastik
I6semili hastalarda akim sitometrik olarak yapilan immunfenotiplemenin
tani ve relaps aninda gosterdigi degiskenligi incelemeyi amagladik.

Yoéntem: Calismaya 2006-2017 tarihleri arasinda ESOGUTF Hematoloji
Bilim Dali'nda takip ve tedavileri yapilan; relaps 10 akut lenfoblastik I16semi
hastasi alindi. Olgular tani ve relaps aninda hematoloji laboratuvarinda
flow sitometrik incelemesi yapilan hastalar arasindan secildi. Hastalarin
bilgileri takip dosyalarindan ve dijital veri sisteminden tarandi.

Bulgular:Hastalarin yaslari 17 ile 54 arasinda degismekte olup ortala-
malar 29 idi, 8 erkek, 2 kadin hasta mevcuttu. 8 hasta Common-ALL ve
2 hasta T-ALL olarak degerlendirildi. 4 hasta 1 sira, 6 hasta 2 sira tedavi
almisti. En sik uygulanan tedavi tek basina TLG ALL (6 hasta) iken, 2 hasta



Hyper-CVAD+TLG, 1 hasta Hyper-CVAD+ FLAG-IDA, 1 hasta TLG ALL
sonrasi GMALL, tedavisi almisti. Hastalardan sadece 2 tanesi tani aninda
yliksek beyaz kiireye sahip oldugundan sitorediiksiyon alirken 8 hastanin
sitorediiksiyon ihtiyaci yoktu. 1'er hasta disinda konsolidasyon ve idame
tedavisi alan bulunmuyordu. 5 hastaya AKHN yapilmis olup 2 hastaya DLI
uygulanmisti. Tani - relaps arasi siire median 8 ay (en az 5ay-en fazla 31
ay) olup calismada yer alan 10 hastanin median sagkalim siiresi 15.5 ay
olarak degerlendirildi (min 8- max 32 ay). Tani ve relaps anindaki ylzey
belirte¢ oranlari arasinda istatistiki olarak anlaml fark saptanmamakla
birlikte (Tablo 1) immunfenotipik 6zelliklerine bakildiginda (Tablo 2) tani
ve relaps aninda birtakim degisiklikler oldugu gérildu. En ¢cok degisikli-
gin MPO'da izlendigi ve bu belirtecte relaps aninda kayiplarin sik oldugu
gorildi. CD 14, CD64 ve HLA-DR'de tani ve relaps halinde hig¢ degisiklik
olmadigi gorilda.

Sonug: ALL vakalarindaki antijenler, ilk tani anindaki baskin immiino-

de degisiklik gosterebilir. Calismamizda tani ani ve relaps sirasinda bazi
ylzey belirteclerinde degisiklik oldugunu bulduk ancak bu degisikliklerin
hastaligin seyri, relaps riskine etkisi olup olmadig, tani -relaps arasi stire
ve sagkalimla iliskisini incelmek icin daha ¢ok hastanin degerlendirildigi
calismalara ihtiya¢ duyulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Akut lenfoblastik 16semi, relaps, akim sitometri

Tablo 1. Tani ve relaps anindaki yiizey belirtec oranlari

Yiizey Tani1 Ami Yiizdesi Relaps Ani Yiizdesi P
Belirteci (%0rtalama) (%0rtalama)
D14 1,19 1,53 0,445
19 63,84 62,42 0,333
(D10 56,85 43,56 0,386
(D5 27,05 36,06 0,263
(D20 19,91 11,59 0,173
(022 67,87 59,93 0,515
33 30,54 20,39 0,445
D7 34,57 29,88 0,678
13 11,67 17,56 0,919
HLA-DR 71,56 69,70 0,721
(D34 63,71 63,84 0,953
(D64 1,32 2,19 0,285
3 21,54 22,08 0,721
MPO 18,56 25,89 0,508
Tani ami Relaps am
Yiizey (+) hasta sayisi | (-) hastasayisi | (+) hastasayisi | (-) hasta sayisi
belirteci
D14 0 10 0 10
D19 8 2 7 3
10 7 3 5 5
(D5 3 6 3 5
(D20 3 6 3 7
(022 8 2 6 3
(D33 5 5 2 8
(7 5 5 4 5
13 1 9 2 8
HLA-DR 8 2 8 2
(D34 7 2 8 2
(D64 0 10 0 10
3 3 7 4 6
MPO 5 5 4 6
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KLiNiGiMiZDE PRALATREXATE KULLANIM DENEYiMLERi

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

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi i Hastaliklari Ana Bilim Dal Hematoloji Bélimii

Giris: Metotreksat folat mekanizmasi Gizerinden etki eder ve uzun suredir
bircok kanser tedavilerinde etkinligi iyi bilinmektedir. Benzer sekillerde
folat sentezini, dihidrofolat rediiktazi ve veya timidilat sentezi inhibe eden
bircok molekdler ajanin kanser tedavisinde kullanimlari giderek artmakta-
dir. 10-deazaaminopterin derivesi olan Pralatrexate metotreksat gére cok
daha potent bir dihidrofolate rediiktaz inhibitoridir. Metotreksat ile ben-
zer sekilde RFC-1 ve polygtutaminasyonu inhibe etmesi de daha etkilidir.
Bizlerde 2018-2019 yillarinda klinigimizde pralatrexate kemoterapisi alan
4 hastayl sunmak istedik.

Vakalar

Vaka 1: 42 yasinda mukoides fungoides tanisi ile izelenen kadin hasta
cilt lezyonlarinin artmasi ve PET/CT'de SUVmax degerleri 1.8-3.2 arasinda
degisen, en blylgi 25mm olan cok sayida lenfadenomegalisi olmasi
lizerine yonlendirildi. 2 kurs tedavi sonrasinda cilt lezyonlari tamamen
geriledi ve kontrol PET/CT goriintllemesi parsiyel remisyon (PR) olarak
degerlendirildi.

Vaka 2: 59 yasinda mukoides fungoides tanisi ile izlenen erkek hasta
PUVA tedavisi sonrasinda yeni gelisen lenfadenomegalileri olmasi tze-
rine yonlendirildi. Hastanin 2 kurs pralatrexate sonrasinda cilt lezyonlar
tamamen geriledi ve kontrol PET/CT gériintiilemesi parsiyel remisyon (PR)
olarak degerlendirildi.

Vaka 3: Sag inguinal bolgede sislik olmasi Gizerine basvuran 58 yasinda
erkek hastanin yapilan lenf dokusu eksizyonu sonucu T hicreli lenfoma
(THL) olarak saptandi. 4 kurs CHOP ve 2 kurs ICE kemoterapisi sonrasinda
yanitsiz kalan hastaya brentixumab vedotin 3 kurs uygulandi. Cilt lezyon-
lari kaybolan ve lenfadenomegalileri gerileyen hastanin baska nedenlerle
aciklanamayan anteograg amnezisi olmasi lizerine pralatrexate tedavisine
gegildi. 1 kurs sonrasinda cilt bulgulari tamamen geriledi.

Vaka 4: T hiicreli ALL tanisi ile 4 kurs HyperCVAD kemoterapisi alan has-
taya cevapsiz olmasi nedeniyle pralatrexate uygulandi. 1 kurs sonrasinda
mediastinal kitlesi bliyliyen ve I6kositozu artan hastaya nelarabine teda-
visi baslandi. Sepsis sonucu hasta vefat etti.

Tartisma: 2009 yilinda periferik T hiicreli lenfoma icin FDA onayi alan
Pralatrexate gunimizde bu alanda artik glivenle kullaniimaktadir.
Bununla birlikte metotrexatenin sik kullanim alani olan diffiiz blyik b
hiicreli lenfomanin yani sira mantle hiicreli lenfoma, kiiclik hiicre disi akci-
ger kanseri gibi alanlarda da etkinligi klinik calismalarla arastiriimaktadir.
Anahtar kelimeler: T Hiicreli Lenfoma, Pralatrexate
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Referans Numarasi: 280

NADIR GORULEN BiR MULTiFOKAL PRiMER KEMiK
LENFOMASI VAKASI

Aysun Gonderen', Kamil Gonderen?

Kiitahya Saglik Bilimleri Universitesi Evliya Celebi E.A.H Hematoloji
*Kiitahya Sagiik Bilimleri Universitesi Evliya Celebi E.A.H Dahiliye Yogun Bakim Unitesi

Giris: Primer kemik lenfomasi(PKL), soliter veya ¢oklu yikici kemik lezyon-
lari olarak ortaya ¢ikan, eriskinlerde tiim lenfomalarin yiizde 2’sinden daha
azini olusturan nadir bir hastaliktir. Malign kemik timorlerinin <%>5'ini,
ekstranodal lenfomanin %4-5'ini ve nonhodgkin lenfomalarin <%?1’ini
olusturur. Erkeklerde ¢ok daha sik gorilir, vakalarin %56's1 60 yas Ustlinde
tani alir. Diffiiz blytk B hticreli lenfoma (DBBHL), PKL vakalarinin cogunu
olusturur. Daha nadir olarak, kemik lenfomasi visseral veya lenf nodu
tutulumu olmadan coklu iskelet bolgelerini etkileyen multifokal hastalik
olarak ortaya cikabilir, bu durum “multifokal primer kemik lenfomasi”
(MPKL) olarak adlandirilmistir. Bu olgu, oldukca nadir gorilen MPKL vaka-
mizin kemoterapi ile basarili tedavisindeki deneyimimizi sunmak amaciyla
paylasiimistir.
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Olgu: 76 yasinda kadin hasta, dinlenmekle ge¢cmeyen sirt agrisi ile
basvuran hastanin diyabetes mellitus disinda bilinen ek hastaligi yoktu,
ates gece terlemesi ve kilo kaybi gibi alarm semptomu tariflemiyordu.
Manyetik rezonans incelemesinde L4 vertebra korpusunda hipointens
sinyal degisikligi ve patolojik kompresyon fraktiirli, sakrum, iliak kanat ve
T12 vertebra korpusunda sinirlan belirsiz T2A goérintiilerde hiperintens
alanlar ve kontrast tutulumumu mevcuttu. Pozitron emisyon tomog-
rafide (PET CT) en yodun L4 vertebra korpusunda suvmax:17, servikal
birinci, torakal sekizinci, lomber 3. vertebrada, sakrumda ve sol femurda
suvmax 4.5 olan FDG tutulumlar saptandi. Boyun, torax ve abdomende
lenfadenopati veya ek patoloji gézlenmedi. izole kronik hastalik anemisi
(hgb:11gr/dl) disinda hemogram normaldi. ilk basvuru aninda yiiksek
sedimentasyon (sed:80mm/s) nedeniyle multipl myeloma agisindan tara-
ma sonuglarinda patoloji saptanmadi. Kemik iligi aspirasyon ve biyop-
sisinde neoplastik infiltrasyon saptanmadi. L4 vertebra kemik biyopsi
CD20(+), MUM-1(+), MYC(seyrek +), CD10(-), Bcl-2(+), Bcl-6(+), CD38(-
),CD138(-) ve Ki67+ (90-100%) DBBHL ile uyumlu olarak bulundu. Hasta 6
kir R-CHOP(siklofosfamid, doksorubisin, prednisone, rituximab) sonrasi 6
aydir remisyonda takip edilmektedir.

Tartisma: Radyoterapinin(RT) eslik ettigi veya etmedigi ¢oklu ajan kemo-
terapisi, PKL'l hastalarda tercih edilen tedavidir. Unifokal hastaligi olan
hastalarda veya lezyonlarin timi radyasyon alanina dahil edilebilecekse,
konsolidasyona RT dahil edilebilir, ancak o6zellikle pelvik kemiklerde
RT ile ciddi kemik iligi supresyonu geliseceginden dikkatli olunmaldir.
Vakamizda oldugu gibi MPKL tanili hastalarda radyasyon alaninin genisligi
nedeniyle R-CHOP gibi bir ¢coklu ajan kemoterapisi daha uygun bir yakla-
sim gibi gorinmektedir(4).

Anahtar kelimeler: lenfoma, kemik, multifokal
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BRENTUXiIMAB VEDOTIN VE NiVOLUMAB GiBi YENi
AJANLAR DIRENCLi HODGKIN LENFOMANIN TEDAVi
ALGORITMALARINA NASIL ETKi ETMEKTE

Vildan Gzkocaman, Vildan Giirsoy, ibrahim Ethem Pinar, Fahir Ozkalemkas

Referans Numarasi: 329

Bursa Uludagj Universitesi Tip Fakiiltesi, ¢ Hastaliklan Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dal, Bursa

Hodgin Lenfoma geng eriskinlerde 20-40 yaslar arasi goriliirken, ikinci
pikini 55 yas sonrasi yapmaktadir. Ileri evre hastalarda standart tedavi
kombinasyon kemoterapileridir. ABVD standart yaklagimdir. 2 kir ABVD
sonrasi interim PET-CT ile degerlendirme yapilir. Kurtarma tedavilerinde
altin standart DHAP, ICE, IGEV gibi rejimlerdir. Otolog Hematopoetik
K&k Hucre Nakli oncesi remisyon durumu 5 yillik genel sagkalimi etkile-
mektedir. Relaps/Refrakter hastalarda Brentuximab Vedotin ve anti-PD-1
monoklonal antikoru (Nivolumab) yeni secenekler olusturmaktadir.

22 yasinda kadin hastaya Nisan 2016'da Evre IVB S Hodgkin Lenfoma
(Nodiiler sklerozan tip, grade Il) tanisi kondu. Laboratuar tetkiklerin-
de l6kosit: 17300/mm3, noétrofil: 14600/mm3 trombosit: 412000/mm3
sedimentasyon: 76/mm, beta-2 mikroglobulin: 2722 mg/L LDH: 204 U/L
bulundu. PET-CT'de mediastende en bulyigu SUVmax: 16 olan multipl
lenf nodlar mevcuttu. 8 kiir ABVD sonrasi PET-CT metabolik progresyon
gosterdi. 2 kiir DHAP kemoterapisine kismi yanit vermesi ile Anti-CD30
monoklonal antikoru (Brentuximab Vedotin) tedavisine gecildi. 8 kuir
Brentuximab sonrasi yeni lenfadenomegaliler (Sag servikal ve sol axillada
2 cm) olmasi ile anti-PD-1 monoklonal antikoru (Nivolumab) planlanarak
verildi. 18 kiir Nivolumab ile genel durumu iyi stabil hastalik seyrinde idi.
Son PET-CT de SUVmax: 1,3 ile 2,8 arasi multipl lenfadenomegali izlendi.
Bu asamada HLA 10/10 uyumlu erkek kardesi mevcuttu. Otolog/ Haplo/
Allo Nakil tartisildi. Nivolumab almaya devam mi etmeli; nakile ilerlenmeli
mi gbézden gecirildi. ikinci gériise de basvuruldu. Oncelikle otolog kemik
iligi nakline ilerlenmesi, niiks olursa allojenik kemik iligi nakil adayi olabi-
lecegi 6ngoriildi. ileri evre hastaligi olan geng hastalar icin yeni ajanlarin
varligi nakle képri olusturabilmektedir. Anti-PD-1 monoklonal antikorlari-
na iyi cevap vermis bdyle genc olgularda en iyi tedavi seceneginin hangisi
olmasi gerektigi halen tartisilacak gériinmektedir.

Anahtar kelimeler: Hodgkin Lenfoma, Brentuximab Vedotin, Nivolumab

W Kemik iligi Vetersizligi ve Myelodisplastik Sendromlar
P-160

Referans Numarasi: 383

SUTCOCUKLUGUNDA NADIR BiR HEMOFAGOSITOZ
NEDENI; GRISCELLi SENDROMU

Emine Tiirkkan
Sagiik Bilimleri Universitesi, Okmeydani Egitim ve Aragtirma Hastanesi

Giris ve Amag: Griscelli sendromu (GS), sa¢ ve ciltte hipopigmentasyon,
tekrarlayan enfeksiyonlar, degisik derecelerde immun yetmezlik ve néro-
lojik bozukluklar ile seyredebilen, hemofagositik sendromun da eslik ede-
bildigi otozomal resesif kalitiml nadir bir hastaliktir. Hastalik en erken 1.
ayda gorilmekle birlikte, cogunlukla 4 ay-4 yas arasinda ortaya ¢cikmakta-
dir, cinsiyet ayrimi bildirilmemistir. Burada klinigimize sebebi bilinmeyen
ates ve solunum sikintisi ile getirilen hemofagositozun eslik ettigi Griscelli
Sendromu tanisi koydugumuz bir olgumuzu sunduk.

Bulgular: 17 aylik bir sit ¢ocugu, ates ve solunum sikintisi nedeni ile
bagvurdu. ikinci derecede kuzen olan suriye uyruklu anne ve babanin,
yasayan ikinci cocuklari, bir kardes beyin tutulumu olan bir hastalikla
ve bir kardes de bilmedikleri bir kan hastaligi nedeni ile kaybedilmis.
Fizik bakida ates, tasipne, hepatosplenomegali, acik sa¢ rengi ve ciltte
hipopigmentasyon dikkat ¢ekmekte idi. Labaratuvar testlerinde anemi
ve trombositopeni (hgb: 5 gr/dl, PLT: 71.000/mm?3) saptandi. Lokosit sayi
ve morfolojisi dogaldi. Serum LDH: 1107 U/L, ALT/AST:201/434 IU/L, fib-
rinojen:800 mgr/dl, ferritin:908 ng/ml|, trigliserit: 320 mg/dl saptandi. Bu
bulgularla hemofagositik sendrom disinldl, akraba evliligi ve kardes
olumu nedeni ile primer hemofagositik lenfohistiyositozu (HLH) ekarte
etmek icin mutasyon analizi yollanirken, viral enfeksiyonlar, immun yet-
mezlikler, hematolojik maligniteler gibi sekonder nedenleri ekarte etmek
icin testler planlandi. Bu arada sac ve cilt rengindeki hipopigmentasyon
dikkat cektigi icin sag teli 1stk mikroskopide incelendi, diizensiz pigmen-
tasyon, kil saftinda biylk pigment graniilleri iceren birikimler saptandi.
Sag popliteal bolgeden alinan cilt biyopsisinde ortakeratoz, epidermisde
bazal tabakadaki melanositlerde biiyiime ve graniiler melanin birikimi
saptandi. Bu sa¢ ve cilt histopatolojik incelemesi bulgulan griscelli send-
romu ile uyumlu bulundu. Kemik iligi aspirasyonunda graniilositer seride
dismorfik degisiklikler ve hemofagositoz saptandi.

Sonug: Almakta oldugu antibiyoterapi ve destek tedavilerine ragmen
hemofagositoz klinik ve labaratuvar bulgulari belirginlesen hastaya des-
tek tedavisi ile birlikte HLH ind(iksiyon tedavisi baslandi. indiiksiyon teda-
visi ikinci giiniinde atesi dlisen, 14 glin sonunda antibiyoterapisi kesilen
hasta taburcu edildi. HLH protokoliini ayaktan almakta olan hastada kok
hiicre nakli planlandi.

Tartisma: Griscelli sendromu, stt cocuklugunda nadir gérilen, fizik baki-
daki giimis gri saclar ve cilt hipopigmentasyonunun farkedilmesi sonucu,
basit bir sa¢ analizi ve cilt biopsisi ile tani konulabilen nadir bir hemofa-
gositoz nedenidir. Hemofagositoz ve hipopigmentasyon ile seyretmesi
nedeni ile Chediak-Higashi sendromu da ayirici taniya girse de, Chediak-
Higashi sendromunun tipik bulgusu olan periferik yaymada l6kositlerin
icinde dev sitoplazmik granllerin olmamasi ile Griscelli sendromundan
ayirt edilebilir. Uc alt tipi olan Griscelli sendromunda, bizim olgumuzdaki
gibi hemofagositozla basvuran olgular (tip 2), fatal seyredebilmekte,
erken tani ve kemik iligi nakli ile kiratif sonuglar alinabilmektedir.

Anahtar kelimeler: Griscelli, hipopigmentasyon, hemofagositoz
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AKUT PANKREATiT VE BURUN KANAMASI iLE TANI ALAN
HIV NEGATIF PLAZMABLASTIK LENFOMA VAKASI

Ugur Bayram Korkmaz', ismet Culcuoglu’, Tugba Cetintepe?, Serife Solmaz Medeni?,
Hatice Demet Kiper Un?, Yusuf Uziim', Orhan Balik¢’, Kardiye Bahriye Bayman Payzin?
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Giris: Plazmablastik lenfoma (PBL), ilk olarak 1971 yilinda tarif edilmistir.
Diffiiz bliyuk B huicreli lenfomanin (DBBHL) nadir gérilen, kétl prognoz
ile seyreden farkli bir alt tipi olarak kabul edilir ve HIV enfeksiyonu olan
hastalarda daha sik gorilir. Hastaligin klinik seyri agresifdir ve yogun



kemoterapétik rejimlerin kullaniimasina ragmen, sadece 15 ay oldugu
bildirilen kisa bir medyan genel sagkalimina (OS) sahiptir. Bu olgu sunu-
munda mide, pankreas ve nazal kavite gibi nadir tutulum bdlgelerine
sahip olmasi, oral kavite tutulumu olmamasi, akut pankreatit klinigi ile
basvurmasi ve HIV negatif olmasiyla nadir 6zelliklere sahip bir PBL vakasi-
nin sunulmasi planlanmistir.

Olgu Sunumu: 59 yasinda erkek karin agrisi, bulanti, kusma ve kilo kaybi
sikayetlerinin giderek artmasi ve son gtinlerde ortaya cikan siddetli burun
kanamalari ile klinigimize basvurdu. Basvuru aninda yapilan tetkiklerde
anemi (HGB:6.8 g/dL) ve pankreatik enzim yuksekligi (Amilaz: 810 U/L,
Lipaz:1373 U/L) saptandi. Hastada akut pankreatit dntanisi distinllerek
klinigimize yatirldi.

Akut pankreatit agisindan ¢ekilen abdomen MRI'da pankreas gdvdesin-
den kaynaklanarak heterojen kontrastlanan solid kitle lezyonu saptandi.
Tarama amagl tim vicut pozitron emisyon tomografisi (PET-CT) cekildi.
PET-CT'de sol nazal kavitede, sol bobrekte, sol iliak alanda, vertebralarda,
sol akciger, mide ve pankreasta yaygin hipermetabolik kitlesel lezyonlar
saptandi. On planda lenfoma diistiniildi. Kemik iligi aspirasyon ve biyop-
sisi yapildi ve normal saptandi.

Hastanin yatig anindan itibaren sik tekrarlayan burun kanamalari olmasi
nedeniyle kulak-burun-bogaz (KBB) klinigine konsllte edildi. Yapilan
rinoskopik bakida sol nazal kaviteyi dolduran kitle lezyonu saptandi. Fasial
MRI'da solda nazal kavitenin tamamini doldurmus ve genisletmis, arkada
nazofarinks hava siitununa dek uzanmis yaklasik 56x34x26 mm boyutlu
solid kitlesel lezyon izlendi. KBB klinigince tanisal amach nazal biyopsi
alindi. Nazal biyopsinin alinmis olmasi nedeniyle PET-CT de saptanan
diger lazyonlardan biyopsi alinmadi.

Hastanin nazal kaviteden alinan biyopside plazmasitoid/plazmablastik
neoplastik hicre infiltrasyonu izlendi. S6z konusu neoplastik hiicreler
CD38 pozitif, MUM-1 pozitif olup CD3,CD31, CD34,CD19, CD20 ve CD56
negatif saptanmistir. Ki-67 proliferasyon orani %5-7 olarak saptanmistir.
Nazal kavitedan alinan biyopsi sonucuyla hastaya PBL tanisi kondu.
Plasmoblastik Lenfoma tanisinin HIV ile sik birlikteligi nedeniyle bakilan
Anti-HIV antikoru negatif saptandi.

Tartisma: PBL, diffliz biylk B hicreli lenfomalarin nadir gorilen, hizli
progrese olan bir seklidir ve siklikla HIV pozitif olgularda cene ve oral
mukozal tutulumuyla gézlenir. HIV ile iliskisiz PBL ise siklikla daha ileri yas
(ortanca yas 57) erkek hastalarda goriilmekte. 59 yasinda HIV ile enfekte
olmayan olgumuz da bu verileri desteklemekte.

HIV-negatif PBL, ekstranodal bolgeleri daha siklikla tutmaktadir. Vakalarin
%89'unda en sik gorilen bolgeler agiz boslugu, gastrointestinal sistem,
yumusak doku ve kemik iligi olan en az bir ekstranodal tutulum yeri bil-
dirilmistir. Nasal tutulum ise hem HIV negati hem de HIV pozitif vakalarda
benzer oranda nadir gorilen tutulum bolgesidir. Daha 6nce, pankreas ya
da peripankreatik doku tutulumu nadiren bildirilmisti. Pankreatit klinigi ile
basvuru ise oldukg¢a nadir gorilen bir klinik durum olup bizim olgumuz-
dan 6nce sadece bir kez benzer bir vaka sunumu mevcuttur. Bu nedenle
bu olgu sunumunun 6nemi artmaktadir.

Anahtar kelimeler: Plasmoblastik lenfoma, pankreatit, nasal tutulum
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BOCEK ISIRIGI iLE BASLAYAN, HEMAFAGOSITIK SENDROM
VE SUBKUTAN PANNIKULIT BENZERI KUTANOZ T HUCRELI
NON-HODGKIN LENFOMA

Nurhilal Biiyiikkurt', Hakan Ozdogu', Siiheyl Asma’, Elvan Endogru?, Nazim Emrah
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Cilt alti pannikiilit benzeri T hticreli lenfoma (SPTCL), genellikle panniki-
liti taklit eden olgun sitotoksik T hiicresinden kaynaklanan bir periferal
T hiicreli lenfoma (PTCL) alt grubudur. Tipik olarak bir veya daha fazla
agrisiz subkutan noddiller veya iyi sinirl olmayan endure plaklar %71 ora-
ninda bacaklarda, %62 kollarda, %56 gévde de, %25 oraninda da ylzde
saptanir. Asil tanisi konulana kadar 6 ay boyunca semptom ve bulgularin
diger ayirici tanilari ile ugrasilan ve merkezimize geldiginde hemofagositik

sendrom nedenli sitopenileri giderek derinlesen ve buna bagh enfekiyoz
suirecte olan, siirrenal yetersizligi gelismis ve buna bagl elektrolit denge-
sizligi nedeniyle biling bulanikhigi olan bir subkutan pannikiilit benzeri T
hicreli lenfoma vakamizi bildirmekteyiz. Elli dort yasinda erkek, Alanya'da
yasayan sef as¢l, bilinen DM tip Il olan hastanin ilk defa Agustos ayinda
Antalya'da gobek bolgesinde bir bocek isirdi (Paederus ?) sonrasinda isirik
bolgesinde endurasyon, kizariklik, enflamasyon ve bunu takiben 10 giin
sonrasinda atesleri baslamis. Uzayan atesi nedeniyle bir liniversite has-
tanesi enfeksiyon hastaliklari bolimiinde nedeni bilinmeyen ates olarak
kabul edilip buna yonelik tetkikleri yapilan hastada, enfektif endokardit,
vaskulitler, FMF ve benzeri periyodik atesle giden hastaliklar, akut ve
kronik enfeksiyoz stirecler dislanmaya calisilmis ve bunlara yonelik kanit
bulunamamis. Ciltten alinan biyopsisinde PCR ile bakilan Leishmania bir
kez pozitif saptanmasi Uzerine amfoterisin B tedavisi verilen, romotolo-
jinin onerisi ile baslanan prednol tedavisi ile ates yaniti alinan hastanin
prednol dozlarn azaltilarak bir kez taburcu edilmis. Takipte tekrarlayan
atesi icin tekrar yatilan hastada kandida 6safajiti saptanip bunun tedavisi
verilmis, ara ara steroid dozu arttirilip azaltilan hastanin arada ates yaniti
alinmakla birlikte stirekli tekrarlari olmus. Bu sirada yapilan PET/CT de:
bahsedilen cilt bolgesinde cilt altinda FDG artisi gosteren sellilit olarak
yorumlanan alan, mezenterik milimetrik lenf nodlari, splenomegalisi
saptanmis. Hastanin sirtinda yeni gelisen nodiiler lezyondan insizyonel
biyopsi alinmis. Sitopenileri gelisen hastadan alinan kemik iligi aspiras-
yon ve biyosisinde hemofagositoz saptanmis ancak buna yonelik tedavi
almadigi 6grenilen hasta tanisal anlamda netlesilmemis olmasi ve devam
eden atesleri ve giderek derinlesen sitopenileri nedeniyle merkezimiz
hematoloji bollimiine basvurdu. Hasta geldiginde uykuya meyilli, derin
hiponatremik (Na:119 mmol/L) ve 38 dereceyi gecen atesi vardi, |6ko-
penik ancak nétropenik degil, trombositopenik, LDH - 1.712,00 U/L,
Prokalsitonin - 0,48 ng/mL, CRP 94,90 mg/L, Ferritin - 61.020,36 ng/mL.
Hastanin 6ykusu, dis merkez kemik iligi sonuglarina bakilarak oncelikle
hemafagositoz icin kritik hasta tanimlamasina girdiginden deksametazon
ve etopositten olusan 8 haftalik tedavi rejimine baslandi. Bu tedavinin
4. haftasinda iken hastanin dis merkez cilt biyopsisinin sonucu SPTCL
gelmisti ve merkezimiz patolojisinde de teyit edilmesi tizerine CHOP KT
si baslandi. Hastanin tedavisi bir stire birlikte devam edildikten sonra en
son 6. kiir CHOP tedavisini alan hastanin gelisinde mevcut tim lezyonlari
tamamen kayboldu. Hasta tam yanit alinmis oldu ancak ilk tanida biyop-
siden TCR lari calisilamadigindan TCR gama delta olasiligi nedeniyle litera-
tiirde az sayida hastada onerildigi Gzere otolog nakil yapilmasi planlandi.
Anahtar kelimeler: Hemofagositik sendrom, subkutan pannikiilit benzeri t Hicreli
lenfoma
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N()TBOP]ENiK AKUT PBOMYELOSiTiK I.‘('Z').SEMi OLGUSUNDA
NADIR BIR ATES ODAGI: AKUT APANDISIT
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Girig: Akut 16semili nétropenik hastalarda, genellikle tifilitisi akla getiren
akut karin tablosu gorilebilir. Akut apandisit bu hasta grubunda nispeten
az gorulur (%0.5-1.5) ve belirsiz, 6zgll olmayan semptomlar nedeniyle
tani giicligu olusabilir. Apandisit ve tifilitisin ayirdedilmesi tedavi yakla-
simlarinin farkli olmasi ve apandisitin genellikle acil cerrahi tedavi gerek-
tirmesi nedeniyle 6nemlidir. Bilgisayarli tomografinin erken kullanimi bu
iki akut batin nedeninin ayirdedilmesinde yardimci olabilir.

Olgu: On bir yasinda kiz hasta on giindiir olan ates, halsizlik ve bacaklar-
da dokiintli yakinmasi ile basvurdu. Fizik muayenesinde solukluk, ciltte
petesiler, lenfadenopati, hepatomegalisi mevcuttu ve traubesi kapalydi.
Hemoglobin 5.6 gr/dl, beyaz kiire sayisi 46.000/mm?3, trombosit sayis
18.000/mm?3, kan biyokimyasinda urik asit 6.2 mg/dL, LDH 770 U/L, eritro-
sit sedimentasyon hizi 125 mm/saat saptandi. Periferik yaymasinda %90
oraninda blastik hiicre gérildi. Kemik iligi aspirasyonunda %95 oraninda
bazofilik sitoplazmali, bilobile cekirdekli, az sayida ince grandl iceren
myeloblastlar goruldi. Akut promyelositik [6semi mikrograniler varyant
tanisi alan hastaya sitarabin, idarubisin ve etoposidden olusan induk-
siyon kemoterapisi baglandi. Translokasyon tarama panelinde t(15;17)
(924;921) ve t(10;11)(p12;923) pozitifligi saptandi ve retinoik asit tedavisi
basland. indiiksiyon kemoterapisi 13. giiniinde hastada febril nétropeni
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gelisti. Fizik muayenesinde agir mukozit disinda ates odagr olmayan
hastaya meropenem tedavisi baslandi. izlemde atesinin devam etmesi
nedeniyle ates odagi acisindan taramalar yapildi ve negatif saptandi.
Vankomisin ve kaspofungin tedaviye eklendi. Hastanin atesinin altinci
gliniinde glinde 1-3 kez olan ishali basladi. Diski mikroskopisinde bol
l6kosit gorildu ve rotaviriis antijeni pozitif saptandi. Aralikli alinan kan
kulttrlerinde Greme saptanmadi. Febril nétropeni dokuzuncu gliniinde
ates direncli seyretmeye basladi ve siprofloksasilin tedaviye eklendi.
Atesin 11. guiniinde hastanin fizik muayenesinde sag alt kadranda has-
sasiyet ve defans gelisti. Tifilitis 6n tanisiyla karin ultrasonografisi yapildi:
Apendiks ¢apl 12 mm artmis olarak bulundu ve periapendikiiler alanda
heterojenite izlendi. Abdomen BT'sinde sag alt kadranda apendiksin,
¢ekum inferiorundan koken alarak anteriora dogru seyir gosterdigi ve
capinin artmis oldugu (13 mm), duvar kalinhgi ve kontrastlanmasinin
artmis oldugu ve limenin oblitere oldugu goruldi. Periapendikiler yagli
planlarda heterojenite ve batin icinde minimal serbest sivi saptandi. Klinik
ve laboratuvar bulgulari ile akut apandisit olarak degerlendirilen hastanin
hemograminda hemoglobin 11.7 gr/dl, beyaz kiire sayisi 950/mm?, mutlak
nétrofil sayisi: 350/mm?, trombosit sayisi 39.000/mm?, CRP 265 mg/dL,
koaglilasyon tetkikleri normal saptandi. Trombosit destedi sonrasinda
hastaya laparoskopik apendektomi uygulandi. Operasyonda omentu-
mun apendiksin lzerine yapistigl, apendiksin 6demli ve inflame oldugu,
retroperitona dogru uzanim gosterdigi goruldi. Postoperatif donemde
hastanin atesi olmadi ve yara yeri iyilesmesinde sorun yasanmadi. izlemde
nétropeniden gikan hastanin antibiyotikleri kesildi.

Tartisma: Notropenik akut [6semili hastalarda sag alt kadran agrisi ve
hassasiyeti durumunda tifilitis yani sira apandisit tanisi da akla gelmelidir.
Perforasyon oldugunda ya da mutlak nétrofil sayisi 0/mm? oldugunda bile
cerrahi tedavi 6nemli komplikasyonlara neden olmadan genel sagkalimi
iyilestirebilir.

Anahtar kelimeler: akut 16semi, apandisit, febril nétropeni

B Koagiilasyon ve Fibrinoliz Bozukluklari
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REFRAKTER BiR ITP OLGUSUNDA ROMIPLOSTiIM DENEYiMi
Giil ilhan, Nurel Gicek, Gokgen Aslan, Muzaffer Akkan, Hasan Kaya

Hatay Mustafa Kemal Universitesi Tayfur Ata Skmen Tip Fakiiltesi Arastirma Hastanesi, Hematoloji
Bilim Dal

Girig: immiin trombositopeni (ITP) platelet sayisinin immin yollarla
azalarak 100.000/pl'nin altina dismesi ile karakterize edinsel bir trom-
bositopenidir. Tedavide 1. basamakta yer alan ilag kortikosteroidlerdir.
ikinci basamakta Anti-D, immiin supressif ilaglar (Azatiopurin, Siklosporin,
Mikofenolat Mofetil ve Siklofosfamid), Danazol, intravendz immiin
Globulin ve Rituksimab vardir. ikinci basamak tedavisinde daha énceki yil-
larda splenektomi varken giiniimiizde “Uluslararasi Konsensus Grubu’na
gore bunun yerine alternatif tedaviler yer almaktadir. Bunlar trombo-
poetin (TPO) reseptdr agonistleri olan Eltrombopag ve Romiplostimdir.
Bu ilaglar TPO reseptoriine baglanarak yapisal degisiklige yol acar ve
boylelikle megakaryosit proliferasyonu ve trombosit Gretimini uyarirlar.
Romiplostim peptit yapida biytk bir molekul olup direk TPO reseptoriine
TPO ile kompetitif olarak baglanirken, Eltrombopag reseptoriin trans-
membran bélgesine baglanan kiictik bir molekiildir. Bu molekiiller STAT3,
ERK, AKT gibi yolaklarr aktive ederler. Ayrica immiin modulator etkileri de
vardir. Burada splenektomi dahil coklu tedaviye direncli bir ITP hastasinda
Romiplostim ile olan deneyimimizi sunduk.

Olgu: Temmuz 2018'de agiz icinde kanamalarla basvuran ve trombosit
saylisl 5000/pL saptanan 60 yasindaki kadin hastaya ITP tanisi konularak
1000 mg/giin, 5 glin Metil Prednisolon L.V verildi. Oral steroid ile devam
edilen hasta 1 hafta sonra ayni klinik tablo ile tekrar basvurdu. Bu kez
intravenéz immiinglobulin (IVIG) 400mg/kg/giin dozunda 5 giin verildi
ve trombosit sayisinda gegici bir ylkselme saglandi. Metil prednisolon
azaltilarak Eyltl 2018 basinda kesildi. Bu siirede plateletleri 100.000/uL'nin
lizerinde seyrederken tekrar 1000/uL bulununca Eltrombopag baglandi.
Birinci haftada cok iyi trombosit cevabi alindi ancak 2. ve 3. haftalarda
75 mg/gilin dozuna ragmen hastanin trombosit diizeyi tekrar 1000/pL'ye
geriledi. Hastaya Rituksimab 1x375mg/m?/hafta, 4 hafta verildi ancak
gegici bir yanit alindi. Mayis 2019'da hastaya splenektomi yapildi ancak
trombosit yaniti yine alinamayinca 2 mg Vincristin IV verildi. Trombosit
sayisi ylkselmedi. Romiplostim verilmesi planlandi. Romiplostim temin

edilene kadar Danazol 2x100 mg/giin dozunda 3 hafta verildi ancak yanit
alinamadi. Hastanin 1. doz Romiplostim sonrasi platelet sayisi 50.000/
pL'nin Gzerine yukseldi. Hasta son olarak 2. dozunu aldi ve trombosit sayisi
179000/pL ile komplikayonsuz olarak takip ediliyor.

Tartisma ve Sonug: TPO reseptdr agonistleri splenektomize olan ve
olmayan hastalarda standart tedavilere gére kanamalari belirgin sekilde
azaltan glivenli kabul edilen ajanlardir. Eltrombopag oral, romiplostim
haftalik subkutan yolla kullanilmaktadir. Bu ajanlarin birine cevap olma-
masi halinde digerine cevap gozlenebilmektedir. Yuz alti refrakter ITP
hastasinda yapilan bir calismada hastalarin %60'Inda cevap alindigi goril-
mustur. Bizim direncli ITP olgumuzda da Eltrombopag yanitsizligi olusmus
ancak Romiplostim’e yanit alinmistir. Kemik iligi fibrozisi ve tromboemboli
her 2 ajan ile izlenebilen yan etkilerdir. Ozellikle Romiplostim kullanirken
platelet sayisinda fluktuasyonlar bildirilmistir. Ayrica Romiplostim kulla-
nanlarda antikor olusimu da rapor edilmistir. Sonug olarak Romiplostim
diencli ITP hastalarinda kullanilabilecek etkili bir ajandir.

Anahtar kelimeler: ITP, ROMIPLOSTIM

B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklari
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TALASEMi MAJOR HASTALARINDA OSTEOPENI VE
OSTEOPOROZ ILE VITAMIN D iLiSKiSiNIN ARASTIRILMASI.

Sevil Celilova', Azad Ekberzade?, Nermin Verdiyeva', Kemale Memmedova', Nurani
Aliyeva', Ramin Bayraml', Valeh Hiiseynov'
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Girig: Osteopeni ve osteoporoz talasemide en sik rastlanan komplikas-
yonlardan biridir. Osteoporoz dusiik kemik yogunlugu ve kemik yapisinda
bozulmayla karakterize ve kemigin kirlmaya egiliminin artiran sistemik
bir hastalik olarak tanimlanmaktadr. Iyi tedavi edilen talasemi majérli
hastalarda bile osteoporoz prevalansinin %40-50, kirik prevalansinin %38-
41 oldugu bildirilmistir. Cinsel olgunlasmada gecikme, diyabet ve hipoti-
roidizmin varligi, paratiroid bezi islev bozuklugu, ilerleyici ilik genislemesi
ile hizlandirlmis hemopoez, osteoblastlarda dogrudan demir toksisitesi,
demir selatorleri, biyime hormonu veya insulin biyime faktorlerinin
eksikligi, vitamin D eksikligi talasemi hastalarinda osteoporozun en
onemli nedeni olarak bilnmektedir. Son zamanlar terapétik yaklasimlar-
la talasemili hastalarin yasam suresi ve kalitesi artmis, bununla birlikte
patolojik kiriklara sebep olabilen osteoporoz, hastaligin en 6nemli iskelet
bulgusu ve morbidite sebebi haline gelmistir. Amacimiz talasemi major
tanili hastalarimizda osteopeni ve osteoporozun vitamin D eksikligi ile
iliskisinin arastiriimasi idi.

Yontem: Merkezimizde kayitli olan ve diizenli tedavi alan 124 talasemi
majorli hastanin dosyasi retrospektif olarak incelendi. Tim hastalar
dizenli olarak transfuzyon aliyorlardi. Hastalarin sol femur ve L-spine
kemik mineral sikligi DEXA yontemiyle T ve Z skoruna gore degerlendirildi.
Z skoru -2.5’in altinda olmasi osteoporoz, -1 ile -2.5 arasinda olmasi oste-
openi gibi degerlendirildi. Ayrica hastalarda ortalama yas, cinsiyet, serum
Ca, P, ALP, Vitamin D, PTH, TSH ve ferrtin diizeylerine bakildi ve hastalarin
Onceden osteoporoz tanisi alip almadiklari degerlendirildi.

Sonug: Calismaya 80 erkek, 44 kadin olmakla toplam 124 talasemi major
tanili hasta alindi. Hastalarin yas araligi 6-43 yasti. 47 hastada osteopeni,
65 hastada osteoporoz, 12 hastada osteopeni ve osteoporoz birlikteligi
saptandi. istatistik degerlendirmeler sonucunda DEXA T/Z skoru ile has-
talarin ferritin diizeyleri arasinda anlamli iliski bulunmusken (p<0,001),
vitamin D duzeyleri arasinda zayif iliski bulunmustur. 18 yas Ustu 41
hastada L-spine T skoru/vitamin D duzeyi iliskisi p<0.127, femur T skoru/
vitamin D iliskisi p<0.178, 18 yasalti 83 hastada L-spine Zskoru/vitamin D
iliskisi p<0,165, femur Z skoru/vitamin D iliskisi p<0.137 olarak bulundu.
Hastalarin eszamanli bakilan tiroid, paratiroid fonksiyonlarinda ciddi
bozukluk olmadigindan dolayi osteoporoz (izerine olan etkisinde anlamli
sonug bulunmadi.

Tartisma: Yapilan ¢alismada Talasemi major tanili hastalarda osteopeni ve
osteoporoz tanisi kondugu anda bakilan tetkiklerdeki vitamin D dizeyi
arasinda anlamli iliski saptanmamistir. Ayni hasta qrubunda tani aninda
bakilan paratiroid ve tiroid bez fonksiyonlarinda da anlamli bozukluk sap-
tanmamistir. Elde edilen verilere gore dizenli transfuzyonla birlikte sela-
tor tedavi ve vitamin takviyesi alan hastalarda endokrin komplikasyonlarin



osteoporoz lizerine negatif etkisi minimalize edilebilecegi sonucuna varil-
sa da calismamizda daha kapsamli sonug icin vaka sayisinin arttiriimasi ve
prospektif gidis takip edilmesi planlanmistir.

Anahtar kelimeler: Talasemi, osteoporoz, ferritin, endokrin, selasyon.

W infeksiyon ve Destek Tedaviler
P-166

Referans Numarasi: 426

R-CHOP KEMOTERAPISi SEYRINDE GELISEN
EKSTRAVAZASYONA BAGLI DERi LEZYONLARININ
TEDAVIiSINDE PRP KULLANILMASI

Cem Selim, Sercan Ozbek, Etibar Mammadov, irfan Yavagoglu, Zahit Ali Bolaman

Adnan Menderes Universitesi, Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali

Giris: Ekstravasazyon kemoterapi seyrinde nadir goriilen bir komplikas-
yonudur. Ekstravasazyon gelisen hastalarda ge¢ donem yaklagimi belir-
lenmis degildir. Burada ekstravasazyon gelisen non-Hodgkin lenfomali
bir hastamizda trombositten zengin plazma uygulamasini rapor ediyoruz.

Olgu sunumu: Altmis sekiz yasinda kadin hasta, sag skapula Uzerinde
non-Hodgkin lenfomaya bagli iri kitle (11 cm) nedeni ile rituksimab, siklo-
fosfamid, vinkristin, doksorobusin, prednizolon (R-CHOP) tedavisi baslan-
di. Kemoterapinin 4. sikliisii sonrasinda tedavinin 14. giin 6n kol anterior
ylizde dirsekten 5 cm asagida 5x6 cm capinda Uzeri kabuklu, etrafi 5 cm
capinda kizariklik ve 6demli lezyon saptandi. Hastaya Araki yontemi ile
hazirlanan trombositten zengin plazma (PRP) lezyona ve lezyon bolgesi
etrafina uygulandi. Tedavi sonrasi siyah renkli nekrotize alan boyutunda,
etrafindaki krutlu alanda ve onu saran en distaki 6demli kizariklik olan
bélgenin boyutlarinda azalma gorildi (Sekil A,B).

Sonug: Hastaya PRP uygulanmasinin 2.gliniinden itibaren lezyon etrafin-
da hiperemi azalmaya basladi. Tedavinin 7. Gln{ine gelindiginde hastanin
Uizeri siyah krutlu dokusunda kii¢lilme olustu (Sekil C). Hastanin baslangig-
ta olan agrilari azaldi. Hasta salah ile taburcu edildi.

Standart bir yaklasimi olmayan kemoterapi seyrinde ekstravazasyon geli-
sen hastalardaki cilt lezyonlarinda PRP yararli olabilir.

Anahtar kelimeler: Ekstravazasyon tedavisi, PRP, trombositten zengin plazma
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DOWN SENDROMU iLiSKIiLi MYELOFIBROZiS OLGUSU
Cagn Coskun, Tekin Aksu, Fatma Giimriik, Sule Unal
Hacettepe Universitesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Giris: Primer miyelofibrozis, kemik iliginde megakaryosit artisi ve fibro-
zise yol acan retikulin ve kollajenin reaktif birikimi ile karakterize klonal
myeloproliferatif bir hastaliktir. Cocuklarda nadiren karsilagilan miyelo-
fibrozisin insidansi 0,5-1,5 / 100,000'dir. Burada Down sendromu (DS) ve
miyelofibrozisi saptanan bir hasta sunulmustur.

Olgu: Down sendromu tanisiyla izlenen 7 yasinda kiz hasta, solukluk,
cabuk yorulma ve karin agrisi sikayetleriyle basvurdu. Hastanin yenido-
gan doneminde bilinen, gecici myeloproliferatif hastalik 6ykiisi yoktu.
Yakinmalari 6 aydir devam eden hastaya, bu silrecte 4 hafta aralarla
eritrosit stspansiyonu verildigi, hastanin astim ve ventrikiler septal
defekt nedeniyle izlendigi ve safra kesesi tasi nedeniyle kolesistektomi

operasyonu gegirdigi 6grenildi. Anne baba arasinda akrabalik olmadigi
saglikl bir erkek kardesi oldugu bilgisi edinildi. Pansitopeni ve spleno-
megali etiyolojisi arastirilirken fizik muayenesinde DS stigmalari gosteren
hastanin, solukluk ve inguinal bolgeye kadar uzunan splenomegalisi
saptandi. Laboratuvar incelemelerinde hemoglobin 8,2 gr/dl, retikiilosit
%3,16, MCV 93,8 fl, 16kosit 1,9x10%/ul, notrofil 1x103/ul trombosit sayisi
109x10%/pl saptandi. Periferik yaymasinda makrositoz, hipokromi izlenir-
ken blast ve displazi izlenmedi. Kemik iligi aspirasyonunda her alanda
1-2 adet megakaryosit goruldd, eritroid seride ¢ekirdek displazisi ve cift
cekirdekli normoblastlar izlendi. Kemik iligi biyopsisi normoselliler olup,
megaloblastik degisiklikler mevcuttu, eritroid/myeloid oraninda artis,
eritroid seride displazi ve retikilin fibrozis derecesi II/1ll olarak raporlandi.
Kemik iligi sitogenetik analizinde 47,XX,+21 saptandi. Myelodisplastik
sendrom (MDS) FISH paneli normal olarak sonuglandi. GATAT mutasyonu
normal olup safra tasi ve splenomegali nedeniyle yapilan, 53 geni kapsa-
yan hemolitik anemi panelinde EPB42 geninde heterozigot c.1115G>A/p.
Gly372Asp degisimi saptandi.

Tartisma: Kemik iliginde fibrozis, cocuklarda nadir gorilen bir durumdur.
Yapilan bir calismada 47 cocukluk ¢agdi idiopatik myelofibrozis olgusunun
altisinin DS ile iliskili oldugu bildirilmistir. Bu 6 DS hastasinin l¢tinde
kronik idiopatik myelofibrozis saptanmistir. Down sendromunun myeloid
proliferatif hastaliklara egilimi oldugu bilinmektedir. Ayrica 16semi ve
myelofibrozis arasinda da iliski bildirilmektedir. Hastamizda DS ile iliskili
myelofibrozis oldugu gosterildi. Bu durum masif splenomegali ve pansito-
penisini aciklamaktaydi. istenen hemolitik anemi panelindeki heterozigot
EPB42 mutasyonu (otozomal resesif kalitilan herediter sferositoz tip 5
geni) klinigini aciklamamaktadir. Myelofibrozisi gelisen DS hastalarinda
izlemde |6semi gelisebilecedi, bu nedenle bu riski 6ngérmede GATAT
gonderilmesi dnerilmektedir.

Anahtar kelimeler: myelofibrozis, down sendromu
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ABVD SONRASI GELISEN HEPATIK YETMEZLiK VAKASI
Nazif Yalgin', Aysun Gonderen?, Siileyman Co¢gun®

'Kiitahya Saglik Bilimleri Universitesi Evliya Celebi Egitim ve Arastirma Hastanesi-i¢ Hastaliklan
*Kiitahya Saghk Bilimleri Universitesi Eviya Celebi Egitim ve Arastirma Hastanesi-hematoloji
SKiitahya Saghk Bilimleri Universitesi Eviya Celebi Egitim ve Arastirma Hastanesi-gastroenteroloji

Girig: Hodgkin Lenfoma (HL); lenf nodundan kaynaklanan hematolojik
bir malignitedir. Doksorubusin, Bleomisin, Vinblastin, Dakarbazin (ABVD)
tedavisi Hodgkin Lenfoma tedavisinde sik kullanilan tedavi rejimidir.
ABVD rejiminin alternatif tedavi rejimlerine goére daha az toksisiteye
neden oldugu belirlenmistir. Bu yazimizda ABVD sonrasinda hepatik tok-
sisite gelisen vakamizi paylasmak istedik.

Vaka: 44 yasinda erkek hasta poliklinigimize ates, kilo kaybi ve gece
terlemeleri sikayetiyle basvurdu. PET/BT(pozitron emisyon tomografisi)
sonucunda mediastende,dalakta, paraaotik ve iliak alanlarda konglomere
multipl lenf nodlari izlendi. Periferik lenfadenopati saptanmadi. Paraaortik
lenf nodu biopsi sonucu Hodgkin Lenfoma ile uyumlu geldi. 3 kiir ABVD
sonrasinda ¢ekilen PET/BT'de dalaktaki tutulumun tamamen kayboldugu,
mediasten ve inraabdominal tutulumlarinda tama yakin yanit alindig
saptandi ancak hastanin sag akciger Ust lobda 5cm’lik kaviter yeni bir
lezyon tespit edildi. Tuberkiiloz siiphesiyle sonuclari neticelene kadar
ABVD tedavisine ara verildi. Takibinde karaciger enzimlerinin yukseldigi
tespit edildi(AST:89 U/L, ALT:40 U/L). PIt:65 bin saptanan ve tani aninda
cekilen tomografilerde karacigeri normal olan hastanin yapilan kontrol
usg'sinde kc sinirlar diizensiz ve karaciger gérinimu graniler (kronik
kc-s?)olarak saptandi. Karaciger biopsisinde 6/6 fibrozis tespit edilen,
otoantikor taramasi (-) gelen hastada karaciger patolojisini aciklayacak
ek bir neden saptanamadi. Tbc ekarte edilen hastada hepatik toksisite
nedeniyle ABVD rejimine devam edilmedi, otolog kok hticre nakli siroz
nedeniyle riskli bulunan hastaya 1.8 mg/kg Brentuximab baslandi.6 kiir
Brentuximab sonrasi PET/BT tam metabolik yanit elde edildi. Brentuximab
8. Kiirde sirozu dekompanse olan hastada bretuximaba da devam edile-
medi.Son kemoterapi sonrasi yaklasik 1 yildir hastamiz hala remisyonda
takip edilmektedir.

Tartisma: ABVD tedavisi akut donemde ve uzun dénemde toksisiteye
neden olabilmektedir. ABVD ile bleomisine bagli pulmoner toksisite,
doksorubisine bagli kardiyomiyopati gorilebilmektedir. ABVD tedavisine
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bagh hepatik toksisitenin ¢ok nadir oldugu dustnilmektedir ve bildirilen
vaka sayisi azdir. Joensuu H. ve arkadaglarinin 1986 yilinda bildirdikleri
vakalarinda ABVD tedavisi sonrasinda karaciger kolestaz enzim diizey-
leri artmistir ve hepatik yetmezlige giren hasta ex olmustur. Literatlrde
Bleomisin ve Vinblastine bagli hepatik yetmezlik vakasi insanda bildiril-
memistir, dakarbazinin neden oldugu dislintlen nadir hepatik yetmezlik
vakasi bildirilmistir. ABVD tedavisi sirasinda yeni gelisen karaciger enzim
yuksekligi 6ykiist olan vakalarda veno-okluziv hepatik hastalik olabilecegi
unutulmamalidir. Bu hastalarda yapilan ultrasonografinin normal olmasi
karaciger nekrozunu dislamamaktadir ve karaciger biyopsisi onerilmek-
tedir. Sundugumuz vakada da gelisen karaciger sirozunun ABVD kaynakli
oldugunu disiinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: Hodgkin Lenfoma, ABVD tedavisi, Hepatik Yetmezlik, Siroz
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iINFLUENZA A ENFEKSIYONU iLiSKiLi NOTROPENI: UC OLGU
SUNUMU

Alara Akdeniz', Fatma Burcu Belen Apak?
"Baskent Uiniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Da, Ankara
*Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, Ankara

Girig: Post-enfeksiyoz akkiz nétropeni, ¢cocuklarda oldukca sik goriliip;
gegici benign enfeksiydz nedenlerle kalitsal kemik iligi yetmezlikleri ve
immun yetmezliklerin klinik ayrimi 6zellikle kiiciik yastaki olgularin daha
once normal kan sayimi olmamasi nedeniyle zorlasmaktadir. Etiyolojik
etkenlerden birisi de Influenza A enfeksiyonu olup; Influenza A'da %10-63
arasinda noétropeni gorilebilmektedir. Enfeksiyon sirasinda ortaya ¢ikan
nétropeninin patogenezinde Influenza A ile karsilagsma sonucu ortaya
¢ikan sitokin stimulasyonu veya Fas'in uyarilmasiyla meydana gelen
apoptoz ve hematopoez baskilanmasi, periferde NK hiicre aktivitesinin
artmasi ve nétrofillerin enfeksiyon bolgesine-6zellikle de solunum yolla-
rina- go¢l gibi mekanizmalar rol oynamaktadir. Genellikle kendini sinirla-
yan ve ginler haftalar icinde diizelen bir tablodur. Ancak 6nemli oranda
olguda nétropeninin kroniklestigi (> 3 ay) gosterilmistir. Bu olgularin altta
yatabilecek immun yetmezlik ve otoimmun nétropeni acisindan izlemi
gerekmektedir. Bu calismada, Influenza A enfeksiyonu ile agir nétropeni
gelisen ve ikisi kroniklesen 3 olgu sunulmustur.

Olgu sunumlari: 3 olgunun yaslar 4 ay-2 yas arasinda degismekteydi.
Olgularin basvuru klinik tablolari, viral belirtegleri, dip beyaz kiire sayilar,
dip MNS (Mutlak nétrofil sayisi), kemik iligi aspirasyonu sonuglar, tedavi-
leri ve hastalarin notropenilerinin diizelme sireleri Tablo 1'de verilmistir.
Tum olgulara Influenza ve RSV'ye yonelik solunum virlis antijen testleri
disinda EBV (VCA) IgM-G, CMV IgM-G, Parvovirus B19 IgM-G serolojik
testleri cahgildi. Olgu 3'te Parvovirus IgM pzoitifligi disinda ek bulgu hicbir
olguda saptanmadi. Bu pozitiflik Influenza A ile capraz reaksiyon olarak
degerlendirildi. immun yetmezlik agisindan bakilan g A-G-M diizeyleri
tim olgularda normal saptandi. Tim olgularda C3, C4 dlzeyleri normal,
ANA, antidsDNA negatif saptandi. Olgularin daha 6nce bilinen normal
kan sayimi degeri olmamasi ve agir nétropenik olmalar nedeniyle hep-
sine kemik iligi aspirasyonu yapildi, myeloid duraklama gérilmedi. Olgu
2 nétropenisinin 4 glinde diizelmesi ve 3 aylik izlemde devam etmemesi
nedeniyle izlemden ¢ikartildi. Olgu 1 ve 3'lin ndtropenisinin 3 aydan uzun
devam etmesi Uizerine konjenital ndtropeni nedenlerinin ayirici tanisi igin
cahsilan ELANE, HAX1, G6PC3, SDS mutasyonlari negatif geldi (Tablo 1).
izlemde enfeksiyon bulgusu olmayan ancak yasa gére normal MNS dege-
rine heniiz ulasmamis olan bu iki olgu 6 aydir izlenmektedir.

Sonug: immun yetmezligi olmayan ayaktan ates ve nétropeni ile bas-
vuran ¢ocuklarda enfeksiyona bagli gegici nétropeni ve diger ndtropeni
nedenlerinin ayrimi klinisyenler icin halen zor olmaktadir. Post-enfeksiy6z
nétropeni, genellikle kisa strede diizelmekle beraber olgularin bir kismi
kroniklesmekte ve altta yatan nedenlerin ayirt edilmesi gerekmektedir.
immun yetmezligi olmayan, atesli nétropenik olgularin izlemi konusunda
rehberlere ihtiya¢ duyulmaktadir. Bu olgularin sadece enfeksiyona bagh
baskilanma olmayabilecedi, ciddi bakteriyel enfeksiyona yatkinlik yarata-
bilecek konjenital nétropeni ve immun yetmezliklerin ilk prezentasyonu
olabilecegi de unutulmamalidir.

Anahtar kelimeler: N6tropeni, influenza A, agraniilositoz

Tablo 1. Olgularin zellikleri
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1 |4ay |Erkek | Akut Influenza A (+) |2790/mm*| 90/mm? | Myeloid | Sefotaksim 15 | 3 giin
brongiyolit| InfluenzaB (-) seride artis | mg/kg/giin/3
RSV (-) EBV (VCA) iv Oseltamivir
IgM (-) EBV (VCA) 2x20 mg po
19G (+) CMV IgM G-CSF 5 meg/
(-) CMV 1gG (-) kg sc
Parvovirus B19
IgM (-) Parvovirus
B191gG (+)
2 |3ay| Kz Akut Influenza A (+) |3650/mm?| 190/mm* | Myeloid | Seftriakson 20 | 4 giin
bronsiyolit| Influenza B (+) seride | mg/kg/giin/2
RSV (-) EBV (VCA) duraklama | iv Oseltamivir
IgM (-) EBV (VCA) goriilmedi | 2x30 mg po
19G (+) CMV IgM Meropenem
(-) CMV 1gG (-) 3x300 mg iv
Parvovirus B19 G-CSF 5 meg/
IgM (-) Parvovirus kg sc
B191gG (+)
3 |18ay| Erkek |  Akut Influenza A (+) |1700/mm?| 130/mm?* | Myeloid | Seftriakson 75 | 4 giin
larenjit | Influenza B (-) seride | mg/kg/giin/2
RSV (-) EBV (VCA) duraklama | iv Oseltamivir
IgM (-) EBV (VCA) goriilmedi | 2x30 mg po
19G (-) CMV IgM G-CSF tedavisi
(-) MV 1gG uygulanmadi
(-) Parvovirus
B191gM (+)
Parvovirus B19
g6 (-)
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KOMPLIKASYONDAN TANIYA: KEMIK iLiGi BiYOPSisi iLE
TANI ALAN ADENOKARSINOM METASTAZLI HASTALARIMIZ

Filiz Yavasoglu', Cigdem Ozdemir?
"Afyonkarahisar Saghk Bilimleri Universitesi EGitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Bilim Dalr
*Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi Patoloji Bilim Dali

Kemik iligi biyopsisi; esas olarak hematolojik hastaliklarin tanisinda kul-
lanilan invaziv bir islemdir. Ancak nonhematolojik malignitelerde de
evreleme amach kemik iligi biyopsisi yapilabilmektedir. Nonhematolojik
malignitelerin tanisi kemik iliginden kondugu anda metastatik hastalik
olarak degerlendirilmektedir. Kemik iligine en sik metastaz yapan timor-
ler akciger, meme, mide ve prostattir. Yaygin hastaligi olan vakalarda
%30-75 oraninda kemik iligi tutulumu saptanabilmektedir. Kemik iligi
tutulumuna bagl olarak hastalarda sitopeni/ler, I6koeritroblastik degisik-
likler gbzlenebilmektedir.

Biz de pansitopeni/bisitopeni nedeniyle tarafimiza basvuran, bisitopeni/
pansitopeniye yol acacak nedenler ekarte edilmis ve yapilan kemik
iligi biyopsisi ile karsinom metastazi tanisi almis hastalarimizi sunmayi
amagladik.

Olgular: Yas ortalamasi 61.4 (29-80) olan hastalarimizin 4G kadin 3'UG
erkekti. Fizik muayenede lenfodenopati, hepatosplenomegali saptan-
mayan hastalarin periferik yayma incelemelerinde blast, I6koeritroblastik
degisiklikler izlenmedi. Trombositopeni ve anemi ile ilgili bulgular izlendi.
Bir hasta hari¢ tim hastalarin sedimentasyonu>110mm/saat idi. 7 has-
tamizin hicbirinde I6kopeni yoktu. 1 hastamizda nétrofili, 1 hastamizda
da lenfositoz mevcuttu. Hastalarimizin hb ortalamasi 8,6 gr/dl (6-12,5)
idi. Bisitopenisi / anemisi olan hastalardan anemi parametreleri, viral
seroloji, hormonal tetkikler, romatolojik tetkikler cahlsildi. Anemi, sedi-
mentasyon yiksekliginin olmasi nedeniyle immunglobulin duzeyleri,
protein elektroforezi, serum ve idrar immunfiksasyon testleri calisildi.
Etyolojiyi aydinlatacak neden bulunamamasi tizerine hastalara kemik iligi
aspirasyon ve biyopsisi yapildi. 4 kadin hastamizin dérdiinde de meme
karsinomu metastaz, 3 erkek hastanin ikisinde prostat karsinomu, birinde
mide karsinomu metastazi saptandi. Prostat karsinomu metastazi olan bir
hastamizda es zamanli kemik metastazi da mevcuttu.



Tartisma: Kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi |6semi tanisinda, lenfoma
infiltrasyonunu saptamada, multipl myelom tanisinda, depo hastaliklarini
saptamada hematologlar tarafindan sik kullanilan tanisal bir islemdir.
On planda hematolojik hastaliklar diisiiniilerek yapilan kemik iligi aspi-
rasyon ve biyopsileri ile hastalarimiza karsinom metastazi tanisi koymus
olduk. Bazen karsinomlar; kemik iligi yetmezlik bulgulariyla hematolog-
lara bagvurabilmektedir ve tek bulgu da kemik iligi yetmezlik bulgular

olabilmektedir.

Anahtar kelimeler: anemi, trombositopeni, kemik iligi metastazi

Tablo 1. Hastalanmizin ozellikleri

Kadin/Erkek 43

Ya Ortalamasi 61,4 (29-80)

Lokosit ort 8900 (4840-17890)
Notrofili /7

Lenfositoz 1/7
Hemoglobin ort 8,6 (5,2-12,5)
Platelet ort 81000 (9000-216000)
LDH 921 (224-2150)
Sedimentasyon ort 84(19-137)

Primer Kanser 4/2/1 (meme/prostat/mide)
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yapilarak hastanin kemoterapisine devam edildi ve tedavi optimal bir
sekilde tamamlandi.

Tartisma: Kemoterapotik ilaglarin kullaniimasi arttikca hipersensitivite
g6rilme sikligr da artmaktadir. Etoposit hipersensitivitesi nadir goril-
mektedir, ancak potansiyel olarak yasami tehtid eder. Reaksiyonlar en
fazla ilk 5-10 dk icinde olusmaktadir. Etiyolojisi tam olarak belli degildir.
Tipik olarak tip | reaksiyon olarak olusmaktadir, ancak tip Il reaksiyonlar
da tanimlanmigtir. Biz tip | alerjik reaksiyon gelistiren hastamizda etoposit
desensitizasyon programi ile herhangi bir komplikasyon olmadan basarili
bir sekilde tedavisine devam edilebilmistir.

Sonug: Etoposit hipersensitivitesi gelisen hastalarda desensitizasyon
yapilarak tedavinin aksamasi engellenebilir.
Anahtar kelimeler: Hodgkin lenfoma, etoposid, hipersensitivite, desensitizaston.

Tablo 1. Etoposit desensitizasyon protokolii

30 dk dncesinde Antihistamin, ranitidin, hidrokortizon

1. saatte Etoposit 1,25 mg, 220 ml %0,9 NaCL (1/100 soliisyon)
0-15. dk 2 ml/saat

16-30. dk 5 ml/saat

31-45. dk 10 ml/saat

46-60.dk 20 ml/saat

2. saatte Etoposit 12,5 mg, 220 ml %0,9 NaCL (1/10 soliisyon)
0-15. dk 5 ml/saat

16-30. dk 10 ml/saat

31-45. dk 20 ml/saat

HODGKi'N‘LENFOMI‘\LI HASTADA ETOPOSIT ALLERJISININ
DESENSITIZASYON ILE TEDAVISI

Yurday Onciil, Arzu Akyay
Inénii Universitesi Tip Fakiiltesi

Girig: Etoposit, sitotoksik bir ajan olup ¢ocukluk ¢agi malignitelerinde
siklikla kullaniimaktadir. Hodgkin lenfoma tedavisinde de etoposit dnemli
ilaclardan birisidir. Etoposite bagli hipersensitivite nadirdir (%1-3) ancak
hayati tehdit edici sonugclari olabilir. Burada etoposit allerjisi gelistiren
ve desensitizasyon ile basaril bir sekilde tedavisine devam edilebilen
Hodgkin lenfomali bir hasta sunulmustur.

Olgu: On bir yasinda kiz hasta, 1 ay 6ncesinde bagslayan ve hizla biiyliyen
boyunda sislik sikayeti ile basvurdu. Hastanin gece terlemesi, kilo kaybi
oykusu vardi. Fizik muayenesinde sag sterno kleidomastoid kasi tizerinde
asagl dogru inen, 6nden arkaya uzanan 7x5 cm boyutunda, sert, lastik
kivaml kitle tespit edildi. Organomegalisi yoktu. Hastanin laboratuvar
laktik dehidrogenaz (LDH) 725 u/L, sedimentasyon 76 mm/st idi. Akciger
grafisinde Ust mediastende genislemeye neden olan sag taraf yerlesimli,
kalp konturunu kismen silen opasite ve her iki hemitoraksda noddler
tarzda infiltrasyonlar mevcuttu. Toraks bilgisayarli tomografisinde (BT),
sag akciger parankiminde cok sayida infiltratif noduler lezyonlar ve sag
supraklavikuler bolgeden baslayip diyafragmaya kadar uzanim gésteren
lenfadenopatiler tespit edildi. Hastadan alinan eksizyonel biyopsi klasik
Hodgkin lenfoma, lenfositten fakir alt tip olarak rapor edildi. Kemik iligi
tutulumu yoktu. Evre IV-B olarak kabul edilen hastaya 2 kiir OEPA (pred-
nizolon 60 mg/m?, vincristin 1,5 mg/m?, doksorubisin 40 mg/m?, etoposit
125 mg/m?), 4 kiir COPDAC (prednisolon 40 mg/m?, dakarbazin 250 mg/
m?, vincristin 1,5 mg/m?, siklofosfamid 500 mg/m?) tedavisi planlandi.
Birinci OEPA protokoliinde, etoposit infuzyonunun 5. dakikasinda solu-
num sikintisi ve doklntist olustu. Hastada etoposite bagl anafilaksi
disiinlldi ve steroid, antihistaminik ve adrenalin yapildi. Hastanin fizik
muayenesinde ronkis duyuldugu icin kisa etkili beta 2 agonist nebu-
lizator ile verildi. Hasta allerji-immunoloji bolimune konsllte edildi.
Hastaya 2 mg/ml konsantrasyondaki etoposit sollisyonundan deri prik
testi yapildi, sonug negatif bulundu. intradermal test uygulandi, negatif
tespit edildi. Hastada Ig E aracili immiin mekanizmayla reaksiyon gelis-
tirdigi kabul edildi. Etoposit hipersensitivitesi olarak degerlendirildi ve
etoposit desensitizasyonu planlandi. Etoposit inflizyonu, desensitizasyon
protokoliine (Tablo 1) gore verildi. Bunun icin 1/100, 1/10, 1/1'lik konsant-
rasyonlarda 3 soltisyon hazirlandi. Birinci ve 2. sollisyonlar 15 dakika ara
ile her seferinde arttirma seklinde 1'er saatte gidecek seklinde, 3. sollisyon
3,5 saatte gidecek ayarland.. infiizyonlar sonrasinda hastada herhangi bir
komplikasyon gorilmedi. Diger kirlerde de etoposit desensitizasyonu

46-60.dk 40 ml/saat

3. saatte Etoposit 125 mg, 220 ml %0,9 NaCL (1/1soliisyon)
0-15. dk 10 ml/saat

16-30. dk 20 ml/saat

31-45. dk 40 ml/saat

46-230.dk 75 ml/saat

B Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi

P-172 Referans Numarasi: 457

BENDAMUSTIN MONOTERAPISI iLE UZUN SURE TAM
YANITLI HODGKIN LENFOMA OLGUSU

Ahmet Seyhanli', Pinar Giinay?, Oykii Unsal?, inci Alacacioglu’, Ozden Piskin’, Fatih
Demirkan’, Biilent Undar', Mehmet Ali zcan’, Giiner Hayri Gzsan’

"Dokuz Eyliil Universitesi Hematoloji
2Dokuz Eyliil Universitesi i Hastaliklar

Giris: Hodgkin lenfoma (HL) eriskinlerde 20-40 yaslar arasinda goru-
lirken, gorilme sikhgr 55 yasindan sonra ikinci bir artis gosterir.
Toplumda 2,3/100000 oraninda gériilir. Hodgkin lenfomali niiks hasta-
larda farkli hazirlik rejiminlerinin 6nerildigi otolog kok hiicre nakli dnerilir.
Bendamustin farkl etki mekanizmalara sahip, tekli veya ¢oklu ilag kombi-
nasyon ile kullanilan alkilleyici grup ilactir. Otolog nakil sonrasi niiks eden
¢oklu sira tedavi almis sonrasinda bendamustin monoterapi ile uzun sireli
tam yanitli hastay1 sunuyoruz.

Olgu: 74 yasinda kadin hasta aralik 2009'da ates ve kilo kaybi nedeni ile
yapilan tetkiklerinde sol supraklavikular lenf nodu ve kemik iligi biyopsisi
ile evre 4B klasik lenfositten zengin tip hodgkin lenfoma tanisi almis..
Ozgecmisinde hipertansiyon ve 1997'de gecirilmis Guillain-Barre send-
romu 6ykiisi mevcut. 6 kir ABVD (Adriyamisin, Bleomisin, Vinblastin,
Dakarbazin) kemoterapisini agustos 2010°'da tamamlayan hastanin teda-
vi sonrasi kontrol pet bt de progresyon saptanmasi lizerine hasta 2
kir ESHAP (Etoposid, metilprednizolon,sitarabin, sisplatin) kemoterapisi
ile tam yanit alinarak 2011 de BEAM (Karmustin, Etoposid, Sitarabin,
Melfalan) hazirlik rejimi ile periferik otolog kok hiicre nakli ile konsolide
edildi. Nakil sonrasi birinci yilinda dalakta yeni gelisen lezyon ve lenf
nodlarinda progresyon saptanan hastaya 2 kiir IGEV-B kemoterapisi verildi
ancak yanitsiz olan hastaya 2 kir brentuksimab vedotin verildi ancak yanit
alinmadi. Bendamustin tedavisi baslanan hastanin 3.kiir sonrasi yapilan
pet bt goérlintilemesinde tam metabolik yanit alindi. Hastanin 2013 ylin-
dan beri tedavisiz ve tam tanit ile takipleri devam etmektedir.
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Sonug: Bendamustin alkilleyici kemoterapik ilag sinifinda olmasina karsin
ayr bir farmakodinamik profile sahiptir. Etki mekanizmasina bakildiginda,
in vitro olarak apoptoza yol acan tiimér baskilayici p53'i fosforile eder.
ikinci mekanizma, EXO1 geninin diizenlenmesiyle DNA baz eksizyon
onarimini sadlar. Uclincii mekanizma, mikroniikleasyon ve kromatin
yogunlagmasinia yol acarak hiicre 6limine neden olur. Bunun yanindan
Bendamustin etki mekanizmasinin hala tam olarak bilinmedigini ve kesin
farmakodinamik profili tanimlamak icin ek calismalara ihtiya¢ duyulmak-
tadir. Bendamustine ayrica cinsiyet, yas ve irktan bagimsiz olarak olumlu
bir farmakokinetik profile sahiptir. Bircok hematolojik kanser tedavisinde
kullanilan bendamustin nakil 6ncesi hazirlik rejiminde kombine olarakta
kullanilabilinmektedir. Bendamustin direncli Hodgkin lenfoma olgularin-
da da iyi bir alternatif olabilmektedir.

Anahtar kelimeler: Bnedamustin, Non-Hodgkin Lenfoma

B Koagiilasyon ve Fibrinoliz Bozukluklar
P-173

Referans Numarasi: 171

HEMOFiLi TANISI ALAN HASTALARIMIZDA PROFILAKTIK
TEDAVi DENEYIMiMiz

Demet Cekdemir

Tepecik Eitim ve Arastirma Hastanesi, [zmir

Amag: Hemofili tanisi alan hastalarimizda profilaktik tedavi deneyimimizi
tekrar gozden gecirmeyi amacladik.

Yontemler: Hasta dosyalarimizi retrospektif olarak gozden gecirdik.
Calismamizda 2012-2014 yillan arasinda poliklinigimizde takip edilen
hemofili A ve 4 hemofili B hastasi 9 hasta calismaya alindi. Vakalarin klini-
kopatografik 6zellikleri, kan degerleri, stre ve profilaksi dozlar kaydedildi.

Bulgular: Toplam 13 hasta calisma icin uygunluk kriterlerini karsiladi.
Dosyalar gézden gegirilen 13 erkek hastanin yas ortalamasi 31.31+£9.97
(dagiim 19-57) idi. Profilaksi suresi 15.54+7.32 (dagilim, 7 ila 36) aydi.
Hemofili A hastalarina 20 U/kg, 3 kez / hafta dozunda Faktor VI verildi ve
Hemofili B hastalari 30 U/kg, 3 kez / hafta dozunda Faktor IX aldi.

Sonug: Glinimuzde hemofili hastalarinda duizenli profilaksi kullanimi
ile hastalarin yasam kalitesi iyilesmekte ve yasam sureleri uzamaktadir.
Hemofili hastalarinda uygulanacak profilaktik rejimler konusunda hentiz
bir fikir birligine ulagilamamistir. Standart profilaksi protokolleri olustur-
mak igin daha fazla vaka deneyimi gereklidir.

Anahtar kelimeler: Hemofili A, Hemofili B, proflaksi

B Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklari

P-174 Referans Numarasi: 409

YASLI, REMiSYONDA MYELOM HASTASINDA GELISEN
AGRANULOSITOZ; HER SEYiN BiTTiGi ANLAMINA GELMEZ

Nurhilal Biiyiikkurt', Hakan Ozdogu’, Mutlu Kasar', Siiheyl Asma', ilknur Kozanoglu',
Serife Nur Ulusan?, Alper Findikgioglu®

"Baskent Universitesi, Adana Dr. Turgut Noyan Uygulama ve Arastirma Merkezi hematoloji Bilim Dall, Adana
*Baskent Universitesi, Adana Dr. Turgut Noyan Uygulama ve Arastirma Merkezi radyoloji Bilim Dali,
Adana

3Baskent Universitesi, Adana Dr. Turgut Noyan Uygulama ve Arastirma Merkezi, Godiis Cerrahisi Bilim
Dali, Adana

Agrantilositoz ve timoma iliskisi oldukca nadirdir. Bugiline kadar yaklasik
20 vaka bildirilmis, bunlardan 5 vakada Good sendromu(yetiskinlerde
timomaya eslik eden hipogamaglobulinemi) birlikteligi de goralmustur.
Ancak timomali remisyonda multiple myeloma hastasinda agraniilositoz
bildirimine rastlanmamistir. Merkezimizde tetkik ve tedavi siireci ciddi
zorluklarla gegen ileri yastaki tim komorbid sorunlar ve ciddi firsatg
enfeksiyonlara ragmen remisyon saglanabilen bir hastamizi sunmaktayiz.

83 yasinda, kadin, 3 yildir bilinen timoma ve alerjik vaskdlit disinda hastali-
g1 yokken istahsizlik ve kilo kaybi yakinmasi ile yapilan tetkiklerinde derin
makrositer anemisi saptanmasi Uzerine hematolojiye refere edildiginde
Ocak 2016'da multiple myeloma (Ig G, kapa tipinde) tanisi konuldu. Hasta
kirilgan hasta grubunda olmasi nedeniyle 4 kir Vd tedavisi sonrasi tam
yanit elde edilmis olup progresyona kadar lenalidomid ile idamesine

karar verilerek takibe alindi. Ancak derin sitopeniler nedeniyle tedavisine
devam edilemeyen hastanin progresyona kadar tedavisi z takibine karar
verildi. Takiplerde hastalik progresyonu olmaksizin gelisen l16kopeni ve
nétropenisi nedeniyle dis merkezde olasi nedenlere yonelik tetkikeri
yapilan ancak belirgin bir sebep saptanmayan hastaya disik doz pred-
nol tedavisi ile yanit alinmasi (izerine deltakortril 5-7,5 mg olarak devam
edilmis. Hasta merkezimize Subat 2019 da dudakta herpes, ates, genel
durumunda bozulma, farenjit tablosu ile yatirilarak degerlendirildiginde;
Derin notropeni (Lokosit: 1,02 x10A3/uL, Notrofil : 0,0100 x10A3/uL), inf-
luenza agisindan hizl test negatif,saptanan hastaya tazobaktam tedavisi
ile birlikte G- CSF bagland.. Takiplerde 6ksurik yakinmasi artan hastanin
gogus tomografisinde sag akciger orta lob medial segmentte 33x23 mm
boyutlarinda kaviter lezyon ve timus lojunda 54x28 mm boyutlarinda
inhomojen yumusak doku kitlesi saptandi (Sekil 1).

Kaviter lezyonun derin nétropenik hastada kavitede gelismis fungus topu
olarak degerlendirildiginden ve es zamanli bakilan galaktomannan sinirda
pozitif saptanmasi izerine lipozomal amfoterisin B 3 mg/kg dozunda bas-
landi. Multiple myeloma acisindan yapilan tetkiklerinde hastaligin remis-
yonda oldugu saptandi. Takipte hizli ventrikil yanith atrial fibrilasyonu
gelisen hastanin medikal tedavisi diizenlendi, bu arada hastadan yapilan
kemik iligi aspirasyon ve biyopsisinde myeloid serinin olmadigi saptanma-
si Uizerine hastada agrantilositoz/plir beyaz kiire aplazisi gelistigi ve bunun
on planda timoma iliskili olduguna karar verildi. Kemik iliginde multiple
myeloma ait infiltrasyon da dislanmis oldu. Hastanin kemik iligi 6rnegi
otolog ve allo plazma ile sitokinsiz ortamda yapilan hiicre kilttrtiinde
koloni olusumu goriilmedi. Plazmaferezler sonrasinda hastaya oncelikle
azothioplrin tedavisi baslandi ancak literatiire bakildiginda ve bilinen
immunsupresif yanit etkisi gec olacagi 6ngorist ile hastaya siklosporin A
tedavisi baslandi.Siklosporin tedavisinin on tictincii gliniinde ANC si 0,070
x10A3/uL den 2 giin sonra 6,325 x10A3/pL’ye ani yiikselmesi ve sonraki 4
glin boyunca da yuiksek hizla artisi oldugu gézlendi (en ylksek ANC dege-
ri 52,49 x10A3/pL idi). Kardiyopulmoner agidan stabil olan, atesi olmayan
I6kosit ve ANC si normal sinirlara gerileyen hastanin ayaktan takiplerine
gecilebildi. Halen siklosporin A tedavisi ile takiplerine devam eden hasta-
nin hematolojik parametreleri olagan sinirlarda devam etmektedir.

Anahtar kelimeler: Multiple myeloma, timoma, agrantilositoz

Sekil 1. Sag akcider orta lob medial segmentte 33x23 mm boyutlarinda kaviter lezyon

B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklari

P-175 Referans Numarasi: 28

GCOCUKLUK CAGINDA HEREDITER STOMATOSITOZ OLGUSU
Simge Cinar Ozel, Ayse Gonca Kagar, Tiilin Tiraje Celkan
Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dab, Istanbul

Giris: Eritrosit membran bozukluklari yapisal protein kayiplarindan kay-
naklananlar ve membran transport bozuklugu sonucu olusanlar olarak
sayilabilir. Eritrosit membran bozukluklarinda meydana gelen yiizey ala-
ninda kayip ve morfolojik degisiklikler; eritrositlerin dalakta yikima egili-
min artmasina ve kronik olarak hemolitik anemi tablosunun ortaya ¢ikma-
sina neden olurlar. Son yillarda molekiiler biyolojik ve genetik calismalarla
eritrosit membrani yapisinin ayrintili incelenmesi cesitli kalitsal eritrosit
membran bozukluklarinin nedenlerinin anlasilmasinda yararli olmustur.



Eritrosit transport proteinlerinde olusan genetik defektler; katyonlara
karsi anormal gecise ve bununla beraber eritrosit icine sivi girisindeki
degisikliklere ve bunun sonucunda eritrositlerin hacminin degismesine
neden olurlar. Bu durum periferik yaymada stomatosit olusumu seklinde
eritrosit morfoloji bozukluguna yol agmaktadir. Herediter stomatotositoz-
lar (HSt), eritrosit membran katyon gecirgenliginin arttigi genis bir hemo-
litik bozukluk spektrumuna sahiptir. Genellikle otozomal dominant olarak
kahtilirlar. Sadece hematolojik tutulum ile giden non sendromik form ve
ekstra hematolojik bulgularin (mental retardasyon, ndbetler, hepatosple-
nomegali gibi) eslik ettigi sendromik form olmak tzere siniflandirilabilir.

Olgu:10 yasinda erkek hasta, solukluk, sarilik ve halsizlik, eklemlerde
agr yakinmasi ile bagvurdu. Ozgecmisinde transfiizyon &ykiisii yoktu.
Dogumda sarilik uzun stirmustl. Soygecmisinde ailesinde akraba evliligi
olmayip babasinin hemograminda hafif makrositoz vardi. Hasta fizik
muayenesinde soluk goériinimde, skleralar subikterik, karaciger yaklasik
2 cm kosta altinda ele geliyordu. Dalak ele gelmiyordu, traubesi kapaliyd.
Kafa kemiklerinde sekil anomalisi vardi. Yasina gore biraz apatik, iletisimde
zorlanmasi ve ders basarisizligi vardi. Hastanin tetkiklerinde hb:11.2 gr/
dl, MCV:102,5 fL, MCHC:35,3 gr/dl saptandi. Hastanin l6kosit ve trombosit
degerleri yasina gore normaldi. Biyokimyasinda total biluribin 2.8 gr/dl,
indirekt biluribin 2.3 gr/dl, LDH 370 IU/L olup transaminazlari normaldi.
Retikiilosit %5.9 olup mutlak retikilosit sayisi 182.900/mm3 saptandi.
Hastanin otoimmun hemolitik anemi acisindan direkt coombs negatif sap-
tandi. Makrositer anemi nedeniyle bakilan B12 vitamin diizeyi 887 pg/ml
(N), folik asit 13.8 ng/ml (N) dl¢lldu. Periferik yaymasinda anizositoz, poik-
lositoz, nadir sferosit ve stomatosit vardi. Kemik iligi aspirasyonununda
eritroid seride hiperplazi, eritroblastlar arasinda kromatin koprileri ve az
miktarda cift nlikleuslu eritroblast gorildi. Osmotik direnci ve hemoglo-
bin elektroforezi normal saptandi. italya'da HSt acisindan calisilan genetik
panelinde PIEZO1 geninde heterozigot mutasyon (c.7367G>A, p.Arg2456
yanlis tanimli varyant) saptandi. Bu varyant Dehidrate Herediter stomato-
sitoz 1(DHS1) formununa neden olan mutasyondu. Babadan goénderilen
kanda mutasyon saptanmamis olup, labaratuarda anneye ait kan olma-
digindan cahsilamamisti.Klinik ve genetik veriler, DHS1 tanisi ile uyumlu
saptandi.

Sonug:Nadir goriilen bir hastalik olan HSt tanisi bircok hastada MCHC
duizeylerinin normal olmasi nedeniyle zordur. Periferik yaymada stoma
hiicrelerinin her zaman gériilmemesi taniyi zorlastirmaktadir. Ozellikle
DHS1 tipi non sendromik tip oldugundan tanida gézden kacabilir. Yiksek
retikiilosit sayisi, makrositoz egilimi ve hafif sarlik ile beraber kontrolli
bir hemolitik anemi tablosunda akila gelmesi gereken nadir durumlardan
olmalidir.

Anahtar kelimeler: hemolitik anemi, herediter stomatositoz, stomatosit

Sekil 1. Skleralarda subikter ve soluk gériiniimde

Sekil 2. Periferik yaymada stomatositler

W Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Digi Tedaviler/Biyolojisi

P-176 Referans Numarasi: 169

PEDIATRIK TiP FOLIKULER LENFOMA: BiR OLGU SUNUMU

Serkan Unal, Kemal Aygiin, Meral Ulukdylii Mengiic, Ayfer Gediik, Sinan Mersin, Merve
Gokeen Polat, ﬁzgiir Mehtap, Pinar Tarkun, Abdullah Hacihanefioglu

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Daly

Girig: Pediatrik tip folikiiler lenfoma ozellikle cocukluk cagi ve erken
eriskin donemde ¢ok nadir olarak karsilasilan bir B hicreli lenfomadir.
Ortalama goriilme yasi 15-22 olup, erkek hastalarda daha siktir ve tipik
folikiler lenfomadan bazi 6zellikleri ile ayirilir. Genellikle evre 1 ve 2 olarak
tespit edilir ve B semptomlari daha nadirdir. Immunohistokimyasal olarak
Bcl-2 pozitifligi daha nadir gorilmektedir. Genellikle boyun bdlgesinde
tutulum saptanir. Siklikla cerrahi eksizyon ya da radyoterapi ile tedavi edi-
lir, sistemik kemoterapi ihtiyaci duyulmaz ve relaps oranlari ¢ok diistktiir.
Ayiricl tanisinda reaktif folikiiler hiperplazi, biyiik B hiicreli lenfoma yer
alir. Biz burada, 18 yasinda erkek hastada izlenen pediatrik tip folikller
lenfoma olgusu sunmayi amacladik .

Olgu Sunumu: 18 yasinda erkek hasta, 3 aydan beri devam eden sag
kasik bolgesinde sislik nedeniyle tarafimiza basvurdu. Kilo kaybi, terleme,
ates sikayeti mevcut degildi. USG ile yapilan goriintilemede, sag inguinal
bolgede korteksi kalin 41x9 mm boyutunda lenfadenopati saptanirken
karaciger ve dalak boyutlari normal olarak tespit edildi. HbsAg, anti HIV,
anti HCV, anti-CMV IgM, anti toxoplasma IgM ve anti Rubella IgM negatif
olarak saptandi. Laboratuar incelemesinde tim biyokimsal paremetleri
normal olarak izlendi ve sitopeni mevcut degildi. Hastaya eksizyonel lenf
bezi biyopsisi planlandi. Eksizyonel lenf bezi biyopsisi ; immunohistokim-
yasal incelemede CD20 +, CD10+, Bcl-6 +, Bcl-2 folikiil cevresinde pozitif
olarak saptandi, siklin D1 negatif tespit edildi. IgD, folikil ¢cevresinde yay-
gin boyanirken yer yer normal gériiniimde incelmis mantle zon tabakasi
izlendi. Ki67 proliferasyon indeksi %70 oraninda saptandi. WHO 2016 kri-
terlerine gore, hasta pediatrik tip folikiiler lenfoma olarak degerlendirildi.
Evreleme amach uygulanan PET-CT incelemesinde sag inguinal alanda
(SUVmax:5,3) FDG tutulumu gosteren lenfadenopati haricinde tutulum
saptanmadi ve hasta evre 1 olarak kabul edildi. Hastaya radyoterapi
uygulanmasina karar verildi ve 60 Gy/15 fr olarak islem tamamlandi. islem
sonrasi sag inguinal bolgede palpable lenfadenopati tespit edilmedi.

Sonug: Hastamiz, genel &zellikleri itibariyle literatlrde siklikla bahsedilen
sekilde prezente olmustur. Erkek cinsiyet, B semptomu olmamasi, evre 1
hastalik gibi bulgulariyla, daha 6nce bildirilen vakalar ile benzer 6zellikte-
dir. Bcl-2 pozitifligi, pediatrik tip folikller lenfomada nadir olarak karsilasi-
lir ve %30 oraninda gorulur. Fakat hastamizda Bcl-2 pozitifligi saptanmistir,
bu durum hastayi diger vakalardan ayiran bir 6zellik tagimaktadir ve tipik
folikiiler lenfoma ile karistirilabilmesine neden olabilir. Bu nedenle, pedi-
atrik tip folikuler lenfomada da Bcl-2 pozitifligi olabilecegi akilda tutul-
malidir. Radyoterapi ve cerrahi eksizyon tedavide tercih edilmesi gereken
secenekler olup, radyoterapi sonrasi hastamizda yanit elde edilmistir.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik, Folikiler, BCL-2, Lenfoma
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W Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklan
P-177

Referans Numarasi: 200

Tablo1. Ailenin hematolojik ve molekiiler verileri

TURK TOPLUMUNDA iLK DEFA TANIMLANAN HEMOGLOBIN
G NORFOLK

Duran Canatan’, Hiilya Uinal?, Aysenur Atay?, Muammer Yiicel?, Figen Narin?, Serdar
Ceylaner®, Abdullah Cim'

"Antalya Genetik Hastaliklar Tani Merkezi, Antalya
2SBU Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi, lzmir
Sintergen Genetik Hastaliklar Tani Merkezi, Antalya

Girig:Hemoglobinopatiler hemoglobin molekiliniin globin zincirlerin-
de olusan yapisal varyantlar olarak tanimlanir. Hemoglobinopatiler; a)
Molekiler baza dayal olarak; bir amino asitin yer degistirmesi, aminoasit
delesyonu, uzamis sublinit gibi b) Klinik 6nemlerine goére; Orak Hiicre
Sendromlari, ¢) Unstable (dayaniksiz) Hemoglobinler d) Anormal oksijen
afinitesi gosteren hemoglobinler e) M hemoglobinler ve f) Talasemik feno-
tip gosteren yapisal varyantlardir olarak siniflandirnr. HbVar veri tabaninda
bugiine kadar tanimlanan variant sayisi 1347 dir. Ozellikle klinik olarak
sorun olan hemoglobinopatiler Hb S, D, E,ve Hb O-Arab dir.

Ulkemizde ilk anormal hemoglobin calismalari Aksoy tarafindan giiney
illerimiz Antalya, Adana ve Mersin de yapilmis ve en sik Hb S bulunmus-
tur. Altay'in 2002 yil yayininda, anormal hemoglobin varyantlarindan 42
tanesi Glkemizde g6zlenmis olup bunlardan bir kismi ilk olarak Tirklerde
gésterilmistir. Ulkemizde belirlenen anormal hemoglobinlerden en 6nem-
lisi Hb S olup, daha az oranda Hb C, Hb D Punjab, Hb E ve Hb O Arab
gorilmektedir. ilk kez Tirkiye'de saptanmis anormal hemoglobinlerden
Hb Adana, Hb Ankara, Hb Antakya, Hb Antalya, Hb Baskent, Hb Capa, Hb
Hakkari, Hb istanbul, Hb izmir, Hb Edirne yurtdisinda ¢alisan Tiirk iscilerin-
de ilk kez bulunan anormal hemoglobinlerden Hb J Anatolia, Hb Moabit
bulunmustur. Son verilerde tlkemizde yayinlanan anormal Hb sayisi elli-
nin tizerine ¢ikmistir.

Hb G Norfolkilk defa 1958 yilinda Norfolk ta tanimlanmistir. Molekdler tani-
miise 1975 yilinda Lorkin ve ark. tarafindan Hb G-Norfolk [HbA2:c256G>A
p.Asp85Asn] yapilmistir. Fonksiyonel calismalarda yiiksek oksijen affinitesi
seyrettigi gosterilmistir. Ulkemizde ilk defa tani koydugumuz Hb G Norfolk
lu olguyu sunmak ve literatiir ile tartismayr amacladik.

Olgu sunumu:15 yasinda erkek hasta eritrositoz tanisi ile izmir Atatiirk
Egitim ve Arastirma Hastanesine bagvuruyor. Yapilan tam kan sayiminda
Hb:15,9 g/dL, Hkt:%46.9 ve RBC : 5.76x10'%/L, EOV:81,4 fL, EOH:27,6 pg
bulunuyor. Yiiksek Performansli Likit Kromatografisi analizinde (HPLC) Hb
A1:%, HbA2:%1,3, HbF:%0,2 ve Hb X: %18,1 bulunuyor. Molekuler anal-
zinde; Beta gen dizi analizi normal, Alfa gen dizi analizinde Hb G-Norfolk
[HbA2:c256G>A p.Asp85Asn] saptaniyor. Aile incelemesinde anne ve kiz
kardesinde de ayni variant bulunmustur. Baba hayatta olmadigi igin 6rnek
alinamamistir. Tabloda ailenin hematolojik ve molekdler veri sonuglari
ozetlenmistir (Tablo1).

Tartisma ve sonug: Hb var veri tabaninda bugtine kadar 400 alfa varyanti
kayit edilmistir. Hemoglobin varyantlarini klasik elektroforez ve HPLC
yontemleri tanimlamak mimkiin olmamaktadir. Bu nedenle dizi analizleri
tanimlanmaktadir. Sonug olarak, merkezimizde en son yayinladigimiz iki
alfa varyanti (Hb G-Waimanalo ve Hb Fontainebleau) disinda buldugumuz
bir ailede ti¢ kiside buldugumuz Hb G Norfolk sunduk.

Anahtar kelimeler: Anormal Hemoglobin, Hb G Norfolk, Tiirk Toplumu

Parameters Olgu Kiz Kardes Anne
Cins yas (y1l) E-15 K-16 K-33
Hb (g/dL) 15.9(12-16) 13.4(11-15) 11.8(11-15)
Htc (%) 46.9 (40.1-51.0) 40.0 (34.1-44.9) 36.6 (34.1-44.9)
RBC(1012L) 5.76 (4.00-5.5) 4.76 (3.5-5.0) 4.78(3.5-5.0)
MCV (fl) 81.4(80-100) 84.0 (80-100) 76.6 (80-100)
MCH (pg) 27.6 (27-34) 28.2(27-34) 24.7 (27-34)
Reticulosit (%) 1.13 0.86 0.84
Ferritin (ng/L) 16 (22-320) 8(10-290) 5(10-290)
Demir (ug/L) 133 (65-175) 68 (50-170) 68 (50-170)
TDBK (ug/L) 447 419 447 354
Alfa Gen Dizi Analizi: [HbA2:256G>A [HbA2:c256G>A [HbA2:c256G>A
p.Asp85Asn] /Normal | p.Asp85Asn] /Normal | p.Asp85Asn] /Normal
Beta Gen Dizi Analizi Normal/Normal - -
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PRIMER KEMiK LENFOMASI OLGU SUNUMU
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Girig: Primer kemik lenfomasi, Non-Hodgkin Lenfomalarin %2'den daha
azini olusturan oldukga nadir ekstranodal lenfoma ttirtidur. Vakalar siklikla
kemik agrilari veya kitle ile,daha az oranda ise kemik kiriklari ile ortaya
¢tkmaktadir. Evreleme PET/BT ile goriintlileme sonrasi Ann-Arbor sinifla-
masina gore yapilir. Tedavide radyoterapi ile kemoterapi kombinasyonu
onerilmektedir.

Olgu sunumu: Hipotiroidi disinda bilinen hastaligi olmayan 49 yasin-
da kadin hasta, sol bacakta agri sikayeti ile basvurdugu merkezde
degerlendirilerek pelvik manyetik rezonans goriintiilemede sol femur
proksimal kesiminde intertrokanterik hatta uzanan ve korteksi destriikte
eden,proksimal diafizde mediiller kemigi dolduran ve yumusak dokuya
aciim godsteren 105x180 mm boyutunda solid kitle saptandi. Tru-cut
biyopsinin ylksek grade-li B hiicreli lenfoma olarak sonuglanmasi tizerine
hasta klinigimize yonlendirildi. Klinigimize basvurdugunda sol kalca agrisi
belirgin ve hareket kabiliyeti ileri derecede kisitlanmis idi. Biyopsi mater-
yelinin revizyonu Diffiiz Bliylik B Hiicreli Lenfoma (DBBHL) ile uyumlu
bulundu. Neoplastik hiicreler immunfenotipik olarak CD20(+), CD10(+),
Bcl-6(+), MUM-1(+), Bcl-2(+), C-myc kuvvetli (+), infiltrasyon icinde ve
cevresinde CD3(+) T hiicreleri bol, Ki-67 proliferatif indeksi cok ytiksek
(>%90) bulundu. Hastaya evreleme amagh PET/MR ¢ekildi ve kemik iligi
biyopsisi yapildi. Sol femur proksimalinde medialinde kas planlarina
uzanan litik gortinimli yogun hipermetabolik lezyon izlendi, viicudun
diger kisimlarinda lenfoproliferatif hastalik tutulumu dustindiirecek baska
bir hipermetabolik lezyon saptanmadi (Sekil 1). Kemik iligi biyopsisinde
lenfoma tutulumu goriilmedi. Hasta DBBHL primer kemik tutulumu olarak
kabul edildi ve 6 kiir R-CHOP (rituksimab, siklofosfamid, adriamisin,vinkr
istin,prednisolon) kemoterapi rejimi uygulanmasi planlandi. 3 kiir tedavi
sonrasi PET/MR'da primer kitlede tama yakin metabolik regresyon goriil-
di. Tedavinin 6 kiire tamamlanmasi planlandi. Alti kiir tedavi sonrasi PET/
MR'da minimal-hafif metabolik heterojen aktivite tutulumlarinda anlamli
degisiklik saptanmadi, bunun disinda primer hastaligin tutulumu lehine
degerlendirilebilecek yeni gelismis patolojik lezyon izlenmedi (Sekil 2).
Kemoterapi sonrasi sol femur boynuna kuratif 36 Gy radyoterapi uygu-
landi ve radyoterapi sonrasi PET/MR kontrolii planlandi. Yiirime guglugu
devam eden hastaya ortopedi klinigi tarafindan PET/MR gorintileme
sonrasi sol tarafli total kalca protezi yapilmasi planlandi.

Tartisma: Nadir bir hastalik olmasi nedeni ile primer kemik lenfomasinin
tedavi seceneklerini ele alan karsilagstirmali, kontrolli ¢alismalar bulun-
mamaktadir. Geriye doniik calismalarda radyoterapi olmaksizin veya
radyoterapi ve kemoterapi rejimi kombinasyonlari ile tedavi sonrasi bes



yillik sagkalimin %70'ten fazla oldugu gosterilmistir. Primer kemik len-
fomasinda gidisat ile ilgili veriler nispeten sinirlidir ancak histolojik tipin
prognostik bir faktor oldugu gosterilmistir. Geriye doniik calismalarda tam
yanit alan hastalarda diistk lokal nlks orani (%7) gosterilmistir. Evre |E
hastalik olmasina ragmen,Primer kemik lenfomasi olgularinda hastaligin
daha etkili kontroliiniin saglanmasi ve etkin tedavi uygulanmasi amaciyla
kemoterapi sonrasinda radyoterapi dnerilmektedir.

Anahtar kelimeler: Primer kemik lenfomasi, Diffliz Biiytik B Hiicreli Lenfoma

sekil 1.

sekil 2.
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T HUCRELI LENFOMA (HEPATOSPLENIK GAMA DELTA)
OLGU SUNUMU

Cem Kis, Can Boga

Baskent Universitesi Adana Dr. Turgut Noyan Uygulama ve Arastirma Merkezi Dahiliye Hematoloji
Boliimii

40 yasinda erkek hasta ylziinde kirmizi lekelenmeler ile dig bir merkeze
basvurmus. Yapilan tetkikler ve kemik iligi biyobsi normal olmasi lizerine
immiin trombositopenik purpura (ITP) kabul edilerek steroid tedavisi
verilmis. Steroid, immuinsupresif ve eltrombag tedavilerine yanitsiz olmasi
izerine klinigimize basvurdu. Hastanin yapilan tetkiklerde dalak boyutu
22 cm olmasi, tam kan sayiminda izole trombosit 22.000/mm3 olmasi
Uzerine tanisal amacli splenektomi yapildi ve periferik kandan akimsi-
tometri yapildi. Cd3,Cd5,Cd7 ve TCR gama-delta pozitif olan hastanin
splenektomi materyalinin patoloji sonucu hepatosplenik gama delta
t hicreli lenfoma (HSTHL) ile uyumlu idi. Hastanin takibinde tam kan
sayiminda pansitopeni gelisti. Hastaya tedavi amacli CHOP kemoterapisi
baslandi. 1.kiir CHOP sonrasi nétropenisi diizelen hastanin trombosito-
penisi diizelmedi. Hastaya 2.kiir CHOP tedavisi baslandi 2.kiir sonrasi ani
suur bulankhgr hipotansiyon gelisen hasta sepsis nedeniyle kayip edildi.
HSTHL non-hodgkin lenfomalarin %1'den daha az kismini olusturmak-
tadir. Hastalar siklikla trombositopeni ile bagvurular ve siklikla ITP gibi
tedavi edilirler. Hizli ilerleyen, prognozu kot olan bir lenfoma tiriidir.
Ortalama sagkalim 11 ay'dir. Belirgin bir kemoterapi protokolt bulunma-
maktadir. Hastalikta remisyon saglanmasi ile birlikte allojenik kok hiicre
nakli dnerilmektedir.

Anahtar kelimeler: lenfoma, periferik kok hiicre nakli, sagkalim

Tablo 1. Tam Kan Sayimi ve Biyokimya

HGB:6,6qr/dl hbsag:negatif

Beyaz Kiire:13900/mm3 anti-HCV:negatif
Ntrofil:3429/mm3 anti-hiv:negatif
Trombosit:9000/mm3 burusella agliitinasyon:negatif
AST:97U/L quruber-widall:negatif
ALT:84U/L sedim:15ml/saat

LDH:993U/L

Kreatin:0,6mg/dl

Vitb12:238pg/ml

Folik asit:5,6ng/ml

Tablo 2. Akimsitometri
(D3:%91

(D45:pozitif

(D8:%62

(D4:9613

(D7:pozitif

(D5:pozitif

TCR GAMA-DELTA:%77

Tablo 3. Goriintiileme

Abdominal USG:dalak 22 cm karaciger 19 cm

Ust Endoskopi: normal

Portal doppler: akim yonii dogal portal ven ¢api 177mm

.

-
Lk
-
o
(=]
)
[--]
-4
Ll
—
w
(=]
[-%

301



.—M
n =
2=
o =
S =
s ==
X o
= &
S <
-— N
S e
£ &
o 2
T o
= ©
-
S E
o=
wn
<+ ©
A

302

B Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi

P-180

Referans Numarasi: 559

SANTRAL SiNiR SISTEMi LENFOMALI OLGUDA TEDAVi
SURECINDE GELISEN CMV ENSEFALITI

Tugba Cetintepe', Demet Kiper', Serife Solmaz', Samim Yurtsever?, Bahriye Payzin'

'fzmir Katip Celebi Universitesi Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji
2Izmir Katip Celebi Universitesi Atatiirk Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Radyasyon Onkolojisi

Giris: Ekstranodal odagi olan orta ve yiiksek dereceli lenfomalarda santral
sinir sistemi (SSS) tutulumu riski ytiksektir. SSS niiksu ile bagvuran hasta-
larda hastaligi kontrol altina almak icin yiksek doz kemoterapi ve rad-
yoterapi kombinasyonlari kullaniimalidir. Tedavi esnasinda gelisebilecek
norolojik komplikasyonlar ¢esitli nedenlere baglanabilir. Sunulan olguda
Santral Sinir Sistemi lenfomasinda tedavi siirecinde gelisen CMV ensefaliti
paylasiimistir.

Olgu: 62 yas, bayan hasta 2009 yilinda sag tonsilden yapilan biyopsi
sonucunda Diffiiz Blytik B Hiicreli Lenfoma (DBBHL) evre |A tanisi ile 4 kiir
RCHOP (Rituksimab 375 mg/m?, siklofosfamid 750 mg/m?, doksorubisin
50 mg/m?, vincristin 1.4 mg/m?, metilprednizolon 100 mg) kemoterapisi
ve primer timore yonelik 3600 CGY dozunda radyoterapi aldi. 9 yil siire ile
tam remisyonda takip edildi. Bas agrisi nedeniyle basvurdugu beyin cer-
rahisi polikliniginde cekilen Magnetik Rezonans Goériinttilemesinde (MRG)
intrakranial yogun kontrast tutan, 6dem etkisi ve diffizyon kisitlanmasi
g6steren multipl yerlesimli solid kitle lezyonlari izlendi. Tani amacgh yapi-
lan beyin biyopsisi DBBHL olarak raporlandi. Es zamanl ¢ekilen Pozitron
Emisyon Tomografisinde lenfoma ile uyumlu olabilecek belirgin patolojik
aktivite tutulumu saptanmamis olup kemik iligi biyopsisi timoral infiltras-
yon acisindan negatifti. Yapilan testlerde HIV (-), EBV(-), HbsAg (-) bulundu.
izole santral sinir sistemi DBBHL niiksii nedeniyle oncelikle tim beyine
3060 cGY dozunda radyoterapi (RT), intrakranial lezyonlara da 4500 cGY
RT uygulamasi yapildi. Ardindan 5 siklus boyunca 21 glinde bir rituksimab
375 mg/m2, yiiksek doz metotrexate (3500 mg/m2) ve ayda bir bes giin
stire ile temazolamid 100 mg/m2 verildi. 5. Kiir kemoterapisinin ikinci
haftasinda hastanin genel durumunda bozulma fark edildi. Kan tetkikle-
rinde WBC:1.3 x10%/pl Neu:0.2 x103/ul Hb:9,3 gr/dl, PLT:66000 Ure:32 krea-
tinin:0,5 mg/dl AST:15 IU/L ALT:35 [U/L LDH:264 IU/L crp:12 ol¢lldu. Atesi
yikselen hastada enfeksiyon odagi bulunamadi. Kiltirleri alinan hastaya
meropenem 3x1 ve teikoplanin 1x1 tedavisi baslandi. Uykuya egilimli olan
ve sag kolda myoklonik kasilmalari olan hasta icin olasi lenfoma nuksu
acisindan c¢ekilen beyin MRG de solda temporopariatel bolgede cerrahi
girisime ikincil defekt ve hafif digital tarzda 6dem izlendi. BOS un sitolojik
incelemesinde patoloji tespit edilmedi.. Sitopeni nedeniyle kandan gén-
derilen CMV PCR 3,752IU/ml tespit edilmesi tizerine olasi CMV ensefaliti
on tanisi ile valgansiklovir 2x1 baslandi. Valgansiklovir tedavisi baslanmasi
sonrasi hastada ates kontrolu saglandi ve klinik olarak iyilesme gozlendi.

Tartisma: Santral sinir sistemi lenfomasi ile basvuran hastalarda rad-
yoterapi ve kemoterapi sonrasinda ortaya cikan norolojik bulgularda
her zaman malignite su¢lanmamali, boyle immiinsupresif bir donemde
ortaya cikabilecek firsat¢i santral sinir sistemi enfeksiyonlari gézden
kagirimamalidir.

Anahtar kelimeler: SSS Lenfoma, Néroloijk bulgular, CMV ensefaliti
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DiFFUZ BUYUK B HUCRELI LENFOMA TANILI HASTADA
NADIR GORULEN BIiR ENFEKSiYON ETKENi: RALSTONIA
PICKETTI
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Referans Numarasi: 578

Girig-Amag: Ralstonia pickettii, duslk virtlansli, gram negatif, aerop bir
basildir. insan agiz boslugu ve (st solunum yollarinda kolonize olabilir.
Baslica imminsupresif hastalarda kan dolasimi infeksiyonlarina neden
olur. Burada diffiiz blytik B hiicreli lenfoma tanisi ile kemoterapi alan ve
izlemde Ralstonia pickettii bakteriyemisi gelisen bir olguyu tartismayi
amacladik.

Olgu: Yetmisdort yasinda kadin hasta 1 aydir devam eden karin agrisi,
kilo kayb, ates yliksekligi ve halsizlik sikayetleriyle klinigimize basvurdu.
Hipertansiyon ve diyabeti olan hastanin fizik muayenesinde cilt ve skle-
ralarda solukluk, abdominal obezite ve ates yuksekligi disinda anormal
bulgu goérilmedi. Karin agrisi nedeniyle yapilan batin tomografisinde
L2-4 vertebra seviyesinde, retroperitoneal alanda izlenen ve vaskdler
yapilari 360° cevreleyen, aortu anteriora dogru deplase eden, komsu
barsak anslari ile sinirlari net ayirt edilemeyen, sol psoas kasina invaze
151x82x129 mm boyutlu kitlesel lezyon gorildi. Tetkikleri (hastanin
laboratuvar sonuglar Tablo 1'de 6zetlenmistir) akut bobrek yetersizligi
ve spontan tiimor lizis sendromu ile uyumlu olan hastanin idrar ¢ikisinda
azalma nedeniyle yapilan batin USG incelemesinde sol bobrekte grade 2
hidronefroz gériildii ve sol bobrege nefrostomi kateteri yerlestirildi. islem
sonrasinda bobrek fonksiyonlari bozulmaya devam eden hasta idrar ¢iki-
sinin azalmasi nedeniyle hemodiyalize alindi. PET/BT'de retroperitoneal
alandaki kitlede yogun FDG tutulumu (SUDmax:16.7) gorildi. Girisimsel
radyoloji tarafindan bu kitleden alinan biyopsi non-germinal merkez
hucreli diffiz buytk B hiicreli lenfoma ile uyumlu bulundu. Hastaya ECOG
performansinin 3 olmasi ve komorbiditeler nedeniyle prefaz tedavi olarak
metilprednizolon ve vinkristin uygulandi, ardindan 1 kurs R-CVP (rituksi-
mab, siklofosfamid, vinkristin, prednizolon) rejimi verildi. Takipte kreatinin
degeri gerileyen, idrar ¢ikisi artan hastanin hemodiyaliz ihtiyaci kalmadi
ancak CRP ve prokalcitonin degerlerinde ylkselme olmasi tizerine alinan
kan kultiirinde “Ralstonia pickettii” Gredigi goriildi. Antibiyograminda
bu patojenin meropeneme duyarl odugu gérilerek hastaya meropenem
tedavisi baslandi. izlemde genel durumu diizelen ve akut faz yiiksekligi
gerileyen hastanin lenfomaya yonelik tedavisi devam etmektedir.

Sonug ve Tartisma: Nadir gorilen bir enfeksiyon etkeni olan Ralstonia
pickettii'nin hastanemizdeki goriilme sikhgr acisindan yaptigimiz deger-
lendirmede son 1 yil icerisinde iki hastanin daha kan kultiriinde bu
mikroorganizmanin tremis oldugunu ve bu iki hastanin da hastanemizde
hemodiyalize alinmis hastalar oldugu 6grenildi. Hemodiyaliz islemi sira-
sinda kullanilan sivinin- diyalizatin bu enfeksiyon agisindan kaynak teskil
edebilecegi disunlebilir.

Anahtar kelimeler: Ralstonia pickettii, diffiz blylk B hticreli lenfoma

Tablo 1: Laboratuvar degerleri

Tetkik Sonug Laboratuvar referans degerleri
Lokosit 17.900/mm>(neut:%55) 4-10.000/mm®
Hemoglobin 10 g/dl 13-17 g/dI

ALT 11UL 0-41U/L

LDH 654 U/L 135-225 U/L

Kreatinin 1.43 mg/dL 0.7-1.2 mg/dL

Urik asit 11.8 mg/dL 2.6-6 mg/dL

Kalsiyum 12.83 mg/dL 8.6-10.2 mg/dL

CRP 12.68 mg/dL 0-0.5 mg/dL

m Kemik iligi Vetersizligi ve Myelodisplastik Sendromlar

P-182
BEHCET BENZERi BULGULARLA BASVURAN TRIiZOMi
8- MYELODISPLASTIK SENDROMLU OLGU

Ayca Koca Yozgat, Yunus Murat Ak¢abelen, Dilek Giirlek Gokgebay, Nese Yarali
SBU Ankara Sehir Hastanesi

Referans Numarasi: 518

Giris: Myelodisplastik sendrom (MDS) hematopoetik kok hiicrelerin nadir
goriilen klonal bir hastaligi olup, sitopeni, sitogenetik anomaliler, kemik
iligi displazisi ile karakterizedir. Cocukluk ¢agi malign hematolojik hastalik-
larin yaklasik %3'lni olusturmaktadir. MDS'de saptanan sitogenetik anor-
malliklerden biri de trisomi 8 pozitifligi olup, MDS olgularin %5-7'sinde
gorilmektedir. Trizomi 8-MDS birlikteliginde hastaliga inflamatuar bulgu-
lar eslik edebilmektedir. Otoimmun hemolitik anemi, poliarteritis nodosa,
oral ve genital aftlar, inflamatuar artrit, tromboflebit gibi bulgularin eslik
ettigi Behget benzeri sendrom da denilen bu hastalikta MDS- trizomi 8 ve
Behcet benzeri semptomlarin birlikteliginin etyolojisi acik degildir. Ancak
bu hastalarda immin ve inflamatuar cevap iliskili TGF-B, IL6, IL7, ICAM-1,
VCAM yiksekligi saptanmistir. Burada trizomi 8-MDS birlikteligi olan ve
Behcet benzeri bulgularla basvuran bir cocuk olgu sunulmustur.



Olgu: 10 yasinda kiz hasta, 3 aydir stren aralikli ates ve bacaklarda agrili
kirmizi lezyonlar olmasi lizerine dis merkeze basvurmus. Eritema nodo-
sum nedeni ile arastirilirken trombositopenisi saptanan hastanin kemik
iligi aspirasyonunda blastlari ve trizomi 8 pozitifligi saptanmasi lGzerine
hastanemize sevk edilmis. Hastanin gelis fizik muayenesinde tibia 6n
ylizde multipl eritema nodosum lezyonlari ve sag dizde hafif isi artigi ve
sisligi mevcuttu. Ug giin arayla yapilan kemik iligi aspirasyonunda %18
ve %24 oraninda myeloblastlar gériildii. Flow sitometri sonucu %24 CD
13,CD33 pozitif myeloblastlar saptanan hastada MDS RAEB-t dustintldd.
BFM AML 2004 protokolii ile baglanan hastanin ticincti glinde genel duru-
mu bozulduy, yiiksek ates ve agrili lezyonlarinin ilerlemesi nedeniyle kemo-
terapisi kesildi. Hipotansiyonu olmasi nedeniyle cekilen ekokardiyografi
toksik myokarditle uyumlu geldi, troponin ve BNP degerleri yiikseldi. Viral
enfeksiyonlara yonelik serolojik tetkikleri normal bulunan hastaya ytiksek
doz IVIG verildi. Damar yolu agilan yerlerde tromboflebit gelismesi tzeri-
ne enoksaparin tedavisi baslandi. Gonderilen Behgete yatkinlik genetigi
ve paterji testi negatif olarak geldi. Trizomi 8 —-Behget benzeri sendrom
yoniinden kolsisin ve steroid tedavileri baslandi. Takibinde genel durumu
diizelen hastanin steroid dozu kademeli olarak azaltildi. Kemoterapisine
azasitidinle devam edildi. Hastanin 1. kiir azasitidin tedavisi sonrasinda
kemik iliginin remisyonda olmasi nedeni ile hastaya 6 kiir azasitidin teda-
visi verildi. Hastanin su anda genel durumu iyi olup hastaya akraba disi
hematopoetik kok hiicre nakli planlanmaktadir.

Tartisma: Cocukluk caginda MDS tanisinin konulmasi, belirti ve bulgula-
rinin birgok hastalik ile karistirnlmasi nedeniyle zordur. MDS tanisi konulan
hastalarda ates, artrit, oral ve genital aftlar, tromboflebit varliginda Trizomi
8 —Beh¢et benzeri sendrom sendromu agisindan tetkik edilmeli ve steroid
tedavisi dustuntlmelidir.

Anahtar kelimeler: Mylelodisplastik sendrom, Trizomi 8, Behget Benzeri Sendrom

W Trombosit Bozukluklari / Tromboz ve Antitrombotik Tedavi

P-183 Referans Numarasi: 455

HHV-8 POZITIFLIGi OLAN, DIABETES MELLiTUﬁLU VE
ELTROMBOPAG KULLANAN HASTADA KAPOSI SARKOMU
OLGUSU

Seren Sengiil', Ayse Hilal Eroglu Kiiciikdiler?, Yakup Yiirekli3, irfan Yavagoglu?

"Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi

*Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Uygulama ve Arastirma Hastanesi, Eriskin Hematoloji
Bilim Dalh.

3Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Uygulama ve Arastirma Hastanesi, Niikleer Tip
Anabilim Dal

Girig: Kaposi Sarkomu(KS) malign anjiomatdz bir neoplazidir. Biz bu
sunumda HHV8 pozitifligi, tip 2 Diabetes Mellitus(DM) tanisi olan ve
Eltrombopag kullanan Kaposi sarkomlu hastamizi tartismayi amacladik.

Olgu: 26 yildir DM tanili, son HbA1C'si %6.4 olarak olciilen, insulin
glarjin ve insilin aspart ile takip edilen ayrica hipertansiyon, immun
trombositopeni(iTP) tanilariyla takipli 56 yasinda erkek hasta, 1.5 sene
once sag ayagindan baslayip bacagina dogru yayillan mor- menekse
renkli, yer yer eritemli lezyon sikayetiyle basvurdu. Lezyonlardan alinan
biyopsinin patoloji sonucu HHV-8 pozitifligi olan Kaposi sarkomu olarak
raporlandi. Hasta tedavisiz takibe alindi. Ayni dénemde diyabetik ayak
nedeniyle hastanin sag ayak dort parmagi ampute edildi. Takiplerinde
benzer lezyonlan sol el ve sol ayaginda da ortaya cikti(Sekil 1). Son 4
ayda 20 kg kilo kaybi vardi. Anti HIV Elisa testi negatifti. PET BT ‘Bilateral
aksiller (SUVmax:13.4), bilateral ana-internal-eksternal, bilateral inguinal
ve femoral multipl hipermetabolik lenf nodlari (SUVmax:7.5), her iki krus
distali ve ayak bileginde cilt alti heterojen yumusak doku dansitelerinde
artmig FDG tutulumlari(SUVmax:11.9)' gozlendi (Sekil 2). Hasta evre 3B
Klasik Kaposi Sarkom olarak degerlendirildi ve onkoloji ile multidisipliner
sistemik tedavi planlandi. Hematolojik acidan 8 yil 6nce ITP tanisi almis
olan hasta 7 yildir eltrombopag 50 mg/giin tedavisi altinda olup remis-
yonda takip edilmektedir.

Tartisma: Gunimiizde HHV-8'in hastaligin etiyolojisindeki roli kesinlik
kazanmistir. Son calismalarla ylksek kan glukoz konsantrasyonlarinin;
Kaposi Sarkomuna yol acan Herpes virlistiniin prevelansini, replikasyonu-
nu ve gen ekpresyonunu artirdigi gosterilmistir. ITP tedavisinde kullanil-
makta olan eltrombopag gibi trombopoetin reseptor agonistlerinin deri-
de hiperpigmentasyona yol acabildigi iddia edilmektedir. Kaposi sarkomu

nadirdir. HHV8, DM gibi etkenler etyolojide 6nemlidir. Bunun yaninda
hastada eltrombopag kullanimi olmasi dikkatimizi cekmistir.

Anahtar kelimeler: Diabetes Mellitus, Kaposi Sarkomu, Eltrombopag

_l-ﬂ

Sekil 1. El ve ayakta - menekse renkli, yer yer eritemli lezyonlar
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Sekil 2. PET-BT'de artmis FDG tutulumlan

W infeksiyon ve Destek Tedaviler

P-184

Referans Numarasi: 225

PANSITOPENIYLE GELEN VE SISTEMiK LUPUS
ERITEMATOZUSU TAKLIT EDEN ViSEROTROPIK
LEISHMANIASiS OLGUSU

Ayse Kaya', Mine Miskioglu', Biisra Nur Gztiirk!, Senem Yilmaz', Cigdem Banu Cetin?,
Ahmet Ozbilgin®, ismet Aydogdu’

'Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dalr

*Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Enfeksiyon Hastaliklar ve Klinik Mikrobiyoloji Anabilim
Dali

3Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Parazitoloji Anabilim Dali

Giris: Viseral Leishmaniasis (VL), diger adiyla Kala-azar, primer olarak L.
donovani ve L. infantum’un neden oldugu zoonotik bir enfeksiyondur. L.
tropica ise daha ¢ok kutandz hastalik etkeni olup, nadiren organ tutulu-
mu yapar (viserotropik). Ana rezervuar képekler ve kemiricilerdir. insana
geciste vektor, enfekte disi kum sinekleridir (phlebotomus; tatarcik veya
yakarca adiyla bilinir). Saglik Bakanhdi verilerine gore tlkemizde ort. 40
olgu/yil bildirilmektedir. Klinikte ates, kilo kaybi, masif olabilen splenome-
gali, hepatomegali, anemi, I6kopeni, trombositopeni, hipergamaglobuli-
nemi gorilebilir. Tanida dokuda karakteristik amastigotlarin gésterilmesi,
in-vitro kultlr, parazit DNA'sinin molekiiler olarak gdsterilmesi ve sero-
lojik testler kullanilir. Tedavide lipozomal amfoterisin B kullanilmaktadir.
Burada, ates ve pansitopeniyle basvuran ve serolojik olarak sistemik lupus
eritematozusu (SLE) taklit eden bir VL olgusu sunulacaktir.
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Olgu: 20 y erkek hasta, askerde ates ve solunum enfeksiyonu icin tetki-
kinde saptanan pansitopeni nedeniyle tarafimizca degerlendirildi. Bilinen
hastalik ve ilag dykusu yok, 2 aydir, sol st kadranda agri, halsizlik ve kilo
kaybi vardi. FM'de 5 cm SM, sol servikalde sert, mobil, T cm LAP mevcuttu.
Basvuruda, Hb:10.1 g/dL,PIt:111.000/uL,WBC:3380/L,Sedim:100mm/sa,
CRP:10,3mg/dL, T.Protein:9,2g/dL, Albumin:3,8g/dL,LDH:289U/L, Bilirubin,
GFR, KCFT, aPTT N, INR:1.56 idi. 19G:3970mg/dL, IgA:267mg/dL, IgM:
254mg/dL idi. USG'de karaciger 17, dalak 21 cm, portal vendz trombis
yoktu. BT'de az plevral sivi, sol alt lobda enfeksiyon lehine infiltrasyon
gorilda. Hepatit markirlar,CMV, Brucella, EBV (-), Protein EF'de hiperga-
maglobulinemi vardi, iFE'de patolojik bant saptanmadi (Sekil 1). Kemik
iligi (Ki) hiperselliler ve plazma h. artigi vardi. Servikal LAP {iAB benign
sonuglandi. Etyolojiye yonelik bakilan D.Coombs, ANA, Anti-Ds DNA,
ACAIgG(+),C4:7,22 mg/dL ile dusik, hafif proteinlri (384 mg/24s) olan
hasta SLE acisindan degerlendirildi; tipik lupus klinik bulgulari olmadigin-
dan yalanci-Lupus tablosu olarak yorumlandi. Kii¢tik eklem tutulumu, cilt
bulgusu olmayan, RF:14,9 IU/mL, Anti-CCP 2: <7 U/mL ile (-) hastada Felty
sendromu dustiniilmedi. Hematolojik malignite bulgusu olmayan, nons-
pesifik antibiyotikle akciger bulgulari gerileyen, ancak pansitopenisi derin-
lesen, karin agrisi devam eden hastada, BT'de dalakta infarkt saptandi.
Enfeksiyon iliskili serolojik testler yenilendi. Leishmania immunkompleks
(+) gelen hastanin tekrar incelenen Ki bx de CD1A (-) idi. Aspirayonda siip-
heli amastigot? izlenmekle birlikte, Parazitolojide giemsa ile Leishmania
spp. amastigotlari goriilmedi (Sekil 2,3). Perifer kan Leishmanisa Real-time
PCR+(Leishmania tropica) olmasi lzerine L. Amfoterisin B baslandi. 14.
glinde ates ve halsizligi diizelen hastanin hemogram ve biyokimya testleri
de hizla iyilesti. Kontrol ANA, Anti-ds DNA(-), USG'de patolojik lenf nodu
izlenmedi. Amfoterisin B tedavisi sonrasi kontrol Ki'nde Leishmania spp.
amastigotlari gériilmedi, Ki Leishmania Real-Time PCR (-) idi.

Sonug: Leishmaniazisin dnemli bir klinik formu olan VL'da degisen derece-
de sitopeni yaninda, HSM ve LAP gibi bulgular gelisebilmekte olup sple-
nomegali ve pansitopenili olgularda akilda tutulmalidir. SLE ataklarini tak-
lit eden VL yanisira, SLE benzeri klinik ve laboratuvar bulgulari olusturan
VL olgulari da bildirilmektedir. Farkli alt tirlerin de tabloya yol acabilmesi
ayrica incelemeye deger goriinmektedir.

Anahtar kelimeler: pansitopeni, sistemik lupus eritematozus, viseral leishmaniasis,
leishmania tropica

Sekil 1. Kemik ligi, Wright boyasix100

Sekil 2. Kemik iligi, Wright boyasix100

Serumprotein Elektroforezi

I =] |
Fraksiyonlar % % Normal (g/di) (g/dl) Normal
Albumin 34.8 | 52.0-65.1 3.41 3.12-5.21
Alpha 1 3.9 T 1.0- 3.0 0.38T 0.06-0.24
Alpha 2 9.3 | 9.5-14.4 0.91 0.57-1.15
Beta 1 5.7 ) 6.0- 9.8 0.56 0.36-0.78
Beta 2 4.1 2.6- 5.8 0.40 0.16-0.46
Gamma 42.2 1 10.7-20.3 4.141 0.64-1.62
AJG Orani 0.53 Tot. Prot. (g/dl) 9.807 6.00 -8.00

c Hipe Lobuli i s30t bt

Sekil 3. Protein elektroforezi

B Eriskin Akut Losemiler

P-185 Referans Numarasi: 553

AKUT LENFOBLASTIK LOSEMIDE C-MYC TRiZOMiSi: NADIR
BIR OLGU SUNUMU

Meryem irem Toksoy Sentiirk’, Aysenur Arslan?, Fatma Keklik Karadag?, Yusuf Ulusoy?,
Nur Akad Soyer?, Fahri $ahin?, Giiray Saydam?

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, g Hastaliklan Anabilim Dah
*ge Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali

Giris: C-myc, transkripsiyon faktorii olarak goérev alan, hiicre siklusunun
ilerlemesinden ve hiicresel transformasyondan sorumlu bir onkogendir.
8. kromozomun uzun kolunda yer almaktadir ve hematopoezisde 6nemli
rol oynamaktadir. Trizomi 8, myeloproliferatif hastaliklar ve akut myeloid
I6semide siklikla gorulurken, literatiirde akut lenfoblastik [6semide (ALL)
trizomi 8 ile ilgili veriler cok kisithdir.

Olgu Sunumu: 63 yasinda erkek hasta son iki aydir mevcut olan halsizlik
ve kilo kaybi ile basvurdu. Fizik muayenede organomegali ve lenfa-
denopati bulunmuyordu. Tam kan sayiminda pansitopeni mevcuttu.
Hemoglobin diizeyi 7.6g/dl, platelet diizeyi 112000/mm? ve notrofil 1120/
mm? saptandi. Kemik iligi aspirasyonunda %90 oraninda blastik hiicre
izlendi. Akim sitometrisinde CD19, CD20, CD22, sCD79a pozitif bulunur-
ken, TdT ve C10 negatifti. Hasta B-ALL tanisi aldi. Geleneksel sitogenetik
normal karyotipti. FISH analizinde 8g24.1 lokusu lizerinde c-myc geninde
trizomi saptandi. Hastaya hiperCVAD/A kolu protokoli (siklofosfamid,
vinkristin, doksorubisin ve deksametazon) baslandi. Kemik iligi aspirasyo-
nu tedavinin 4. haftasinda tekrarlandi ve kemik iliginde blastik hicrelerin
%5'in altinda oldugu goézlendi, FISH negatifti.



Sonug: B-ALL 6zellikle cocuk yasta goriilmesine ragmen 60 yas tizerinde
sikhgi yeniden artmakta ve cocuklara kiyasla daha kotii sagkalima sahiptir.
izole myc gen anormallikleri, zellikle 8. kromozom kazanimi tek basina B
lenfoblastik 16semilerde nadir izlenmekte olup yetiskin hastalarda prog-
nozunu belirlemek icin daha cok veriye ihtiya¢ bulunmaktadir.

Anahtar kelimeler: b hiicreli lenfoblastik 16semi, c-myc, trizomi 8

W Hematolojik Malignitelerde Sitogenetik ve Molekiiler Biyoloji /
immunofenotipleme

P-186

Referans Numarasi: 458

NADIR GORULEN TRANSLOKASYON(12:13) iLE BiRLIKTE
OLAN BIiFENOTIPIK AKUT LOSEMi OLGUSU

Ahmet Seyhanli', Civan Mert Bayrak?, Zeynep Yiice?, Erding Yiiksel’, inci Alacaaioglu’,
Ozden Piskin', Fatih Demirkan', Mehmet Ali Ozcan’, Biilent Undar", Giiner Hayri Ozsan'

"Dokuz Eyliil Universitesi Hematoloji Boliimii
“Dokuz Eyliil Universitesi i Hastaliklar Anabilimdal
3Dokuz Eyliil Universitesi Tibbi Biyoloji Boliimii

Giris: Akut mikst lineage I6semi (AMLL) veya Bifenotipik akut [6semi (BAL)
kot prognozlu nadir bir akut 16semiler alt grubunu temsil eder. AMLLIn
dogru teshisi ve siniflandirimasi hastalarin tedavisi ve sonuglari icin
son derece 6nemlidir. Biz Esansiyel trombositoz tanisi ile takip edilirken,
nadir goriilen hem Akut lenfoblastik 16semi, hemde Akut myeloblastik
lI6semilerde goriilebilen t(12;13) Un eslik ettigi Bifenotipik akut 6semiye
donusen hastayl sunuyoruz,

Olgu: 62 yasinda erkek hasta 2010 yilinda KOAH nedeni ile Gégiis hasta-
liklari bolimiinde yapilan tetkiklerinde trombositoz saptanmis olup ileri
inceleme amagl hematoloji bolimiine yonlendirilmis. Tarafimizca yapilan
tetkiklerde JAK-2 V617F pozitif Esansiyel trombositoz tanisi konuldu.
Tedavisine Asetilsalisalik asit ile baslanan hastanin takipleride trombosit
sayisindan ciddi artis nedeni ile Hidroksilire tedavisi eklendi. Tedavisinin
8 yilinda olan hasta ates halsizlik sikayetileri ile hematoloji polikligine
basvurdu. Periferik kan yaymasinda blastik hiicre goriilmesi Gzerine kemik
iligi 6rneklenmesi yapildi. Kemik iligi aspirasyonun morfolojik olarak len-
foid-myeloid ayirimi net olarak yapilamayan %80 blasitik hiicre goruldu.
Flowsitometride myeloid belitegleri pozitif, lenfoid belirtecleri negatif
olarak goruldi. FLT-3 ITD ve D835 nokta mutasyonu, NPM-1, CBF-B(INV16)
mutasyonlari saptanmayan hastanin konvasiyonel sitogenetik sonucunda
hem Akut lenfoblastik I6semi, hemde Akut myeloblastik |6semilerde gori-
lebilen t(12;13) gorildu. Kemik iligi biyopsi sonucunda tanimlanan morfo-
lojik ve immunhistokimyasal bulgular infiltrati olusturan hiicrelerde CD33,
CD99 ve CD34 pozitifligi yani sira; CD5, CD10 ve TDT poxzitifligi goruldi.
Hastaya 3+7 (idarubucin+sitarabin) remisyon —induksiyon tedavisi sonrasi
parsiyel remisyon elde edildi ve halen hipometilleyici Azasitidin ile tedavi-
sine devam edilmektedir.

Sonug: WHO 2008 siniflandirmasinda Bifenotipik akut 16semi: t (9; 22) /
BCR - ABL1 flizyon geni ile iliskili, KMT2A yeniden diizenlemeleriyle iliskili
ve bagska sekilde siniflandirilamayan olmak tizere 3 farkh sinifa ayrilmistir.
WHO 2016 glincellemesinde bu kategoriler degismeden kalmistir. Koti
prognozlu 16semi alt tipi olmasi nedeni ile 6ncelikle tedavi Allojenik kemik
iligi nakli onerilmektedir (1). AML tedavisi ile baslanip sonra ALL tedavisi
ile donusturulmus tedavi semalarina da basarili sonuglar elde edilmistir
Anahtar kelimeler: Bifenotipik Akut Myeloid Losemi, Akut Miks Linage Losemi

SOV TIP PADATIAL TIMAI STPOLOJT ve SOAETIE 4 6

Sekil 1.

W Pediatrik Akut Losemiler

P-187 Referans Numarasi: 247

E§STEiN BAR VIRUS (EBV) iLiSKILi AKUT LENFOBLASTIK
LOSEMILER

Ayse Gonca Kacar, Simge Cinar Ozel, Siiheyla Ocak, Tiilin Tiraje Celkan
Istanbul Universitesi Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji

EBV, humanherpes virlis grubunda yer alan ve insanlarda malignitelerle
iliskisi saptanan ilk virtistiir. Primer EBV enfeksiyonu, ¢ocuklarda ve geng
eriskinlerde gorilen enfeksiyoz monontikleoz (EM) disinda genellikle
asemptomatik o6zellik gostermektedir. EBV ile enfekte kisilerin cogunda,
latent enfeksiyon herhangi bir belirti olmadan yasam boyu persistan
olarak kalabilir.

Yapilan calismalarda EBV enfeksiyonuna bagh ge¢ Ickomogenezin |6semi
olusumunda rol oynadigi disunilmektedir. Bazi akut 16semili hastalarda
aktif EBV replikasyonu oldugu gosterilmistir. EBV enfeksiyonu tarafindan
olusturulan lenfosit kromozom mutasyonu ve translokasyonunun, c-myc
onkogenini aktive ettigi, asiri ekspresyonunun lenfoma olusumunda rol
oynadigi bilinmektedir.Yapilan ¢alismalar EBV'nin ALL patogenezinde de
rol oynadigini gostermektedir.Biz de EBV enfeksiyonu sonrasi akut lenfob-
lastik lenfoma tanisi konan iki olgumuzu vurgulamak istedik.

Olgu 1: Ates, viicutta yaygin agri,sol yan agrisi olan 5,5 yasinda kiz has-
tanin viral seroloji paneli: EBV Monospot (+), EBV VCA IGM (-), EBV VCA
IGG (+) saptandi.Enfeksiyon nedeni ile izlenirken enfeksiyondan on giin
sonra rutin kan tetkikleri, periferik yayma ve kemik iligi aspirasyonu ALL
ile uyumlu bulundu.

Olgu 2: Ates burun akintisi sikayetleri olan 10 yasinda kiz hasta, enfek-
siyona bagh pansitopenisini tetkik amaciyla tarafimiza yonlendirildi.Viral
seroloji paneli: EBV VCA IGM (+), EBV VCA IGG (+4). Periferik yaymasinda
Downey hiicreleri arasinda blast goraldugu icin kemik iligi aspirasyonu
yapildi ve ALL ile uyumlu bulundu.

Enfeksiyoz mononiikleoz gerek klinik gerekse laboratuar bulgulariyla
bir cok viral enfeksiyon ve malignite ile karisabilmektedir. Bu nedenle
serolojik olarak EBV pozitifligi dogrulanmali, hastalarin periferik yaymalari
malignite acisindan incelenmeli, normal saptansa bile EBV enfeksiyonuna
sekonder gelisebilecek olan ALL, Hodgkin lenfoma, hemofagositik send-
rom, nazofarinks karsinomu, kronik aktif EBV enfeksiyonu gibi komplikas-
yonlar agisindan yakindan takip edilmelidir. Akut enfeksiyon doneminde
kemik iligi aspirasyonu genelde pek 6nerilmez, ¢linkii bazen Downey
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hiicrelerini blastlardan ayirt etmek en deneyimli hematopatologlar igin
bile problem olabilir.
Anahtar kelimeler: Enfeksiyoz monontikleoz, malignite. blast, Downey hiicreleri

W Pediatrik Akut Losemiler
P-188

FEBRIL NOTROPENIDE NADIR BiR ODAK: DERIN BOYUN
ENFEKSIYONU

Zeliha Giizelkiiciik', Tugba Yildinm', Elif Emre?, Dilek Giirlek Gokcebay', Nese Yaralr'

Referans Numarasi: 390

Sagihk Bilimleri Universitesi Ankara Sehir Hastanesi, Gocuk Hematoloji Onkolojisi
2Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Sagiigi ve Hastaliklan

Giris: Febril notropeni; bagisiklik sistemi baskilanmig hastalarda sik gori-
lebilen ve acil tedavi gerektiren bir durumdur. Uygun tani érneklemeleri
yapilarak hizla ampirik antibiyotik tedavileri baglanmalidir. N6étropenik
hastalarda inflamatuvar yanit elde edilemedigi icin ciddi bir enfeksiyon
minimal belirtilerle ortaya cikabilir. Burada; derin boyun enfeksiyonu
saptanan akut lenfoblastik 16semili (ALL) bir olgu sunulmak istenmistir.

Olgu: 4 yasinda erkek hasta ellerde ayaklarda dokiintl sikayeti ile dis-
merkeze basvurdugunda bakilan tetkiklerinde pansitopenisi saptanmasi
lizerine hastanemize bagvurdu. Kemik iligi aspirasyonuyapilan hasta
prekdirsor B hiicreli ALL tanisi aldi. ALLIC BFM 2009 kemoterapi protokolii
baslandi. Santral sinir sistemi ve testis tutulumu yoktu. 8. giin steroid yani-
t1iyi olarak saptandi. 15. giin MRD negatif ve 33. glin kemik iligi %5 atipik
hiicre gorildu. Sitogenetik degerlendirmede; %64 oraninda 11q 23 lokali-
zasyonunda atipik sinyal artisi ve t (12,21) pozitif saptandi. Yiksek risk (HR)
grubunda tedavisi devam eden hastanin HR-3 blok sonrasinda nétropenik
ates tanisi ile yatirildi. Fizik muayenesinde sol arka servikal bolgede sislik
anal bolgede kizariklik saptandi. Yapilan yuzeyel ultrasonografide (USG)
7x3 mm boyutlarinda lenfadenopati ile uyumlu gériinim saptandi. Atesi
direncli devam etmesi ve port kiiltiriinde E coli tiremesi sebebi ile anti-
biyotik tedavisi meropenem, amikasin, linezolid ve caspofungin seklinde
genisletildi ve kateteri cekildi. Ekokardiyografide anormallik saptanmadi.
izlemde boyun bélgesinde tespit edilen yumusak doku sisliginde artis
olmasi sebebi ile yapilan manyetik rezonans goriintiilemede (MRG); sol
parotis bezi derin loju dilizeyinde, ramus mandibula komsulugundan
posteriorda paravertebral kas planlari komsulugundaki cilt-cilt alti doku-
ya uzanan, yaklasik 34x20x60 mm boyutlarinda koleksiyon alani izlendi.
Bu koleksiyon alanlari icerisinden fasial arter gegmekte ve dis kulak yolu
komsuluguna da uzanmakta idi. Kemik destriiksiyonu ve i¢ kulaga ve orta
kulaga fistul saptanmadi. Bunun Uzerine kulak burun bogaz bélimiince
degerlendirildi. Muayene esnasinda, abse dis kulak yolu ile drene oldu.
Hastaya derin boyun enfeksiyonu tanisi ile KBB tarafindan eksternal drenaj
yapildi. Kulaktan alinan akinti kilttriinde E. coli Gremesi oldu. Antibiyotik
tedavileri enfeksiyon bolimundn 6nerileriyle 3 haftaya tamamlandi.

Tartisma: Maligniteli ¢ocuklarda tedavide kullanilan sitotoksik ilaclara
bagh febril nétropeni sik gorulmektedir. Cogu hastada odak ve neden
saptanamayabilir. Kateter iliskili -iliskisiz kan dolagimi enfeksiyonlari, oral
mukozit, pnomoni ve tifilit ve yumusak doku enfeksiyonlari saptanabi-
lecek odaklardir. Bagisiklik sistemi baskilanan hastalarda inflamasyon
bulgulari geri planda olmasi sebebi ile agiz, farinks, 6zafagus, akciger,
perine, goz, deri ve damar kateteri giris yerleri cok dikkatli bir sekilde
degerlendirilmelidir. Uygun ampirik antibiyotik tedavilerinin baslanmasi
ve klinik yanit alinamayan hastalarda gerekli radyolojik goriintiileme yon-
temlerinin kullanilmasi geciktirilmemelidir. Bizim hastamizda da oldugu
gibi febril nétropenili hasta yonetiminde multidisipliner yaklasim gerekli
olabilmektedir. Hastamiz antibiyotik tedavisi ve cerrahi drenaj uygulana-
rak basariyla tedavi edildi.

Anahtar kelimeler: febril nétropeni, derin boyun enfeksiyonu, [6semi

B Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi

P-189

Referans Numarasi: 109

OLGU SUNUMU: ANTi-TUMOR NEKROZIS FAKTOR
SEKONDER HODGIN LENFOMA MI ?

Dervis Murat Akkurd, Salih Serta¢ Durusoy , Handan Haydaroglu Sahin, Vahap Okan
Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Hematoloji Bilim Dalr

Ozet: Anti-TNF ajanlar bircok romatolojik hastaligin tedavisinde kullanil-
maktadir.Anti-TNF tedavinin artmis lenfoma riski ile iliskili oldugu konu-
sundaki bilgiler net degildir. Biz de ankilozan spondilitinden dolayi uzun
stre anti-TNF ila¢ kullanimi olan, takiplerinde Crohn hastaligi tanisi da
alan ve sonrasinda Hodgkin lenfoma da gelisen vakamizi sunmak istedik.

Giris: Anti-timor nekrozis faktor almayan, ankilozan spondilitli hastalarda
lenfoma risk artigi gosterilememis. Anti-TNF alan Crohn hastalarinda hepa-
tosplenik T hiicreli lenfoma gelisim riski arttigi saptanmis. Biz de ankilozan
spondilitinden dolayi uzun siire anti-TNF ilag kullanimi olan, takiplerinde
Crohn hastaligi tanisi da alan ve sonrasinda Hodgkin lenfoma da gelisen
vakamizi sunmak istedik

Olgu: N.G.D., 35 yasinda erkek hasta,halsizlik-kilo kaybi ile basvurdu,
oykustinde: Yaklasik 15 yildir Ankilozan Spondilit tanisi ile romatoloji
tarafindan takipli hasta, yaklasik 10 yildir dénem dénem degismeli inf-
liximab/sertolizumab/infliximab kullanmis. Mart 2019'da sirekli karin
agnlar gelismesiyla yapilan kolonoskopisinde terminal ileumdaki Ulser-
den biyopsi alinmasi sonrasinda patolojisinde fokal aktif ileit saptanmis.
Crohn teshisi de konulmus. Mayis 2019'da sag axiller bolgede ele gelen
sert sislik olmasi tizerine yapilan ultrasonografisinde 30x25 mm yagli
hilusunu kaybetmis sferik multiple kalin korteksli lenf nodu (patolojik?)
saptanmis. Hastanin son 3 ayda 77 kg'dan 67 kg'a kadar da kilo kaybi
olmus. Ates ve gece terlemesi olmuyormus. B2 mikroglobulin dizeyi: 2.7
mg/L(0.8-2.4). Laktat dehidrogenaz: 242 U/L (125-248). Haziran 2019'da
eksize edilen lenfadenopatilerin patolojisinde “Reed sternberg hiicreleri,
CD15,CD30,PAX5,EBER-CISH pozitif; CD45,CD20,CD79a,CD3 negatif. Ki67
proliferasyon indeksi %50-60'tir.

Tan: Klasik Hodgkin lenfoma(mixt sellller tip)” saptandi. Hastaya cekilen
PET CT'de bas-boyun bélgesinde, mediastinal alanda ve sag axiller/derin
axiller bolgede izlenen multiple lenf nodlarinda hafif ve belirgin hiperme-
tabolik goértiniimler, batin sag alt kadranda ¢ikan kolon duvarinda yumu-
sak dansiteli alan, extranodal tutulum?. Hastanin kemik iligi incelemesin-
de de Hodgkin lenfoma tutulumu saptandi. Tedavisi planlandi.

Tartisma: Anti-TNF antikor tedavisi ile tedavi edilen romatoid artritli(RA)
hastalarda doza bagimli artmis malignite riskine dair kanitlar vardir. Ancak
SpA hastalarinda anti-TNF tedavisiyle, artmis kanser riski ile iliskili saptan-
mamis. 2003 yilinda ABD Gida ve Ilac idaresi Bagkanhigi (FDA) danisma
toplantisina sunulan veriler, etanersept ile tedavi edilen yaklasik 140.000
hasta arasinda 70 lenfoma vakasi saptanmis.Benzer risk artislan infliximab,
adalimumab icin de gosterilmis. Literatir verileriyle,daha ¢ok romatoid
artrit ve Anti-TNF kullanimiyla malignite ve lenfoma riskinin arttigi gos-
terilse de, kendi deneyimimiz olan ankilozan spondilit, Crohn hastalig,
anti-TNF kullanimi ile birlikte seyreden Hodgkin lenfoma vakamizi sunarak
literatire katki sunmak istedik.

Anahtar sozciikler: Anti-TNF tedavi, lenfoma, Crohn, Ankilozan Spondilit
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GENC BiR HASTADA SPLENIK DiFFUZ KIRMIZI PULPA
LENFOMA OLGUSU

Ekin Kircalt', Nejat Emre Oksiiz, Niiket Kutlay?, Klara Dalva’, Isinsu Kuzu*, Meltem Kurt
Yiiksel'

"Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklar Anabilim Dal
3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Genetik Anabilim Dali
“Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali

Giris ve Amag: Dalagin diffiz kirmizi pulpa lenfomasi, kirmizi pulpanin
ve kemik iliginin monotipik B- lenfoidlerce infiltre edildigi, cevre kaninda
villéz lenfositlerin eslik ettigi nadir bir lenfomadir. 2016 DSO siniflama-
sinda siniflandirilamayan splenik B hiicreli I16semi/ lenfomanin bir alt tipi



olarak kabul edilir. Tedavisinde goris birligi olmayip literattirdeki vakalar
ya tedaviye ihtiya¢ duymamis ya da splenektomiyle tedavi edilmislerdir.
Biz de, kendi olgumuzla ilgili deneyimimizi paylasacagiz.

Olgu: 22 yasinda erkek hasta ishal, ates, kilo kaybi, gece terlemesi ve genel
halsizlikle basvurdu. Bilinen hastaligi olmayip fizik muayenede solukluk
ve masif splenomegali izlendi. Tam kan sayiminda I6kost: 255.000/ mm?,
no6trofil:5410/ mm3, lenfosit: 53.300/ mm?, monocyte: 2650/ mm?, bazo-
fil:8230/ mm?3trombosit: 124.000/ mm?3, Hb: 8,4 g/ dL bulundu. Cevre kani
yaymasinda sitoplazmasi belirsiz, vill6z uzantilari olan atipik lenfositler,
kemik iligi biyopsisinde yaygin intrasinuzoidal kiiglk, atipik B lenfosit
infiltrasyonu goruldi (Bu bulgular, morfolojik ve immiinolojik olarak tuylt
hicreli 16semi varyanti (HCL-V) ile de uyumlu olabilir). BRAF V600E
mutasyonu negatif bulundu. Kemik iligi aspiratinin kan hticre dlcimin-
de cekirdekli hiicrelerin %97’sinin lenfosit, %0,5'inin monosit, %2,5'inin
granilosit oldugu gorildi. Lenfositlerin %3'0 NK ve T ike %97'si B lenfo-
sitti. Lenfositlerin 1sik sacihm ozellikleri kompleks i¢ yapilanma ya da vill6z
uzantilar gibi hiicre zan degisikliklerini destekliyordu. B hiicrelerinin akan
hiicre olcerde ylizey 6zellikleri: CD45+, HLA DR+, CD19+, CD5-, CD10-,
CD9-, CD20+, CD23 weak+/-, CD22+, cCD22+, cCD79a+, sCD79a+, FMC7+,
CD79b+, CD11c+, kappa-, lambda-, CD25-, CD38-, CD69-, CD43-, CD200-,
CD27+/-, ZAP70+/-, CD49d -/weak+, CD123-, tdt-, CD34-, CD11b-, CD58-,
CD13-,CD33-, MPO-, CD117- olup bu bulgular olgun B hiicreli maligniteler
acgisindan anlamhydi.

Sonug: Klinik 6zellikleri ve kemik iliginin patolojik incelemesinin HCL-V ile
uyumlu gelmesine dayanilarak, hastaya rituksimab (17 dongu)ve kladribin
uygulandi; ancak hasta kemoterapiye yanit vermediginden splenektomi
planlandi. Splenektomi materyali 5x19x8 cm boyutlarinda, 1200 gr
agirhginda olup dalagin diffiiz bir sekilde buyludigu, ylizeyinin homojen
kirmizi renk aldigi ve ylizeyinde yaygin, kirmizi noddillerin oldugu gorl-
du. Splenektomi materyalinin patoloji raporu splenik diffiiz kirmizi pulpa
lenfoma ile uyumlu bulundu. Splenektomiden sonra hastanin tam kan
sayimi normale dondu. Hasta yaklasik 20 aydir diizenli olarak hastaliksiz
takip edilmektedir.

Anahtar kelimeler: splenik diffiiz kirmizi pulpa lenfoma, splenik marjinal zon, tiylu
hicreli 16semi
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Sekil 1. Kemik iliginde atipik lenfositler

Sekil 3. Masif splenomegali (ameliyat esnasi)

W -Hematopoez/ Sitotokinler / Biiyiime Faktorleri, Reseptorleri / ilag
Farmakolojisi / Apopitoz
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METAMIZOLE BAGLI AGRANULOSITOZ GELISEN BiR
OLGUDA FiLGRASTIM TEDAVISINE iKiNCiL ASIRI
LOKOMOID REAKSIYON

Chingiz Alasgarli", Meraj Siddiqui', Khaled Warasnhe', ilkin Hajiyev', Meric Ergene’, Elif
Eroglu’, Hazel Delal Dara Kar', Fatma Burcu Belen Apak?

"Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklart Anabilim Dal, Ankara
*Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dal, Ankara

Girig: Metamizol; analjezik,antipiretik,spazmolitik ve antiinflamatuar etki-
leri olan bir ilagtir. Metamizole bagh agraniilositoz nadir ancak fatal sonug-
lara yol acabilen bir durumdur. ilaca bagli agraniilositoza yatkinligin; ilacin
aktif metabolitinin etkisini arttiran CYP2C ve NAT2 gibi polimorfizmlere ve
immiinolojik faktorlere bagh oldugu diisiiniilmektedir. ilag, agraniilositoz
olgulari nedeniyle pek ¢ok tilkede piyasadan c¢ekilmis olup, ilag iliskili
agranulositozun tedavisinde metamizoliin kesilmesi,subkutan filgrastim
ve noétropenik sepsis durumunda grandlosit infiizyonlari kullanilabilir.
Steroid ile kemik iligi uyarisi yapilan olgular litetartirde bildirilmistir.
Burada metamizole bagh agraniilositoz tedavisi icin filgrastim ve steroid
yukleme tedavisine sekonder asiri I6komoid reaksiyon gorilen 14 aylk bir
olgu sunulacaktir.

Olgu Sunumu: Daha 6nce bilinen hastaligi olmayan 14 aylik erkek olgu,
9 guinliik ates o6ykusti ile acil servise basvurdu. Birkag glin 6nce dis mer-
kezde bogaz enfeksiyonu tanisi ile amoksisilin klavulonat ve metamizol
tedavisi verildigi, basvurudan 6nceki 5 glin boyunca metamizol aldigi
ogrenildi. Hastanemize basvurusunda FM'de kriptik tonsillit ve ates (390C)
disinda bulgusu yoktu. Laboratuvar testlerinde Beyaz kiire: 2.62x10°/uL
MNS (Mutlak nétrofil sayisi): 0.0x10%/uL Hb: 9.9 gr/dl, trombosit: 739X10%/
uL saptandi. Periferik yaymada notrofil gérilmedi, trombositlerin yogun
kiimeli oldugu gérialdu. EBV,CMV,parvovirlis, HBV,HSV 1,2, HAV,HIV'e
yonelik viral belirtecler negatif saptandi. Ig A,G,M diizeyleri ve lenfosit
paneli normal saptandi. Kemik iligi aspirasyonunda myeloid aplazi goriil-
du.Hastaya filgrastim 5 mikrogram/kg/glin subkutan ve genis spektrumlu
antibiyotik baslandi, grantlosit inflizyonu verildi. Yatisinin 3.gliniinde
kemik iligi uyarisi amaciyla 10 mg/kg metil prednizolon baslandi, filg-
rastim dozu 10 mcgr/kg'a cikildi, 3 giinliik steroid ve 8 ginliik filgrastim
sonrasi CRP'de gerileme olmasi, atesin diismesi ancak MNS'de ylkselme
olmamasi Uzerine, hastaya steroid yiikleme tedavisi baslandi (30 mg/
kg 3 giin, 20 mg/kg 4 giin). Steroid tedavisinin 3.gliniinde kemik iligi
aspirasyonunda meyloid 6ncdller goruldi, génderilen kromozom analizi
normal, MDS paneli negatif geldi, kemik iligi biyopsi myeloid hipolazi ile
uyumlu saptandi. 3 glin sonraki poliklinik kontroliinde sikayeti olmayan
hastanin kan sayiminda BK: 237x10°/uL MNS:196x10%/uL Hb:10.8 gr/
dl trombosit:874x10°/uL saptand. Periferik yaymada %5.5 promono-
sit %1 promyelosit %15.5 myelosit %17.5 metamyelosit %14.5 ¢comak
%35 PMNL %3.5 normoblast %4.5 lenfosit %3 monosit gorildi (Sekil
1). Hiperlokositoz agisindan JMML ayirici tanisi yapildi. t(9/22), PTPN11
negatif, HbF normal saptandi. Filgrastim ve steroide bagh asiri Iokomodi
reaksiyon distinlildd. Hidrasyon ile izlenen hastanin BK ve MNS degerleri
10 giin icerisinde normal degerlere ulasti, sorunsuz taburcu edildi (Sekil
2). CYP2C19 ve NAT2 polimorfizm ¢alismalar devam etmektedir.
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Sonug: Metamizole bagh agraniilositoz nadir goriilmekle beraber %10-15
fatal seyredebilen bir komplikasyondur, 6zellikle cocuk hastalarda meta-
mizol kullanilmamalidir. Filgrastime bagli 16komoid reaksiyon nadiren
gorilmekle beraber hastamizdaki degerlere ulasan olgu literatiirde sap-
tanmamistir. Her iki ilacla toksisite derecesinde yan etki gérilmis olmasi
hastada ila¢ metabolizma edici enzimlerinde polimorfizm olabilecegini
distndurda.

Anahtar kelimeler: Agranilositoz, metamizol, filgrastim, Iokomoid reaksiyon
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Sekil 2. Olgunun Beyaz kiire ve Mutlak Notrofil Sayisi izlemi
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PRIMER AKCIGER TUTULUMU iLE TANI ALAN MALT
LENFOMA: OLGU SUNUMU

Naciye Demirel, Rafet Eren, Demet Aydin, Esma Evrim Dogan
Saglik Bakanhgi Okmeydani Eitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Unitesi

Giris: Akciger kokenli lenfomalar tim Hodgkin digi lenfomalarin %1‘inden
azini olusturmaktadir. Bunlarin biyuk bir kismi brons mukozasiyla iligkili
lenfoid dokudan kaynaklanan MALT (mucosa-associated lymphoid tis-
sue) lenfomalardir. Bu yazida, metastatik akciger timori gérinimiinde
prezente olup bronkoskopik inceleme ve biyopsi ile tani konulamayip,
torakotomi ve wedge rezeksiyon sonrasi primer akciger tutulumlu MALT
lenfoma tanisi alan bir olgu sunulmustur.

Olgu: 62 yasinda erkek hasta, 6 aydir gecmeyen 6ksiriik ve son zaman-
larda gelisen hemoptizi nedeniyle gogus hastaliklar poliklinigine bagvur-
mustur. Hastanin toraks BT'sinde; sag akcigerde Ust anterior segmentte,
parakardiyak alandan hiler alana dogru uzanmis yaklasik 44x32 mm'lik
diizensiz sinirli, hava bronkogramlarinin eslik ettigi stipheli konsolidasyon
alani, her iki akciger parankiminde yaygin amfizemat6z ve bazale dogru

belirginlesen sekel fibrotik-dependan dansite artimlari, lingula seviyesin-
de 2 cm'lik diizensiz sinirl nodiler lezyon alani, sag laterobazelde fokal
plevral kalinlasmadan ayirt edilemeyen, parankim icerisine dogru uzanan
22x39 mm boyutlarinda genis tabaniyla plevraya oturan diizensiz sinirli
lezyon alani, yine sagda st lob posterior segment fissiir komsulugunda
20x14 mm ebatlarinda, solda apikoposterior segment posterior parame-
diastinel mesafede mediastinel plevradan sinirlari ayirt edilemeyen 12x18
mm ebatlarinda yine benzer gériiniimde diizensiz sinirli nodiiler paranki-
mal lezyonlar tespit edilmesi (Sekil 1) nedeniyle hastaya PET/BT ¢ekilmis-
tir. PET/BT'sinde sag akciger (st lob anterior segmentte paramediastinel
yerlesimli, bronsa ait hava bronkogramlarini iceren malign karekterde
yogun hipermetabolik, ge¢ cekimlerde artis gdseren 4x3 cm boyutlarin-
daki konsalidasyon alaninin dncelikle akciger Ca yoniinden histopatolojik
tanisi 6nerilmis, sag akciger alt lob posterobazal segmentte, sol akciger
stiperior lingular segmentte, sag akciger Ust lob posterior segmentte orta-
yogun hipermetabolik, ge¢ cekimlerde hafif artis gosteren noddler kon-
solidasyon alanlar metastaz(?) seklinde yorumlanmistir. Solunum sistemi
muayenesinde ekspirium hafif uzun, kaba ronkisler disinda diger sistem
muayeneleri normaldir. Hasta bakteriyel, viral enfeksiyon, otoimmiin has-
taliklar agisindan tetkik edilmis; herhangi bir kronik immiin stimilasyon
saptanmamistir. Hastaya 6 kir R-CHOP+2 R (Rituximab, siklofosfamid,
doxorubucin, vincristin, prdnizolan) tedavisi yapilmis, tedavi sonrasi
remisyon (Sekil 2) saglanan hasta, halen hematoloji polikliniginden tam
cevapli olarak takip edilmektedir.

Tartisma: Primer pulmoner B-hiicreli Hodgkin disi lenfomalar; agresif
(diffiiz bliyuk B-hiicreli) lenfomalardan, indolent (marjinal zone, ekstra-
nodal, lenfoplazmositik, kiictik lenfositik) lenfomalara kadar heterojen bir
dagilim gostermektedir. Primer pulmoner lenfomalarin (PPL) en yaygin
histolojik tipi ekstranodal marjinal zone B-hucreli lenfomalardir (nongast-
rik MALT lenfoma). Tum Hodgkin disi lenfomalarin %24-50'si ekstranodal
tutulum godstermektedir. Primer pulmoner lenfomalar tim ekstranodal
baglayan lenfomalarin %3-4'tin olustururken, tim Hodgkin disi lenfoma-
larin %1'inden azini, tim primer akciger malignitelerinin de %0.5-1'den
azini olusturmaktadir. Hastamizda ¢oklu tutulum ve mevcut semptomla-
rindan dolayi R-CHOP kemoterapsi ile remisyon saglanmistir.

Sonug olarak, akciger tiumori klinigi ile basvuran hastalarda dikkatli
immuinohistokimyasal incelemeler ile primer pulmoner lenfomalari tani-
mak mimkiin olmaktadir.

Anahtar kelimeler: Akciger neoplazileri, primer pulmoner lenfoma, ekstranodal
marjinal zon lenfoma.

Sekil 2. Tedavi sonrasi BT goriintiileri
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NADIR BiR OLGU: (;OLYAK ZEMININDE GELISEN
ENTEROPATI iLE iLISKiLi T HUCRELI LENFOMA'DA MERKEZi
SiNIR SISTEMi TUTULUMU

Mayis Farajli', Murad Guliyev', Selin Kiiciikyurt Kaya?, Tuba Gzkan Tekin?, Abdiilkadir
Ercaliskan?, Deniz 0zmen?, Nurgiil Ozgiir Yurttag?, Dilek KeskinZ, Tugrul Elverdi2, Ahmet
Emre Eskazan?, Ayse Salihoglu?, Muhlis Cem Ar?, Seniz Ongdren?, Teoman Soysal?, Zafer
Baslar?

istanbul Universitesi Cerrahpasa- Cerrahpasa Tip Fakiiltesi ic Hastaliklari Anabilim Dali
*fstanbul Universitesi Cerrahpasa - Cerrahpasa Tip Fakiiltesi ¢ Hastaliklan Anabilim Dah, Hematoloji
Bilim Dalh.

Girig: Enteropati ile iliskili T hucreli lenfoma (EATL) primer intestinal
lenfomalarin %710-25'i, T hlcreli non-Hodgkin lenfomalarin %5-8'i olus-
turan nadir ve agresif seyreden ekstranodal T hiicreli lenfoma tlrudir.
Hastaligin Colyak hastaligiyla baglantisini destekleyen tutarli kanitlar
vardir. Hastalar genellikle karin agrisi, ishal, kilo kaybi, bulanti/kusma ve B
semptomlariyla basvururlar. Timorin lokalizasyonu nedeniyle hastalarin
blyuk ¢ogunlugu basvurduklarinda cerrahi girisime ihtiya¢c duyarlar.
Burada tedavi sirasinda Merkezi Sinir Sistemi tutulumu gelisen bir olguyu
ozetlemeyi amagladik.

Olgu: On yil 6nce baslayan karinda sislik, zaman zaman ishal, kabizlik
ve hazimsizlik sikayetleri olan hastaya 2 yil 6nce sikayetlerinin artmasi
nedeniyle dis merkezde endoskopik biyopsi sonuglarina dayanarak Colyak
hastaligi tanisi konulmus. Hasta glutensiz diyete baslamis ve sikayetleri
gerilemis. On ay once karinda agri, kabizlik, kusma sikayetiyle klinigimi-
zin acil birimine basvuran hasta akut batin dislntlerek acil ameliyata
alindi. Ameliyat sirasinda transvers kolon ortasini ve ona komsu jejunal
ansi icine alan yaklasik 10 cm capinda kitlesel lezyonla birlikte perfore
barsak segmentinin rezekisyonu yapildi. Patoloji sonucu EATL ile uyum-
lu bulundu. Kemik iligi biyopsisinde tutulum saptanmayan hasta PET/
BT sonucu dogrultusunda evre 2 olarak degerlendirildi. U¢ kurs CHOEP
(siklofosfamid, doksorubisin, vinkristin, etoposid, prednizon) tedavisinin
tamamlanmasindan 15 giin sonra bacaklarda gti¢siizliik, idrar/gaita his-
setmeme sikayetleri baslayan ve 1 glin sonra bilateral santral fasial paralizi
gelisen hastanin kraniyal MR goriintiilemesinde pial tutulum saptandi.
Beyin omurilik sivisinin (BOS) akis sitometri ile incelenmesi dogrultusunda
hastalik tutulumu saptanan hastaya 4 kurs yliksek doz metotreksat, sitozin
arabinozid ve tiotepa kemoterapi protokoliine ek olarak BOS 6rneginde
iki kez hastalik saptanmayana dek haftada iki kez olacak sekilde intratekal
metotreksat ve sitozin arabinozid uygulandi. PET kontroliinde tam yanit
saptanan ve motor fonksiyonlari diizelme egiliminde olan hastada konso-
lidasyon amach otolog kok hiicre transplantasyonu icin hazirlik yapildig
donemde kok hiicre mobilizasyonu yapilmasini takiben bas agrilarinin
baslamasi nedeniyle tekrarlanan PET/BT ve beyin MR tetkikleri jejunal ans-
lar ve MSS de niiks olarak sonuglandi. BOS 6rneginde lenfoma tutulumu
saptanmasi Uzerine tekrar intratekal tedavi ve sistemik niiks nedeni ile de
es zamanli ICE (ifosfamid, karboplatiin, etoposid) tedavi protokoli uygu-
land. ikinci ICE sonrasi hastalik kontrolli ve yanit var ise hastanin otolog
nakil agisindan degerlendirilmesi planlandi.

Tartisma: Geg tani konmus, direncli ve diyete uyumsuz Colyak tanili
hastalarda EATL olusma riskinin yuksek oldugu bilinmektedir. Hastaligin
nadir gorilmesi klinik calismalarin ve standart tedavi rejimlerinin olus-
turulmasi 6ntindeki en buylk engeldir. Olgumuzda hasta Célyak tanisini
sikayetleri bagladiktan uzun zaman sonra almistir. Hastada tedavi altinda
MSS tutulumu ortaya ¢ikmis ve sistemik metotreksat ve sitozin arabino-
zid tedavisi altinda 6nce kontrol altina alinmasina ragmen daha sonra
tekrar etmistir. Konsolidasyon amach otolog nakil planlandigi sirada
hastaligi ilerleyen hastanin kardesleri taranmis, HLA doku grubu uygun
verici saptanamamistir. Tedavisi ICE kurtarma rejimi ve intratekal tedavi-
lerle devam etmektedir. Klinik yaniti mevcut olan hasta goriintiilemelerle
degerlendirilecektir.

Anahtar kelimeler: enteropati ile iliskili T hiicreli lenfoma, ¢olyak hastlaligi

ANJiIOIMMUNOBLASTIK T HUCRELi LENFOMALI OLGUNUN
KEMOTERAPILER, OTOLOG KEMIK iLiGi NAKLI VE YENI
AJANLARLA OLAN iZLEMi

Vildan Gzkocaman, Vildan Giirsoy, ibrahim Ethem Pinar, Fahir Gzkalemkas

Bursa Uludagj Universitesi Tip Fakiiltesi, ¢ Hastaliklan Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dal, Bursa

Angioimmunoblastik T hicreli lenfoma, T hicreli lenfomalarin %18,5'ini
olusturmaktadir. Siklikla 6-7. dekatlarda gorilmektedir. Hastalar siklikla
yaygin lenfadenopatiler, anemi ve B semptomlari ile basvururlar. Klinik
seyir genellikle degiskendir. Bazi hastalarda spontan remisyonlar goéril-
mekle beraber hastalarin butini ele alindiginda prognoz genellikle
kotudir. Patogenezi iyi anlasilamamis ve EBV, HHV-6 ile kesin iligki kuru-
lamamistir. CHOP gibi kemoterapiler ile %50'ye varan tam yanit oranlari
saptanmistir fakat niksler de siktir. Otolog nakil yapilanlarda 4. yilda
sagkalim %59 bulunmustur. Biz de 7 yil 6nce tani alan su an takibimizdeki
olgumuzun seyrini ve tedavi asamalarini sunmayi amagcladik.

62 yasinda erkek hastaya Eylll 2012'de Evre llIA Anjioimmunoblastik T
hiicreli lenfoma tanisi kondu (Oksiiriik, solunum sikintisi, Grtiker yakinma-
lari ile basvurup, servikal, mediastinal, paraaortik konglomere 5 cm capl
yaygin lenf nodlari ve 4 cm splenomegalisi mevcuttu). 8 kiir CHOP ile rezi-
dii hastalik nedeni ile 2 kiir DHAP sonrasi tam metabolik yanith saptanmis
olup, Haziran 2014'te BEAM hazirlik rejimi ile otolog hematopoetik kok
hiicre nakli yapildi. Nakil sonrasi +4. yilda Agustos 2018'de karin cildinde
10X15 cm lik alanda ciltten kabarik, hiperemik lezyon ile niiks saptanarak
EBV+CD30 ekspresyonlu neoplazi saptanmasi ile Brentuximab kemotera-
pisi basland. 6 kiir Brentuximab sonrasi Ocak 2019'da PET-CT ile olumlu
metabolik yanit izlendi. Tedaviye devam edilip Brentuximab 12 kire
tamamlandi. Temmuz 2019 PET-CT'de multipl lenfadenomegali ile niiks
belirlendi. Klinik olarak kilo kaybi, pansitopeni ve splenomegali mevcuttu.
Genel durumu iyi olan olgu i¢in endikasyon disi basvuru ile Pralatrexate
tedavisi planlandi. Hasta halen tanidan itibaren +7. yilinda (69 yasinda),
poliklinik izlemlerinde ayaktan kemoterapilere devam etmektedir. Yeni
ajanlarla izlemler bu grup hastalarda umut verici gériinmektedir.

Anahtar kelimeler: T Hiicreli Lenfoma, Kemik iligi Nakli, Brentuximab Vedotin,
Pralatrexate

B Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi
P-195

Referans Numarasi: 546

SEKONDER HEMOFAGOSITIK SEDNROM ETiYOLOJiSINDE
LENFOMAYI TAKLIT EDEN TUBERKULOZ OLGU SUNUMU

Ezel Elgiin, Vildan Giirsoy, Fahir Ozkalemkas, Vildan Ozkocaman
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi

Girig: Hemofagositik sendrom immun sistemin asiri aktivasyonu olup
histiositoz hastaliklari icinde makrofajlarla iliskili grupta yer almaktadir.
Primer; genetik nedenler yer almaktadir. Sekonder icinde infeksiyon, oto-
immun hastaliklar, malignite gibi nedenler olmaktadir. Lenfoma, tiberki-
loz gibi nedenler tetikleyici olup akut hemofagositz sendrom olabilir. Biz
burda sekonder hemofagositik sendrom olguda etiyolojisinde lenfoma
taklit eden tlberkiloz olan olguyu sunmayi amagladik

Olgu: 62 yas erkek hasta birka¢ haftadir olan 39 derece ates, viicudunda
yaygin palpable purpura, ayak bileginde siskinlik ve gezici eklem agrisi
olmasiyla poliklinige basvurdu. 1 ayda 5 kilo kaybi var. Muayenesinde
yaygin soluk renkli dékintiler mevcut. Belirgin lap yok. Traube acik.
Laboratuarda wbc:1120 neu:880 lenf:136 hg:8,7 plt:99 200 beta 2 mik-
roglobulin:5631 ferritin:34859 ug/dl t.bil:1,72 mg/dl d.bil:1,19 mg/dI
na:125 mmol/L crp:13 trigiliserid:425. Periferik yaymasinda pansitopeni
ile uyumlu ve toksik graniilasyon gériildi. HiV, hepatit, sifiliz, brucella
negatif. infektif endokardit icin eko ve géz bulgusu saptanmadi. Batin
btsinde dalak 17 cm. Pet bt sinde sol supraklavikular birka¢ adet mili-
metrik suvmax:4,1 lap, mediastinel subkarinal suvmax:4, subaortik suv-
max:3,6, bilateral hiler lap. Sol akciger Ust lob anterior 6,5 cm capli santrali
ametabolik suv max:12,2 icerisinde hava bronkogrami iceren lezyon. Sol
akciger alt lob superior segmente buzlu cam iliml metabolik aktivite artigi
nodiil. Sag akc Ust lob anterior segment ve orta lob medial segment, sol
akc Ust lob milimetrik noddller izlendi. Colyak aks diizeyinde suv max:8,5,
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peripankretik alanda, aortik bifurkasyona kadar vaskiiler yapilar cevresin-
de ¢ok sayida hipermetabolik lenf nodu izlenmistir. Ki biyopsi neoplastik
b hucreli lenfoid infiltrasyon ve fokal koagtilasyon nekrozu alanlari iceren
hiposelliler dir.

Pansitopeni, direncli ates olup biyopsi ve goriintiilemeler sonucunda
agresif lenfoma zemininde hemofagositik sendrom olarak dustinildi. 3
glin 1 gr pulse steroid uygulandi. Ates devam edip kontrol toraks tomog-
rafisinde sol akciger Ust lob 7 cm’lik konsolidasyon alani. Sag akciger Ust
lob anterior segmentte milimetrik nonspesifik iki adet noddil. Sol Ust lob
ve alt lobda daginik buzlu cam mevcut. immunsuprese olan hastanin
firsatci enfeksiyon etkeni icin bal yapildi. Kilturlerinde mycobacterium
tuberculosis complex iiremesi saptand. ilaglarda inh, rifampisin, etam-
bultol direnci olup multiple ila¢ direncli anti tbc tedavisi diizenlenmesi
icin ileri merkeze sevk edildi. Anti tbc tedavisi devam ederken wbc:4900
neu:2320 hg:15 plt:187 000 ki biyopsi ¢cok sayida nonnekrotizan gra-
nilom iceren ve b lenfoid hiicre artisi gésteren normoselliiler. Pet bt
onceki goriintilemede olan sol akc Ust lob ve her iki akc mm lezyonlarin
kayboldugu;abdominal retroperitonel lap kayboldugu colyak zincir lap
suv maxin geriledigi goraldi.

Tartisma: Uzun sire ates ve splenomegali olan hastalarda hemofagositik
sendrom dusunilmeli. Etiyolojisinde lenfoma ve tuberkiloz histopatoloji
olarak benzer 6zellikler sergilemesi nedenli ayirici tani yapilmasi zor ola-
bilir. Literatlirde mediastinel lap biyopsisi nekrotizan graniilom olup anti
tbc tedavi baslanilip kontrol biyopsisinde lenfoma olarak tanisi konulmus
olgu bulunmaktadir. Hemofagositik sendrom stiphelenildiginde gecikme-
den tedaviye baslaniimalidir. Tani ve tedavide gecikme mortalite oranini
yukseltir.Tedavide steroid, kemoterapi uygulanabilecegi gibi esas amag
altta yatan nedenin tedavi edilmesidir.

Anahtar kelimeler: Sekonder Hemofagositik Sednrom, Lenfoma, Tuberkuloz

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi

P-196 Referans Numarasi: 196

MAJOR MOLEKULER YANIT iLE TAKIPLI KRQNiK"FAZ KML
OLGUSUNDA DE NOVO AKUT LENFOBLASTIK LOSEMI
GELISMI: NADIR BIRLIKTELIK

Merih Reis Aras, Murat Albayrak, Osman $ahin, Abdiilkerim Yildiz, Pinar Comert, Mesut
Tighoglu, Hacer Berna Afacan Oztiirk

Saghk Bilimleri Universitesi Ankara Diskapi Yildirim Beyazit Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji
Béliimii

Girig: Kronik miyeloid 16semi (KML), malign hematopoetik bir kdk hiicre
hastaligidir. Hastalarin yaklasik %90'inda Philadelphia kromozomu (Ph)
pozitif saptanir. Eriskin ¢cagda gorilen yeni tani I6semilerin yaklasik
%15'ini olusturur.

Tani esnasinda hastalarin yaklasik %50'si asemptomatiktir. Genellikle
rutin fizik muayene ve kan testleri sonucunda rastlantisal olarak saptanir.
Hastalik ¢ fazdan olusmaktadir; kronik faz, akselere faz ve blastik faz.
Hastalarin ¢cogu kronik fazda tani alir.

Akut lenfoblastik 16semi (ALL), eriskin cagda ikinci en sik goriilen akut
|16semidir. Patogenezinde lenfoid prekiirsér hiicrelerin anormal prolife-
rasyonu ve diferansiasyonu rol almaktadir. Tum ALL vakalarinin yaklasik
%20'si eriskin cagda gorilmektedir. Eriskin yas grubunda ortaya ¢ikan ALL
vakalar cogunlukla kétu prognozludur.

Olgu: Hipertansiyon, gegirilmis koroner by-pass cerrahisi ve kalp yetmez-
ligi ©ykusu olan 85 yasinda erkek hasta KML tanisi ile 6 yildir klinigimizde
takip edilmekte idi. imatinib tedavisi altinda majér molekdiler yanitla takip
edilen hastada pansitopeni saptanmasi izerine yapilan periferik yaymada
blastik hiicreler izlendi. Periferik kandan gonderilen flow sitometri bulgu-
lart akut lenfoblastik I6semi (ALL) ile uyumlu olarak degerlendirildi.

Hastanin ileri yas ve komorbid durumlari g6z 6niine alinarak sitotoksik
kemoterapi verilemedi. ALL'ye yonelik metil prednizolon 40 mg/giin bas-
landi. imatinib tedavisi kesilerek dasatinib 140 mg/giin dozunda tedaviye
eklendi.

Halsizlik sikayeti ile poliklinige basvusunda gézlem amaciyla yatiril-
di. Servise yatisinda ek sistemik patoloji saptanmamasi Uzerine metil
prednizolon ve dasatinib tedavisine devam edildi ve vinkristin uygulan-
di. Metilprednizolon dozu kademeli olarak azaltildi. Taburculuk sonrasi

takiplerinde febril nétropeni ve ishal nedeniyle acil servisten yatisi yapildi.
Servise yatirilan hastada plevral effiizyon saptanmasi tzerine dasatinib
dozu 70 mg/giin'e dusildi. Oral alim bozuklugu nedeniyle parenteral
nutrisyon verildi. Kemik iligi aspirasyonu yapildi. Aspirasyonun degerlen-
dirilmesinde %5 oraninda blast gorildi. Kemik iligi aspirasyon materya-
linden konvansiyonel sitogenetik ve BCR-ABL gonderildi. BCR-ABL genetik
laboratuarinda FISH ve PCR ile calisildi. Konvansiyonel sitogenetik 46
XY olarak raporlandi. RT PCR yontemi ile bakilan BCR-ABL p190 ve p210
negatif saptandi. FISH yontemi ile calisilan t(9:22) de negatif raporlandi.
Uygulanan tedavilere yanit vermeyen hasta ALL tanisinin altinci ayinda
kaybedildi.

Sonug: imatinib etkili bir tedavi secenegi olmasinin yani sira uzun dénem
yan etkileri halen net olarak bilinmemektedir. Yapilan ¢alismalarda secici
olarak Ph pozitif klonun baskilanmasinin, Ph negatif mitotik hicrelerin-
de kromozal degisikliklere, yeni veya sessiz halde olan I6semik klonun
ortaya ¢ikmasina neden olabileceginden bahsedilmistir. Bu kromozomal
degisiklikler MDS ile iliskili trizomi 8, monozomi 7, (3:21) olabilir. Bunun
yani sira hicbir degisiklik olmadan aktif MDS veya l6semiye donlisim
olabilmektedir.

Literatirdeki baska bir vaka raporunda, dasatinib tedavisi altinda major
molekdler yanit ile takip edilen vakada Ph negatif ALL gelisimi benzer bir
vaka olarak raporlanmistir.

KML seyrinde blastik faza donusiim sonucu akut 16semi izlenebilecegi
gibi, bizim vakada oldugu gibi cok nadiren de novo akut I6semi gelisebi-
lecegi akildan ¢ikartilmamalidir.

Anahtar kelimeler: Leukemia, Myelogenous, Chronic, BCR-ABL Positive, Precursor
Cell Lymphoblastic Leukemia-Lymphoma,

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
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Referans Numarasi: 566

TiP-2 SOLUNUM YETMEZLIiGi iLE PREZENTE OLAN KRONIK
MiYELOPROLIFERATIF HASTALIK OLGUSU

Taner Tan', Neslihan Hatunoglu®, Kutlay Aydin 2 Isil Erdogan Oziinal ®

stanbul Medeniyet Universitesi Géiztepe Egitim ve Aragtirma Hastanesi lc Hastalklar Klinigi
2Istanbul Medeniyet Universitesi Goztepe Ejitim ve Arastirma Hastanesi i Hastaliklart Yogun Bakim
Unitesi

3istanbul Medeniyet Universitesi Goztepe Ejitim ve Arastirma Hastanesi Friskin Hematoloji Klinigi

Giris-Amag: Kronik myeloproliferatif hastaliklarin (KMPH) seyrinde trom-
boembolik hadiseler ve pulmoner hipertansiyon goérilebilir. Etyolojiye
yonelik degerlendirmede kan sayiminda mikrositik eritrositoz, I6kositoz,
trombositoz goriilmesi durumunda KMPH akla gelmelidir. Burada uzun
yillardir kronik obstriiktif akciger hastaligi (KOAH) disundlerek takip
edilen, solunum yetersizligi ve pulmoner hipertansiyon saptanan ve etyo-
lojiye yonelik tetkiki sirasinda kan sayimindaki bulgulardan yola cikilarak
polisitemia vera tanisi alan bir olguyu tartismayi amagladik.

Olgu: Elli yedi yasinda erkek hasta nefes darligi, solunum sikintisi sika-
yetiyle hastanemizin acil klinigine basvurdu. Anamnezde KOAH tanisi ile
takip edildigi, ayrica diyabet, hipertansiyon, kalp yetersizligi ve periferik
arter hastaligi oldugu 6grenildi. Hasta son iki yilda KOAH atagi nedeniyle
6 kez hastane basvurmus, bu bagvurularinin bir kisminda yogun bakim
Unitesinde takip edilmis ve CPAP (continuos positive airway pressure)
uygulanmisti. Seksen paket/yil sigara Oykisi olan hastaya 1 ay once
sag ayak ikinci parmakta gelisen siyah nekrotik Ulser nedeniyle ASA +
klopidogrel baslanmisti. Acil serviste alinan arter kan gazinda hiperkarbi
gorilerek non -invasiv mekanik ventilasyon baslandi ancak hiperkarbi
devam ettigi icin hasta tiP-2 solunum yetmezIigi tanisiyla dahiliye yogun
bakim tinitemize alindl. Fizik muayenede yiizde pletorik goriinim dikkat
cekti, akciger muayenesinde bilateral yaygin sibilan ronkis duyuldu,
hepatomegali (karaciger kot altinda 2-3 cm palpable), splenomegali ve
sag ayak ikinci parmakta nekrotik siyah ulser dikkati ¢ekti. Laboratuvar
tetkiklerinde notrofilik 16kositoz, mikrositik eritrositoz, hematokrit yuk-
sekligi, trombositoz ve LDH yiiksekligi oldugu gorildi. Hastanin tetkik
sonuglari Tablo 1'de 6zetlenmistir. Hastanin acile basvurusundan 6 ay
once yapilan ekokardiyografide sol ventrikilde konsantrik hipertrofi,
sag kalp bosluklarinda dilatasyon, ciddi pulmoner hipertansiyon (SPAP:
80 mmHgq), ileri trikispit yetmezligi oldugu ve sol ventrikiil ejeksiyon
fraksiyonunun %55 oldugu gorildi. Kronik tromboemboliye bagh pulmo-
ner hipertansiyon acisindan degerlendirilmesi icin toraks BT anjiyografi



yapilan hastada pulmoner arterlerde dolum defekti saptanmadi, her iki
akciger parankiminde amfizematéz havalanma artisi izlendi. Mikrositik
eritrositoz, I6kositoz ve trombositz ve sag ayak ikinci parmakta nekrotik
Ulseri olan hasta icin KMPH siliphesiyle yapilan cevresel kan yaymasinda,
eritrositoz, goz yasi hlicreleri, nétrofilik I6kositoz ve yer yer hipersegmente
notrofiller, trombositoz ve anizotrombi goriildi. Batin gérintilemesinde
karaciger 200 mm, dalak boyutu 185 mm 6l¢lldi. Serum EPO dlzeyi 6.6
mlU/ml (normal sinirlarda) saptandi. Periferik kandan calisilan jak-2 pozitif,
bcr-abl negatif bulundu. Kemik iligi biyopsisinde belirgin megakaryositer
hiperplazi yani sira eritroid ve granilositer proliferasyon ve grade 2 reti-
kler lif artisi izlendi. Hastaya jak-2 pozitif KMPH-polisitemia vera tanisi
ile flebotomi yapildi ve sitorediiktif tedavi (Hidroksiiire) bagland. izlemde
hematokrit degeri gerileyen, solunum bulgulari diizelen hasta sitorediiktif
ve antiagregan tedavinin devami planlanarak taburcu edildi.

Sonug: KOAH ve/veya pulmoner hipertansiyonu olan hastalarda kan
sayiminin dikkatle degerlendirilmesi gerekmektedir. KOAHda beklenen
sekonder polisiteminin yanisira kan sayiminda ilave olarak I6kositoz ve
trombositoz goérilmesi durumunda KMPH akla gelmelidir.

Anahtar kelimeler: Kronik myeloproliferatif hastalik, polisitemia vera, pulmoner
hipertansiyon

Tablo 1. Basvuru sirasinda laboratuvar degerleri

Tetkik Sonug Laboratuvar referans degerleri
Lokosit 15.200/mm? (%69 nétrofil) 4-10.000/mm?
Rbc 8.500.000/mm’ 4.000.000-6.200.000/mm’
Hemoglobin 17,5 g/dl 13-17 g/dI
Mcv 68,9 80-100
Trombosit 557.000/ mm® 150-500.000/ mm?
PT 17,7 sn 11,5-15,5 sn
aPTT 37,3sn 25,6-35,2sn
AST 78U/L 0-35U/L

ALT 34UL 0-41U/L
Total Bilirubin 1,1 mg/dL 0-1,2 mg/dL
LDH 897 U/L 135-225 U/L
Kreatinin 1,49 mg/dL 0,7-1,2 mg/dL
GFR 51 ml/dk/1.73 m?

Ure 88 mg/dL 0-50 mg/dL
Glukoz 94 mg/dL 74-106 mg/dL
Na 134 mEq/L 134-146 mEq/L
K 7 mEq/L 3,5-5,2 mEq/L

a 100 mEq/L 97-108 mEq/L
(RP 2,01 mg/dL 0-0,5 mg/dL
BNP 1414 pg/mL 0-100 pg/mL
Trigliserid 55 mg/dL <150 mg/dL
LDL 71 mg/dL <130 mg/dL
HDL 19 mg/dL 35-65 mg/dL

B Eriskin Akut Losemiler
P-198
YUKSEK DOZ SITERABINE BAGLI GELISEN ENDER BiR YAN

ETKi, BRADIKARDI

Mustafa Sahin’, Ayse Kaya?, ismet Aydogdu?
"Manisa Celal Bayar Universitesi I Hastaliklar Anabilim Dali
*Manisa Celal Bayar Universitesi Hematoloji Bilim Dali

Referans Numarasi: 143

Giris: Tipik olarak bir ileri yas hastaligi olan akut myeloid 16semi (AML)
eriskin yas grubunda en sik rastlanan I6semi tipidir. Hastaligin sikhgi
3-5/100.000 diizeylerinde seyretmektedir. Hastanin yasi, performansi
yaninda 16semik klonun sitogenetik ve molekiler 6zellikleri prognozu
belirleyen en 6nemli parametrelerdir..

Akut myeloid I6semi tanisi alan hastalarda 3+7 indUksiyon tedavisi son-
rasinda remisyona giren olguda konsolidasyon tedavisinde yiiksek doz
siterabin tedavisi verilmektedir.

Bu posterde Akut Myeloid Lésemi tanili hastanin yiliksek doz siterabin
tedavisinin 11.gliniinde gelisen asemptomatik bradikardisini sunmayi
hedefledik.

Olgu Sunumu: 34 yasinda erkek hasta, subat 2019 da kemik iligi biyopsi-
sinden aml- m1 tanisi aldi. Subat 2019 da 3 glin 12 mg/m2 den idarubicin
ve 7 glin 100 mg/m2 den sitozin arabinozid tedavisi ald.

indiiksiyon kemoterapisinden sonra hastaya yeniden kemik iligi biyop-
sisi ve aspirasyonu yapildi. Kemik iligi aspirasyonu sonucunda hastanin
remisyonda oldugu gorildi. Hastaya nisan 2019 da yiksek doz sitozin
arabinozid tedavisi konsolidasyon tedavisi igin 2x1,5 gram/m2 den verildi.
Kardiyak hastalik 6ykiisii olmayan hastanin yatisinda ekg sinde nabiz 84
atim/ dk (Sekil 1)olarak sonuglandi. Klinik takibinde tedavisinin 7.glnin-
den itibaren nabzi 50 atim/dk nin altina distd.

Hastanin tedavisinin 11.glintinde nabzi 39 atim/dk (Sekil 2) ya kadar
dustu. Bradikardinin diger sebepleri olan miyokard enfarktiist (normal
kardiyak enzim), elektrolit imbalansi, yapisal kalp hastaligi(normal ekokar-
diyografi), a-v blok, ilaclar dislandi. Hastanin bas dénmesi, carpinti, gégus
agnisi gibi bradikardi semptomlarini tariflemedi. Hasta kardiyolojiye dani-
sildi. Atropin 1 ampul uygulanmasi 6nerildi. Hasta asemptomatik oldugu
icin takip edildi. Tedavi baslangicinin 11. gliniinden sonra nabiz atimi 50
atim/dk nin lizerinde seyreden hastanin sonraki giinlerde bradikardisi
olmadi. Hastanin diger bradikardi yapabilecek nedenler dislandiginda
edildiginde mevcut tablonun yiksek doz siterabin tedavisine bagl oldu-
gu dusunalda.

Tartisma: Yuksek doz siterabine bagh kardiyak yan etkiler cok sik goz-
lenmemektedir. Literatiirde ylksek doz siterabine bagh 6 akut myeloid
16semi, 1 akut lenfoblastik 16semi, 1 non hodgkin lenfoma ve 1 hodgkin
lenfomali hastanin bradikardi saptandigi gézlenmistir. Ayrica 1 akut mye-
loid 16semili hastaninn da disiik doz siterabin ile bradikardisi olustugu
go6zlenmektedir.

Literatur incelendiginde bazi hastalarin ilag inflizyon edildikten hemen
sonrasinda, bazi hastalarin siklus bitiminden 3 giin sonrasinda bradikar-
diye girdigi gorilmektedir. Bizim hastamizda ise siklus bitiminden 6.gln
sonrasinda bradikardi gelismistir.

Yiksek doz siterabine bagl bradikardi mekanizmasi tam bilinmemekte-
dir. Literattirde dusuk doz siterabine bagh 1 vaka bildirilse de bildirilen
vakalarin cogu yiiksek doza bagh gelismistir. Hastamizin daha 6nce aldig
3+7 kemoterapisinde daha diistik doz siterabine baglh bradikardi gelisme-
mistir. Hastamiz bradikardi siirecinde asemptomatik seyrettigi icin tedavi
sonrasinda izlemle bradikardisi diizelmistir.

Sonug olarak 6zellikle yliksek doz siterabin tedavisi alan hastalar siklusun
ilk gtinlerinde ve siklus bitiminde sonra ilk 1 hafta boyunca bradikardi
yoniinden yakin izlenmelidir. Hemodinamik instabilite olmasi durumunda
yogun bakim Unitelerinde yakin gozlem altinda tedavi verilmelidir.

Anahtar kelimeler: Yiiksek Doz Siterabin, Bradikardi, Aml, Yan Etki

Sekil 1. Tedavisinin 11.giiniinde geligen Bradikardi
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$Sekil 2. Hastamizin Klinigimize Yatis EKG si

B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklar
P-199

BETA TALASEMi VE HEMOGLOBIN SUMMER HiLL BiRLESIK
HETEROZIGOTLUGU

Duran Canatan', Abdullah Cim', Serpil Delibag?, Serdar Ceylaner®

'Antalya Genetik Hastaliklar Tani Merkezi-antalya
*Akdeniz Kan Hastaliklan Vakfi Hemoglobinapati Tani Merkezi-antalya
3Intergen Genetik Hastaliklar Tani Merkezi-ankara

Referans Numarasi: 209

Giris: Hemoglobin molekiliiniin globin zincirlerinde, genetik nedenli
olusan yapisal degisiklikler hemoglobinopati olarak tanimlanir. Molekdler
diizeyde meydana gelen mutasyonlar; globin zincirinde bir amino asitin
baska bir aminoasit ile yer degistirmesi, aminoasit delesyonu, uza-
mis sublnit gibi bozukluklara neden olurlar. Hemoglobinopatiler fark-
It sekillerde siniflandirilabilir; Klinik 6nemlerine gore en sik gorilen
hemoglobinopatiler a) Orak Hiicre Sendromlari, ¢) Unstable (dayaniksiz)
Hemoglobinler d) Anormal oksijen afinitesi gosteren hemoglobinler e)
M hemoglobinler ve f) Talasemik fenotip gosteren yapisal degisikliklerdir.
HbVar veri tabaninda bugiine toplam 1347 hemoglobin varyanti tanim-
lanmustir. Ulkemizde ilk anormal hemoglobin calismalari Aksoy tarafindan
gliney illerimiz Antalya, Adana ve Mersin de yapilmistir. Ulkemizde belir-
lenen anormal hemoglobinlerden en énemlisi Hb S olup, daha az oranda
Hb C, Hb D Punjab, Hb E ve Hb O Arab gériilmektedir. ilk kez Tiirkiye'de
saptanmis anormal hemoglobinlerden Hb Adana, Hb Ankara, Hb Antakya,
Hb Antalya, Hb Baskent, Hb Capa, Hb Hakkari, Hb istanbul, Hb izmir, Hb
Edirne bulunmustur. Son verilerde tlkemizde yayinlanan anormal Hb sayi-
st ellinin Gzerine ¢ikmistir. Anormal hemoglobinler, 6zellikle tasiyicilarda,
genellikle hastaliga neden olmadigi icin ancak tarama testleri sayesinde
belirlenebilirler. Yiiksek performansli sivi kromatografi (HPLC) ve kapiller
elektroforez gibi tarama testlerinde anormal hemoglobin veya bant gortil-
mesi sonrasinda molekdiler analizler yapilarak kesin tani konulmaktadir.
Ulkemizde ilk defa tespit edilen Beta Talasemi+Hb Summer Hill birlesik
heterozigot varyantini sunmayi amacladik.

Olgu: 26 yasinda Mersin/Silifke dogumlu bayan, evlilik dncesinde Akdeniz
Kan Hastaliklari Vakfi- Hemoglobinopati Tani Merkezinde yapilan hemog-
lobinopati taramasinda anormal hemoglobin tespit edilmesi tzerine
molekdiler analiz yapilmasi amaciyla genetik tani merkezimize basvurdu.
Anne-baba arasinda 4. dereceden akrabalik bulunan olgunun, ¢ocuklu-
gundan itibaren halsizlik ve yorgunluk yakinmalari bulunmaktaydi. Yapilan
tam kan sayiminda; Hemoglobin (Hb):11.5g/dl; Hematokrit (Htk):%35.5;
Eritrosit Ortalama Hacmi (EOV):60.9 fL; Eritrosit Ortalama hemoglobin
(EOH):19.7 pg degerleri referans degerlerden disiik idi. Eritrosit sayis
(RBC): 5.84x10%ul ve eritrosite dagihm genisligi (RDW):%15.4 degerleri
degerlerden yiiksek bulundu. HPLC'de HbA1:%16.3, HbA2:%8.2, HbF:%0.5
ve HbS:%73.7 olarak gozlendi. Serum demir:109 mcg/dl, total demir
baglama kapasitesi:317 mcg/d|, ferritin:7.4 ng/ml bulundu. Kesin taninin
konulmasi icin yeni nesil dizileme (Miseg-lllumina) yontemiyle HBB geni
dizilemesi yapildi. Olgunun Beta-Globin (HBB) geninde IVS1.110 G>A
(c.93-21G>A) ve ¢.157G>C (p.Asp53His) (Hb Summer Hill) degisikliklerini
tasidigi belirlendi. Bilesik heterozigot tanisi konan olguya genetik danis-
ma verildi ve aile taramasi yapilmasi 6nerildi.

Tartisma ve sonug: HbVar veritabanina gore, Hb Summer Hill, elektro-
forezde HbS pozisyonunda (%32.5-44.5) ortaya ¢ikmaktadir. Bu olguda
HbS %73 olarak belirlenmistir. Hb Summer Hill daha 6nce Libnan asill bir
bayanda ve Kibris'ta bir Tiirk ailede bulundugu goésterilmis ve fonksiyonu

ve oksijen afinitesinin normal oldugu bildirilmistir. Bu olguda tespit edilen
hematolojik bulgularin, IVS1.110G>A heterozigot mutasyonu ile iliskili
oldugu dusiinuldi. Sonug olarak, Beta Talasemi ve Hb Summer Hill, kom-
binasyonu Tiirk toplumunda ilk defa, sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Hb Summer Hill, Beta Talasemi, Birlesik Heterozigot

W Trombosit Bozukluklari / Tromboz ve Antitrombotik Tedavi
P-200

iMMUN TROMBOSITOPENI IiLE PREZENTE INFLAMATUAR
BARSAK HASTALIGI OLGUSU

Aysun Gonderen', Sezgin Celik?, Sami Evirgen 3, Dilek Keskin'

'Kiitahya Sbii Evliya Celebi EGitim ve Arastirma Hastanesi, lc Hastaliklan Anabilim Dali, Hematoloji
Bilim Dal

Kiitahya Sbii Evliya Celebi Egitim ve Arastirma Hastanesi, ¢ Hastalklan Anabilim Dali

SKiitahya Sbii Evliya Celebi Egitim ve Arastirma Hastanesi, I Hastaliklar Anabilim Dali, Gastroenteroloji
Bilim Dal

Referans Numarasi: 226

Girig: Immun trombositopeni (iTP), agir trombositopeni ve kanama ile
karsimiza cikmaktadir. Genellikle primer iTP seklinde gériilse de sekonder
formu %20 lik grubu olusturmaktadir. En sik kollajen doku hastaliklarina,
lenfoproliferatif hastaliklara ikincil gériilmektedir. inflamatuar barsak has-
tahgi (IBH) ITP birlikteligi nadir gorildiigi icin sunulmustur.

OLGU: 42 yaserkek hasta, 6 haftadir siiren ishal nedeniyle basvurdugu mer-
kezde trombosit (plt) sayisi 8.000/mm3 olmasi lizerine Hematoloji'ye gon-
derilmis. Muayenesinde hematosezyasi mevcuttu. Lokosit: 10.000%mm3,
Hemoglobin: 13.9 gr/dl, ortalama eritrosit hacmi: 80 fl, plt: 8.000/mm3,
retikllosit: %1.12, kreatinin: 0.7 mg/dl, laktat dehidrogenaz: 224 IU/L,
protrombin zamani: 11.8 sn, aktive parsiyel tromboplastin zamani: 31.2 sn,
fibrinojen: 550 mg/dl, CRP: 21.4 ng/dl, ferritin: 15 ng/ml|, folik asit: 3.1 ng/
ml, B12 vitamini: 287 pg/ml, immunglobulinler dogal, Antinukleer antikor:
negatif idi. Periferik yaymasinda plt sayisi sayimla uyumlu idi. Sistozit ya da
atipik hiicre yoktu. Mikroanjiopatik hemolitik anemiler (MAHA) agisindan
ADAMTS13 aktivitesi %71.8 saptandi. Viral serolojide 6zellik yoktu. Demir
ve folik asit eksikligi vardi. Hastaya ITP 6n tanisi ile intravenéz (V) 80 mg/
glin metilprednizolon, oral folik asit ve demir verildi. Ertesi gin plt degeri
3.000/mm3 olup hematosezya siirdiglinden ve endoskopi planlandi-
gindan ardisik 400 mg/ giin IV immunglobulin uygulanmaya baslandi.
Trombosit sayisi 51.000/mm3 e yiikseldi. Gayta kiltiiriinde tireme olmadi.
Aside direncli bakteri ve parazit gortilmedi. Rotavirus saptanmadi. Gruber
Widal negatifti. Kolonoskopide ekstensif tlseroerozif kolit, hemoroid
gorildi ve multiple kolon biyopsileri alindi (Sekil 1 ve 2). Granilomun
gorilmedigi kript abseleri ve kriptitin bulundugu kronik kolit saptandi ve
iBH ile uyumlu bulundu. Ust gastrointestinal gastroskopisinde pangastrit
saptandi, Helicobacter pylori modifiye Giemsa ile gortlmedi. Nutrisyonel
eksiklikleri icin Colyak antikorlari istendi, tespit edilmedi. Gastroenteroloji
ile goriistildi. Mevcut haliyle IBH ve sekonder iTP diisiiniildii. Aktif koliti
icin metilprednizolon 6nerildi. Oral tedavisi diizenlenerek taburcu edildi.

Tartisma ve Sonug: Olgu tarafimiza hemolitik tiremik sendrom 6n tanisi
ile gonderilmisti. Ancak bobrek yetersizligi, MAHA yoktu. ADAMTS13
aktivitesi normaldi. iki yil énce uzun siireli ishal atagindan bahseden
olgunun inflamatuar tipte bel agrisi mevcuttu. izole trombositopenik
olguda sorumlu olabilecek viral etmenlerin olmayisi, organomegali ve
lenfadenomegali olmayisi, hipogamaglobulinemi gériilmemesi ve kolitin
olmasi sekonder ITP diistindiirdii. Olgu Gastroenteroloji birimi ile ortak
izleme alindi. Sekonder ITP az gériilse de daha direncli seyretmektedir.
Literatiirdeki vakalar daha ziyade iBH tedavisi almislardir. Kolektomi gere-
ken, immunsupresif tedavi alan olgular bildirilmistir. Olgumuzda endosko-
pi yapilacagindan, hematosezya ve kanli mukuslu diare baskin klinik oldu-
gundan, agir trombositopeniden dolayi steroid cevabi beklenmeden IVig
uygulamasina gecilmistir. Takibinde oral ve rektal meselazin verilmistir ve
diare azalmistir. Es zamanli olarak steroidin azaltiimasina ragmen plt dege-
rinin stabil gitmesi altta yatan hastaligin remisyona girmesi ile aciklandi.
Anahtar kelimeler: immun trombositopeni, inflamatuar barsak hastalig
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Referans Numarasi: 360

TURK POPULASYONUNDA SAPTANAN BiR OLGU:
HEMOGLOBIN FONTAINEBLEAU (A21 (B2) ALA-PRO)

Nejat Akar', Serdar Ceylaner?, Yasemin Ardicoglu Akisin®

"Tobb Etii Tip Fakiiltesi, Cocuk Hastaliklari Anabilim Dali
“Intergen Genetik Tani Merkezi
*Tobb Etii Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyokimya Anabilim Dali

Tirk popilasyonunda, cesitli hemoglobin (Hb) varyantlari bildirilmistir. Bu
calismada, Ankara'da yasayan ve bir alfa-2 zincir varyanti olan hemoglobin
(Hb) Fontainebleau (a21 (B2) Ala-Pro) saptanan 8 yasinda bir erkek Turk
cocuk degerlendirilmistir. Rutin kontrol icin TOBB-ETU Universitesi Cocuk
Saghgi Poliklinigine kabul edilen hastanin fizik muayenesi normaldi. Tam
kan sayimi sonrasi yapilan Yiksek Basingli Sivi Kromatografisi (HPLC),
hemoglobin A egrisinde anormal bir patern gosterdi. Hb A, Hb A2 ve Hb
F dlzeyleri sirasiyla %93,25, %2,90 ve %1,20 olarak gozlendi (Sekil 1A). Bu
sonuglara gdre cocugun annesi ve 6 yasindaki kiz kardesi de tarandi. HPLC
kromatogramlari benzer patern gosterdi (Sekil 1B, 1C).

HBA1 ve HBA2 genlerinin dizi analizleri MiSeq yeni nesil dizileme (NGS)
platformu (lllumina, San Diego, CA, ABD) kullanilarak yapilmistir. Genomik
DNA, QlAamp DNA Kan Midi Kiti (Qiagen, Hilden, Almanya) kullanilarak
Ureticinin standart prosediriine gore ekstre edilmistir. Genlerin tim
ekzonlari ve intronlari, PRIMER © - Primer Designer v.2.0 (Scientific &
Educational Software programi) yazilimi ile tasarlanan PCR primerleri
kullanilarak amplifiye edilmistir. Diziler MiSeq Reporter yazilimi (Illumina
Inc.) ile hg19 genomuna hizalandi. Verilerin gorsellestirilmesi icin IGV 2.3
(Broad Institute) yazilimi ile yapildi. Bu genler ayrica MLPA ydntemiyle
(SALSA MLPA P140 HBA proveksi, MRC Holland, Amsterdam, Holland) sik
gozlenen delesyon turleri icin test edilmistir. NM_000558.5 (HBA1): c.64G>
C (p.Ala22Pro) mutasyonu dizi analizi ile saptanirken, MLPA testi olarak
degerlendirildi (Sekil 1 A,B).

Genetik analiz i¢in yazili bilgilendirilmis onam hastanin ailesinden
alinmigtir.

Hemoglobin Fontainebleau (a21 (B2) Ala-Pro) nadiren bildirilen bir
hemoglobin cesididir. ilk olarak 1989'da DNA analizi yapilamamis olan bir
italyan ailesinde rapor edildi. Daha sonra bu varyant Hindistan, Kanada,
Glney Kibris, Birlesik Arap Emirlikleri, Irak (Yeni Zelanda'da yasayan aile)
ve Turkiye'den bildirildi ve sessiz bir mutasyon olarak tanimlandi. Bu var-
yantin orak hiicreli aneminin heterozigot formlari, Hb Punjab ve kalitsal
sferositoz ile birlikteligi de rapor edilmistir.

Saptanan vakalarin tarihsel go¢ yollari Gzerinde olmasi da enteresandir.
Turkiye, Gg kitanin kesistigi noktada yer aldigindan, bir¢ok farkli hemoglo-
bin varyantinin gézlenmesi de sasirtici degildir. incelemeler géstermistir
ki, Hb Fontainebleau'nun (a21 (B2) Ala-Pro) bu varyanti Tiirkiye'de spora-
dik olarak bulunmaktadir.

Anahtar kelimeler: Hemoglobin Fontainebleau, Turkish population
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Sekil 1. Kan Sayimi, Kromatogramlar ve HbA2 geni

B Eriskin Akut Losemiler

P-202 Referans Numarasi: 417

M_YELOFD SARKOM iLE PRESENTE OLAN BIiFENOTIPIK
LOSEMI

Ozlem Ozen, Hamza Siimter, Emine Eylem Geng, Funda Ceran, Simten Dagdas, Giilsiim
Ozet

T.C. Saglik Bakanlgi Ankara Sehir Hastanesi

Miyeloid sarkom (MS), akut miyeloid |6seminin (AML) nadir goriilen bir
ekstramedailler bulgusudur. En sik tutulan bolgeler subperiosteal kemik,
lenf duglimleri ve cilttir. Bifenotipik 16semi, hem miyeloid hem de lenfoid
belirtecleri eksprese eden bir [6semi tiirli olarak bildirilmistir. Bifenotip
akut 16seminin 6zelliklerine sahip Myeloid sarkom son derece nadir olup
burada sunulmaktadir.

62 yasinda erkek hastaya yaygin kas agrilari ve halsizlik sikayeti ile dis
merkez basvurusunda polimiyalji romatika teshisi konulup oral steroid
tedavisine baslanmis. Tedaviye yanitin yetersizligi, semptomlarin prog-
resyonu Uzerine tarafimiza basvurusunda yapilan MRG incelemesinde
sag humerusta 5 cm’lik kitle saptandi ve pelvik MR'da ¢oklu metastaz
lehine gorintuler gorildi. Kemik sintigrafisinde kemik metastazi sap-
tandi. Tumor belirtecleri negatifti. Toraks ve abdomen BT'de transvers
kolondan eksofitik olarak 5 cm'lik bir kitle goruldi. Sag aksilladaki 12x8x4
cm lenf bezinin tru-cut biyopsisi LCA +, MPO +, CD43 +, vimentin +
ki67>%95 olarak tespitinin ardindan hastaya bifenotipik grantlositik
sarkom teshisi konuldu. Kemik iligi normoselilerdi ve blastik hiicreler g6z-
lenmedi. Agrinin hafifletilmesi icin radyoterapi uygulandi. PET-BT taramasi

.
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nazofarinks, palatin tonsil, aksiller ve retropekdler yerlesim, mediasten,
transvers kolon, dalak, pankreas basi, pelvik lenf bezlerinde anormal FDG
birikimi gosterdi. Ayrica coklu kemik lezyonu da tespit edildi. Standart 3+7
kombinasyonu, glinde 200 mg dozda 7 gtinliik sitarabin inflizyonu ve 1-3
glinlerde giinde 60 mg / m2 daunorubisin olarak verilir. Spinal sividan
alinan 6rnek arastirildi ve sadece T lenfositleri gorildi. 15 mg metot-
reksat ile intratekal tedavi uygulandi. Yumusak doku ve kemik lezyonlari
tamamen gerilemediginden, ikinci kemoterapi 7 giin 200 mg sitabinin,
5 glin 188 mg etoposid ve 3 glin 80 mg daunorubisin inflzyonu ile 3 +
5 + 7 olarak verildi. Hastada anizokori gelismesi nedeniyle kraniyal MRG
incelemesi yapildi. Sag frontal kemikte, T1A dizilerinde hipointens, T2A
dizilerinde hiperintens sinyal degisiklikleri gézlendi ve intravenéz kont-
rast madde enjeksiyonundan sonra kontrast artisi tespit edildi. Hastanin
bilinen tanisi g6z 6niinde bulunduruldugunda bulgular ilk dnce metastaz
lehine degerlendirildi. Daha sonrasinda takip sirasinda hastanin yasamsal
belirtilerinde kotiilesme izlenen hasta exitus oldu.

Bifenotipik akut l6seminin &zellikleri olan myeloid sarkom, hem teda-
vi secenekleri hem de prognozu bilinmeyen bir hastalik grubudur.
Hastamizda gorildigi gibi kemik iligi tutulumu dahi olmayan fakat
bircok kemik ve yumusak dokunun etkilendigi bu tip olgularda, hastanin
durumu tedaviden hemen sonra kotiilesme gosterebilir. Biz de bu tip
myeloid sarkomun oldukca kot prognozlu olabilecegini bildiriyoruz. Bu
tarz hastalarda ileri calismalara ihtiya¢ duyuldugunu belirtmek istiyoruz.

Anahtar kelimeler: myeloid sarkom, bifenotipik 16semi

B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklan
P-203
ORAK HUCRELi ANEMi HASTALARINDA ENDOKRIN

KOMPLIKASYONLAR VE FERRITIN iLE iLiSKiSi

Ali Alper Solmaz', Eyiip Naci Tiftik?, Aml Tombak?, Aydan Akdeniz2, Mehmet Ali Ucar?,
Mahmut Bakir Koyuncu?, Berrin Balik Aydin?, Ali Tiirker', Duran Deha Cetin', Berkan
Karadurmug'

Referans Numarasi: 491

"Mersin Universitesi Ic Hastaliklari Anabilim Dali
*Mersin Universitesi Hematoloji Bilim Dali

Amag: Orak hticreli anemi hastaliginda endokrin komplikasyonlar nadir
gorilen, pediatrik donemde ortaya cikan, hastaligin kendisiyle veya ¢oklu
kan transfiizyonuna bagli dokularda olugsan demir birikmiyle iliskili, erken
donemde tespit ve tedavi edilmedigi zaman eriskin donemde de siirege-
len hastaliklardir. Bu ¢alismada boélgemizde sik goriilen orak hiicreli anemi
hastaliginda goriilen endokrinolojik komplikasyonlarin sikligini ve demir
birikimiyle iliskisini arastirmayi amacladik.

Gerec ve Yontem: Bu calisma Mersin Universitesi Saglhk Uygulama ve
Arastirma Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali'nda takip ve tedavi edilen
orak hiicre anemili hastalarin anamnez, fizik muayene ve laboratuvar
tetkiklerini iceren gegmise donuk veriler kullanilarak retrospektif yapilmis
multiparametrik bir calismadir.

14 Temmuz 2018-14 Temmuz 2019 tarihleri arasinda Mersin Universitesi
Tip Fakiiltesi Eriskin Hematoloji Klinigi'ne basvuran OHA tanisi olan 55
hasta calismaya alindi. Hastalarin demografik, klinik ve laboratuvar verileri
hastanenin tibbi kayitlarindan toplandi.

Bulgular: Toplam 55 Orak Huicreli Anemi hastasi ¢alismaya dahil edildi.
Hastalarin yas ortalamasi 32,02+11,974 (min:18, max:60) olup, %41,8'i
kadindi.

Duzeltilmis kalsiyum degerleri 9 (%16,4) hastada referans araligin altinda
tespit edildi. D vitamini diizeyi 34 (%61,8) hastada referans araligin altinda,
13 (%23,6) hastada 20-30 ug/L arasinda tespit edildi. Parathormon degeri
7 (%12,7) hastada referans araligin Ustiinde tespit edildi. TSH degeri 1
(%1,8) hastada referans araligin altinda tespit edildi. Bu hastanin bilinen
primer hipotoridisi vardi. fT4 degeri 1 (%1,8) hastada referans araligin
altinda tespit edildi. Toplamda 1 (%1,8) hastada subklinik hipertroidi tespit
edildi. Santral hipotroidi, santral hipertroidiye rastlanmadi.

9 (%16,4) hastanin FSH degeri referans araligin Ustlinde tespit edildi.
Referans araligin altinda FSH degerine rastlanmadi. 13 (%23,6) hastanin
LH degeri referans araligin Ustlinde tespit edildi, referans araligin altinda
LH degerine rastlanmadi. Hi¢bir hastanin bilinen hormon replasman
tedavisi kullanim 6ykisi olmadigr tespit edildi. Hicbir hastada hipogona-
dotropik hipogonadizme rastlanmadi.

24 (%43,6) hastanin ferritin degeri referans aralikta, 17 (%30,9) hastanin
ferritin degeri 336-1000 ng/mL arasinda, 13 (%23,6) hastanin ferritin dege-
ri 1000 ng/mLnin lzerinde tespit edildi.

4 (%7,3) hastanin insllin degeri referans araligin altinda tespit edildi.
instilin degeri referans araligin tstiinde olan hastaya rastlanmadi. 43
(%78,2) hastanin aclik kan sekeri normal referans aralikta, 10 (%18,2) has-
tanin aclik kan sekeri 100-126 mg/dL arasinda, 1 (%1,8) hastanin aglik kan
sekeri 126 mg/dL lzerinde tespit edildi. 1 (%1,8) hastanin bilinen tip 2 DM
oykusi vardi. 5 (%9,1) hastanin HOMA(homeostasis model assessment)
skoru 3'Uin Uzerinde tespit edildi.

Hastalarin ferritin degerleri ve endokrinolojik belirtecleri arasinda anlamli
iliski saptanmadi.

Sonug: Orak hiicreli anemi hastalarinda endokrinolojik komplikasyonlar
pediatrik ve eriskin donemde tani ve tedavide ge¢ kalindiginda ciddi
morbidite ve mortaliteye neden olabilmektedir. Dokularda demir birikimi,
hastaliga bagh gelisen doku oksijenizasyonunun bozulmasi ve mikroin-
farktlar, beslenme yetersizligi, bliytime geriligi ve genetik altyapi endokrin
komplikasyonlara sebebiyet vermektedir. Calismamizda iliski bulunmamis
olsa da, hastalarda dokuda demir birikimi takibi ve tedavisi mutlaka yapil-
mali, endokrinolojik takibe 6nem verilmelidir.

Anahtar kelimeler: orak hicreli anemi, endokrin komplikasyonlar, transfizyonel
demir birikimi

B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklari

P-204 Referans Numarasi: 539

HOMO_ZiGOT PIEZO1 MUTASYONUNA BAGLI DEHIDRATE
HEREDITER STOMATOSITOZ TANISI ALAN OLGULAR

Tekin Aksu', Sule Unal?, Cagn Coskun’, Fatma Giimriik'

"Hacettepe Universitesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali
“Hacettepe Universitesi, Nadir Hastaliklar Merkezi

Giris: Dehidrate herediter stomatositoz (HSt) eritrosit katyon permeabi-
litesinin artisina bagh hemolitik anemi ile seyreden nadir bir hastaliktir.
Dehidrate HSt en sik gorilen tipi olup, PIEZO1 ve KCNN4 genlerindeki
heterozigot mutasyonlara bagl olusmakta ve otozomal dominant olarak
kalitiimaktadir. Cogunlukla hafif anemi ile seyreder. Burada yeni nesil
sekanslama ile homozigot PIEZO1 mutasyonu gdsterilen ve transfiizyon
gereksinimi olan iki kardes hasta sunulmustur.

Olgu 1: Alti yasinda kiz hasta solukluk, halsizlik sikayetleriyle basvur-
du. Dogum sonrasi 3. giinde sarilik nedeniyle fototerapi aldigi, anemi
nedeniyle eritrosit transflizyonu yapildigi 6grenildi. Anne baba arasinda
birinci derece akrabalik vardi. Basvuruda kilo ve boy degerleri 3 persentilin
altindaydi. Fizik muayenede ikter ve splenomegali saptanmadi. Hastanin
laboratuvar bulgulari Tablo 1'de 6zetlenmistir. Retikiilositozu olan has-
tanin direkt Coombs negatif, bilirubin degeri normaldi. Hemoglobin
elektroforezi normal, ozmotik frajilite, GGPDH, pirimidin 5’ niikleotidaz ve
pirlivat kinaz (PK) enzimleri normal olarak saptandi. Hastamizin periferik
yaymasinda polikromazi, anizositoz, akantositler ve g6z yasi hucreleri
gorildi. Kemik iligi aspirasyonunda %80 normoblast olup cift cekirdekli
normoblastlar gorildi. Genetik incelemeler ile konjenital diseritropoetik
anemi (KDA) dislandi. Yeni nesil sekanslama ile homozigot c.4274G>A
PIEZOT mutasyonu ve heterozigot ¢.301delG ABCB6 mutasyonu gosterildi.

Olgu 2: 6 aylk hasta huzursuzluk ve emmeme sikayetiyle basvurdu.
Dogum sonrasi sarilik nedeniyle fototerapi aldigi ve bir kez eritrosit sis-
pasiyou verildigi 6grenildi. Cilt soluk gorinimde olup splenomegalisi
yoktu. Hastanin laboratuvar bulgular Tablo 1'de 6zetlenmistir. Periferik
yaymasinda hafif polikromazi, anizositoz, gézyasi hucreleri ve makrosi-
toz goruldiu. G6PDH ile PK enzimleri normaldi. Yeni nesil sekanslama ile
homozigot c.4274G>A PIEZO1 mutasyonu gosterildi.

Sonug: Sunulan olgularda anemiye yeterli retikilosit cevabi olmamasi,
kemik iliginde eritroid hiperplazisi ile diseritropoez goriilmesi KDA ve PK
eksikligini distindtrmustir. Ancak olgularin PK enzim dlzeyleri ve KDA'ya
yonelik genetik incelemeleri normal bulunmustur. Her iki vakanin yeni
nesil sekanslama ile homozigot PIEZOT mutasyonu gosterilmesi ile HSt
tanisina gidilmistir. HSt ile ilgili calismalarda en sik mutasyonun PIEZO1
oldugu gosterilmistir. PIEZO1 mutasyonu olan hastalarda ortalama reti-
kilosit sayilart %5.2 olarak bildirilmistir. Periferik yaymalarda stomatosit
gorilebilir, ancak belirgin olmayip izlenmeyedebilir. PIEZO1 mutasyonu



olan hastalarda splenektomi anemide diizelmeye yol agmadigi gibi, sple-
nektomi yapilmis vakalarda ciddi trombozlarla karsilasilmistir. Hastalarin
eritrositlerinde artmis katyon gecirgenligine bagh psddohiperkalemi
gorilebilir. Olgularin dominant kalitimda hafif seyirli anemi yapan has-
tahigin, homozigot olmalari nedeniyle transflizyon gerektiren anemileri
oldugu ve kliniklerinin daha agir seyrettigi distinilmustur. Literatiirde bu
gende loss of function homozigot mutasyonlarin hafif hemolitik anemi
ve konjenital lenfatik displazi yaptigi bildirilmistir. Bu vakalar hemolitik
anemi ye tanisal yaklasimda yeni nesil sekanslamanin etkili ve hizl bir tani
yontemi oldugunu gostermektedir.

Anahtar kelimeler: Dehidrate herediter stomatositoz, Homozigot PIEZO1
mutasyonu

Tablo 1. Olgularin tam kan sayim degerleri

Hb | MCV | MCH | MCHC | RDW | Ret Genotip
(g/dL) | () | (pg) | (g/dL) | (%) | (%)

Olgu1 | 108 | 996 | 293 | 295 18 | 5

homozigot c.4274G>A PIEZ01,
heterozigot c.301delG AB(B6

homozigot c.4274G>A PIEZ01

Olgu2 | 88 | 897 | 296 33 154 | 24

W Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi
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HODGKIN HASTALIGINDA ALTERNATIF TEDAVi
SECENEKLERINDEN OLAN NIVOLUMAB TEDAVISI:

OLGU SUNUMU

Ahmet Seyhanli', Cagatay Cakir?, inci Alacacioglu’, Ozden Pigkin', Fatih Demirkan’,
Mehmet Ali Ozcan’, Biilent Undar", Giiner Hayri Ozsan’

Referans Numarasi: 591

'Dokuz Eyliil Universitesi Hematoloji Béliimii
*Dokuz Eylil Universitesi i Hastaliklari Anabilim Dal

Girig: Klasik Hodgkin lenfoma hastalarinin %80 ininde birinci basamak
tedaviden sonra kalici tam iyilisme goralilir. Niks hastalarin %15 ora-
ninda birinci ve ikinci basamak tedaviye yanit alinamamaktadir. Reed-
Sternberg hiicreleri tizerindeki programlanmig 6lim-1'i (PD-1) hedef alan
imminoglobilin G4 immin kontrol noktasi inhibitorlerinden nivolu-
mab direncli ve-veya tekrarlanmis hastalarda tedavi secenekleri arasinda
yerini almistir. Bizde Niks Hodgkin hastaligi olup 3.sira tedavi olarak 2
yil Nivolumab kullanimi olan ve hastaligi kontrol altinda olan olguyu
sunuyoruz.

Olgu: 79 yasinda kadin hasta dykustinde hipertansiyonu mevcut olup
2009 yilinda halsizlik gece terlemesi ve ates sikayetleri ile hastane bas-
vurusunda yapilan tetkiklerde viicutta yaygin lenfadenomegali ve kara-
cigerde multiple solid lezyonlar saptandi. Yapilan karaciger ve kemik iligi
biyopsisi ile hastaya klasik Hodgkin lenfoma tanisi konuldu.Evre 4BE ulus-
lararasi prognostik skor (IPl) 2 olarak degerlendirilip ABVD (Doksorubisin
Bleomisin Vinblastin Dakarbazin) kmeoterapi protokoli baslandi. 6 kir
sonrasl tam yanit alinan hastanin 8.yil takipleride sol inguinal bolgede
lenfadenomegai saptanmasi tizerine yapilan tetkiklerde niiks klasik hodg-
kin lenfoma tanisi konuldu. ileri yas ve genel durumu nedeni ile sistemik
kemoterapiye uygun olmayan hastaya icin brantuksimab vedotin tedavisi
baslanildi. 3.kl sonrasi degerlendirmesi kismi yanit alinan hastanin 6.kir
brentiiksimab sonrasi degerlendirmesinde hastalik progresyonu goruldi
ve nivolumab tedavisine gecildi. Nivolumab tedavisinin 2.yilinda olan
hasta parsiyel remisyonda olarak ¢ok iyi bir genel iyilik haliyle takiplerine
devam edilmektedir.

Sonug: Nivolumab, cesitli lenfoma tiirlerinde test edilmis anti- prog-
rammed cell death 1 (PD-1) monoklonal antikorudur. Ulkemizde
tum lenfoma olgularinin %21.5'ini olusturan Hodgkin hastaliginda
imminohistokimyasal calismalarda PD-L1 ve PD-L2 ekspresyonunun
spesifik olarak Reed-Sternberg hiicrelerinde diizenlenmesini saglanmistir.
Otolog kok hiicre nakli adayi olan hastalarda sistemik kemoterapi sonrasi
nakil 6ncesi kopri tedavisi olarak kullanildigi gibi ileri yas, cok sira kemo-
terapi Oykiisu olan ve otolog kok hiicre nakli aday1 olmayan hastalardaiyi
bir tedavi alternatifi olabilir.

Anahtar kelimeler: Nivolumab, Hodgkin Lenfoma

W Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
P-206

2400 MG iMATINIB iLE SUICiD GiRiSiMiNDE BULUNAN
KRONiIK MYELOID LOSEMi OLGUSU

Referans Numarasi: 237

Selin Merih Urlu", ilknur Simsik?

'Nicide Omer Halisdemir Univertesi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji
*Nigde Omer Halisdemir Univertesi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Acil Tip

Giris: Kronik miyeloid |6semi (KML) miyeloid seri hicrelerinin agiri ve
kontrolsiiz cogalmasina yol acan bir hematopoetik pluripotent kok hiicre
hastaligidir. BCR-ABL tirozin kinaz inhibitori olan imatinib mesilat 1998'de
klinik uygulamaya girmis ve KML tedavisinde 6nemli bir donem baslamis-
tir. Klinik calismalarda KML hastalarinda imatinibin minimum terapotik
dozunun 300mg/glin olarak belirlenmis ancak maximum tolere edilebilen
doz heniiz bilinmemektedir. Literatlirde 2000 mg, 6400 mg, 16000 mg
imatinib mesilat ile suicide vakalari bildirilmis olup biz de 2400 mg ile
suicid girisiminde bulunan Kml tanili hastayr sunmayi amagladik.

Olgu: 2 yildir kronik myeloid |6semi tanisi ile dis merkezde takip edilen 24
yasindaki kadin hasta toplam 6 adet imatinib ile suicide girisiminde bulu-
narak acil servise getirilmis. Acil servise gelisinde suuru agik, vitalleri stabil
olan hastaya aktif komr ile miidahele edilmis. Psikyatri tarafindan deger-
lendirildikten sonra yogun bakim ihtiyaci olmayan hasta gézetim altinda
tutulmak Uzere servise alindi. Hastanin gelisinde bulanti ve halsizlik disin-
da ek sikayeti mevcut degildi. Hemogram, karaciger enzimleri ve elektro-
litleri normal olan, cekilen ekg de anormal bulgu saptanmayan hastaya
destek tedavi disinda ek tedavi verilmedi. Hasta imatinibin hematolojik ve
nonhematolojik yan etkileri agisindan takip edildi. Akut donemde karin
agnisi, kas kramplari, miyalji, kusma, viicutta dokunti, kardiyak yan etki-
leri gibi yan etkileri gelismedi. 24 saat g6zetim altinda tutulduktan sonra
poliklinik kontrolleri ile takip edilmek {zere taburcu edildi.Hematolojik
ve molekuler olarak remisyonda takip edilmekte olan hastanin imatinib
tedavisine 6 guin ara verildi. Poliklinik takiplerinde sitopeni ya da bagska bir
komplikasyon gelismedi. Tedavisine tekrardan baglanildi.

Sonug: imatinib oral alim sonrasi hizlica absorbe edilir (bioyararlanimi
%86) ve karacigerde baslica CYP3A4 and CYP3A5 enzimleri ile metabolize
edilir. imatinibin hematolojik ve nonhematolojik yan etkileri doz iliskili
olup bulanti, kusma, 6dem, miyalji, cilt degisiklikleri en ¢ok iliskili yan
etkilerdir. Literatlirde 2000 mg, 6400 mg, 16.000 mg ile 3 tane imatinib ile
suicid girisimi mevcut olup letal etki gézlenmemistir. Literatlirde imatinib
iliskili suicid girisimi olan 4.vaka olup bizim vakamizda da bulanti disinda
yan etki gézlenmemistir.

Anahtar kelimeler: imatinib, yiiksek doz, suicid

W Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
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BELIRGIN TROMBOSITOZ iLE PRESENTE OLAN KRONIK
MYELOID LOSEMi OLGU SUNUMU

Mesut Tighoglu, Murat Albayrak, Pinar Cémert, Merih Reis Aras, Fatma Yilmaz,
Senem Maral

Referans Numarasi: 244

Diskapi Yildirim Beyazit Eqitim ve Arastirma Hastanesi

Giris: KML (Kronik myeloid 16semi) myelodisplazik/myeloproliferatif has-
talik grubunda yer alan ;myeloid 6ncul hicrelerin anormal klonal ¢ogal-
masi ile karakterize kok hiicre hastaligidir. KML'nin fizyopatolojisi; 22.
kromozomuda bulunan 11qg bandi BCR geni ile 9. kromozomda bulunan
g34 bandi ABL geninin fiizyonu sonucu olusan mutatif BCR-ABL1 geni
ve bu genin baslattid tirozin kinaz aktivitesine dayanir. Philadelphia (Ph)
kromozomu (t(9:22)) olarak tanimlanan bu translokasyona sahip hiicre
klonlari anormal sayida ¢ogalir ve basta I6kositoz olmak lizere diger mye-
loid kokenli hiicrelerde artisa yol acabilir. Biz bu vakada oldukga ytksek
trombosit degeriyle karsimiza ¢ikan KML olgusu sunmak istedik.

Olgu: 36 yasinda ek sistemik hastalik 6ykiisti olmayan hasta; halsizlik, bas
doénmesi, kulak ¢inlamasi sikayeti ile basvurdu. Tetkiklerde wbc:29600/
uL, hemoglobin: 7,8g/dL, platelet:3.461.000 pL, bazofil:5800 pL eozino-
fil:1000 pL olarak saptandi. KMPH (kronik myeloproliferatif hastalik) 6n
tanisi ile yatirilan hastaya hidrasyon, allopurinol ve hidroksitire tedavisi
baslandi. Ayni zamanda kanama ve hiperviskositeye bagli olasi ciddi
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komplikasyonlari 6nlemek maksadi ile gunliik trombosit aferezi plan-
landi. Yeterli yanit alinamayan hastanin tedavisine anagralide eklendi.
Hastanin periferik yayma ve kemik iligi aspirasyonu sonucu eritroid ve
myeloid seride displazi, hipersellllerite, eozinofilik dncul hiicrelerde artis
saptanmasi; usg de splenomegali (136x56 mm)ve hepatomegali (180 mm)
varligi KMPH tanisi yoniinden gii¢lii bulgulardi. Hastaya; FISH ile cahisilan
kemik iligi aspirasyon 6rnegi ve konvansiyonel sitogenetik incelemesi
sonucu t(9:22)Ph kromozomu saptanmasi Uzerine(IS degerii %64) KML
tanisi konularak imatinib (400 mg/giin) tedavisine baslandi. SOKAL skoru
yuksek risk olarak degerlendirildi. Trombosit degerinde dramatik dlizelme
saptanan ve 650.000 ulye gerileyen hasta taburcu edildi. Takiplerinde
hidrokitire ve anagralide tedavisi tedrici olarak kesildi. 3. ay BCR-ABL IS
degeri %14 olan ve hematolojik remisyon saptanan hasta imatinib(400
mg/giin) tedavisi ile asemptomatik olarak takip edilmektedir.

Tartisma: KMPH 6n tanisi olan hastalarda siklikla 16kositoz saptanirken
diger myeloid seri hiicrelerinin de prolifere olabilecegi akilda tutulmali-
dir. Belirgin trombositoz kétii prognozla iliskilidir. Ozellikle 1.000.000 pL
lizerindeki trombositoz degerleri edinsel VWH(von willebrand hastaligi)
ile ciddi kanama, hiperviskoste nedeni ile ciddi trombotik komplikasyon-
lara yol acabilecedi icin taniya hizli ulasiimali ve siireg icinde gereginde
trombosit aferez islemi yapilmaldir. KML hastaliginda da aferez islemi
gerektirecek kadar yiiksek trombosit degerlerine ulasilabilecegi ve en
etkin tedavinin TKl(tirozin kinaz inhibitorleri)oldugu unutulmamalhdir.

Anahtar kelimeler: Kronik myeloid I16semi, trombositoz,

B Multipl Myelom ve Plazma Hiicre Hastaliklan

P-208 Referans Numarasi: 53

KARDIAK AMiLOIDOZ
Shehla Shabanova’, Feride Haciyeva', Ferid Aliyev?, Valeh Hiiseynov?

"Atu Tednis Teravevtik Klinigi
“Baki Saglamiik Merkezi
*Talassemi Merkezi

Abstract: Amyloidosis is a fatal disease of the light chains of immuno-
globulins, which, being a multisystem disease, is accompanied by the
deposition of amyloid fibrils in organs such as the kidneys, heart, lungs,
digestive system. Unfortunately, in the case when amyloidosis (AL-A) is
accompanied by damage to the heart, the prognosis is very poor. This
case tells about a 55 year-old patient with arhythmia, who has shortness
of breath during physical movement.

Case: Physical examination revealed leg edema, bruising of the skin
around the eyes, increased blood pressure. ECG: supraventricular tachy-
cardia, prolonged PR interval;Echo-KG: EF 50%, amyloid-like lesions in the
myocardial tissues, a restructive type of diastolic dysfunction, tricuspid
insufficiency of a moderate degree, SPAP 75mmHg, whit diastole revealed
8mm of pericardial fluid. With cardiac MRI, amyloid changes are seen in
the left ventricle. Indirectly marked violation of diastolic function. During
examinationwe could not get an cardiac biopsy. Rectal biopsy for staining
by Congo Red is positive. Haemogram: mild neutrophilic leukocytosis,
normochromic anemia, increased erythrocyte sedimentation rate(ESR).
Biochemical analyzes:Ca-10.49 mg/dl, kreatinin-0.6mg/dl,igA-0.28 g /
|, IgG- 8.06g / |, IgM- 0.35g/ |, total protein-7.23g/dl, albumin-4.55g/dl,
CRP- 5.88 mg /dl, LDH-220 U/L.In the bone marrow — 9.8% of binucleate
and triplenuclear plasma cells, during the urine immunofixation test the
lambda type of the light chain was detected, the increase in the concen-
tration of the light lambda chain was 3.24(N 0-1.5) and the serum immu-
nofixation test revealed bands characteristic of monoclonal gammopathy,
the kappa/lambda ratio was 1.12.0n the basis of instrumental and labora-
tory studies, the patient was diagnosed with cardiac amyloidosis.

Discussion: The patient,based on the VRD protocol, was treated with
chemicals. After 2 courses a decrease in amyloid lesion in the eye area
was observed, 30-40% of regressions were observed on cardiac MRI. The
patient is under the supervision of a cardiologist and a hematologist. An
autologous bone marrow transplantation is planned.

Anahtar kelimeler: KEYWORDS: Cardiac amyloidosis, heart failure, Cardiac magne-
tic resonance imaging (Cardiac MRI), kappa-chain, lambda-chain.
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ALLOJENIK KEMIK iLiGi NAKLINDEN SONRA
EKSTRAMEDULLER TUTULUMLA NUKS EDEN AKUT
MYELOBLASTIK LOSEMi OLGUSU
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Giris: Akut lenfoblastik I16semide(ALL), blastlarin saklanma yeri oldugun-
dan dolayi testikiiler relaps ile sik¢a karsilasilsa da (%10) akut myeloblastik
16semi(AML) olgularinda yiliksek doz KT etkisinden dolayi ektrameduller
relaps nadiren karsimiza ¢cikmaktadir. Meduller relaps olan AML olgula-
rinin ancak %2 sinde beraberinde testikuler relaps vardir. Ekstrameduller
relaps(EMR) ile ilgili sayili olgu sunumlari mevcuttur. Burada AML nede-
niyle tam uyumlu kiz kardesinden yapilan allojenik kemik iligi naklinden
(AKIT) 27 ay sonra izole EMR saptanan bir olgu sunulmustur.

Olgu: Otuz sekiz yasinda erkek hastaya 2016 yilinda WHO 2016'ya gore
AML, NOS; monoblastik tip tanisi konuldu ve remisyon- indiksiyon/
konsolidasyon KT'lerinden sonra 2017 yilinda tam uyumlu kiz kardesin-
den, busulfan-siklofosfamid hazirlama rejimi ile AKIT islemi uygulandi.
Takibinde akut veya kronik GVHD bulgusu izlenmeyen olgunun proflaktik
immunsupresyon tedavisi 3.ayin sonunda kesilip ilagsiz takibe alindi. 3.
ayin sonunda %100 verici kimerizmi saptandi. Olgu AKIT isleminden 27
ay sonra sag testiste 1 aydir var olan kitle yakinmasiyla poliklinigie bas-
vurdu. Uroloji tarafindan unilateral orsiektomi yapilan olgunun patoloji
sonucu CD 34 diffuiz pozitif AML tutulumu ile uyumlu olarak raporlandi.
BOS incelemesinde benign sitolojik bulgular saptanan olgunun kemik
iligi biopsisinde blast orani %2'ydi. Kontrol kimerizm sonucu %100 verici
kimerizmi saptandi. PET-BT'de sol femoral boélgede 11x8 cm kitle saptanan
gelen olguya cekilen femoral MR'da sol femurda hem intrameduller hem
de femuru c¢epecevre saran 15x8 cm’lik yumusak doku kitlesi saptandi.
Kitle biyopsisi CD 34 diffuiz (+) AML tutulumu ile uyumlu olarak sonugla-
nan olgu testikuler ve femoral bolge tutulumlu EMR olarak kabul edildi ve
meduller niiks saptanmadidi icin yogun kemoterapi rejimi verilmeksizin
tutulan bolgelere yonelik radyoterapi(RT) ve gemtuzumab ozogamisin
tedavileri uygulandi. Olgunun tedavisi klinigimizde stirmektedir.

Tartisma: AMLde tani aninda veya relaps durumunda ekstrameduller
tutulum igin bilinen tek risk faktorii monositik varyantlarin (akut myelo-
monositik veya monoblastik 16semi) olmasidir Sistemik tutulumla relaps
olan AML olgularinda testis infiltrasyonu sanildigindan daha fazladir,
post-mortem testis incelemelerinde bu oran %30-70 arasi bildirilmis-
tir. Testikiler relaps, sistemik relapsi ve agresif lokal ve sistemik tedavi
gerekliligini haber verir. Kronik graft versus host hastaliginin (Kr GVHD),
AKIT sonrasi relaps riskini azalttigi bildirilse de graft-versus-l6semi(GVL)
etkisinin extrameduller bolgelerde de ayni diizeyde etkin oldugu bilgisi
net degildir. Nitekim bizim hastamizda belirgin bir akut veya kronik GVHD
gelisim dykisi yoktur. AKIT hazirlama rejiminde total viicut isinlamasi
kullaniimasinin busulfana gore ekstameduller relaps ihtimalini azalttigini
destekleyen veriler mevcuttur. Ekstrameduller relaps tedavisinde cerrahi,
KT, lokal RT veya bunlarin kombinasyonu kullanilabilir.

Sonug: AML olgularinda testiste slipheli kitle saptandiginda vakit gegiril-
meden doku tanisina gidilmeli ve primer testis timorii/AMLye bagl tes-
tiktiler ayrimi yapilmaldir. Bu olgularda mutlaka meduller veya baska bir
bolgeden ekstrameduller relaps arastirilmali ve saptanmasa bile sistemik
relaps acisindan yakin takip edilmelidir.

Anahtar kelimeler: AML, EMR

MULTIPL MiYELOMU TAKLIT EDEN AKUT LENFOBLASTIK
LOSEMi OLGUSU

Ayse Kaya', Mustafa Sahin2, Mine Miskioglu', ismet Aydogdu’

'Manisa Celal Bayar Universitesi Hafsa Sultan Hastanesi Eriskin Hematoloji Bilim Dah
*Manisa Celal Bayar Universitesi Hafsa Sultan Hastanesi i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali

Girig: Akut lenfoblastik |6semide kemik lezyonlari ¢ocuklarda goriile-
bilmekle birlikte eriskinlerde daha nadir olarak goriilmekte ve tanida
karisikliklara yol acabilmektedir. Burada klinik tablosu multipl miyelomu
distnduren bir akut lenfoblastik 16semi olgusu sunduk.

Olgu Sunumu: 25 yasinda erkek hasta sirt agrisi nedeniyle dis merkeze
basvurdugunda lomber vertebralarda ¢cokme kirndr saptanmasi lzerine
etiyoloji arastiriimak Uzere hastanemiz endokrinoloji bolimiine yonlen-
dirildi. Hastanemizde yapilan tetkiklerde normositer anemi (hemoglo-
bin:10 g/dL MCV:91 fL) ve sedimentasyon yiiksekligi(54 mm/saat) sap-
tandi. Biyokimya sonuglarinda kreatinin 0,8 g/dL, alanin aminotrasnferaz
133U/L, aspartat aminotransferaz 91 U/L, albumin 4,5g/dL, protein 7,7 g/
dL, laktat dehidrogenaz 367 U/L, alkalen fosfataz 152 U/L, kalsiyum 10,1
mEq/L, fosfor 4 mEqg/L saptandi. Hastanin kemik mineral dansitometri
Olcimii osteoporozla uyumlu saptandi. Osteoporoz ve kirik etiyolojisine
yonelik bakilan parathormon ve D vitamini diizeyleri disiik saptandi.
Kortizol, instlin benzeri biyiime faktord 1, tiroid uyarici hormon, testos-
teron diizeyleri normal saptanmasi lzerine hastanin klinigini aciklayabile-
cek endokrinolojik sebepler dislanarak hasta hematolojiye yonlendirildi.
Hastanin periferik yaymasinda bir atipik monontikleer hiicre diginda pato-
loji saptanmadi. Gonderilen Ig G 837 mg/dL, Ig M 97 mg/dL, Ig A 189 mg/
dL olarak normal saptandi. Serum protein elektroforezinde, serum ve idrar
immiunfiksasyon elektroforez sonuglarinda patolojik band saptanmadi.
Hastaya yapilan kemik iligi aspirasyonunda yaygin, bazilarinin ¢ekirdegi
tek tarafa yaslanmis, niikleol bulunan malign hiicre infiltrasyonu géraldiu
(Sekil 1). Cekilen kemik grafilerinde torakal 11, lomber 1,2,3,4 ve 5. ver-
tebralarda ¢okme kirigi saptandi. Ayrica lomber vertebralarda yaygin litik
lezyonlar ve kafa kemiklerinde milimetrik litik lezyonlar saptandi (Sekil 2
ve 3). Kemik iligi biyopsi patolojisinde biyopsinin %90'ini olusturan neop-
lastik hucrelerde PAX5(+), TdT(+), CD34(+), CD10(+), CD99(+), bcl-2(+)
saptandi. Ki-67 proliferasyon indeksi %30 bulundu. Patoloji, B lenfoblastik
I6semi/lenfoma ile uyumlu olarak raporlandi. Hastaya GRALL akut len-
foblastik [6semi protokolii baslandi ve ilk kiir sonunda yapilan kemik iligi
aspirasyon sonucu remisyon ile uyumlu gorilda.

Tartisma: Kemik lezyonlari cesitli miyeloid ve lenfoid malignitelerde
gorilebilmektedir. Literatiirde akut lenfoblastik 16semide kemik agrilari
ve kemiklerde litik lezyonlarin oldugu olgular ¢ocuklarda daha sik bildi-
rilmektedir. Eriskinlerde ise literatlirde 4 olgu gorilmustir. Olgumuzda
anemi, sedimentasyon yuksekligi, sebebi aciklanamayan osteoporoz ve
¢okme kiriklari ile multipl miyelomu dustindiren bir klinik tablo goéril-
mustir. Akut lenfoblastik 16semide litik kemik lezyonlar erigkinlerde nadir
goriilmekle birlikte multipl miyelomdan ayirt edilmelidir.

Anahtar kelimeler: Akut Lenfoblastik L6semi, Kemik Lezyonlari, Multipl Miyelom

sekil 1. Kemik iligi Aspirasyonu
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Sekil 2. Vertebralarda Cokme Kiriklan ve Litik Lezyonlar

Sekil 3. Kafa Grafisinde Litik Lezyonlar

B Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi

P-212 Referans Numarasi: 452

GOKLU KRANIYAL SiNiR TUTULUMU iLE BASVURAN
MANTLE HUCRELi LENFOMA : OLGU SUNUMU

Yazgiilii Cansu Ozkan?, Ahmet Seyhanli’, inci Alacacioglu’, Ozden Pigkin®, Fatih
Demirkan', Mehmet Ali Ozcan’, Biilent Undar", Giiner Hayri Ozsan’

"Dokuz Eyliil Universitesi Hematoloji Boliimii
*Dokuz Eyliil Universitesi i Hastaliklari Anabilimdal

Giris: Mantle hicreli lenfoma (MCL) lenfomalar icinde en agresif seyirli alt
tiplerinden biridir. Mantle hiicreli lenfomada ekstranodal tutulum yaygin
goriilmekle birlikte Santral sinir sistemi ve intraokuler tutulum nadirdir
(%1-5) ve genellikle I6semik faz ile birliktedir. Uveit benzeri tablo ile tetkik
ve tedavi edilirken izlemde gérme kaybi gelisen ve yapilan tetkikler sonu-
cunda MCL/I6seminin intraokiler tutulum olarak degerlendirilen olgu
nadir olmasi nedeni ile literattire katki amagh sunuldu.

Olgu: Bilinen ko-morbit hastaligi olmayan 57 yasinda erkek ani bilateral
gorme kayb, isitme azhg), ciltte noddler lezyonlari olan hastanin dykusiin-
de 5 ay 6nce dis merkezde her iki gézde yanma batma gérme bulanikhgi
nedeni ile degerlendirildigi ve uveit olarak tedavi edildigi, ardindan ciltte
gelisen nodiiler dokintulerinden yapilan cilt biyopsisinin lenfoma tutu-
lumu olarak raporlandigi 6grenildi. Bu arada gelisen ani gérme kaybi ve
isitme azligi nedeni ile ¢ekilen beyin BT de de bilateral 2,7, 8. kranial sinir-
ler, kiazma ve optik traktus diizeyinde ve beyin sapinda infiltratif tutulum
oldugu saptanmis olan hasta ileri tani ve tedavi icin tarafimiza yonlendi-
rildi. Tetkiklerinde hg:9,4 g/dl, wbc:85,2 10*3/uL, plt:163 10*3/uL gorildu.
Ani gérme kaybi nedeni ile hastaya 3 giin pulse steroid tedavisi verildi.
Periferik yaymasinda immatir monosit hiicrelerinin de gérilmesi sonra-
sinda hastaya kemik iligi aspirasyon biyopsisi yapildi. Kemik iligi aspiras-
yonunda atipik blastik natiirde lenfoid hicre infiltrasyonu izlendi. ALL 6n
tanisi ile yapilan akim-sitometride CD 5,19,20,22 poxzitif, tdt (-) saptandi.
Biyopside ise lenfoid infiltrat PAX5(+), CD20(+), CD10(+), CD56(-) LEF1(-)
CD19(-), TDT(-), CD117(-), CD138(-), BCL6(-), Cyclin D1(-), CD123(-), CD23(-),
TRAP(-) ve CD34 (-) raporlandi. CD20 ve PAX5 pozitif neoplastik hiicrelerin
bir kisminda CD5 ve SOX11 pozitifligi gorilmesi nedeniyle ayirici tanida
MCL/Lésemi olabilecegi diistintldi. Yapilan BOS incelemesinde blastik
hicreler izlenmesi sonrasinda hastaya HYPERCVAD kemoterapisi ve es
zamanli intratekal metotreksat tedavisine baslandi. Hastaya 2 kir yiiksek
doz metotreksat (5 g/m?) tedavisi verildi. Derece 3 mukozit ve alerjik reak-
siyon nedeni ile metotreksat tedavisine devam edilemedi ve kraniyal RT
baslandi. Kemoterapi ve kraniyal RT sonrasi BOS sitolojisi negatif olmasina
ragmen hastanin gérme fonksiyonu geri donmedi. Ancak isitme fonksiyo-
nu diizeldi. Kemik iligi degerlendirmesinde morfolojik tam remisyon elde
edilen hastanin tedavisi halen devam etmektedir.

Sonug: Oftalmatolojik semptomlarla gelen hastalarda lenfoma tutu-
lumlari nadir ancak eslik eden klinik ve laboratuvar bulgulariyla birlikte
ayirici tanida akilda tutulmasi gereken bir klinik tablodur. Optik sinir
tutulumu MCL de son derece nadir gordlir ve literatlirde sadece 6 vaka-
da bildirilmistir. Optik sinir tutulumu MCL vakalarinda tedavi secenegi
olarak sistemik kemoterapi, radyoterapi, intravitreal metotreksat enjek-
siyonu, immunokemoterapotik (kemoterapi+rituksimab)bulunmaktadir.
Yeni nesil bazi kemoterapétik ilaclar (ibrutinib gibi) mortaliteyi azaltmada
etkin rol oynadidi calismalarda gosterilmektedir. Erken tani ve tedavi plani
hastanin morbidite ve mortalitesini azaltmakta, bu agidan hayati énem
tasimaktadir.

Anahtar kelimeler: mantle cell lenfoma, extranodal lenfoma
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Referans Numarasi: 480

BLEOMISIN iLiSKiLi AKCIGER TOKSISITESi GELISEN
HODGKIN LENFOMA OLGU SUNUMU

Selime Giiney Bosna', islam Cagn Bosna’, Mehmet Ozer', Gokhan Pektas

"Mudla Sitks Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi i Hastaliklars Anabilim Dah
Mugla Sitk Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dal

Giris: Bleomisin lenfomalar, germ hiicre tlimorleri, bas-boyun kanserleri
gibi bircok malignensi tedavisinde kullanilan antitimor antibiyotiktir.
Hepatik ve renal hidrolaz enzimleri ile viicutta inaktive edilir ancak akci-
ger yapisinda bu enzimler viicudun diger dokularina oranla oldukga az
bulundugundan dokuda birikerek bleomisin iliskili interstisyel pnémoni
ve akciger fibrozisi yapabilmektedir. Bu sunumda risk faktori olmayan
Hodgkin Lenfoma (HL) tanili bir olgu, BPT agisindan dikkatleri ¢cekmek
amaci ile sunulmustur.

Olgu Sunumu: Bilinen sistemik hastalik ve duizenli ilag kullanim Oykist
olmayan, Klasik tip Hodgkin Lenfoma, Nodiiler sklerozan tip tanili, evre
3B olarak degerlendirilen 59 yasinda erkek hastaya Adriamisin, Bleomisin,
Vinblastin, Dakarbazin (ABVD) protokoll baslandi. Hastaya ilk kiir veril-
dikten sonra titreme ile gelen 39°C dereceye ulasan ates ataklari gelisti.
Yapilan tetkiklerinde C-reaktif protein diizeyinin normal olmasi, PA akci-
ger grafisinde (Sekil 1) aktif infiltrasyon olmamasi, I6kositozun olmamasi
enfeksiyon olasiligini dislamayi saglayarak 6n planda kemoterdpatik ajan
olarak dakarbaza bagli oldugu dustintldu. Antipiretik tedaviye yanit verdi.
Takip eden her kemoterapide ates tekrar etti ve atesin antipiretik teda-
viye yanit vermesi ve hastanin bagska semptomu olmamasi Uzerine ilaca
bagh oldugu dustinilerek tedavi devami planlandi. 3. kiir ABVD kemo-
terapisinden bes giin sonra hastada okstirlk, ates, dispne ve interkostal
retraksiyonlar gelismesi tizerine ¢ekilen kontrastli toraks tomografisinde
sol akciger parankiminde yaygin retikiller patern sentrinodiller buzlu
cam dansitesi sentrinodiler konsolidasyonlar, bal petegi gérinimui ve
hava bronkogramlar (Sekil 2) gorildi. Gogus Hastaliklar ile konsilte
edilen hastada Bleomisin pulmoner toksisitesi (BPT) duslinildi. ABVD
kemoterapisi sonlandirildi ve hastaya 0.5mg/kg metilprednizolon tedavisi
baslandi. Takiplerinde tedaviye yanit vermeyen ve hipoksisi derinlesen
hasta mekanik ventilatér ile yogun bakim initesinde takip edildi. Ug giin
1 gr/giin metilprednisolon tedavisi uygulanan hastanin sonrasinda idame
dozu devam etti. Yogun bakima yatisinin 12. giiniinde ventilasyon ve
inotrop destegine ragmen exitus oldu.

Tartisma: BPT Hodgkin Lenfomali hastalarda %3-40 oraninda degisebildi-
gi bildiriimektedir. BPT genellikle tedavinin 1-6. aylarinda goriilmektedir.
BPT icin en onemli risk faktorleri yas, kemoterapi rejimi, doz, bobrek
yetmezligi, radyasyon maruziyeti, altta yatan akciger hastaligi, sigara
Oykusu ve granilosit koloni uyarici faktor kullanimidir. BLT semptomlari
oksurlk, dispne, tasipne, siyanoz, bilateral raller, diistik egzersiz toleransi,
interkostal retraksiyon ve ates ataklaridir. BPT de tomografide retikiler
opasiteler, tipik bal petedi gorinimu gorilir. Olgumuzda risk faktort
mevcut degildi. Hastanin ilk tedavi baslangicinda olusan ates ataklari BPT
bulgusu olabilecegi degerlendirildi. Erken dénemde tani BPT olgularinin
prognozunu iyilestirdiginden tedavi sonrasi ates ataklar ile seyreden
hastalarin BPT acisindan degerlendirilmeli ve her zaman BPT g6z 6ntinde
bulundurulmalidir.

Anahtar kelimeler: bleomisin, pulmoner toksisite, hodgkin lenfoma

Sekil 2. 3.kiir sonrasi akcigerin tomografisi

B Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi

P-214 Referans Numarasi: 531

SPONTAN DALAK RUPTURU iLE TANI ALAN DiFFUZ BUYUK
B HUCRELI LENFOMA OLGUSU

Duyqu Nurdan Ava’', Melek Yasar?
"Mersin Sehir Egitim ve Ararstirma Hastanesi Hematoloji Klinigii
*Mersin Sehir Egitim ve Ararstirma Hastanesi Genel Cerrahi Klinigi

Girig: Spontan dalak riptirt nadir gérilen hemen mudahale edilmesi
gereken acil bir durumdur. Karin agrisi ile bagsvuran spontan dalak rip-
trd vakalarinin farkli etyolojik sebepleri bulunmaktadir. Spontan dalak
riptdrd ile tani alan diffiiz blyiik B hicreli lenfoma (DBBHL) olgu sayisi
litaratlirde oldukga az olarak bildirilmistir. Nadir gortilen bu durumu tani
ve tedavi uygulanmalarinda farkindaligr artirmak i¢in sunuyoruz.

Olgu: Bilinen sistemik hastalik dykiisii olmayan 40 yasinda kadin hasta,
son 3 glindir olan sol Ust karin agrisi ve giderek artan karin sisligi
yakinmasi ile acil servise basvuruyor. Daha 6ncesinde hi¢ semptomu
yok, travma Oykusi ve aile hikayesi yok. Fizik muayenede tasikardisi ve
hipotansiyonu oldugu goérildu. Sol st batinda hassasiyeti olan hastada
masif splenomegalisi saptandi. Labratuvar degerlendirilmede; wbc 28.000
neu:24.000 hgb: 7,4 gr trombosit: 550.000 idi,karaciger ve bobrek fon-
kisyonlari normal iken laktat dehidrogenase yiiksek(530/1) saptandi. Acil
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cekilen kontrastli batin tomografisinde dalak boyutunda artis, dalak ici
kanama ve riptur (Sekil 1) tesbit edilmesi (izerine hasta acil operasyona
alindi. Dalak patolojisi DBBHL olarak sonuglandi.

Tartisma: Gercek spontan dalak rlptlri oldukga nadir gorilen bir
durumdur. Bassler ve ark. 613 olguluk spontan dalak riiptlrl iceren
calismalarinda sadece 84'linlin hematolojik bir malignite ile iliskili oldugu
tesbit edilmistir. Akut 16semi ve non hodking lenfoma daha sik bir neden
iken KML ve AML daha nadir goriilmustiir. DBBHL ise litaratiirde birkag
vaka seklinde bildirilmistir. Nadirde olsa spontan dalak riiptiiri ile gelen
hastalarin DBBHL tanisi alabilecegi de akilda tutulmahdir.

Anahtar kelimeler: DBBHL, spontan dalak rupturd, lenfoma

sekil 1.

B Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi
P-215
ERITEMA NODOZUM iLE PREZENTE OLAN HODGKIN
LENFOMA OLGUSU

Aysun Senturk Yikilmaz
Kahramanmaras Necip Fazil Sehir Hastanesi

Referans Numarasi: 80

Giris: Klasik Hodgkin lenfolama (kHL) olgulari en sik servikal ve supraklavi-
kuler agrisiz lenfadenopati ile klinige basvurur. Burada; eritama nodozum
(EN) etyolojisinin arastirilmasi sonucunda tani konan bir HL olgusundan
bahsedilecek (Sekil 1).

Olgu Sunumu: 55 yasinda kadin hasta hastaneye son 4 aydir olan arada
cikip kaybolan bacakta lezyon, ates, halsizlik, istahsizlik ve kilo kaybi
ile bagvurdu. Fizik muayenede kot alti 2 cm splenomegali, sag tibia 6n
yiiziinde eritema nodozum vardi ve lenfadenopati yoktu. Hastanin labora-
tuvar sonuglarinda hemoglobin 10,9 gr/dl, I6kosit 12,2x103/pl, trombosit
354x103/pl, kreatinin 0,6 mg/dL, AST 15 u/I, ALT 13 u/l, GGT 42 u/I, ALP 120
u/l, total bilirubin 0,4 mg/dl, ferritin 10 pug/L, sedimentasyon 101 mm/saat,
CRP 181 mg/L, LDH 453 u/l, beta-2 mikroglobulin 5,1 g/dL, olarak saptan-
di. Hastanin bilgisayarli tomografi tetkiklerinde; servikal zincirde reaktif
paternde 1 cm'den kuiciik ve Gst 6n mediastende 1cm'den kiiglik lenfade-
nopati vardi, abdomende lenfadenopati yokken; karaciger 20 cm, dalak
16 cm ve dalakta en blyugi 4,5 cm’ye ulasan multiple hipodens lezyonlar
tespit edildi. PET-BT tetkikinde mediastendeki 1,9 cm'’lik lenfnodunda, sag
parakaval 2 cm’lik lenfnodunda, karacigerdeki multiple kitle lezyonlarinda
ve dalaktaki multiple lezyonlarda patolojik FDG tutulumu saptandi. Kemik
iligi biyopsi sonucu “normoseliiler kemik iligi” olarak raporlandi. Hastaya
diagnostik splenektomi yapildi, patoloji sonucu “CD 30 pozitif, Pax 5 zayif
niikleer pozitif, Reed Steinberg hicresi pozitif, nodiler sklerozan klasik
Hodgkin Lenfoma” olarak raporlandi (Sekil 2). Hastanin B semptomlari ve
eritema nodozumu 2 kir ABVD kemoterapisiyle gerilemeye basladi ve
halen tedavisi devam ediyor.

Tartisma: EN, kHL icin spesifik bir bulgu olmamakla birlikte dolasan
immun komplekslerin nadir olarak paraneoplastik EN'a yol actigi bildiril-
mistir ve persistant EN etyolojisinde kHL da yer almaktadir. Bizim hasta-
mizda oldugu gibi kemik iligi tutulumu ve lenf nodu tutulumu olmadan

dalak tutulumu olan kHL olgularinin bircogunda karaciger tutulumu da
bildirilmistir. kHL olgularinda dalak, karaciger, akciger ve kemik iligi en sik
ekstranodal tutulum bolgeleridir. Dalak ise en sik tutulan intraabdominal
ekstranoduler alandir ancak, lenfadenopati olmadan tek basina dalak
tutlumu oldukca nadirdir. Sonug olarak, kHL olgular lenfadenopati ve
kemik iligi tutulumu olmadan klinigine basvurabilir, persistan EN'u olan
olgularda kHL da akilda tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: hodgkin lenfoma, atipik, eritama nodozum

W Eriskin Akut Losemiler

P-217 Referans Numarasi: 101

HIV POZITIF HASTADA MiKST GERM HUCRELI TESTIs
TUMORU TEDAVISINE SEKONDER GELISEN AGRESIF
SEYiRLI AML OLGUSU

Handan Haydaroglu Sahin, Salih Serta¢ Durusoy, Dervis Murat Akkurd, Vahap Okan
Gaziantep Universitesi Hematoloji Bilim Dah

Giris: HIV enfeksiyonu, kronik viral replikasyon ve progresif immun
yetmezlikle karakterizedir. HIV infekte bireylerde malignite gelisme riski
artmaktadir. Coklu faktorler, HIV bulasmis hastalarda malignite gorilme
sikhginin artmasina katkida bulunabilir. Bunlar arasinda immiinosupres-
yon, HIV virtsiiniin dogrudan etkileri, diger onkojenik virtslerle koinfek-
siyon sayilabilir. Burada HIV enfeksiyonu tanili hastada germ hiicreli testis
timori tedavisine sekonder gelistigi dustiniilen agresif klinik seyirli AML
M4 olgusu sunulmustur.

Olgu: Kasim 2016'da halsizlik, kilo kaybi, ates sikayetleriyle enfeksiyon
poliklinigine basvuran ve lenf adenopatisi bulunan 24 yasinda erkek
hastada HIV RNA: 3,1 milyon kopya/ml, CD4:667/mm3 (%7) saptanma-
si Uzerine HIV enfeksiyonu tanisi konulmustur. Hastanin antiretroviral
tedavisine baslanmasi planlanmis, ancak skrotumda kitle ve serum AFP
degerinde yukseklik saptanmasi tizerine yapilan sag radikal orsiektomi-
de mikst germ hiicreli timor (yolk sac timorl %95, matiir teratom %5)
tanisi konulmustur. Hasta kemoterapi rejimi olarak 1.sirada Bleomisin+
Sisplatin + Etoposide, 2. sirada Paklitaksel +ifosfamid+ Sisplatin+Mesna,
3. sirada Paklitaksel+Gemsitabin almisti. Verilecek kemoterapi ilaglari ile



antiretroviraller arasi ilag etkilegsimleri oldugu icin hastanin kemoterapisi
bitince Tenofovir disoproksil + Emtrisabin + Dolutegravir ile hastanin
antiretroviral tedavisine baslanmis ve Lamivudin+Dolutegravir ile devam
edilmisti. Antiretroviral tedavi altinda hastanin viral yiiki gerilemis ve CD4
ylizdesi artmisti. Hastanin Mayis 2018'de yapilan tetkiklerinde HIV RNA:46
kopya/mL, CD4:227/mm3 (%11) saptanmisti. Haziran 2018'de ciddi dis eti
hipertrofisi olmasi (Sekil 1) ve yapilan tetkiklerinde I6kosit:249.000/mm3,
platelet: 12.000/mm3 saptanmasi lizerine yapilan kemik iligi inceleme-
sinde hastaya akut myelositer 16semi (AML M5) tanisi konuldu. Hastaya
remisyon indiiksiyon tedavisi olarak 7+3 (Sitozin Arabinosid-+idarubisin)
rejimi baslandi. Uzamis nétropeni nedeniyle kemoterapinin +30. glintinde
yapilan kemik iligi incelemelerinde blast: %40 saptandi. Refrakter AML
tanisi ile hastada Fludarabin + Sitozin Arabinosid (FLAG) kurtarma rejimi
ile tedaviye devam edildi. FLAG rejimi ile mevcut antiretroviral tedavisi
(Dolutegravir +Lamivudin) etkilesimi minimal oldugu icin tedavi degi-
sikligi yapilmadi. Tedavi sirasinda ayda bir HIV RNA diizeyine bakildi ve
50-100 kopya/mL arasinda seyretti. Hastanin yanit degerlendirmesinde
FLAG tedavisine de yanitsizlik saptanmasi tizerine CLAG-ETO rejimi bas-
landi. Tedavinin +40. glinde nétropenisi devam eden hastada kemik iligi
incelemesinde tedaviye yanitsiz oldugu saptandi. Nétropenik ates gelisen
ve platelet degerinin 8-10.000/mm? civarinda seyretmesine ragmen bila-
teral alt ve Ust ekstremitelerde akut DVT gelisen hasta genel durumunun
kotllesmesi Gzerine sepsis 6n tanistyla 30 Agustos 2018'de yogun bakima
alindi. Yogun bakim yatisinin 8. gliniinde exitus oldu.

Sonug: HIV enfeksiyonun seyri boyunca CD4+ T hiicre sayisi giderek azalir
buna bagli olarak AIDS icin karakteristik firsat¢i enfeksiyonlar ve kanserler
ortaya cikar. Genel poplilasyona kiyasla HIV/AIDS hastalarinda akut 16se-
mi insidansinin 1.8- 5.3 kat arttigi ve klinik seyrinin daha agresif oldugu
gosterilmistir. Agresif klinik seyir nedeniye HIV infekte bireylerde gelisen
akut 16semi vakalarinda ilk basamak tedavide agresif tedavi yaklagimi
gerekliligi akilda tutulmahdir.

Anahtar kelimeler: Akut Myelositer Losemi, HIV enfeksiyonu

Sekil 1. AML M5'e bagl dis eti hipertrofisi

B Eriskin Akut Losemiler

P-218 Referans Numarasi: 116
SERVIKSTE iZOLE MYELOID SARKOM: ALOSEMIK,
NADIR BiR PREZENTASYON

Hava Uskiidar Teke', Neslihan Andi¢', Tuba Kiraz Bulduk', Nur Oguz Davutoglu’, Deniz
Ank?, Eren Giindiiz'

'Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi ¢ Hastaliklar Anabilim Dalr,, Hematoloji Bilim Dalr.
*Fskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali

Giris: Granulositik sarkom/myeloid sarkom, |6semik hiicrelerin kemik iligi
disinda solid kitle olusturmalari ile prezente olurlar. Akut myeloid I6semi
(AML) veya kronik myeloid 16seminin blastik fazinda gorilebilir. AMLi
hastalarin %3-5'inde granulositik sarkom gorilebilir. Hastalarin median
yasl 47 (26-75)'dir. Granulositik sarkom viicudun her bélgesinde gorilebi-
lir, fakat serviks tutulumu nadirdir.

Bu yazida, kasik agrisi, adet duizensizligi, bulanti-kusma sikayetleri ile
basvuran, akut bobrek yetmezligi ve hidronefroz ile yatirilan ve servikste
myeloid sarkom kitlesi saptanan bir olgu sunuldu.

Olgu: 23 yasindaki kadin hasta 3 aydir devam eden kasik agrisi ve adet
dizensizligi ile dis merkez Kadin Hastaliklari ve Dogum Bélimine bas-
vurmus. Yapilan batin USG'de her iki bébrekte pelvikaliksiyel dilatasyon
saptanarak Uroloji béliimiine sevk edilmis. Cekilen abdominopelvik batin
CT'de her iki bobrek pelvikaliksiyel yapilar ektazik ve deforme, her iki

Ureter dilate saptanarak akut bobrek yetmezligi ve hidronefroz tanilari ile
Nefroloji servisine yatirilmis. Hidronefroza yonelik double J stent takilan
hastanin yapilan USG'sinde uterus serviks dlizeyinde belirgin dolgun,
serviks dlizeyinde 7x6 cm boyutlarinda kitlesel karakterde siipheli lezyon
saptanarak pelvik MR ¢ekiliyor. MR'da serviks diizeyinden baslayarak tim
servikste hacim artisina neden olanorta vaginal seviyeye kadar uzanan
infiltratif karakterde kitle lezyonu saptanarak hastaya serviks biyopsisi
yapihyor. Biyopsi sonucunda; neoplastik hiicrelerde MPO, CD43, CD117,
CD34, LCA, CD33, CD56 ve bcl-2 pozitif saptaniyor. Serviksteki lezyon
‘ekstrameddller myeloid sarkom’olarak raporlaniyor ve hasta Hematoloji
servisine devir aliniyor. Hemoglobini 8,4 g/dl, I16kositi 5670/mm3, abso-
IG nétrofil sayisi 3670/mm3 platelet sayisi 170000/mm3 olan hastanin
periferik yaymasinda blast saptanmiyor. Kemik iligi aspirasyonunda blast
artisi saptanmiyor. Hastaya myeloid sarkom nedenli 7+3 kemoterapisi
baslaniyor. Kemoterapi (KT) 6ncesi Cr degeri 4,86 olan hastanin KT sonrasi
Cr degerleri 1,63 mg/dl'ye geriliyor. Allogeneik kok hiicre nakli planlanan
hastanin tedavisi devam ediyor. Tartisma: Myeloid sarkom nadir gorilen
bir hematolojik malignitedir. Erken tani ve aktif tedavi prognozu iyilestir-
menin anahtaridir. Nadir gorilmesi nedenli optimal tedavi net degildir,
fakat tedavisi 16semi gibi indlksiyon kemoterapisidir. Bunun disindaki
tedavi secenekleri cerrahi rezeksiyon, radyoterapi ve hematopoietik kdk
hiicre transplantasyonudur. Bizim olgumuza da alésemik myeloid sar-
komlu bir hasta olmasi nedenli I6semi tedavisi seklinde 7+3 kemoterapisi
uygulandi. Uzun dénem tedavi olarak allojeneik kok hiicre nakli planlandi.

Sonug: Myeloid sarkom nadir de olsa servikste yerlesebileceginden dolayi
serviks kitlelerinde akilda tutulmasi gereken bir 6n tani olmalidir.

Anahtar kelimeler: Myeloid sarkom, serviks

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi

P-219

Referans Numarasi: 379

ACiL KORONER BYPASS CERRAHISi SONRASI TANI
KONULAN POLISITEMIA VERA HASTASI

Mehmet Dagli', Metin Baga', Hakan Albayrak?, Abdulkadir Bastiirk'

Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali
Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi Kalp ve Damar Cerrahisi Anabilim Dal

Giris: Myeloproliferatif hastaliklar seyrekt de olsa hayati tehdit eden trom-
bozlarla prezente olabilmektedir. Bu olgu sunumumuzda acil bypass cer-
rahisi sonrasinda tani konan polisitemia vera hastamizdan bahsedecegiz.

Vaka: 48 yas erkek hasta bilinen komorbid hastaligi olmayan hasta acil
servise sabah saatlerinde baslayan g6gtsun tizerinde baski vasfinda olan
bulanti, kusma, terlemenin eslik ettigi yayim gostermeyen gogis agrisi
sikayetiyle basvurmus. Hastanin ¢ekilen EKG'sinde D1-AVL ST segment
elevasyonu olmasi tizerine hastaya medikal tedavi verilerek hemen ardin-
dan lateral miyokard infarkttsii 6n tanisiyla koroner anjiografi yapilmis.
RCA normal, LMCA %80 lezyon, LAD osteal %100, Cx osteal %80, erken
optus osteal %90, Cx om2 sonrasi %90 tromboze lezyon olarak raporlan-
mis. Hastaya acil koroner bypass cerrahisi karari alinmis. LAD1, Cx OM2, D2
dallarina safen ven ve LIMA ile bypass cerrahisi uygulanmis. Operasyonu
gerceklestiren cerrahi ekibi tikali lezyonlarin normalde goriilen aterosk-
lerotik plak Uzerine olusan tikanikligin aksine non-kritik darlik izerinde
organize trombiis materyali tespit etmesi tizerine hastay! postop hemato-
loji bolimdi ile konsiilte ettiler. Hasta incelendiginde hastaneye gelisinde
wbc:24 K/uL, hgb: 17g/dL, Plt: 1336 K/uL olarak saptandi. Hemoglobin
yuksekligi nedeniyle polisitemia vera ontanisiyla JAK mutasyon analizi
istenen hastanin JAK2 G1849T (V617F) mutasyonu pozitif olarak tespit
edildi. Akut safhada oldugu icin hentiz kemik iligi yapilmadi. Hasta yuk-
sek riskli olmasi nedeniyle hidroksitire tedavisi baslandi. Tedavi sonrasi
wbc:4,7 K/uL, hgb: 13,4g/dL, Plt: 376 K/ul'ye geriledi. Hastanin takibine
kalp damar cerrahisi ve tarafimizca devam edilmektedir.

Sonug: Myeloproliferatif hastaliklarda venéz trombozlar gibi arteryel
trombozlarin da gorilebilecegi, ve hayati tehdit eden trombozlarin pre-
zentasyon sekli olabilecegi akilda tutulmaldir.

Anahtar kelimeler: polisitemia vera, myeloproliferatif hastalik, bypass cerrahisi
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W Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklan
P-220

Referans Numarasi: 562

Tablo 1. Hastalarin Klinik ve Laboratuvar Bulgular (n:3)

PARVOVIRUS B19 iLE TETIKLENEN APLASTIK KRiZ iLE
HEREDITER SFEROSITOZ TANISI ALAN AiLE: OLGU SUNUMU

Merve Kaymakg Sentiirk’, Fatma Ankan?, Tayfun Elibol?, Yildiz ipek?, Tark Ercan?, Ozen
Dedeoglu?, Belgin Aldag?, Fergiin Yilmaz?, Pinar Ata’, Isik Kaygusuz Atagiindiiz?, Tiilin
Tuglular?, Tayfur Toptas?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi ; ic Hastaliklan Anabilim Dal
*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi; Hematoloji Bilim Dali
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi ; Genetik Bilim Dal

Giris: Turkiye'de kalitsal sferositoz yaygin olarak goriilmektedir ve hastalar
eriskin yasa tani konmadan gelebilirler. Parvoviriis B19 (HPV B19) enfeksi-
yonunun ¢ocukluk ¢cagi enfeksiyonu olmasi nedeniyle, eriskin yasta HPV
B19 ile tetiklenen, altta yatan herediter sferositozun teshisine neden olan
aplastik krizler hakkinda literatiirde bildirilen vaka sayisi nadirdir. Bu olgu
sunumunda HPV B19 kaynakli aplastik kriz ile herediter sferositoz tanisi
alan aile bidirilecektir.

Olgu: 10 ve 12 yaslarinda iki kardes, cocuk acil poliklinigine ates, halsizlik,
bas agrisi sikayetiyle basvurdu. Bulgular hemolitik anemi ile uyumlu olup;
bir vakada eslik eden pansitopeni mevcuttu (Tablo 1). Her iki olgunun
periferik yayma degerlendirmesinde mikrosferositler goruldi. HPV B19
enfeksiyonu ile tetiklenen aplastik kriz distunilen hastada HPV B19 IgM
testi pozitif sonuglandi. Bir Unite eritrosit siispansiyonu (ES) replasmani
yapilan ve sonrasi hemoglobin distisi gozlenmeyen hastalar, herediter
sferositoz acisindan ileri tetkik edilmek tizere cocuk hematoloji poliklinige
yonlendirilerek taburcu edildi. 4 glin sonra iki cocuk hastaya refakat eden
33 yasindaki anne ates, halsizlik, gozlerde sararma sikayetiyle basvurdu.
Bilinen kronik hastaligi ve dizenli ilag kullanimi yoktu. Soygecmisinde
babasinda splenektomi 6ykiisl, 2 cocugunda yeni tani konmus here-
diter sferositoz hastaligi disinda 6zellik yoktu. Bisitopenik hastada 4 U
ES replasmani sonrasi Hgb:6.4 gr/dl olarak saptandi.Periferik yaymada
sferositler izlendi. Parvovirlis IgM pozitif, parvovirtis PCR >225.000.000
kopya/mL saptandi. Hemoglobin elektroforezi normal, osmotik frajilite
testinde artmis frajilite saptandi. Batin bilgisayarli tomografisinde (BT)
karaciger uzunlugu 200 mm safra kesesinde multiple taslar, dalak indeksi
2400 mm?®olup artmis olarak izlendi. ‘HPV B19 ile tetiklenen Aplastik Kriz'
ve ‘Herediter Sferositoz’ tanisiyla folik asit tedavisi baslandi, ES replasmani
yapildi. SPTB geni c.6007G>T heterozigot mutasyonu herediter sferositoz
tip 2 ile uyumlu izlendi. Hasta aile taramasi planlanarak hematoloji polikli-
nik kontrolii dnerisiyle taburcu edildi.

Tartisma: HPV-B19, basta mitotik aktif eritroid prekursor hicreler olmak
lizere hedef reseptér P antijenini iceren matir eritrosit, megakaryosit,
endotel hiicresi, plasenta, fetal karaciger ve kalp hiicrelerini etkileyen DNA
virisidiir. Ozellikle eritopoetik prekiirsér hiicrelerinin gelisimini suprese
eder. Pansitopeni ile prezente olan aile vaka bildirimleri nadirdir. HPV-B19
enfeksiyonu, saglikli eriskin ve ¢cocuklarin %50'sinde asemptomatik olarak
seyrederken, kronik hemolitik anemili hastalarda aplastik krize yol acabilir.
Tani koyulmamis herediter sferositoz vakalarinda genellikle hafif hemoliz
mevcuttur ve enfeksiyon gibi bazi cevresel stresler nedeniyle olusan
sekonder tablolar tetiklenene kadar hastalik teshis edilemez.1984-2010
yillari arasinda erigkin hastalarda toplamda 19 bildiri olmak tizere 22'HPV-
B19ile Tetiklenen Aplastik Kriz’ vakasi bildirilmistir. Bu olgularda, %81 ates,
%77 splenomegali, %27 kolesistolityazis, %59 herediter sferositoz icin aile
hikayesi prezentasyonu goriilmektedir. Olgularin ortalama yasi 28 (18-43
yas) olup %72 oraninda kadin hastadir. Bu olgu sunumunda eriskin hasta-
da anemi, sarilik ve enfeksiyon varliginda altta yatabilecek olan herediter
sferositoz gibi eritrosit membran defektlerinin ve hemoglobinopatilerin
de akilda bulundurulmasi gerektigini vurgulamak istedik.

Anahtar kelimeler: Herediter Sferositoz, Parviviriis B19

Yas 12 yas 10 yas 33 yas
Lokosit /mmA 2900 8300 3900
Notrofil/mm3 1400 3400 1900
Hgb gr/dl 6.2 7.6 2.8
MCHC 38.2 373 36.6
PLT/mm3 92.000 191.000 99.000
LDH/IU 564 440 405
T. Bilurubin gr/dl 227 2.03 5.64
D. Bilurubin gr/dl 0.58 0.46 1.29
Retikillosit %0.7 %0.9 %0.3
Splenomegali kot alti 6 cm palpabl palpe edilemedi kot alti 6 cm palpabl

W Yasam Kalitesi / Etik / Hukuk / Sosyal icerikler

P-221 Referans Numarasi: 27

KAN ALMA UYGULAMALARININ ANTiKCAGDAKi KANITLARI
Sebnem zmir Giiner', Ekrem Giiner?

fstanbul Memorial Sisli Hastanesi -hematoloji Klinidi ve Eriskin Kemik iligi Nakli Merkezi
“[stanbul Bakirkdy Dr.sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi-iiroloji Klinigi

Giris: Antik Donemde insanlar, hastaliklarina care aramak icin cesitli
tanri ve tanricalar adina yapilmis tapinak sifa merkezlerine giderlerdi. Bu
tapinaklar arasinda Tanri Asklepios’un tapinaklari asklepionlar 6nemli yer
teskil ederdi. Care aranan hastaliklarin bazilarinda cesitli kan alma uygula-
malari tedavi ydontemi olarak kullanilird.

Materyal ve Metod: internet ortami ve kiitiiphanelerde antik¢ag kan
alma (flebotomy ve hacamat) uygulamalan ile ilgili bilgiler arastiril-
mis, anahtar kelimeler ile aramalar yapilmistir. Saglik tanrisi Asklepios,
Asklepionlar ve tapinak tibbi arastirilmis ve incelenmistir. Tip tarihi ve
arkeoloji miizelerinde tip ve tibbi uygulamalar ile ilgili eserler arastiriimig
ve incelenmistir.

Sonug: Tapinaklarda tedavi dileyen veya tedavi olan hastalar tanriya cesitli
yazith veya rolyefli adaklar sunmuslardir. Yapilan arastirmada antikcag kan
alma uygulamalarina 1sik tutacak tizerinde flebotomiden bahseden bir
yazit iceren mermer bir adak ile tGizerinde kan alma kaplari ve nesterleri ile
gercek bir hacamat setinin resmedildigi bir rolyef tas adak belirlenmistir.

Hastaliklarindan kurtulanlarin tanriya sikran olarak sunduklari adaklarin
¢ok azinda alinan tedavinin ne oldugu bilgisi verilmistir. Bu cok nadir
ornekler de antik cag diinyasinin tedavi sekillerini ve yontemlerini anla-
mamiz acisindan 6nemli bilgiler sunmustur.

GUnimuz tibbinin bir takim hastaliklarin tedavisinde kullandigi flebotomi
ve hacamat yonteminin asklepionlarda uygulanmasi dikkat ¢cekmis, kesfe-
dilen iki adak stel tapinaklarda fiziksel ve organik hastaliklara da tedaviler
verildiginin en gercekgi kanitlarini olusturmustur. Her iki adagin antik¢ag
kan alma uygulamalarina 1sik tutacak cok dnemli bilgiler sundugu goril-
mustur. Bagka ornekleri bilinmeyen adak steller benzersiz ve tek érnekler
olarak durmaktadir.

Tartisma: Tanriya sunulan adaklarin ¢ok azinda alinan tedavinin ne
oldugu bilgisi verilmistir. Bu cok nadir 6rnekler de antik cag diinyasinin
tedavi sekillerini ve ydontemlerini anlamamiz agisindan 6nemli bilgiler sun-
mustur. Dénemin hipokratik bilimsel antikcag hekimlerinin tedavilerinde
kullandiklari flebotomi ve hacamat yénteminin daha ¢ok dinsel ve mistik
tedavilerin yapildigi asklepionlarda uygulanmasi oldukga dikkat cekmistir.
Anahtar kelimeler: Asklepios, Asklepion, Flebotomi, Hacamat, Tapinak tibbi, Adak,

Yazith Adaklar, Tip Tarihi, Bergama, Atina,



Sekil 1. Afyonkarahisar Arkeoloji Miizesinde sergilenen Tann Asklepios heykeli

Sekil 2. Flebotomiden bahseden mermer yazi, Bergama Asklepionu, Bergama Miizesi, Bergama, izmir

Sekil 3. Atina'daki Asclepius Tapinagr'ndan bir nester ve qukurluk vakasini gdsteren adak tableti

m Kemik iligi Yetersizligi ve Myelodisplastik Sendromlar
P-222

SOGUK TiP OTOIMMUN HEMOLITiK ANEMi iLE
PREZENTE OLAN PEDIATRIK PAROKSISMAL NOKTURNAL
HEMOGLOBINURI VAKASI

Hiiseyin Tokgdz, Umran Caligkan

Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali

Referans Numarasi: 96

Girig: Paroksismal nokturnal hemoglobinuri (PNH), PIGA geninde mutas-
yonuna bagl olarak meydana gelen, hematopoetik kok hiicrelerin malign
olmayan klonal bir hastaligidir. PIGA geni, glikozil fosfatidil inozitol (GPI)
¢ipasini kodlar. GPI cipasi ise kompleman diizenleyici proteinleri (CD55-
59) iceren bazi hiicre ylizey proteinlerini ihtiva eder. Bu proteinlerin eksik-
liginde kompleman aracili hemolize yatkinlik olur. Biz burada soguk tip
otoimmun hemolitik anemi klinigi ile bagvurarak PNH tanisi alan pediatrik
bir olguyu sunmaktayiz.

Olgu sunumu: On dort yasinda kiz hasta, yliksek ates, 6ksuiriik, solukluk
ve idrar renginde koyulasma sikayeti ile basvurdu. Fizik bakisinda cilt ve
mukozalar soluk, skleralar hafif ikterikti, organomegali yoktu. Tam kan
sayiminda WBC: 2340, ANS:100, Hb:2,8 g/dl, trombosit:82000 idi. Periferik
yaymasinda hemoliz bulgulari mevcuttu. Direkt coombs testi antilgG
negatif, antiC3b (++++) geldi. Retikiilosit sayisi %7, laktat dehidrogenaz
(LDH) diizeyi artmis (1276 U/L) idi. Kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisinde;
hiposeliilarite (%20) ve normoblastik eritroid hiperplazi ve yeterli oranda
megakaryosit mevcuttu. Malignite veya displazi bulgusu yoktu. Viral
serolojik inceleme normaldi. Soguk aglitinin testi pozitif olan hastanin
mycoplasma pneumonia IgM pozitif geldi. Ampisilin sulbaktam ve klarit-
romisin tedavisi baslandi.

Hastaya derin anemi sebebiyle eritrosit slispansiyonu verildi ve korti-
kosteroid baslandi. Steroid tedavisinin 4.haftasinda ile Hb diizeyleri 7g/
dl civarinda idi, cevap alinamadigi igin steroid azaltilarak kesildi. Direkt
coombs testi negatiflesmesine ragmen, pansitopenisi devam eden ve
idrarda hemoglobinurisi olan hastaya, PNH agisindan FLAER metodu ile
flow sitometrik olarak yapilan ¢alismada; eritrosit kolomumda %50 ora-
ninda (transfiizyon aldigi igin), graniilosit ve monosit kolununda %99'un
Gzerinde PNH klonu varlig tespit edildi.

Hastaya meningokok, pnomokok ve Hib asi semasi tamamlandiktan sonra
hastaya eculizumab 900mg/doz, 2 haftada bir baslandi. Bir hafta sonra Hb
duzeyi 9 g/dI, PLT:62000 civarina yukseldi. Eculizumab tedavisi basladiktan
3 hafta sonra belirgin olarak hematolojik yanit alindi, kan sayimi ve LDH
diizeyi normale geldi ve daha sonra normal seyretti. Hasta halen 900mg/2
hafta olacak sekilde idame tedavisine 2 aydir devam etmektedir. Omiir
boyu kullanim planlanmigstir.

Tartisma: PNH, klinik olarak hemolitik anemi, aplastik anemi veya trom-
boz seklinde kendini gésterebilmektedir. Olgumuz pansitopeni ve soguk
tip otoimmun hemolitik anemi ile prezente olmustur. Steroid tedavisine
ragmen devam eden hemolitik krizler, pansitopeni ve hemoglobinuri
sebebiyle hastada PNH olabilecegi dustiniilerek, FLAER testi ile PNH klonu
varligi gosterilmistir. PNH da direkt coombs testi pozitif olmaksizin komp-
leman aracili hemoliz beklenir. Olguda PNH tablosu ile beraber soguk
tip OIHA tablosunun olmasi ilging bulunmustur. Eculizumab tedavisinin
suresi konusunda fikir birligi olmamakla birlikte uzun sureli kullanimi
onerilmektedir. Otoimmunite ile basvuran olgularda tedaviye direncli
sitopenilerin varliginda PNH da akla getirilmelidir.

Anahtar kelimeler: Paroksismal nokturnal hemoglobinuri, eculizumab, hemolitik
anemi
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W Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklan

P-223

Referans Numarasi: 117

W Kemik iligi Vetersizligi ve Myelodisplastik Sendromlar
P-224

Referans Numarasi: 134

ERITROSIT MEMBRAN BOZUKLUKLARINDA KLINiK
EKZOM ANALIZi

Duran Canatan, Abdullah Cim, Emel Altunsoy
Antalya Genetik Hastaliklar Tani Merkezi- Antalya

Kalitsal eritrosit membran bozukluklari, yapisal bir bozukluktan (sfero-
tositoz, eliptositoz, piropoikilositoz ve ovalositoz) veya membran tasima
fonksiyonun bozuklugundan (asiri hidrate stomatositozis, kserositoz, pso-
dohiperikalemi ve kriyohidrositoz) kaynaklanan yaklasik otuz hastalik ola-
rak tanimlanmaktadir. Yapisal membran degisikligi ile ilgili baslica genler;
SPTA1, SPTB, ANK1, SLC4A1, ve EPB42 dir. Membran transportunda sorum-
lu olan en 6nemli gen PIEZO1 dir. Gardos kanalini kodlayan diger genler
KCNN4 ve ABCB6 genleridir. Yeni genomik teknolojiler ile, bu hastaliklarin
tanisini koymak hem daha kolay hem de kisa stirede sonug alinmaktadir.
Bu calismada eritrosit membran bozukluklarinin molekiler genetigi ve
klinik ekzom analizi ile tani koydugumuz iki olguyu sunmak istiyoruz.

1.0lgu: On dort yasinda kiz ¢cocudu, solukluk, halsizlik, sarilik ve karin
agnsi yakinmalari ile merkezimize basvurdu. Oykisiinden 27 giinlik
iken Akdeniz U. Tip F. de Herediter Sferositoz 6n tanisi konarak iic defa
ES transflizyonu yapilmis. Yedi yasinda kolesistektomi ve splenektomi
yapilmis. Splenektomiden sonra otoimmiin hepatit gelisiyor. Bu nedenle
once steroid son Ug yildan beri dizenli Azotiopurine aliyor. Aile &yka-
stinde baba, amca, hala ve buylk dede de Herediter sferositoz dntanilari
var. Fizik muayenede gelisme geriligi (Boy ve kilo %3 persentil altinda)
solukluk, karinda kolleteraller belirgin, karaciger 8 cm ve kesi izleri mev-
cut. Tam kan sayiminda Hb:8.3gr/dl, Hkt:%29.2, MCV:72. fl, MCH:21.2 pg
Trombosit:1497K/ul, BK:10.1 K/ul. Periferik yaymada hipokromi mikro-
sitoz, her sahada bol miktarda sferosit hiicreler dikkati ¢ekti. HPLC de
HbA1:%97.1 HbF:%0.3 ve HbA2:%2.6 bulundu. Serum Demir :17 ug/
dl, TDBK:591 ug/dl ve Ferritin:21.8 ng/dl idi. Karaciger fonksiyon test-
leri bozuk, FANA (+) ve Coombs testleri negatif idi. Otoimmun hepatit,
Trombositoz ve Demir eksikligi sorunu olan hastaya demir ve aspirin
tedavisi verildi. Herediter Sferosizun kesin tanisi icin Klinik Ekzom analizi
yapildi. SPTB geninde bulunan NM_001024858.3:c.3190C>T, p.(GIn1064*)
stop codon varyanti hastaligin genetik tanisinin Otozomal Dominant
Sferositoz Tip2 ile uyumlu oldugunu gosteriyordu.

2.0lgu: iki yasinda kiz cocugu, solukluk ve halsizlik yakinmalari ile mer-
kezimize basvurdu. Oykiisiinden dogumdan bir hafta sonra Pamukkale U.
Tip F. de Hb 4.8. gr/dl olmasi nedeni ile ti¢ defa ES transfiizyonu yapilmis.
Konjenital hemolitik anemi tanisi ile diizenli ES transfiizyonlari alan has-
tanin aile éykisiinde bir sorun yoktu. Fizik muayenede solukluk, disinda
sistem bulgular normaldi. Tam kan sayiminda Hb:9.3gr/dl, Hkt:%29.7,
MCV:84.6 fl, MCH:26.5 pg Trombosit:346 K/ul, BK:9.2 K/ul. Retikiilosit %2.9,
periferik yaymada hipokromi normositoz, her sahada bol miktarda ovalo-
sit hiicreler dikkati cekti. HPLC de HbA1: %95.6 HbF:%1.8 ve HbA2:%2.6
bulundu. Karaciger fonksiyon testleri normal Coombs testleri negatif,
Ferritin:1577 ng/dl idi. Konjenital Hemolitik Anemi 6n tanisi izlenen has-
tanin kesin tanisi icin Klinik Ekzom analizi yapildi. SPTA1 geninde bulunan
NM_003126.2:c.83G>A p.(Arg28His) varyanti hastaligin genetik tanisi-
nin Otozomal Dominant dominant Eliptositoz Tip 2 uyumlu oldugunu
gOsteriyordu.

Sonug olarak her iki olguda bulunan Otozomal dominant sferositoz ve
eliptositoz Tip 2 heterojen bir bozukluktur, her iki hastada transfiizyona
bagimli seyretmesine ragmen, asemptomatik durum yaninda, hafif derece
anemiden ciddi transfiizyona bagimli anemiye kadar degisebilir.

Anahtar kelimeler: Kalitsal, Eritrosit, Membran, Ekzom Analizi

MENTAL RETARDASYON, SENDROMiK GORUNUM
VE REFRAKTER TROMBOSITOPENI iLE TANI ALAN
MiYELODISPLASTiK SENDROM OLGU SUNUMU

Aytiil Temuroglu', Gokalp Riistem Aksoy’, Melike Sezgin Evim', Adalet Meral Giines',
ibrahim Eker?

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali
*Afyon Kocatepe Universitesi Tip Fakiiltesi (ocuk Hematoloji Bilim Dali

Giris: Cocukluk cagr miyelodisplastik sendrom kok hicrelerdeki klonal
bir defekt sonucu olusan inefektif hematopoez goriilen bir grup hasta-
liktir. Bu hastaliklar hiperselliler kemik iligine ragmen bir veya daha fazla
sitopeniden olusur. Cocukluk caginda nadir goriiliir ve HSCT yapilmazsa
AMLye progresyon gosterebilir.

Olgu: 13 yasinda kiz hasta tarafimiza basvurmadan 6nce 3 yil dis merkez-
de trombositopeni nedeniyle takip edilmisti. Hastanin yapilan fizik mua-
yenesinde hafif mental retardasyon, atipik yiiz gériinimd, dar omuzlari ve
belirginlesmis skapulalari mevcuttu. Organomegalisi yoktu. Tetkiklerinde
%21 oraninda monositozu ve trombositopenisi mevcuttu. Hemoglobin
F:7.4'th. Kemik iligi aspirasyon degerlendirmesinde parcalilarda ¢ekirdek
displazisi, hipogranilasyonu, clice megokaryositleri ve monositozu mev-
cuttu. Hastanemizde calisilan sitogenetiginde komplex karyotip anomalisi
mevcuttu. 46,XX,+1,der(1;14)(q10;q10),chtb(4)(g31),del(5)(q13q15),del(6)
(925),+8,del(17)(p11.2)[cp3] seklindeydi.

Hastadan alinan 6rnek EWOG study’e gonderildi. 21922 RUNX1 mutas-
yonu tespit edildi. Somatik, germline ayrimi icin gonderilen sag¢ 6rnekleri
gonderildi. Somatik mutasyon olarak sonuglandi. Match sibling donori
olmayan hastaya azastidin tedavisi baslandi.

2 kiir azastidin alan hastanin trombosit ihtiyaci ve monositozu belirgin
geriledi. Bu donemde match unrelated donér bulunan hastaya HSCT
yapildi. Hastanin postnakil takibine devam edilmektedir.

Sonug: RUNX1 (21g22) hematopoez ve miyeloid diferansiasyonda anah-
tar role sahiptir. MDS'de RUNX1 mutasyonu bagimsiz kot risk faktoradur.
%10-15 oraninda gorilir. Nadir olgularda ailesel olabilir. Ayrica normal
trombosit morfolojisi ile giden trombositopenilere neden olabilir. Bizim
hastamiz da 3 yil trombositopeni nedeniyle takip edilmisti. Komsu genler-
deki kazanimlar veya delesyonlar sonucu ek fenotipik 6zellikler gorulebilir.
Bizim hastamizda da hafif mental retardasyon ve sendromik goriinim
mevcuttu. 21g22.11 deki minimal bir delesyon ITSN1 genini iceren bir
bolgedir. Mental retardasyona neden olabilir. Ancak hastamizda bu geni
iceren delesyon gorilmedi. MDS cocukluk caginda nadir gorilmesine
ragmen sebat eden sitopenilerde akla gelmesi gerekir.

Anahtar kelimeler: miyelodisplastik sendrom
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Sekil 1. Kemik iligi aspirasyon goriintiileri



W Hematopoez/ Sitotokinler / Biiyiime Faktdrleri, Reseptorleri / ilag
Farmakolojisi / Apopitoz
P-225
POSAKONAZOL'UN BiLINMEYEN YAN ETKiSi : KANAMA
EGILIMI

Ayse Gonca Kaar', Simge Cinar Ozel', Miige Deveci?, Zafer Baslar’, Siiheyla Ocak’, Tiilin
Tiraje Celkan’

Referans Numarasi: 258

stanbul Universitesi Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloj Bilim Dals.
*Istanbul Universitesi Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastahlari Anabilim Dal
Sistanbul Universitesi Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Hematoloji ve Onkoloj Bilim Dali.

Glinimuzde cocukluk ¢cagi malignitelerinin tedavilerinde buyuk ilerleme-
ler kaydedilmesine ragmen, kanser kemoterapisinin en sik ve agir komp-
likasyonunu febril nétropeni olusturmaktadir.Bu durum tedavi gecik-
melerine ve kemoterapi ilaglarinda doz azaltimina neden olarak tedavi
etkinligini azaltmaktadir. Antibiyotik tedavisinin dérdiincii giiniinden
sonra halen direncli atesi olan veya nétropenisi bir haftadan fazla stiren
hastalarda ampirik antifungal tedavi baslanma konusu tartismasiz olarak
tim kilavuzlarda énerilir. ilk basamak tedavide antifungal tedavi olarak
genis spektruma sahip olmasi nedeniyle Amfoterisin B kullaniimaktadir.
Ancak ozellikle bobrekler tzerine toksik etkisi fazla olmasi nedeniyle
ekinokandin grubu da tercih edilebilir. Fakat bu ilaglarin oral formu-
lasyonlarinin olmamasi, zygomicetes ve kriptokoklari iceren endemik
mikozislere etkisiz olmalari nedeniyle yeni jenerasyon azol grubu ilag-
lardan posakonazolun kullanimi giderek artmaktadir. Posakonazolinbir
diger Ustunligu kemik, santral sinir sistemi, g6z dahil doku etkinliginin
iyi olmasidir. Karacigerden metabolize olur bu nedenle renal fonksiyonu
disik hastalarda doz ayarlamasina gerek kalmadan rahatca kullanilir.
Absorpsiyonunu arttirmak icin yagl yiyeceklerle beraber alinmalidir.
Ates, diare, kusma basadrisi, karaciger enzim yuksekligi, hiperbilirubine-
mi gibi nonspesifik ve nadir yan etkileri bilinmektedir. Bu nedenle diger
antifungal ajanlara karsi gelisen ciddi toksik durumlarda daha fazla tercih
edilmektedir.

Olgu: Yiksek risk pre B ALL tanisi olan hastamiza kemoterapi protoko-
lu tamamlandiktan sonra kemik iligi transplantasyonu (KiT) planlandi.
Ancak coklu ilag direngli mantar enfeksiyonu nedeniyle KiT yapilamadi.
Akciger tomografisinde Ust zonlarda infiltrasyon ve mantar topu goril-
di. Sekiz aylik amfoterisin kullanimi tibulopatiye, varikonazol kullanimi
ise gozde 15tk cakmasi, bulanik gérme ve fotofobiye neden oldu. Tedavi
posakonazole degistirilince, ates ve Oksuriik sikayetleri geriledi ancak
vicutta yaygin ekimozlar ve vajinal kanamasi oldu. Primer hastaligi da
remisyonda olan hastanin koagulasyon parametreleri ve trombosit sayisi
normaldi. Kollajen ve ADP ile yapilan trombosit aggregasyon testi bozuk-
tu. Posakonazol tedavisi kesildikten sonra klinik ve laboratuar bulgular
tamamen normallesti.

Posakonazolun glivenlik profili yiiksek olmasina ragmen bizim hastamiz-
da yan etki olarak kanama egilimi olusturdu. Posakonazolun kemoatrak-
tan nétrofiller Gizerinden LTB4 salimi ve kalsiyum alimini arttirarak antienf-
lamatuar etki olusturucu etkisi vardir. Hiicre ici ve disi olusan bu kalsiyum
gradyan farkinin trombosit agregasyonu ve graniil sekresyonunu inhibe
edici etkiye neden oldugunu ve hastamizda kanama bozuklugu yaptigini
distinmekteyiz. Trombositopenik ve antiaggregan ilac kullanan hastalar-
da, posakonazoliin trombositler lizerinde aggregasyon bozuklugu yapici
etkisini dustinerek dikkatli bir sekilde kullanmasi gerektigini klinik deneyi-
mimize dayanarak sdylemek istiyoruz.

Anahtar kelimeler: posaconazol, antienflamatuar etki, kanama diyatezi
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$Sekil 1. Hastamizda posakonazol kullanimi sonrasi olugan kanama diyatezi bulgular
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Sekil 2. Trombosit Fonksiyon Testi

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
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Referans Numarasi: 600

PH+ KRONIK MYELOSITER LOSEMi OLGUSUNDA AKTIiF
HASTALIK SURECINDE GEBELIK YONETiMi

Can Boga', Hakan Kalayci?, Cem Kis'

"Baskent Uiniversitesi Adana Dr. Turgut Noyan Arastirma ve Uyqulama Merkezi Hematoloji Bdlimii
*Baskent Universitesi Adana Dr. Turgut Noyan Arastirma ve Uygulama Merkezi Kadin Hastaliklar ve
Dogum Baliimii

38 yasinda kadin hasta, kronik faz Ph+ kronik myelositer I6semi (KML) tani-
st ile imatinib altinda major molekdler yanit durumunda saglik merkezin-
de izlenirken, gebelik istegi nedeni ile aralik 2018 yilindan itibaren kendi
istegi ile ilaci kestigi 6grenildi. 12 haftalik gebelik durumunda ylksek
|6kosit diizeyleri nedeni ile merkezimize basvurdu. Hematolojik degerlen-
dirmede hastaliginin progrese oldugunu molekiiler, sitogenetik ve hema-
tolojik yanit kaybi oldugu anlasildi. Obstetrik ve hematoloji bolimleri
tarafindan gebeligi stirdiirmeme Onerisini reddetti. Yas nedeni ile baska
sansi olmadigini distinerek hastalik durumunda gebeligini stirdiirme
karar aldi. Hastaya alfa interferon (IFN) haftada 3 defa 3MU IFN sc. Ve
enoksaparin 1x0.6ml baglandi. Lokosit degerleri 150 x10e9/L gectiginde
|6koferez yapilmasi planlandi. Hastanin 10 giin aralar ile yakin takibi sure-
cinde bir defa I6koferez ihtiyaci oldu. Gebelik stirecinde IFN uygulamalari
sirasinda oksurik gelisti. Solunum fonksiyonlari yoniinden yakindan izlen-
di. Olumsuz olay gelismedi. Lokosit degerleri 18 haftadan sonra genelde
<50 x10e9/L oldu. Gebelik siireci igerisinde 12 kg artisi oldu. Fetusun gelis-
mesi yavas oldu. 1700gr agirhdinda canli dogum gerceklestirildi. Hastaya
dogum sonrasi imatinib mesilat 1x400mg/giin baglandi.

Anahtar kelimeler: KML, Gebelik, Alfa interferon
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Tablo 1. 08.03.2019 Laboratuvar Sonuglar
Hemoglobin: 12,18 g/dlL BCR ABL/ABL (% deger): 75,6

Lokosit: 35,99 K/mm3
Trombosit: 573,40 K/mm3
Bazofil: 3,11 % (0-1%)

Tablo 2. 08.09.2019 Tam Kan Sayimi sonuglari
Hemoglobin: 8,60 g/dL Bazofil: 0,49 % (0-1%)
Lokosit: 30,38 x10A3/uL Eozinofil: 0,15 % (0-7%)
Trombosit: 220,90 x10/A3/uL
Notrofil: 28,26 x10A3/pL

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
P-227 Referans Numarasi: 442

KRONIK MYELOID LOSEMi HASTASINDA DASATINIB iLiSKiLi
SILOTORAKS GELiSiMmi,

Nurhilal Biiyiikkurt, Mutlu Kasar, Pelin Aytan, ilknur Kozanoglu, Hakan Ozdogu,
Can Boga

Baskent Universitesi, Adana Dr. Turgut Noyan Uygulama ve Arastirma Merkezi, Hematoloji Bilim Dali,
Adana

Dasatinib, Kronik faz kronik myeloid [6semi(KML) tedavisinde tlkemizde
2. basamak tedavide ve philedelfia pozitif akut lenfoblastik [6semi (ALL)
tedavisinde kullanilan, triozin kinazlarin Src ailesinden olan etkinligi
yiiksek bir BCR-ABL inhibitoriidir. Calisma verilerine gore plevral efiiz-
yon %14-32 oraninda karsilasilan bir komplikasyonudur. Dasatinib iliskili
pelvral efiizyon genelikle lenfosit hakimiyetinde eksuda 6zelligindedir.
Lenfoma, kronik lenfositer 16semi, Waldenstrom makroglobulinemisi gibi
hematolojik maliniteler ile silotoraks gelisimi bilinmektedir. Ancak KML'nin
dogal seyri ile silotoraks gelisimi arasinda iliski gosterilmemistir. Dasatinib
iligkili silotoraks nadir gorilen bir yan etkisidir. Patofizyolojisi ve tedavi
yonetimi net degildir. Potansiyel olarak, anjiyogenezin diizenlenmesinde
rol oynayan perisitlerde eksprese edilen trombosit kaynakli buyime fak-
toru reseptori beta'nin (PDGFR-) inhibe edilmesi olasi mekanizmalar ara-
sinda belirtilmektedir. Klinik pratikte KML hastalarinda dasatinib tedavisi
altinda gelisen plevral eflizyon cogu zaman etyolojiye yonelik degerlen-
dirilmemekte ve ilaca ara verilmesi, ditiretik tedavi ve metilprednisolon ile
semptomatik tedaviler seklinde yaklagimlarla yonetilmektedir. Ancak bu
yaklasimlarin hasta 6zelinde degerlendirimesi ve nadir de olsa silotoraks
gelisim riski nedeniyle en azindan tanisal yaklasimin 6nemli olabilecegini
hatirlatma amaciyla bir hastamizi sunmaktayiz.

Kirk alti yasinda erkek, bilinen DM tip 2, skolyoz ve hipertansyonu olan
hasta, Kasim 2016'da sokal risk skoru duisik, kronik faz KML tanisi aldiktan
sonra imatinib tedavisine baslanmis. imatinib tedavisinin 3. Ayda ELN
kriterlerine gore optimal IS uygun degeri elde edilmis, ancak tedavinin 16
ayinda yeterli molekdler yanit elde edilemedigi gerekgesi ile tedavisi dasa-
tinib 100 mg/gtin olarak degistitilmis. Dasatinib tedavisinin 6. Ayinda hafif
nefes darligi yakinmasi nedeniyle cekilen Akciger (AC) grafisinde plevral
eflizyon yaninda sag AC orta zonda dansite artisi goriilmesi tizerine g6gus
hastaliklari ile konsiilte edilen hastanin ¢ekilen toraks BT sinde Sagda en
genis yerinde AP kalinhigi 76 mm olcllen serbest plevral sivi ve akciger
bazalinde parsiyel atelektazi, sag akciger lst lob anterior segmentte te
parsiyel atelektazi alanlar saptanmis (Sekil 1).Gogls hastaliklar tarafin-
dan tanisal plevral sivi drneklemesi yapilmis ve makroskopik goriintisu
(sanmsi-siit benzeri) itibari ile silotoraks disintlerek sividan trigliseriti
de cahisilmis ve bu kanitlanmistir (Tablo 1). Hastanin dasatinib tedavisine
bir hafta ara verildikten sonra sonraki bir hafta 50 mg/gu, sonraki 2 hafta
boyunca da 100mg/giin olarak baglandi. Birinci ay kontroliinde AC gar-
fisinde plevral eflizyonun tamamen kayboldugu gorildi. Ancak takipte
bir ay sonra tekrar plevral efiizyon gelisimi ve smptomatik olmasi Gzerine,
sivinin silotoraks 6zelliginde de olmasi, uzun vadede protein, alboumin ve
immunglobulin kayiplari ile komplike olabileceginden nilotinib tedavisine
gecildi.Hastada heniiz nilotinib ilskili ciddi istenmeyen olayimiz olmadi.

Anahtar kelimeler: dasatinib, kronik myeloid I6semi, silotoraks

Sekil 1. Sag Akcigerde plevral efuzyon ve dansite artisi

gekil 3. ilag diizenlemesinden bir ay sonraki kontrol Akciger grafisi



Tablo 1. Plevral sivi laboratuar sonuglan.

B Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi

P-229

Referans Numarasi: 318

Kan Plevral sivi
LDH 105 IU/L 113,00 1U/L
Glukoz 111 mg/dL 185 mg/dL
Total Kolesterol 177 mg/dL 56 mg/dL
Trigliserid 225,00 mg/dL 364 mg/dL
Protein 7,9 g/dL 3,9 g/dL
Albiimin 4,8g/dL 2,6 g/dL
Lokosit 2,54 K/mm3
Lenfosit 92,40 %
ADA 82U/L
ARB negatif
TBC killtiirii Ureme olmad
Makroskopik goriinimii San renkli-siit kivaminda

W Hematopoez/ Sitotokinler / Biiyiime Faktdrleri, Reseptorleri / ilag
Farmakolojisi / Apopitoz
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ELTROMBOPAG iLiSKiLi ALOPESi: NADIR VAKA SUNUMU
Senem Maral, Murat Albayarak, Abdulkerim Yildiz, Berna Afacan Ozturk

Diskapi Yildinm Beyazit Eqitim Arastirma Hastanesi, Hematoloji Bodimii

Girig: Primer immun trombositopeni(IT) sik goriilen, kazaniimis bir oto-
immun hastaliktir. Patogenezinde; trombositlerin periferde antikor araci-
higiyla yikiminin yani sira, kemik iliginde yapim azligi ile de karakterizedir.
Tedavide kortikosteroidler ve immunoglobulin kullaniimaktadir. Direngli
vakalarda kullanilan trombopoetin reseptdr antagonisti olan eltrombo-
pag, megakaryosit ve prekirsorlerini uyararak yapim artisina neden olur.

Vaka: Bir haftadir stren halsizlik ve vucutta ekimoz sikayeti olan 55
yasindaki kadin hasta izole trombositopeni (PIt:4x109/L) ile bagvurmustu.
incelemeler sonucunda immun trombositopenik purpura tanisi ile dek-
sametazon 40 mg/giin, (21 glinde bir 4 giin sire ile) tedavisi baslandi.
iki déngl sonrasinda yanitsiz olmasi nedeni ile tedavisi metilpredni-
zolon 1 mg/kg/giin olarak degistirildi. Trombosit seviyesi 100 x109/L
lizerine ¢ikan hastanin steroid dozu azaltilmaya baslandi. Doz azaltimi
ile trombosit degerlerinde disme izlendi ve eltrombopag 50 mg/giin
baslandi. Eltromopag tedavisine yanit alinan hasta 8 hafta sonra hasta sa¢
dokilmesi sikayeti ile bagvurdu. Fizik muayenesinde temporal bolgede
yama tarzinda 1. Derece alopesi mevcuttu. Dermatoloji boltiimu tarafinca
degerlendirilerek, ilag iliskili alopesi olarak tanimlandi ve ilacin jkesilmesi
onerildi. Splenektomi karari alinan hastanin islem 6ncesi ilacina devam
edilmesi kararlastirildi. Bir ayin sonunda hasta sikayetinin geriledigini,
saclarinin yeniden ¢ikmaya bagsladigini, opere olmak yerine ilacla takip
olmak istedigini ifade etti.

Tartisma: Steroid direncli IT hastalarinda splenektomi yapilamayan has-
talarda eltrombopag kullanimi etkin bir tedavidir. Faz Il ¢alismalarda
eltrombopag iliskili en sik yan etkiler bas agrisi, nazofarenjit sken alopesi
nadir izlenen yan etkiler arasindadir.

Kemoterapi iliskili alopesi hastalarin yasam kalitesini ve duygu durumunu
bozan bir komplikasyondur. Bizim vakamizda oldugu gibi eltrombopag
kullanan hastalarda alopesi donustimli bir olabileceginden mimkin ise
tedavinin kesilmeden devam edilmesini 6neriyoruz.

Anahtar kelimeler: Eltrombopag, immun trombositopeni, Alopesi

KARACIGER BiYOPSISi iLE TANI KONULAN YAYGIN BUYUK
B HUCRELi LENFOMA OLGUSU

Atakan Tekinalp’, Sinan Demircioglu', Seda Yilmaz', Seda oban?, Ozcan Ceneli’

"Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim
Dali, Konya
*Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, i Hastaliklar Anabilim Dah, Konya

Giris: Yaygin Buylik B Hucreli Lenfoma (YBHHL), tim non-Hodgkin
Lenfoma (NHL)'larin %25'ini olusturup en sik goérilen NHL alt tipidir.
Ekstranodal tutulum olgularin %40 kadarinda goriilir, bunlarinda buyik
bolimiint mide tutulumu olusturur. Olgularin yakinmalari tutulum bolge
ve sistemlerine gore degismektedir. Bu posterde primer gastrointestinal
sistem yakinmalari ile basvuran ve karaciger lezyonlarindan alinan biyopsi
ile tani konulan bir olgumuzu sunduk.

Olgu: 66 yasinda erkek hasta. Kabizlik ve karin agrisi sikayetleriyle deger-
lendirilen olgunun batin USG'sinde karacigerde net ayirt edilemeyen
kitlesel lezyon saptanmis. Dinamik MR goriintiilemelerinde karaciger sol
lobunda 4x5 cm boyutlarinda santrali nekrotik gortinimli, retraksiyona
neden olan metastaz ile uyumlu gériinim veren kitlesel olusum ve sag
lobunda da 6x7 cm boyutta, yine metastaz lehine yorumlanan lezyon
saptanmis (Sekil 1,2,3). Sag lob yerlesimli kitleden yapilan kama biyopsisi
YBBHL ile uyumlu olmasi tzerine tarafimiza yonlendirilmis. Bagvurudaki
fizik muayenesinde genel durumu iyi, suuru acik, oryante, koopere ve
vital bulgular stabildi. Oykisiinde sistem semptom tarif etmeyen olguda
kot altindan 3 cm palpe edilen dalak disinda muayene bulgulari normal
bulundu. Batin USG'de dalak boyutu 16 cm olup PET/BT'de anlamli olarak
karacigerde, dalakta, aksillar, mediastinal, hiler birka¢ adet, yaygin intra-
abdominal, iliak ve inguinal lenf nodlarinda ve kolon duvarinda artmis
FDG tutulumlar izlendi. Kolonoskopik incelemesi normaldi. Kemik iligi
biyopsisinde tutulum gérilmedi. Sitogenetik bir anolmali saptanmadi.
Olgu Evre IV (Ann Arbor) hastalik olarak kabul edildi. Uluslararasi prognos-
tik indeksi (IP1) 4 olup yuksek riskli grupta idi. Olguya R-CHOP (Rituksimab,
siklofosfamid, doksorubisin, vinkristin, metilprednizolon) kemoterapisi
planlandi. Dért kiir sonrasi PET/BT ile yapilan ara degerlendirmede tiim
lenf nodlarinin kayboldugu gorildi. Olgu parsiyel yanitli kabul edilerek
tedavisi 8 kiire tamamlandi. Tedavi tamamlandiktan sonra hicbir alanda ve
lenf nodundan FDG tutulumu izlenmedi. Olgu halen klinik rutin kontroller
ile takip edilmektedir.

Tartisma: Ekstranodal YBHHL en sik gastrointestinal kanalda 6zelliklede
midede gordlir. Mide YBHHLlar tim primer GIS lenfomalarinin yakla-
stk %70'ini olusturur. Hastalik daha nadiren akciger, tirod, tiikriik bezi,
adneksiyal tutulumlar, paranasal siniis ve santral sinir sistemi tutulumlari
ile de ortaya cikabilir. Karaciger tutulumuyla tani alan olgular literatlrde
vaka bildirimi diizeyindedir. Hastamizin aksine, bu olgularda siklikla sarilik
gibi kolestaz bulgulari, B semptomlari ve transaminaz yuksekligi oldugu
bilinmektedir. R-CHOP tedavisi diger YBBHLda oldugu gibi bu olgularda
da gecerlidir. Olgumuzun basvuru yakinmasi ve goriintileme bulgula-
r oncelikle kolon malignitesinin karaciger metastazini distindirmesi
YBHHL olgularinin farkli klinik tablolarla da kendi gosterebilecegi akla
getirmelidir.

Anahtar kelimeler: YBBHL, karaciger, Ekstranodal Lenfoma

g

POSTER BILDIRILER

327



-—m
n =
2=
o =
S =
s ==
X o
= &
S
-— N
S e
£ &
o 2
T o
= ©
3 -
S E
S =
mlﬂ
<+ ©
A

328

Sekil 1. Biyopsi alinan kitle (Karaciger sag lob)

Sekil 2: Biyopsi alinan kitle (Karaciger sag lob - Horizontal Kesit)

$Sekil 3: Karaciger sol lob

W Lenfomalar / Aragtirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojsi

P-230 Referans Numarasi: 377

LEG TYPE DiIFUZ BUYUK B HUCRELI LENFOMA VAKASI
Metin Baga, Mehmet Dagli, Abdulkadir Bastiirk
Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Giris: Leg tip DBBHL primer kutanoz B hiicreli lenfomalar arasinda sinif-
lanmakta ve genel olarak digerlerine gore kétl prognozlu olarak kabul
edilmektedir. Ayrica Leg tip DBBHL %10-15 vakada Ust extremitelerde de
gorilebilmektedir. Bu vakamizda sag kol dorsalindeki kitle lezyonunun-
dan diftiz buylk b hicreli lenfoma tanisi alan hastamizi sunuyoruz.

Vaka sunumu: 85 yasinda kadin hasta sag kol dorsalinde olusan kitle
nedeniyle plastik cerrahisine bagvurmus. Scc? Sarkom? Primeri bilinme-
yen malignite 6n tanilariyla hastaya kitle eksizyonu planlanarak eksizyon
iselmi yapilmis. Kitleye patolojide yapilan immunohistokimyasal ¢alisma-
da vimentin, CD45, CD20, bcl-2, bcl-6 (fokal, zayif) immunopozitif, CD5,
CD3, CD10, CD30, CD23, CD43, Siklin-D1, Melan-A, HMB-45, S-100, NSE,
CD99 ve Pansitokeratin immunonegatif bulunmus ve Ki-67 indeksi %60
saptanarak hastaya diftiz blytk B hticreli lenfoma tanisi konulmus. Hasta
lenfoma tanisi ile tarafimiza yonelendirildi. Hasta bize geldiginde sag kolu
omuz eklemine kadar enflame goériiniimde idi. Evreleme amaciyla Pet-bt
cekildi. Pet-bt de sag aksilla ve interpektoral bolgelerde en biyuginin
kisa aksi 20 mm boyutunda artmis FDG tutulumu gosteren lenf nodlar
izlendi (SUVmax:22,09). Ayrica sag Ust ekstremitede cilt altinda ve toraks
arka duvarinda kas yapilar arasinda bazilarinda artmis FDG tutulumu
gosteren multipl boyutta nodiiler tarzda lezyonlar izlendi(SUVmax:20,90).
Toraks arka duvarinda cilt altinda artmig FDG tutulumu gosteren nodiiler
lezyon izlendi (SUVmax:46,58). Mediastende sag alt paratrakeal ve bila-
teral hiler bolgelerde artmis FDG tutulumu gosteren lenf nodlar izlendi
(SUVmax:13,75). Hastanin kolu enflame gérinimde olmasi nedeniyle
ve operasyon bolgesinde akintili acik yarasi olmasi (Sekil 1) nedeniyle
enfeksiyon hastaliklari ile konsiilte edildi. Selulit dustinulerek antibiyotik
tedavisi baglandi. Ancak tedaviye ragmen hastanin mevcut goriinimiin-
de degisiklik olmamasi nedeniyle lenfomaya bagli inflame goriindigiine
karar verildi. Leg type difiiz buyik b hucreli lenfoma tanisi ile hastaya
antibiyotikle es zamanh R-CHOP kemoterapisi baslandi. Birka¢ giin iceri-
sinde koldaki enflame gériinim ortadan kalkti (Sekil 2). Kemoterapisine
devam edilen hastanin takibinde cildindeki gértinim tamamen normale
dondii ve operasyon bolgesindeki yarasi diizeldi (Sekil 3). 3.kiir kemote-
rapi sonrasinda gekilen kontrol pet bt'de sag aksilla ve sag interpektoral
bolgelerdeki lenf nodlarinin sayi, boyut ve metabolik aktivitelerinde belir-
gin azalma izlendi. Mediastendeki lenf nodlarinin metabolik aktivitesinde
azalma saptandi. Eski calismada sag Uist ekstremite ve toraks arka duvarin-
da izlenen nodiiler lezyonlar giincel calismada saptanmadi. Tedavisinin 6
kire tamamlanmasi planlandi.

Tartisma: Lenfomanin cilt tutulumu ile enfektif tablolar birbiri ile goru-
nim olarak karisabilmektedir. Bu vakamizda seliilit kesin ekarte edileme-
digi icin antibiyotik tedavisi ile beraber kemoterapi verilmesi sonrasi has-
tanin bulgulari diizelmistir. Bu vaka enfeksiyon stiphesi ile kemoterapinin
ertelenmemesinin kritik hastalarda ¢cok dnemli oldugunu géstermektedir.

Anahtar kelimeler: LEG TYPE Difliz Blyuk B Hucreli Lenfoma, Lenfoma

Sekil 1.



sekil 2.

sekil 3.

W Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi
P-231

LENFOMADA NADIR BiR TUTULUM: PERITONEAL
LENFOMATOZ

Ozlem Sahin Balgik', Serpil Erdogan Ozbodur?, Bahadir Oztiirk?, Esra Meltem Kayahan
Ulu', Arif Kokgii*

"Vm Samsun Medical Park Hastanesi, Hematoloji Klinigi

2Vm Samsun Medical Park Hastanesi, Niikleer Tip Klinigii

3Vm Samsun Medical Park Hastanesi, Radyoloji Klinigi

“Vm Samsun Medical Park Hastanesi, Kadin Hastaliklar ve Dogum Klinigi

Referans Numarasi: 448

Non Hodgkin lenfoma; heterojen bir hastalik olup indolen seyirden agresif
seyire farkl klinik tablolar yaninda viicudun cesitli bélgelerinde lenf nod-
lar ve organ tutulumlari ile kendini gostermektedir. Peritoneal tutulum;
over karsinomu ve gastrointestinal timorler gibi solid organ timorlerinde
siklikla gortinmekte olup peritoneal karsinomatoz olarak adlandiriimakta
ve lenfomada nadir olarak karsimiza ¢ikmaktadir.

Olgu Sunumu: Kirk yasinda bayan hasta; boyun ve tonsil bélgesinde sislik
saptanmasi Uzerine yapilan servikal lenf nodu ve tonsil eksizyonel biyop-
sisi sonucunda Anaplastik Diffiiz Buylk B Hticreli Non Hodgkin lenfoma
tanisi aldi. Tani 6ncesi evrelendirme amacli yapilan PET-CT gorintileme-
sinde; Yaygin servikal, torakal ve intraabdominal lenf nodlari tutulumuna
ilave olarak; “Batinda yaygin derecede, peritonial yiizeylerde sinirlari ayirt
edilemeyen ¢ok sayida ve omental alanda diffiiz, omental-kek ile uyumlu,
tim batini kaplayan SUVmax 15.2-16.4 arasinda degisen pelvisede uza-
nan diffiz FDG tutulumu izlendi” Alt Abdomen MRG tetkiki“ Douglasi
dolduran en genis yerinde 7,5x3,5 cm boyutlara ulasan aksiyel T2A da
hiperintens serbest mai gorilmektedir. Batin sol kadranda jejunal seg-
mentlerde yer yer 7,5 mm ye ulasan diffiiz duvar kalinlasmasi mevcut olup

mezenterik yagl dokuda kirlenme en kalin yerinde 2 cm ye ulasan boylu
boyunca uzanan yumusak doku goriinimi dikkati ¢cekmistir (Peritonitis
karsinomatoza). Ayrintili inceleme amaciyla tru-cut biyopsi énerilir. “ ola-
rak yorumlandi. Kadin hastaliklari klinigi ile konsdulte edildi. CEA, Ca 19-9,
CEA, Ca 15-3 normal sinirlarda saptandi. Ca125: 136 U/ml (0.001-35) sap-
tandi. Lenfoma ile over karsinomu, senkron timor gelisimi agisindan lapa-
raskopik periton biyopsisi planlandi. Ancak hastanin genel durumu hizla
bozuldugundan laparaskopik periton biyopsisi 1. kiir R-CHOP ardindan 14
glin sonra yapilabildi. Klinik durumu hizla dizelen ve perifek lenf nodlari
kaybolan hastanin periton ve omentum biyopsisi: “Konjesyone yag ve bag
dokulan’, Lenf dodu biyopsisi: “Reaktif lenf nodlari” olarak degerlendirildi.
Hastanin klinik tablosu ve patoloji sonucu peritoneal tutulumun lenfoma-
ya sekonder oldugunu dustindiirdd. 4. kiir R-CHOP tedavisinin ardindan
kontrol PET-CT de tam metabolik yanit elde edildi. Tedavi 6 kir R-CHOP
ardindan 2 kiir Rituximab olarak tamamlandi. Hasta halen tedavi bitimin-
den sonra 6 aydir remisyonda izlenmektedir.

Guncel literatiir 1siginda anaplastik diffiz blytk B htcreli lenfoma ve
Burkitt lenfoma gibi agresif lenfomalar seyrinde nadir olarak peritoneal
lenfomatoz seklinde tutulum goriilebilmekte olup eslik eden peritonel
karsinomatoz acisindan ayirici tani amacl patolojik 6rneklerin alinabilme-
si icin ek invaziv girisimler gerekli olabilmektedir.

Anahtar kelimeler: Lenfoma, Peritoneal lenfomatoz, Peritoneal karsinomatoz

W Hematopoez/ Sitotokinler / Biiyiime Faktorleri, Reseptorleri / ilag
Farmakolojisi / Apopitoz

P-232 Referans Numarasi: 243

RUKSOLITiNiB TEDAViSINE SEKONDER GELISEN
LOKOSITOKLASTIK VASKULIT : NADIR BiR YAN ETKi

Mesut Tighoglu, Pinar (6mert, Murat Albayrak, Osman $ahin, Bugra Saglam, Hacer
Berna Afacan Oztiirk

Diskapi Yildirim Beyazit Eitim ve Arastirma Hastanesi

Girig: Pimer myelofibrozis (PMF), megakaryositik seride neoplastik klonal
artis ile karakterize, dalak ve karaciger gibi ekstrameddiller hematopoezin
eslik ettigi kemik iliginin ilerleyici fibrozisi olarak tanimlanmaktadir.Tani
2016 Diinya Saglk Orgiti siniflamasina gére konulmaktadir. Tedavide
sitoredUktif ajanlarin yanisira semptomatik tedaviler de kullanilmaktadir.
Ozellikle konstitiisyonel semptomlar ve splenomegaliye bagli semptom-
larda etkin olan oral jak2 inhibitori olan ruksolitinib bu amacla kullanilir.
Biz bu vakada PMF tanisi sonrasi ruksolitinib basladigimiz hastada oldukca
ender rastlanan I6kositoklastik vaskilit olgusunu sunmak istedik.

Olgu: 52 yasinda kadin hasta rutin kontrol sirasinda yapilan tetkikler
ve fizik muayene sonucu l6kositoz (WBC:13000 pL), hepatomegali (190
mm) ve splenomegali (191 mm) saptanmasi lzerine yapilan kemik iligi
biopsisinde grade 3 retikdlin lif artisi saptanmis. Periferik kandan PCR ile
yapilan JAK2 V617F mutasyon analizi pozitif olarak saptanan hastaya PMF
tanisi konuldu.Hidroksilre tedavisi baslanan ve yanit alinamayan hastaya
ruksolitinib(2x15mg) tedavisi baglandi.Tedavi sonrasi sol ayak bilek pos-
terior alanda 2-3 cm capinda lezyonlar saptanmasi lzerine dermatoloji
konsiiltasyonu planlandi. ilag eriipsiyonu 6n tanisi ile cilt biopsisi alindi.
Ruksolitinib tedavisi kesilen ve biopsi sonucu beklenen hastanin mevcut
lezyonlarinda gerileme saptandi. Bu arada, cilt biyopsi sonucu I6kositok-
lastik vaskiilit olarak raporlandi. Takiplerinde ilag kesildikten yaklasik 2 ay
sonra tiim cilt lezyonlari kayboldu. Ruksolitinib (2x15 mg) tedavisi tekrar
baslanan hastada cilt dokiintilerinin tekrarlamasi Gzerine ila¢ dozu 1x 15
mg a disurildi ve dokintller gerileyerek kayboldu. Su an igin hastanin
aktif sikayeti bulunmamakta ve ruksolitinib 1x15 mg ile komplikasyonsuz
olarak takip edilmektedir.

Tartisma: PMF hastalarinin konstitlisyonel ve splenomegaliye bagli semp-
tomlari icin etkin olarak kullanilan ruksolitinib, sik kullanilan bir oral JAK-2
inhibitoridr. Sitopeni, norolojik bulgular, ALT/AST ytksekligi ve zona en
sik goriilen yan etkileri olmakla beraber literatiirde I6kositoklastik vaskdilit
olgusuna rastlanmamistir. Hastamizin daha once cilt lezyonu olmamasi,
ilacla es zamanl dokiintilerin baslamas, ilaci biraktiktan sonra tamamen
yok olmasi ve tekrar baslandiginda yeniden gorilmesi ilaca bagh yan etki
olarak degerlendirilmistir. Ginimuzde kullanimi giderek artan ruksolitinib
kullaniminda I6ksitoklastik vaskiilit olgularinin da olabilecegi akilda tutul-
malidir. Biz bu vakayi literatiire katkisi olmasi agisindan paylasmak istedik.

Anahtar kelimeler: Primer myelofibrozis, ruxolitinib, vaskiilit
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B Eriskin Akut Losemiler
P-233

MEMEDE KiTLEYLE NUKS EDEN AKUT MYELOID
LOSEMi OLGUSU

ilknur Nizam Ozen, Vedat Aslan, Utku IItar, Mesut Goger, Mehmet Celik,
Ramazan Erdem, Erdal Kurtoglu

Referans Numarasi: 444

Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi

Girig: Myeloid sarkom, akut myeloid 16semi hastalarinin yiizde 1‘inden
azinda goérilen bir klinik durumdur. Kemik iligi hastaligindan 6nce veya
es zamanl gorilebildigi gibi nikslerle de ortaya c¢ikabilir. Bu olguda
kot risk grubundaki bir hastada memede kitleyle fark edilen niksten
bahsedilecektir.

Olgu Sunumu: Yirmi alti yasindaki kadin hasta Agustos 2017'de halsizlik
nedeniyle bagvurdugu saglik merkezinde akut myeloid |6semi tanisi almis.
Sitogenetik degerlendirmede 11923 mutasyonu saptanan hasta allojenik
kok hiicre nakli yapilmasi icin merkezimize yonlendirilmisti. Tam uyumlu
iki kiz kardesi olan hastaya Subat 2018'de allojenik kok hiicre nakli yapildi.
Dokuzuncu giinde nétrofil, 11. glinde trombosit engrafmani olan hasta
sorunsuz olarak izleme alindi. Agustos 2018'de alinan kemik iligi 6rnegi
aspirasyon degerlendirmesi ve akim sitometri calismalari agisindan nor-
maldi. Dondre geg ulasiimasi nedeniyle ancak Kasim 2018'de yapilabilen
kimerizm analizinde %100 kimerizm saptandi. Aralik 2018'de memesinde
3 glinicinde hizla biyuyen kitle sikayetiyle basvurdu. Sitopenileri de gelis-
mis olan hastanin kemik iligi 6rnegi niiksle uyumluydu. Es zamanli yapilan
meme biyopsisinde de kitlenin granilositik sarkom oldugu saptandi.
Hastaya kurtarma tedavisi baslandi. Bu sirada gelisen invaziv pulmoner
aspergilloz nedeniyle Enfeksiyon Hastaliklar ikinci allojenik nakle izin
vermedi. Hastaya venetoclax tedavisi baslandi. Hastada tekrar invaziv pul-
moner aspergilloz gelisti. Hastanin ikinci kez allojenik kok hiicre tedavisi
almasi planlanmaktadir.

Cikarim: Granulositik sarkom en sik olarak kutanoz ve gingival tutulum
gosterse de kemik, periost, yumusak dokular, lenf nodlari, daha nadiren de
orbita, bagirsaklar, mediasten, epidural alan, uterus ve overde de goriilebi-
lir. Bu grup hastalarda gortlen her tiirlu kitle dikkatle degerlendirilmelidir.

Anahtar kelimeler: Grandlositik sarkom, akut myeloid I6semi

B Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
P-234

PH+ KRONIK MYELOSITER LOSEMi OLGUSUNDA AKTIiF
HASTALIK SURECINDE GEBELIK YONETiMi

Can Boga', Hakan Kalayci?, Cem Kis'

Referans Numarasi: 599

"Baskent Uiniversitesi Adana Dr. Turgut Noyan Arastirma ve Uyqulama Hastanesi Hematoloji Boliimii
*Baskent Universitesi Adana Dr. Turgut Noyan Arastirma ve Uygulama Hastanesi Kadin Hastaliklan ve
Dogum Baliimii

38 yasinda kadin hasta, kronik faz Ph+ kronik myelositer I6semi (KML) tani-
st ile imatinib altinda major molekdler yanit durumunda saglik merkezin-
de izlenirken, gebelik istegi nedeni ile aralik 2018 yilindan itibaren kendi
istegi ile ilaci kestigi 6grenildi. 12 haftalik gebelik durumunda ylksek
|6kosit diizeyleri nedeni ile merkezimize basvurdu. Hematolojik degerlen-
dirmede hastaliginin progrese oldugunu molekiiler, sitogenetik ve hema-
tolojik yanit kaybi oldugu anlasildi. Obstetrik ve hematoloji bolimleri
tarafindan gebeligi stirdirmeme onerisini reddetti. Yas nedeni ile baska
sansi olmadigini distinerek hastalik durumunda gebeligini strdiirme
karar aldi. Hastaya alfa interferon (IFN) haftada 3 defa 3MU IiFN sc. Ve
enoksaparin 1x0.6ml bagslandi. Lokosit degerleri 150 x10e9/L gectiginde
|6koferez yapilmasi planlandi. Hastanin 10 giin aralar ile yakin takibi sure-
cinde bir defa |I6koferez ihtiyaci oldu. Gebelik stirecinde IFN uygulamalari
sirasinda oksurik gelisti. Solunum fonksiyonlari yoniinden yakindan izlen-
di. Olumsuz olay gelismedi. Lokosit degerleri 18 haftadan sonra genelde
<50 x10e9/L oldu. Gebelik siireci igerisinde 12 kg artisi oldu. Fetusun gelis-
mesi yavas oldu. 1700gr agirhdinda canli dogum gerceklestirildi. Hastaya
dogum sonrasi imatinib mesilat 1x400mg/giin baglandi.

Anahtar kelimeler: KML, Gebelik, alfa interferon

Tablo 1. 08.09.2019 Tam kan sayimi sonucu
hgb: 8.6gr/dl

beyaz kiire: 30,38 x10/3/pL

Notrofil: 28,26 x10A3/pL

Trombosit: 220,90 x10A3/uL

Bazofil: 0,49% (0-2%)
Eozinofil: 0,15% (0-7%)

Tablo 2. 08.03.2019 bcr-abl sonucu

Tablo 3. 08.03.2019 Tam kan sayimi sonucu
Hemoglobin: 12,18 g/dL

beyaz kiire: 35,99 K/mm3

Trombosit: 573,40 K/mm3

Bazofil: 3,11 % (0-2%)

Eozinofil: 0,29% (0-7%)

W Hematopoez/ Sitotokinler / Biiyiime Faktdrleri, Reseptorleri / ilag
Farmakolojisi / Apopitoz

P-235

Referans Numarasi: 71

SPLENOMEGALININ NADIR BiR NEDENi: PRIMER SPLENIK
ANJIOSARKOM

Mehmet Can Ugur’, Fiisun Gediz Kobak', Emine Durak', Ash Kahraman Akkalp?, Exding
Kamer®

Sagik Bilimleri Universitesi lzmir Bozyaka Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi
*Izmir Katip Celebi Universitesi Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Patoloji Béliimii
3lzmir Katip Gelebi Universitesi Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Genel Cerrahi Baliimii

Girig: Primer splenik anjiosarkom (PSA), splenik vaskiler endotelden kay-
naklanan nadir bir timordir. Milyonda 0.14-0.25 gorilme sikhg ile nadir
gorilen maligniteler arasindadir. Klinik olarak abdominal agri, splenome-
gali ve sitopeni ile seyreder. Bu raporda splenomegalinin nadir bir nedeni
olarak bir primer splenik anjiosarkom olgusu bildirilmistir.

Olgu: 73 yasinda kadin hasta halsizlik, yorgunluk ve karin agrisi sikayetiyle
basvurdu. Fizik muayenede hepatospenomegali disinda bulgu yoktu.
Laboratuarda hemoglobin:9.0 g/dl, 16kosit sayisi: 4830/mm?, trombosit
say1s1:439000/mm? saptandi. Karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, koa-
gllasyon testleri, viral seroloji ve Brucella tlp aglitinasyon testinde pato-
loji yoktu. Batin ultrasonografide portal ven ¢api 18 mm, dalak boyutlari
233x85 mm 6l¢lildi. Dalak parankimi heterojen goriinimde olup multipl
ekojen lezyonlar mevcuttu. Bilgisayarli tomografide karaciger 22 cm olup
parankim icerisinde solid hipodens lezyonlar gérildi. Kemik iligi biyopsi-
sinde; kemik iligi yasa gore hiperseliler, Tdt (+) hiicre orani %1'in altinda,
CD34 (+) progenitor/prekirsor hiicre orani % 2, Mast hiicre disi CD117 (+)
hiicre orani % 2 saptandi. CD38 (+) plazma hiicre orani %5-6 dolayinda
olup, kappa ve lambda ile politipik boyanmaktaydi. Hastaya tani ve tedavi
amach splenektomi yapildi. Splenektomi materyeli FNCLCC dereceleme
sistemine gore Il. derece anjiosarkom ile uyumlu rapor edildi. %50'den
daha azinda nekroz igeren tiimoral dokudaki hiicreler ERG ve CD31 pozitif,
HHV8 negatif, Ki67 proliferasyon indeksi %30'du. Hastanin semptomlari
splenktomi ile geriledi. Onkoloji klinigine devir edildi ancak hasta tedavi-
nin devamini kabul etmedi.

Tartisma: Splenomegali, hematolojik hastaliklarda siklikla karsilasilan bir
bulgudur. Sagh hticreli 16semi, splenik marjinal zon lenfoma, hepatosp-
lenik T hiicreli lenfoma, akut lenfoblastik 16semi, kronik lenfositik 16semi
ve myeloproliferatif neoplaziler siklikla splenomegali ile seyreden hema-
tolojik malignitelerdir. Ancak bu maligniteleri destekleyen diger klinik ve
laboratuar bulgularla tani koyulamadiginda; splenektomi tani amaciyla
uygulanabilmekte, bu islem ayni zaman da tedaviyi saglayabilmektedir.
Sunulan olguya da bu amagla splenektomi uygulanmis ve PSA tanisi
koyulmustur.

Ancak abdominal agri ve distansiyon gibi nonspesifik semptomlar nede-
niyle tani siklikla atlanmaktadir. En yaygin metastaz bolgeleri karaciger,
akciger, lenf nodlari ve gastrointestinal sistemdir. Ayrica kemik iligi metas-
tazini bildirilen nadir olgu sunumlari da vardir.



Kronik lenfédem, radyasyon, vinil klorid maruziyeti de etiyolojide suc-
lanan faktorler arasindadir. Kaposi sarkomu ve Castleman hastaligi gibi
vaskuler neoplazilerde Human Herpes Virus (HHV-8) pozitifligine sik
rastlanmakla birlikte, PSA'da HHV-8 poxzitifligi nadir gérilmektedir. HHV-8
pozitif PSA olgular anektodal olarak bildirilmistir. 24 olgunun yer aldigi bir
vaka serisinde ise 7 hastada HHV-8 pozitif saptanmistir.

Sonug: PSA nadir fakat agresif bir malignitedir. Bu nedenle splenome-
galiyle basvuran olgularda, karakteristik gortintileme 6zellikleri ve klinik
bulgular esliginde PSA tanisi akla gelmelidir. Kesin tani ve tedavide sple-
nektomi tercih edilebilen bir yontemdir.

Anahtar kelimeler: Splenomegali, anjiosarkom, HHV-8, splenektomi

W Hematopoez/ Sitotokinler / Biiyiime Faktdrleri, Reseptorleri / ilag
Farmakolojisi / Apopitoz

P-236

Referans Numarasi: 179

HIPEREOZINOFILIK SENDROM KLiNiGi iLE PREZENTE OLAN
HIPERIMMUNGLOBULIN E SENDROMU

Hiiseyin Tokgdz', Umran Caliskan', Sevgi Keleg?, Lale Olcay®, Yunus Kasim Terzi*, Oya
Sezer®, Birgiil Varan®, Burcu Belen Apal¢Z, ismail Reisli?

"Necmettin Frbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali
Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Allerji immunoloji Bilim Dah
3Ankara Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali

“Ankara Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Genetik Anabilim Dal

SAnkara Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Gastroenteroloji Bilim Dal

SAnkara Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali

Girig: Hipereozinofilik sendrom (HES), persistan eozinofili ve hedef organ
hasari ile karakterize bir grup hastaligi tanimlamaktadir. HES tanisi icin;
eozinofil sayisinin en az 6 ay stireyle 1500/mm3'lin lizerinde olmasi, klonal
ve sekonder eozinofili sebeplerinin diglanmasi, organ tutulumu varhgi
ve fenotipik olarak anormal ve/veya klonal T lenfositlerinin yoklugunun
gosterilmesi gerekir (Sekil 1).

Olgu sunumu: Dokuz yasinda erkek hasta, eozinofili etyolojisi aragtiriimak
izere yonlendirildi. Hastanin 1 yasinda iken eozinofil sayisinin yiksekligi
sebebiyle arastirldigl, ancak daha sonra takibe gitmedigi 6grenildi. Fizik
bakisinda ciltte makilopaptler dokintiler, otitis media, dis curikle-
ri, burun tikanikhigi mevcut, servikal LAP’lar ve hepatosplenomegali
mevcuttu. Tam kan sayiminda WBC:47000, eozinofil:21000, Hb:11,4 g/
dl, PLT:336000 idi. Akciger grafisinde interstisyel infiltrasyon mevcuttu.
Periferik yaymasinda belirgin eozinofili mevcuttu. Kemik iligi aspiras-
yonunda malign infiltrasyon goériilmedi, eozinofilik elemanlar artmisti.
Klonal hipereozinofili agisindan bakilan klasik sitogenetik baki normal,
BCR/ABL, JAK2617F, FIP1L1-PDGFRA, PDGFRB, FGFR1, CHIC2, del5q, del7q,
del20q,, inv16 negatif geldi. Viral seroloji, kollajen doku belirtecleri, tiroid
antikorlari, gaytada parazit (t.canis, f.hepatica, sistozoma, ekinokok, trisi-
nella) negatifti.

IgG, A, M normal, ancak IgE dizeyi ylksek (5542 IU/ml)idi. Alerji testinde
yumurta alerjisi saptandi. Periferik lenfosit alt gruplarinda T lenfositler
(CD3 ve CD4) yasina gore disuk, ¢ift negatif T cell ylizdesi tiim lenfositler
icinde artmis (%18,3) ancak tiim hiicreler icinde dusuk (%0.1) bulundu.

Hastanin takibinde 6 aydan uzun sireyle kanda eozinofil sayisi 1500/
mm3'ln lzerinde seyretti. Ekokardiyografisinde biklspit aorta, hafif aort
darhgi, g6z konsiltasyonunda retinitis pigmentoza, KBB muayenesinde
belirgin adenoid vejetasyon tespit edildi. AST, ALT ve bilirubin ytksekligi
olan hastada, koledok ve intrahepatik safra yollarinda dilatasyon, kole-
dok distal kesiminde darlik oldugu gorildu ve sklerozan kolanjit tanisi
konuldu.

Hastaya prednizolon 2mg/kg/giin baslandi ve 7.glinde eozinofil sayi-
sinda belirgin azalma (430/mm?3), LAP'larda ve adenoid vejetasyonda
belirgin kiig¢lilme gorildi, ancak sklerozan kolanjit bulgulari sebat etti.
Eozinofilide aralikli olarak reaktivasyon oldu. Tedaviye hidroksitre eklendi
ve steroid doz ayarlamasi yapild.

Sebat eden IgE ytiiksekligi sebebiyle hastada doc-8 proteini flow sitomet-
rik olarak bakildi ve ¢cok dustik bulundu (Sekil 2). Ayrica Doc-8 mutasyonu-
nun da pozitifligi gosterildi. Mevcut bulgularla hastaya hiperlgE sendromu
(doc-8 eksikligi) zemininde gelismis HES tanisi konuldu. HLA doku gruplari
gonderilerek, hastaya kok hiicre nakline yonlendirilmesi planlandi.

Tartisma: Doc-8 mutasyonu, kombine immun yetmezliklerden otozomal
resesif hiper IgE sendromuna yol agmaktadir. Hastada egzematoz cilt
bulgulari, tekrarlayan respiratuar enfeksiyonlar, hipereozinofili ve IgE
yuksekligi ile hiperlgE sendromundan stphelenilmistir. Literatlirde skle-
rozan kolanjit ve HES birlikteligi bildirilmis, ancak retinitis pigmentoza
ve kardiyak anomali ile birliktelige rastlanmamistir. Tedavide imatinib
mesilat, steroidler, IFN-alfa, hidroksitire gibi ilaclar onerilmektedir (Sekil 2).
Olgumuzda steroid tedavisine belirgin cevap alinmis, hidroksitireye cevap
alinamamistir.

HES klinigi ile gelen olgularda ayrici tanida hiperlge sendromu da akla
getirilmelidir.

Anahtar kelimeler: Hipereozinofilik sendrom, hiperimmunglobulin E sendromu,
sklerozan kolanjit

WFC-A DOCH 8

Sekil 2. Doc-8 proteininin eksikliginin flow sitometrik olarak goriintiisii
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B Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi

P-237 Referans Numarasi: 549

SANTAL SiNiR SiSTEMINDE NADIR BiR TUTULUM YERi:
PRIMER SEREBELLAR DIiFFUZ BUYUK B HUCRELiI LENFOMA

Bugra Saglam, Murat Albayrak, Mesut Tighoglu, Osman $ahin, Pinar Comert, Hacer
Berna Afacan (ztiirk

Diskapi Yildirm Beyazit Eqitim ve Arastirma Hastanesi

Girig: Primer santral sinir sistemi lenfomalari, Non-Hodgkin Lenfomanin
nadir ekstra-nodal tutulumlari arasinda yer almaktadir. Tim beyin timor-
lerinin yaklasik %4'Gnu olusturmakta ve yasa gore dizeltilmis insidansi
yilda 4/1.000.000'dur. 65 yas Ustu hastalarda goriilme sikligr artarak devam
etmektedir. Primer santral sistemi lenfomalar %60-70 oraninda soliter
lezyonlar seklinde gorilir. En sik tutugu bolgeler; hemisferler (%38),
talamus/basal ganglionlar (%16), korpus kollosum (%14), periventrikiler
bolge (%12) ve daha nadir olarak serebellum (%9)'dur. Biz de nadir gori-
len serebellar yerlesimli primer santral sinir sistemi lenfomasi vakamizi
literatlre katkida bulunmasi amaciyla sunmak istedik.

Olgu Sunumu: Bas donmesi, bas agrisi ve dengesizlik sikayetleri ile bagvu-
ran, hipertansiyon disinda ek hastaligi olmayan 50 yasinda erkek hastanin
yapilan fizik muayenesinde norolojik defisit saptanmadi. Hastanin yapilan
beyin MRG'de serebellar kortekste 50x35mm boyutlu 4.ventrikile sagdan
basi yapan, kontrast tutan kitlesel lezyon saptandi, Gglincl ve lateral vent-
riktlller normal olarak gozlendi (Sekil 1-2-3). Total olarak cikarilan kitlenin
histolojik incelemesinde timor hicrelerinin biyuk, dar eozinofilik sitop-
lazmali, vezikiler nikleuslu sentroblast ve immunoblast morfolojisinde
oldugu gériildii. immunohistokimyasal boyamalarda MUM-1, Bcl-2, Bcl-6,
CD20, CD10, MYC pozitif; CD5, CD23, ISH-EBER, Tdt negatif olarak gozlen-
di. Ki-67 proliferasyon indeksi %90'in lizerinde bulundu. FISH yontemiyle
Bcl-2, Bcl-6, MYC pozitifligi gosterildi. Diffliz Blyluk B Hucreli Lenfoma
tanisi konulan hastaya 4 kiir MATRix (rituximab 375mg/m?, metotreksat
3.5g/m?, sitozin arabinosid 2x2g/m?, tiotepa30mg/m?) kemoterapi proto-
kolli ve es zamanli olarak proflaktik intratekal (metotrexat 12mg, sitozin
arabinosid 40mg ve deksametazon 8mg) kemoterapi uygulandi. intratekal
kemoterapi uygulamalari sirasinda alinan beyin omurilik sivisi rnekleme-
lerinde tutulum gézlenmedi. Tedavi sonrasinda yapilan goruintiilemelerde
tam yanit olarak kabul edilen hastaya kok hiicre mobilizasyonu ve sonra-
sinda yiiksek doz kemoterapi ile otolog kok hiicre nakli planlanmaktadir.

Tartisma: Primer serebellar diffiiz blyiik B hiicreli lenfomalar tim beyin
timorleri ve lenfomalar icinde nadir olarak gézlenmektedir. Agresif bir
lenfoma tlrd olmasi nedeniyle tani zamanlamasi ve tedavinin erken
doénemde baglanmasi 6nemlidir. Primer santral sinir sistemi lenfomalarin-
da sikayetler siklikla haftalar 6ncesinde baslamaktadir. TUmorin yerlesim
yerine gore degisiklik gosteren semptomlardan en sik gorilenler; fokal
norolojik nobetler (%56-70), mental durum degisiklikleri (%32-43), artmis
kafa ici basing bulgulan (bas agrisi, bulanti, kusma) (%32-33)'dir. Yiiksek
doz metotreksat, kemoterapi protokollerinin standart bir parcasidir ve
metotreksat icermeyen diger protokollere ve tek basina radyoterapiye
Ustlindir. Biz de vakamizda MATRix protokolii ile etkin bir tedavi sagladik.
Bas agrisi, dengesizlik, bas donmesi gibi sikayetlerle basvuran hastalarda
serebellar yerlesimli lenfomalarin ayirici tanida akilda tutulmasi faydali
olacaktir.

Sonug: Biz bu vakayi serebellar yerlesimli primer diffiiz biiytk B hticreli
lenfoma vakasinin nadir gorilmesi sebebiyle, hastanin tani ve tedavi-
sindeki deneyimlerimizi paylasmak icin ve de literatiire katkisi olacagi
kanaatiyle sunmak istedik

Anahtar kelimeler: serebellar, diffiiz blyiik b hticreli lenfoma, santral sinir sistemi

Sekil 2. Serebellar periferi kontrast tutan kitle transvers kesit
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Sekil 3. Serebellar periferi kontrast tutan kitle sagittal kesit

W Eriskin Akut Losemiler
P-238

PERIKARDIYAL EFFUZYON iLE NUKS EDEN T-ALL OLGUSU

Mehmet Celik, ilknur Nizam Ozen, Vedat Aslan, Utku lltar, Ramazan Erdem,
Mesut Gager, Erdal Kurtoglu

Referans Numarasi: 446

Sbii Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigii

Girig: Prekirsor B ve T lenfoblastik 16semi (ALL)/ lenfoblastik lenfoma(LBL)
B ve T hiicre serisini olusturacak lenfoblastlardan kaynaklanan neoplazi-
lerdir. Prekiirsor B ve T ALLlerde tiim olgularda kan ve kemik iligi tutulur.
B-LBL'lerde en sik tutulan yerler deri, kemik, yumusak doku ve lenf nodiil-
leri iken T-LBLlerde mediasten (olgularin %50’sinde), periferik lenf nodiil-
leri, deri, karaciger, dalak, Waldeyer halkasi, santral sinir sistemi(%20) ve
gonadlardir

Olgu Sunumu: Yirmi dokuz yasinda erkek hasta bilinen saglk problemi
yokken gogus agrisi sikayeti ile bagvurdugu bolim tarafindan mediasten-
de kitle saptanmasi tizerine opere edilmis. Kitle eksizyonu yapilan hastada
patoloji sonucu Prekiirsor T Lenfoblastik Losemi/Lenfoma Anterior medi-
astinal kitle olarak rapor edilmesi lizerine Hematoloji servisine devir alindi.
Hastanin kemik iligi biyopsi sonucu T-ALL ile uyumlu geldi. Hastaya 5 Kiir
HyperCVAD kemoterapisi ardindan kardesinden allojenik kok hiicre nakli
yapildi. Nakil sonrasi 120. giinde torakal kitle saptanmasi tizerine biyopsi
yapildi. Biyopsi sonucu niiks olarak geldi. Kemik iligi biyopsisi normaldi.
Hastaya 2 kir Pralatrexate kemoterapisi verildi. Kontrol Pet-CT sinde kit-
lenin kayboldugu gériildi. Tedavi 6 kiire tamamlandi. Tedavini 10. ayinda
perikardiyal efflizyon saptandi. Perikardiyal effizyondan yapilan akim
sitometri incelemesinde yogun T-lenfoblast saptanmasi Uzerine tekrar
niks kabul edilerek servise yatirildi.

Sonug: T hiicreli lenfoblastik 16semi eriskinlerde nadir gérilen bir hasta-
hktir. T-ALL hastalan siklikla, hiperviskozite ve blyiik mediastinal kitleler
ile birlikte ylksek bir tumor ylki gosterir. T-hicresi ALL, oldukca agresif
bir hastaliktir. Kemik iligi disinda periferik tutulum da gostermektedir.
Yogun bir sekilde tedavi edilen T hiicreli ALL hastalarinin yaklasik yarisi
iyilestirilebilmektedir.

Anahtar kelimeler: Prekiirsor T Lenfoblastik 16semi, Perikardiyal efflizyon

B Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi
P-239

Referans Numarasi: 229

MALIGNITELERIN TAKIBINDE ORATAYA CIKAN BENZER
KLiNiK BULGULARDA SEKONDER MALIGNITE AKILDA
TUTULMALIDIR!

Ali Kutlucan', Abdulkadir Bastiirk?, Esra Zeynep Coskunoglu®, Leyla Kutlucan*

"Baskent Universitesi Ziibeyde Hanim Uygulama ve Arastirma Merkezi, Hematoloji Bilimdall, izmi, Tiirkiye
Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Hematoloji Bilimdal, Konya, Tiirkiye

3Baskent Universitesi Konya Uygulama ve Arastirma Merkezi, Tibbi Patoloji Bilimdah, Konya, Tiirkiye
*Konya Ejitim ve Arastirma Hastanesi, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Klinigi, Konya, Tiirkiye

Giris: Diffiiz blyik B hicreli lenfoma (DBBHL), Non-hodgkin lenfomalarin
(NHL) en sik gorilen histopatolojik alt tipidir. NHL cogunlukla ekstranodal
bolgelerden baslar ve gastrointestinal sistem en sik tutulum bolgesidir.

Pankreatik kanserler, tani ve tedavisinde yasanan gucliikler nedeniyle
Olum orani en yiiksek olan kanser tiplerinden biri olup, bazen primer /
sekonder pankreas kanseri ayirimi ¢cok zor olabilmektedir.

Biz burada, DBBHL tanisi alip, kemoterapisi bittikten yaklasik 5 ay sonra
multipl primer maliginite olarak pankreas kanseri tanisi alan, nadir bir
olguyu sunduk.

Olgu: Altmis sekiz yasinda erkek hasta, 14 ay 6nce dis merkezde ger-
minal tip DBBHL tanisiyla ilk kiir R-CHOP, kardiyak nedenlerden dolayi
ikinci kiirden itibaren R-CVP kemoterapisi almis. Uc kiir sonrasi remisyona
giren hasta toplam sekiz kir kemoterapi almis. Kemoterapi sirasinda ve
tedavi tamamlandiktan iki ay sonraki BT ve PET-CT goriintiilemelerinde
tam remisyon saglanmis, sikayetleri tamamen diizelmis. Kemoterapi
tamamlandiktan bes ay sonraki poliklinik kontroliinde belirgin kilo kaybi,
genel durum bozuklugu olan hastada PET-CT'de; pankreas bag kesiminde
23x28 mm boyutunda, artmis PDF tutulumu saptanmis. MRCP'de safra
yollari ileri derecede dilate olan hasta opera edilmis. Patolojide; ‘kronik
kolesistit, reaktif lenf nodlari, agir displastik 6zellikte operasyon materyali’
saptanmis.

Bu sonuglarla klinigimize basvuran hastada; CA719-9: 15239 U/mL (N: 0-37),
CEA:9.91 ng/mL (N:3.1-5) saptandi. Abdominal BT'de: ‘Pankreas basi diize-
yinde 40x40 mm, karaciger sag lob anterior segmentte, 20x20 mm kitle
saptandi. Karacigerdeki metastatik gériinimlu lezyondan biopsi yapildi.
Patolojide; karaciger parankiminde desmoplastik stroma icinde adeno-
karsinom infiltrasyonu izlendi. immiinohistokimyasal calismalarda: CK7 ve
CK19 ile difflz-kuvvetli boyanma, CK20 tek tik hlicrede ekspresyon izlen-
di. Glypican-3, PSA ve CDX2 ile timd&rde boyanma gorilmedi ve bulgular
oncelikle pankreatobiliyer sistem orijinli bir adenokarsinom metastazi
olarak yorumlandi. Patolojik, radyolojik, laboratuar bulgulari ile, multipl
primer malignite olarak pankreas kanseri tanisi konuldu. Tedavi plani igin
hasta onkolojiye yonlendirildi.

Sonug: Primer malignitelerin tedavisi sirasinda veya takiplerinde ek bul-
gular ortaya ¢iktiginda ya da tedaviye yanitsizlik durumlarinda; multipl
primer maligniteler distnilmeli, hastanin ayrintili olarak degerlendiril-
mesi yapilarak, ikincil malignite acisindan histolojik 6rneklemenin mutla-
ka akilda tutulmasi gerektigini dislinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: Diffiiz biytik B hiicreli lenfoma, Pankreas kanseri, Multipl pri-
mer malignite

Sekil 1. A. Karaciger igne biyopsi materyalinde adenokarsinom infiltrasyonu (H&E 10x) B. Tiimérde yaygin,
kuvvetli CK7 poxzitiflii (10x), C. Timdrde yaygin, kuvvetli CK19 pozitiflii (20x), D. Glypican 3 saglam karaciger
parankimini boyamis ancak timdrde negatif (10x),
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iIMMUNKOMPETAN ERiSKiN HASTADA CMV s <0820 ponga

ENFEKSIYONUYLA iLiSKiLi EVANS SENDROMU fpmes e AN TR L) el

0zge Kama Basa’, Mine Miskioglu?, Ayse Kaya?, Kutay Kirdok’, Cigdem Banu Cetin?, T . Hegaaf

ismet Aydogdu? i S Poatry

'Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi ¢ Hastaliklan Anabilim Dal

*Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi Ic Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali ey 310 (Mgt m;ﬂ o

3Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi Enfeksiyon Hastaliklari Anabilim Dah Lo t T e 1 el s a—"
W L 4 L] Wik [TAT (Mg 3 on byrarsgee fotums luftanish|

Giris: SiFomeganvirUs(FMV),"Herpesviridae ailesinden, 6ggllikle irprPijn— i) Kagli mmnm

yetmezlikli hastalarda 6limcil tablolara yol agmasiyla bilinen, goriilme PR pyTFpT—

sikligi %60-100, Tirkiye'de yak. %85 oraninda bildirilen bir viral ajandir. — _—

immiin yetmezlikli olgularda ciddi organ bozukluguyla seyreden éliimciil il i T gt

bulgulara yol acarken, immiinokompetanlarda cogunlukla asemptomatik ERVEL Papad AR et Mashameieyal Arihe [

veya kendi sinirlayan monontikleoz benzeri sendrom seklinde seyreder. T .

Saglikh eriskinde ciddi organ tutulumlar ¢ok nadirdir. Evans sendromu, o e PO ) I

immn _trombosnopenl veya notropeniye eghlf .eqve.n immun hemolltl.k A DT A e i

anemi (IHA), sferositoz, direkt Coombs t. pozitifligiyle seyreden, nadir -

gériilen bir sendromdur. ilk tanimlandiginda idiopatik olarak kabul edi- L TURL-Eaigan e B . ns

lirken guiniimiizde primer ve sekonder olarak siniflandiriimakta; primerle ."mfe."...,....‘“ MEGATF ot + 13

ayriminda sistemik lupus eritematozus(SLE), maligniteler, enfeksiyonlar,

toksinler dislanmaktadir. Bu calismada, immiinokompetan eriskinde CMy ~ $erkil 1. Imminsitopeni etyolofsine yGnelik yapilan tetkikler

ile ortaya cikan Evans sendromu olgusu sunduk. I sl el MR RN

Olgu: 63 y, 6nceden saglikli kadin hasta 20 giindir sag Ust kadran agrisi, e

oksurilk, balgam, boyunda sislik, artralji nedeniyle acil servise bagvurdu.

FM'de akciger tabaninda ral, karin sag ust kadranda hassasiyet, servikal, b ==
aksillar, inguinal bolgelerde 3,5 cm’ye varan agrili LAP vardi. Labarotuvarda

anemi, trombositopeni, LDH, ind.bilirubin artisi, D.Coombs pozitifligi sap- [ l l l

tandi (Tablo1). PY'de poikilositoz, anizositoz, sferositler, aggliitinasyon (+), i i I I ! E ! i E E

plt 60-70 binle uyumlu; USG'de karaciger 14 cm, dalak 10 cm, periportal st D A o S S R
2,5 cm LAP, BT'de mediastinal LAP ve plevral sivi izlendi. Balgam, kan, idrar
kulturlerinde treme olmadi. Hastaya pndmoni icin nonspesifik ab tedavisi =
baslandi. immiinsitopeni etyolojisine yonelik testlerde CMV ve SLE lehine =
sonuglar gérildi (Sekil 1). Servikal LAP bx benign sitoloji, Ki bx'de degis- i=
ken sellularite (ort. %35), eritroid hiperaktivite izlendi. Malignite, hemog-
lobinopati, diger otoimmiin hastaliklar dislanan, CMVPCR (-) olan hastada
CMV reaktivasyonu/primerenfeksiyon/SLE ayrimi yapilamadi; oncelikle

e i L, AR

]

enfektif tablo gerilemesi icin gansiklovir baslands; IVIG basvurusu yapildi.
Trombositlerde glinler icerisinde ylkselme olurken, transfiizyon diregli
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hb distkligu devam etti (Sekil 2). Kontrol ANA ve AntidsDNA(-) idi. IVIG
ve ardindan prednol tedavisi baslandi. Sitopenilerin ve LAP’larin kaybol-
dugu gorilda (Sekil 3). 6 hf gansiklovir tedavisi tamamlanan ve prednol
ile taburcu olan hastada, 2hf sonra hb ve plt de hafif diisme izlendi; "
CMVPCR:2660(1U/mL), kontrolti 3451(1U/mL) olmasi Uizerine, valgansiklo-
vir p.o tedavisi baslandi; 1hf sonra sitopeni tekrar diizeldi. i W et

i

=

gansiklovir tedavisiyle klinik diizelme elde edilmis, IVIG ve steroid ile sito- I I | ' I | | |
penllenpde iyilesme oImu5tur.Ancalk, steroid altinda, gan.5|k.IOV|r kesilince P P G0 G0 A ey F* PR LEE
sitopeniler tekrarlamis ve CMV PCR'la saptanir hale gelmistir. CMV enfek- P S g R ,“‘_“‘,J‘_.“r“, .« " ,-* P E

Tartisma: Halsizlik, LAP, pnémoni tablosu olan yetiskin hastamizda
primer/reaktivasyon CMV enfeksiyonu ayrimi yapilamamakla birlikte,

siyonlarinda ANA pozitifligi ve SLEde CMV pozitifligi, calismalarda anlamli
bulunmakla birlikte, mekanizmasi ve ayrimi netlesmemistir. Literatlirde
nadiren bildirilen bu olgularin tedavisinin, tek basina steroid/antiviralle
veya birlikte kullanim seklinde olacagy, hala tartismaldir.

Sekil 3. Gansiklovir + metil prednizolon tedavisi altinda Hb ve degisimi

Sonug: immiinokompetan eriskinlerde imminsitopeni ayirici tanisinda
CMV enfeksiyonu akla gelmelidir. Klinik ve laboratuvar SLE ile benzerlik
gosterebilmektedir. Kendileri de immiinsitopeninin nedeni olabilecek bu
iki hastaligin gostergelerinin tek basina veya birlikte varligi,tanisal karma-
saya ve tedavi degisikligine yol acabilecektir.

Anahtar kelimeler: CMV enfeksiyonu, immiinokompetan eriskin, Evans sendromu,
sistemik lupus eritematozus
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Tablo 1. Hastanin bagvuru anindaki tetkik sonuglari

WBC 5.06 x10%/l
Hgb 7,1g/dL
Hct %21,7

MCv 102,9fL
MCHC 3g/d
RDW %13

RET %3.9

PLT 5x10%/ul
Serum demir 189 pg/dL
TDBK 208,8 pg/dL
Ferritin 303 ng/mlL
Vitamin B12 258 pg/mL
Folik Asit 8,4ng/ml
Totalbilirubin 1,45 mg/dL
indirekt Bil. 1,29 mg/dL
LDH 653 U/L
CRP 7,87 (0-5)
Prokalsitonin 0,87

PT 13,6n
aPTT 27,2sn

INR 1,2

Direkt Coombs Testi (Polispesifik) +3 POZITIF
Direkt coombs testi (IgG) +3 POZITIF
Direkt Coombs (Kompleman) +1POZITIF
indirekt Coombs Testi +4 POZITIF
Soguk Aggliitininler +4 POZITIF

B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklari

P-241 Referans Numarasi: 207

SESSiZ HEMOGLOBIN VARYANTI: HEMOGLOBIN ERNZ
Duran Canatan’, Abdullah Gim', Emel Altunsoy’, Serpil Delibag?, Serdar Ceylaner®

"Antalya Genetik Hastaliklar Tani Merkezi-antalya
*Akdeniz Kan Hastaliklan Vakfi Hemaglobinopati Tani Merkezi- Antalya
Sintergen Genetik Hastaliklar Tam Merkezi-ankara

Girig: Hemoglobinopatiler, hemoglobin (Hb) molekilinin globin zin-
cirlerinde olusan yapisal varyantlar olarak tanimlanir ve tim genetik
Hb bozukluklarini kapsamaktadir. HbVar veri tabaninda bugtine kadar
tanimlanan varyant sayisi 1347 dir. Hemoglobinopatiler, talasemiler ve
anormal hemoglobinler olarak iki grupta incelenebilir. Globin zincirlerin-
deki mutasyon veya delesyonlardan kaynaklanan hemoglobinopatilerde;
Hb sentezi etkilenirse Talasemi grubunda, fakat mutasyonlar Hb moleki-
ltintin yapisinda degisiklige neden olursa anormal Hb grubunda incelenir.
Anormal Hb varyantlari a) Orak hiicre sendromlari denilen hemoglobinin
hiicre icinde birikerek hiicre oraklagmasina, b) Anormal hemoglobin sen-
tezine, c) Hiicre icinde birikerek hemolize, d) Oksijen tasinmasinda bozuk-
luga ve konjenital siyanoza neden olurlar. Altay'in 2002 yili yayininda,
anormal hemoglobin varyantlarindan 42 tanesinin tlkemizde gozlendigi
ve bunlardan bir kisminin ilk olarak Tirklerde gosterildigi belirtilmistir.
Ulkemizde belirlenen anormal hemoglobinlerden en énemlisi Hb S olup,
daha az oranda Hb C, Hb D Punjab, Hb E ve Hb O-Arab gérilmektedir.
ilk kez Tiirkiye'de saptanmis anormal hemoglobinlerden Hb Adana, Hb
Ankara, Hb Antakya, Hb Antalya, Hb Baskent, Hb Capa, Hb Hakkari, Hb
istanbul, Hb izmir, Hb Edirne bulunmustur. Son verilerde tilkemizde yayin-
lanan anormal Hb sayisi ellinin Gizerine ¢ikmistir. Bunlarin disinda klinik
olarak herhangi bir patolojiye neden olmayan sessiz hemoglobin varyant-
lari da Ulkemizde gozlenmektedir. Yiksek performansli sivi kromatogra-
fisi (HPLC) ile tarama testinde anormal hemoglobinden stiphelenilen ve
molekdler analizinde, Glkemizde nadir gézlenen sessiz varyant Hb Ernz'e
sahip oldugu belirlenen olguyu sunmayi amacladik.

Olgu: 29 yasinda erkek saglikli birey ve es adayl Akdeniz Kan Hastaliklari
Vakfi- Hemoglobinopati Tani Merkezine evlilik 6ncesi hemoglobino-
pati testi yaptirmak Uzere basvurdu. Tam kan sayiminda: Hemoglobin
(Hb):14.2 g/dl; Hematokrit (Htk):44.1%; RBC:5.08x10/ul; Eritrosit Ortalama
Volimu (EOV):86.5 fL; Eritrosit Ortalama hemoglobin (EOH), 28.5 pg

bulundu. HPLC'de gri zonda HbA2 seviyesi: %3.6, HbA1: %96.3 ve HbF
%0.2 bulundu. Periferik yaymada kirmizi kan hticreleri normokrom ve
normositik olarak gozlendi. Kesin taninin konulmasi icin yeni nesil dizile-
me (Miseg-lllumina) yéntemiyle HBB geni dizilemesi yapildi. Olguda, HBB
geninde ¢.371C>A (p.Thr124Asn) degisikligi heterozigot olarak bulundu.
Sonug olarak, HbA2 seviyesi sinirda yiiksek (gri zonda) olan olguda genel-
likle “normal” hematolojik bulgularla seyreden Hb Ernz bulundu. Olgunun
es adayinda da beta talasemi tasiyicihgr saptanmisti. Olgunun ¢ocuk-
larinda %25 olasilikla goriilebilcek, Beta Talasemi + Hb Ernz tasiyicihg
kombinasyonunun fetiliste bir sorun yaratmayacagi 6n gorilerek aileye
genetik danisma verildi.

Tartisma ve sonug: italya'da bir olguda polisitemi disinda herhangi bir
degisikligine neden olmadigi belirtilen Hb Ernz'in, Turkiye'de de hetero-
zigot durumda EQOV, HbA1 ve HbA2 seviyelerinde bir degisiklige neden
olmadigi gosterilmistir. Bizim olgumuzda ise heterozigot Hb Ernz klinik
olarak bir bulgu vermedigi halde, HPLC'de HbA2 seviyesi gri zonda bulun-
mustur. Bu olgu sunumu ile HPLC'de sinirda yiiksek belirlenen anormal
hemoglobin sonrasinda molekiler analizin 6nemini bir kez daha vurgu-
lamak istedik.

Anahtar kelimeler: Anormal Hb, Sessiz Varyant, Hb Ernz
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ACP5 GENINDEKiI MUTASYONLA iLigKiLi oTOIMMUN
HEMOLITIK ANEMi, SEREBRAL KALSIFIKASYONLAR,
SPONDILOENKONDROPLAZI

Emine Zengin', Biilent Kara?, Nazan Sarper', Ayfer Dogan?, Isil Simsek 3, Sema Gelen*,
Metin Aydogan®, Kenan Bek*

"Kocaeli Universitesi, Tip Fakiiltesi, (ocuk Hematoloji Bilim Dali
Kocaeli Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Néroloji Bilim Dali

3Kocaeli Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji-immiinoloji Bilim Dal
“Kocaeli Universitesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali

Olgu sunumu: Bes yasinda erkek cocuk, anemi nedeniyle ¢ocuk hema-
toloji polikliniginde gorildi. Hb 7,2 g/dL, MCV 93 fl, retikulosit 255000/
uL, T.bilirubin 1,4 mg/dL, indirek bilirubin 0,8 mg/dL, D.Coombs testi
pozitif bulunarak otoimmiin hemolitik anemi (OIHA) tanisi kondu. Anne-
baba arasinda akrabalik vardi. Anemi steroide cevapl ve bagimhydi.
Hastanin ylzinde dismorfi yoktu, mental gelisimi, dil gelisimi, biligsel
fonksiyonlari, ince ve kaba motor becerileri yasina uygundu ancak boy
kisaligi, aksak yurlytst (paraparezi) ve keratokonus vardi. Kardesi ve
kuzeninde de keratokonus vardi. izlemde hastanin tekrarlayan pnémo-
nileri oldu, akciger tomografisinde atelektaziler vardi ancak bronsektazi
yoktu. Immiinglobulin A, M ve G normal sinirlardaydi. izohemaglutininler,
pndmokok asisina ve hepatit B asisina karsi antikor gelisimi mevcuttu.
Kompleman diizeyleri normaldi. Lenfosit alt grup analizinde DC4/CD8<1
saptandi. Hasta 14 yasinda oldugunda hipoalbuminemiye neden olmayan
hafif proteindri saptandi. ANA ve Anti-DNA negatifti. On bes yasina geldi-
ginde sag omzundan bilege ulasan ciddi agrisi oldu; sislik ve artritin diger
bulgular yoktu. Goriintlilemeler osteonekrozu destekledi ve tekrarlayan
OIHA ataklarinda kullanilan kortikosteroid iliskili oldugu diisiiniildi. Hasta
16 yasina geldiginde boyu ancak 135 cm, viicut agirhgr 29 kg saptandi.
Hastadan alt ekstremitesindeki spastisitesi nedeniyle noroloji konsultas-
yonu istendi. Vertebra grafilerinde yassilasma-platispondili spondiloen-
kondroplazi (SPENCD), ulna ve radyus distalinde metafiz displazisi, kranyal
MR goériintiilemede bazal gangliyonlarda kalsifikasyon gortildi ve ACP5
geninde homozigot C155A>C/p.K52T varyanti saptandi.

Tartisma: ACP5 mutasyonu, tartarat-resistan asit fosfataz tip 5 enzimi-
nin (TRAP) aktivitesini bozar. Bu da ve osteoklastlarda ve antijen sunan
makrofaj ve dendiritik hiicrelerde bulunan bir sitokin olan osteopontinin
defosforilasyonunun azalmasina neden olur. Sonug¢ olarak osteoklast-
larin kemik yikimi artar ve anormal enflamasyon ve immdin hicrelerin
anormal cevabi ortaya cikar. Siklikla otoimmiin trombositopeni ve daha
nadiren OIHA ortaya cikar. Keratokonus bu hastalarda tanimlanmamustir.
Otozomal resesif gecisli bu nadir sendrom kemik gelisimini ve immin
sistemi (otoimmdin sitopeniler ve sik solunum yolu enfeksiyonlari) etkiler.
Hastamizdaki gibi serebral kalsifikasyonlar ve bobrek tutulumu diger
hastalarda da tanimlanmistir. Anormal iskelet bulgularinin ve solunum sis-
temi enfeksiyonlarinin eslik ettigi otoimmiin sitopenilerde ACP5 geninde
mutasyon aranmalidir.

Anahtar kelimeler: otoimmiin hemolitik anemi, otoiimiin trombositopeni, boy
kisaligi, ACP5 geni, serebral kalsifikasyonlar, spondiloenkondroplazi
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Sekil 1. Vertebralarda diizlesme (spondiloenkondroplazi)

$Sekil 2. Humerus basinda steroid iliskili osteonekroz

Sekil 3. Kranyal MR goriintiilemede bazal gangliyonlarda kalsifikasyon
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KLINiK EKZOM ANALIZi iLE DELTA / BETA
TALASEMI OLGUSU

Duran Canatan, Abdullah Cim, Emel Altunsoy
Antalya Genetik Hastaliklar Tani Merkezi-antalya

Giris ve amag: Hemoglobin Beta geni (HBB), 11. Kromozomda 146 ami-
noasitten olusmakta, ayni gen tizerinde bes lokus kontrol bolgesi (B-LCR)
ile birlikte, Hemoglobin Epsilon(e) Hemoglobin Delta(d) ve Hemoglobin
Gama (Y* ve Y©) genleri ile birlikte bulunmaktadir. HBB de olusan iki
yiiz farkli mutasyon bilinmektedir. Molekiiler olarak, nokta mutasyonlari
transkripsiyonel mutasyonlar, RNA islev mutasyonlar siklikla gozlenir
iken, daha az siklikla delesyonel mutasyonlar, nadir olarak ta Y, §, € gen-
leri birlikte olusan delesyon mutasyonlari bilinmektedir. HBB nokta ve
delesyon mutasyonlari molekdiler olarak B++, B+ ve B0 tiplerinde, klinik
olarak ise, sessiz tastyict (ST), tasiyici (TT), transfizyona bagimli olma-
yan talasemi (TBOT) intermedia ve transflizyona bagimli olan talasemi
(TBT) major olarak genis bir yelpaze icinde seyreder. Hb Knossos, (beta
27 Ser>Ala) hafif azalmis oksijen affinitesi ile, TBOT formunda seyreden
ilk defa Yunanistan'da tanimlanmis bir beta talasemi varyantidir. Bir¢cok
beta varyantlari ile birlikteligi tilkemizde de yayinlanmistir. Bu calismada
amacimiz on sekiz yasina kadar tani konulamayan, gelisme geriligi nede-
ni ile merkezimize basvuran olguda yaptigimiz klinik ekzom analizi ile,
Ulkemizde ilk defa tanimlanan Hb Knossos / 80 kodon 60 [-A] birlikteligini
sunmak istedik.

Olgu sunumu: On sekiz yasinda erkek cocugu, gelisme geriligi, solukluk,
halsizlik yorgunluk ve dalginlik yakinmalari ile merkezimize basvurdu.
Oykiisiinden alti yasindan beri Akdeniz U. Tip F de B12 gelisme geriligi
ve vitamin eksikligi anemisi tanisi ile izlenen hastaya diizenli B12 tedavisi
veriliyormus. ki defa epileptik ndbet gegiren hastanin motor gelisimi
normal olmasina karsin konusma geg¢ baslamis okul basarisinda da sorunu
olan hastaya yapilan tetkiklerde, Kromozom, FISH ve Subtelomerik FISH
testleri normal bulunmus. Aile dykisiinden, anne ve baba akraba olma-
digi ancak ailede talasemi Oykusi oldugu 6grenildi. Fizik muayenede,
gelisme geriligi (Boy ve kilo %3 persentil altinda) kaba yiiz gériinim,
pektus ekskavatum disinda sistemik ve noérolojik bulgularn normal idi.
TKS da Hb:14.2gr/dl, Hkt:%46,4, MCV:85 fl, MCH:25.9 pg Trombosit:280
K/dl, BK:6.8 K/dl Periferik yaymada normokrom normositer eritrositler
dikkati cekti. YPLK de HbA1: %97.1 HbF: %0.6 ve HbA2:%2.3 bulundu.
Gelisme geriligi icin Klinik Ekzom analizi istendi. HBB geninde bulunan
patojenik varyant NM_000518.4:c.82G>T, p.(Ala28Ser) ile Hb Knossos ile,
HBD geninde bulunan patojenik varyant olarak, NM_000519.3:c.179del,
p.(Lys60Argfs*2) stop kodon varyanti bulundu. Hb Knossos / 60 kodon 60
[-A] birlikteligi olarak yorumlandi.



Tartisma ve sonug: Hb Knossos ¢ok nadir goriilen bir beta talasemi var-
yantidir. Beta talaseminin degisik formlari ile birlikteligi literatlirde yayin-
lanmistir. Hb Knossos ve 80 talasemi birlikteligi, klinik olarak normal ve
normal HbA2 bulgulari olan Misirli g farkli ailede, daha sonra da Suriyeli
talasemi intermediali bir olguda Hb Knossos (HBB: ¢.82G >T), 3-globin CD
5 (-CT) (HBB: c.17_18delCT) ve &-globin CD 59 (-a) (HBD: c.179delA) kom-
binasyonu seklinde yayinlanmistir. Bizim olgumuzda klinik ve hematolojik
bir bulgusu olmayan, gelisme geriligi nedeni ile yapilan klinik ekzom
analizinde tesadifen bulunan literatiirde ilk defa tanimlanan Hb Knossos
/ 80 kodon 60 [-A] birlikteligidir.

Anahtar kelimeler: Klinik ekzom analizi, Hb Knossos, Delta Talasemi,
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Tablo 1. Hastanin, ebeveynlerinin ve esinin hematolojik dederleri.

Hb RBC | MCV | MCH | MCHC | RDW | Hct | HbA |HbA2 | HbF| HbH
(g7dL) |(1012/1)| (fL) | (pg) | (g/dL) | (%) | (%) | (%) | (%) |(%)| (%)
Hasta 7.7 4 65 [ 192 | 295 | 282 (251|945 1.5 | 0 | 4
Hastanin 12.7 55 707 | 225 | 318 | 145 |36.8
annesi
Hastanin 16.2 5.6 83.4 | 289 | 346 | 128 |46.7
babasi
Esi 15.9 52 | 877|303 | 346 | 13.8 (46.2|/%.7| 28 | 0 | O

W Myeloproliferatif Neoplaziler ve Kronik Myelositer Losemi
P-245

Referans Numarasi: 221

ADOLESAN GEBELIKTE TANI ALAN HEMOGLOBIN H
OLGUSU

Tekin Aksu’, Cagini Cogkun', Baris Kuskonmaz', Sule Unal?, Selin Ayta', Fatma Giimriik'

"Hacettepe Universitesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali
’Hacettepe Universitesi, Nadir Hastaliklar Merkezi

Giris: Hemoglobin H (HbH) hastaligi alfa globin genlerindeki delesyonel
mutasyonlar sonucunda orta ya da adir siddette anemiye neden olan
bir alfa talasemi formudur. Hastalarda hipokrom mikrositer anemi gori-
Iir. Hastalar ozellikle gebelik, enfeksiyon varliginda semptomatik hale
gelebilirler.

Vaka: Onalti yasindaki kadin hasta gebeliginin 20. haftasinda solukluk,
carpinti, tekrarlayan bayginlik sikayetleri ile basvurdu. Bu sikayetlerinin
gebeligin 12. haftasindan sonra basladigi 6grenildi. Onli¢ yasinda ve
gebeligin 12. haftasinda karin agrisi ve enfeksiyon nedeniyle basvuru-
sunda anemi ve splenomegalisi saptanip eritrosit slispansiyonu verildigi,
anne baba arasinda birinci derece akrabalik olup, bir kuzenininde trans-
fuzyon gerektiren anemiyle izlendigi 6grenildi. Periferik kan yaymasinda
hipokromi, mikrositoz izlendi. Retiklosit sayisi %5.53, ferritin degeri 176
ng/mL olup bilirubin ve LDH degerleri normaldi. Hastanin periferik kan
yaymasinin parlak krezil mavisi ile boyamasinda HbH inkllzyonlari goril-
di. Globin elektroforezinde HbH %4, HbA2 %1.5, HbF %0 saptandi. Alfa
gen analizinde bilesik heterozigot delesyonel -a37/--2* mutasyonlari gos-
terildi. Hastanin, ebeveynlerinin ve esinin kan sayimi sonuglari Tablo1'de
sunuldu. Folik asit tedavisi ile birlikte gebelik stiresince transfiizyon 6ncesi
hemoglobin 10 g/dL altina diismeyecek sekilde transflizyon programina
alindi. Esinin hemogram degerleri, globin elektroforezi normaldi, ancak
genetik inceleme yapilamadi. Hastanin senkop nedeniyle yapilan kardi-
yolojik degerlendirmesinde Wolff-Parkinson-White sendromu tanisi aldi
ve radyofrekans katater ablasyon uygulandi. Anne term olarak 3040 g
agirhginda saglikli bebegini diinyaya getirdi.

Tartisma: Turkiyede alfa talasemi insidansi %0.25-4.1 olarak bildirilmek-
tedir. Buna karsin HbH hastaliginin géreceli nadir goriilmesi yetersiz bildi-
rim, hastaligin yeterli taninmamasi veya asemptomatik vakalar nedeniyle
olabilir. HbH hastalarinda; 6zellikle delesyonel tiplerde, hastamizda oldu-
Ju gibi ikinci dekata kadar transfizyon ihtiyaclari olmayabilir. Hastamizda
gebeligin ilerlemesiyle aneminin derinlesmesi ve kalp yukindeki artisa
bagh tasikardi ve kalp ritm sorunlarinin belirgin hale geldigi distnil-
mdigstlr. Vakanin mutasyonlari, klinigimizde yapilan bir bagka calismada
gosterildigi gibi merkezimizde en sik gérilen mutasyonlardi.

HbH hastaligi olan kadinlarin gebeliklerinin erken dogum, diisiik dogum
agirhig, fetal blytime geriligi ile sonuglanabilecedi bildirilmistir. Gebelik
stiresince Hb seviyesinin 10 g/dL lzerinde tutulmasini veya prenatal takip
ve fetal blylime hizina gére ihtiyag halinde transfiizyon uygulanmasi 6ne-
rilmektedir. Gebelik, enfeksiyon gibi durumlarda transflizyon gerektiren
mikrositik anemi varliginda HbH hastaligi da ayirici tanida distuntdlmelidir.

Anahtar kelimeler: Hemoglobin H hastaligi, Gebelik

COK YUKSEK EOZINOFiL SAYISI iLE BASVURAN
BIR OLGUNUN iINCELENMESI

Selin Berk', Oykii Aksoy Arslan’, isa Yalginkaya?, Omiir Tabak?, Abdiilbaki Kumbasar?

stanbul Sagiik Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Hematoloji

2Istanbul Saglik Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi, I
Hastaliklar

Giris ve Amag: Eozinofili, cevresel kanda eozinofil sayisinin 500/mm3‘ten
fazla olmasi olarak tanimlanir; 1500/mm3’e kadar hafif, 1500-5000/mm3
arasinda orta ve 5000/mm3’lin lizerinde adir eozinofili olarak derece-
lendirilir. Yuksek eozinofil sayisi hematolojik (birincil) ve hematolojik
olmayan (ikincil) nedenlere bagli olarak ortaya ¢ikabilmekte ve organ
hasarina yol acabilmektedir. Eozinofil sayisinda artisin en sik sebepleri
allerjik hastaliklar, enfeksiyon, enflamatuar hastaliklar, ilag yan etkileri
ve kanserlerdir. ikincil nedenler dislandiktan sonra, birincil eozinofilinin
tanisal degerlendirmesinde akut ya da kronik, miyeloid veya lenfoid
hastalik isaretlerinin aranmasi icin kemik iligi 6rneklemesi, sitogenetik
incelemeler, akis sitometrisi ve T hiicre klonalitesinin arastirilmasi gibi
yontemler kullanilabilir. Birincil eozinofili Diinya Saglik Orgiiti'nin sinifla-
masina gore “eozinofili ve trombosit kaynakli buylime faktori reseptori-
alfa (PDGFRA), -beta (PDGFRB) veya fibroblast bliylime faktori reseptori 1
(FGFR1) mutasyonlarinin eslik ettigi miyeloid/lenfoid kanserler” ve “kronik
eozinofilik 16semi, tanimlanmamis” 6gelerinden olusur. Tanisal yaklasimda
cevresel kandan FIP1L1-PDGFRA gen bilesiminin taranmasi ilk basamakta
yapilacak test olmalidir. Bu testin negatifliginde diger mutasyonlar arasti-
rilmalidir. Eozinofilisi olan hastalarda en sik ortaya ¢ikan klinik bulgular cilt
tutulumuna baghdir. Tedavi ayirici taniya gore secilmelidir. Mutasyonlar
tanisal faydalarinin yanisira tedavinin etkinligini belirleyici 6zelliktedir.
Basvurusunda eozinofil sayisi cok yiiksek olan bir olgunun ayirici tanisi
yapilarak incelenmesi amaclanmistir.

Olgu: 22 yasinda, bilinen astim tanisi olan, basvurusundan 1 yil ve 8 ay
once iki kez pnémoni ve hipoksik solunum yetmezligi nedeni ile yogun-
bakimda yatis 6ykisi olan kadin hasta Mart 2019'da nefes darligi ve
kasinti yakinmalari ile bagvurdu. Fizik muayenede solunum sesleri kaba,
ekspiryum uzamis, yaygin ronkisler tespit edildi. Laboratuvar testlerinde
eozinofil hakimiyetinde akyuvar artisi, akut faz ytiksekligi ve IgE yiksekligi
saptandi (Tablo 1). Hastanin son 1 yilda yapilan tetkikleri geriye doniik
incelendiginde bu siire icindeki tim basvurularinda akyuvar yuksekligi ve
eozinofilisinin oldugu ve giderek artis gosterdigi gézlendi. Serolojik test-
lerde hepatit B yiizey antijeni pozitifligi ve stipheli insan immuinyetmezlik
virtsti (HIV) testi pozitifligi saptandi. Nisan 2019'da hastaya Tenofovir
baslandi. Diski mikroskopisi ve endoskopi ile alinan mide lavaji 6rneginde
parazit gorilmedi. Bilgisayarl g6gus tomografisinde mediyastende ve her
iki akciger giriminde 27x10 mm boyutunda lenf bezleri, bronglarda mukus
tikaclar ve cevresel kalinlasmalar gorildi. Karin tomografisinde patoloji
saptanmadi. Anti notrofil sitoplazmik antikor testleri negatif idi. HIV dog-
rulama testi negatif sonuclandi. Janus kinaz-2 (JAK-2), bcr/abl, PDGFRA ve
PDGFRB mutasyonlari negatif bulundu. Hastaya oncelikle antihistaminik
tedavi baslandi. Haftada bir kez yapilan takiplerde eozinofil ve serum IgE
diizeyinin giderek azaldigi goriildi. Kemik iligi biyopsisi 6rneginde kronik
eozinofilik 16semi ile uyumlu 6zellikler goruldiigi bildirilen hastaya tirozin
kinaz inhibitori baglanmasi planlanmaktadir.

Sonug: Eozinofilinin nedeninin ortaya konulabilmesi icin olgumuzda da
oldugu gibi ¢ok sayida tanisal teste gereksinim duyulabilmektedir. Ayirici
tani, tedavi secimi ve hastalik seyrini d5ngérmede ¢ok 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: eozinofil, eozinofili, kronik eozinofilik I16semi
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Tablo 1. Laboratuvar Degerleri

Parametre Bagvuru (Mart 2019) Son Durum (Temmuz 2019)
Lokosit (/mm3) 58900 8320
Eozinofil (/mm3) 42090 1580
IgE (IU/ml) >2500 2912

m Kemik iligi Yetersizligi ve Myelodisplastik Sendromlar

P-246 Referans Numarasi: 512

GLIOBLASTOMA MULTiFQRME NEDENiYL.E TEMOZ‘OLAMiD‘
KULLANIMI SONRASI GELISEN COK CIDDI APLASTIK ANEMI
OLGUSU

Vedat Aslan’, Mehmet Celik', ilknur Nizam', Mesut Gocer', Utku litar', Ramazan Erdem’,
Erdal Kurtoglu', Beyza Kesmez?, Mustafa Karaca®, Ding Siirer*

"Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi
*Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi I Hastaliklan Klinigi
*Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi Tibbi Onkoloji Klinigii
*Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi Patoloji Klinigi

Giris: Temozolamid Glioblastome multiforme (GBM) ve tim primer malign
beyin timdrlerinde tedavisinde kullanilan alkilleyici bir ajandir. 2005 yilin-
dan beri diinyada GBM tedavisinde kullanilmaktadir. ilk calismalarda yan
etkisinin az veya ihml oldugu belirtildigi halde ciddi hematolojik yan
etkiler bildirilmeye baslanmistir. Yan etkileri doz bagimli oldugu ve geri
donuslt oldugu bildirilmektedir ancak olgu sunumlar esliginde tedavi
kesilmesini gerektiren aplastik anemi gérilmustdr.

Olgu: 72 yasindaki hastaya mart 2019 tarihinde GBM tanisi konarak
temozolamid baslanmis. Takiplerinde derin trombositopenileri olmus
ancak destek tedavileri sonrasi dlizelmis. Derin nétropeni gelismemis. 5
aylik tedavi sonrasi hastada derin trombositopeni ve anemiye ek olarak,
filgrastim tedavisine yanitsiz nétropeni nedeniyle Tibbi Onkoloji servisine
yatirilan hasta klinigimize danigildi. Notrofil degeri sifira kadar gerile-
yen hastaya kemik iligi aspirasyonu yapildi. Kemik iligi aspirasyonu ilk
degderlendirmesinde partikdller yerine yag hiicreleri oldugu gézlemlendi.
Biyopsi alinarak patolojiye gonderildi. Aspirasyon ile alinan 6rneklerde
flow sitometri incelemesinde blast yoktu ancak lenfosit disinda myelositer
seri hicreleri de izlenmedi. Aspirasyon yayma degerlendirmesinde de
myelositer seri izlenmedi. Aplastik anemi ile uyumlu olarak degerlendi-
rildi temozolomid tedavisinin hemen kesilmesi gerektigi klinige belirtildi.
GUnlik filgrastim tedavisinin devami ile hastanin 7 gliin sonra notrofil
sayisi yukselmeye basladi. Genel durumu diizelen hasta onuncu giinde
taburcu edildi. Kemik iligi patoloji soncunda kemik iligi selileritesi %1-2
olarak raporlandi. nétrofl degerinin 0 olmasi ve kemik iligi selileritesinin
orani nedeniyle cok ciddi aplastik anemi olarak degerlendirildi.

Tartisma: Temozolamid GBM tedavisinde en 6nemli ajan olarak kulla-
nilmaktadir. Yan etki profili hafif ve ihml olarak kabul edilse de tedavi
ile aplastik anemi gelisimi cok nadir olarak degerlendirilmistir. ilaca
bagl aplastik anemi gelisen olgu sunumlarinda diizelmeyen nétropeni
nedeniyle veya ilacin kesilmesi nedeniyle GBM'nin niiksti nedeniyle 6lim
gerceklesmistir. Ge¢ kalinmis vakalarda siklosporin, ATG ve Eltrombopag
tedavisine bile gerek duyulmustur. Bu nedenle tedavi sirasinda derin
nétropeni gelisirse kemik iligi aspirasyonun en kisa zamanda yapilmasi
gerekmektedir. Aplastik anemi tanisi icin kemik iligi biyopsisi gerekli olsa
da aspirasyon degerlendirmesi de tani icin uyarici olmalidir ve ilag en kisa
zamanda kesilmelidir.

Sonug: Olgumuzda aspirasyon degerlendirmesi yapildigi gibi ilag kesildigi
icin kisa suirede notrofil sayisi toparlamistir. Trombosit sayisi destek olma-
dan 20 bin Uzerine ¢cikmistir.

Anahtar kelimeler: aplastik anemi, temozolamid,

Sekil 2. Kemik iligi aspirasyon tiipiinde partikiiller yerine yag dokusu izlenmekte.

almis. hematopoetik seri cok nadir.



W Hematopoez/ Sitotokinler / Biiyiime Faktorleri, Reseptorleri / llag
Farmakolojisi / Apopitoz
P-247

Referans Numarasi: 201

MIDE ASIDINi HER HASTADA BASKILAMALI MIYI1Z? PH+ ALL
OLGU SUNUMU

Ayse Giinay', Zeynep Tugba Giiven?, Serhat Celik?, Eren Demirpolat’, Miikerrem Betiil
Aycan', Mustafa Cetin?

"Erciyes Universitesi Eczacilik Fakiiltesi, Klinik Eczacilik Ana Bilim Dall, Kayseri
*frciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dal, Kayseri

Mide asidini baskilayan ilaglar birden fazla ila¢ kullanan hastalarda mey-
dana gelebilecek olan gastrointestinal yakinmalari gidermek icin siklikla
recete edilmektedir. Ozellikle kanser tedavisi géren hastalarin kemoterapi
rejimlerinde cok sayida ilag yer almaktadir ancak mide asidini baskilamak
her hasta icin dogru karar olmayabilir. Potansiyel ilag-ilag etkilesimleri
tedaviden istedigimiz etkiyi almaya engel olurken, klinisyenler her zaman
bu etkilesimlerin farkinda olmayabilir.

Son yillarda oral uygulanan, molekiler hedefli yeni antikanser ilag teda-
vileri onkoloji ve hematoloji alaninda kullanima girmistir. Bu yeni ilag
grubunun Uyeleri pH'dan etkilenen ¢éziinlrlige sahip zayif bazlardir ve
bu nedenle eger bir hastalarin mide asidini proton pompasi inhibitorleri
(PPI), H2 reseptdr blokerleri (H2RA) veya antiasit takviyeleri ile baskilamak
builaglarin absorbsiyonlarini bozabilir ve disiik biyoyarlanim goézlenebilir.
Yapilan bircok calisma tirozin kinaz inhibitorleri ve mide asidini baskilayan
ilaclar arasindaki bu etkilesimi klinik olarak anlaml bulmaktadir. Ozellikle
dasatinib, krizotinib, erlotinib, lapatinib, gefitinib ve pazopanib asit baski-
layici tedavilerden etkilenir. Gerekli olmadikga bu ilaglarin asit baskilayici
ilaclarla birlikte kullanimindan kaginiimahdir.

Olgu: 24 yasindaki kadin hasta 2009'da philadelphia kromozomu pozitif
(ph+) akut lenfoblastik 16semi (ALL) tanisi almis. Hastanin alan hastaya
8 kiir HYPERCVAD tedavisi uygulanmis ve 600 mg/giin imatinib tedavisi
baslanmis. Hasta 2 yil siireyle diizensiz olarak imatinib kullanmis ve
sitogenetik niiks tespit edilmesi lizerinde dasatinib 140 mg/giin olacak
sekilde tedavisi diizenlenmis. Dasatinibe bagl yan etkiler gelismesi
izerine endikasyon disi onamla nilotinib baslanmis. Hastanin kontrolle-
rinde BCR-ABL artis egilimine gecince tekrar 100 mg/giin olacak sekilde
dasatinib tedavisine gecilmis. Bu tedaviyle major molekdler cevap alinmis
ancak BCR-ABL pozitifligi halen devam etmekteymis. Ph 0,18+ olarak
olclildiikten sonra hastanin erkek kardesinden haploallojenik kemik iligi
nakli planlandi. Hastaya uygulanan tedavi rejimi incelendi ve dasatinib
ve lansoprazol arasindaki ciddi etkilesim klinisyenlerin dikkatine sunuldu.
Hastanin lansoprazol tedavisi lizum halinde antiasitleri ve sukralfati ice-
recek sekilde nakilden 13 giin 6nce degistirildi. Hastanin ph kromozomu
negatiflesti ve hastaya basariyla nakil yapildi. Hastanin takiplerinde bir
problem meydana gelmedi ve klinisyenler tarafindan hasta tam remisyon
olarak kabul edildi.

Tartisma: PPl ve H2RA'larin kullanimi yaygindir ancak absorbsiyon icin
mide asiditesine ihtiya¢ duyan tirozin kinaz inhibitorleri ilaglarla birlikte
kullanimi dogru bir karar olmayabilir. Mide asidini ciddi oranda baskilayan
ilaclar tirozin kinazlarin absorbsiyonunu azaltabilir ve azalmis biyoyarar-
lanim stabil olmayan kan konsantrasyonlarina yol acabilir. Klinisyenler ile
klinik eczacilar kanser tedavisi goren hastalardaki bu ciddi ilag-ilag etkile-
simleri hususunda gerekli 6nlemleri almalidir.

Anahtar kelimeler: tirozin-kinaz inhibitérleri, philadelphia kromozomu, all,
dasatinib

W Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Disi Tedaviler/Biyolojisi

P-248 Referans Numarasi: 328

OMENTAL LENFOMA VE TUMOR Lizis SENDROM iLE
SEYREDEN NADIR BIR OLGU

Abdullah Karakus, Vehbi Demircan, Cihan Ural, Sevgi Polat, Orhan Ayyildiz

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali.

Girig: Primer ekstranodal lenfoma, lenfomali hastalarin yaklasik% 25 ila
40'Inda gordlir ve Non Hodgkin lenfoma (NHL) olan hastalarda daha
yaygindir. Diffiz buylik B hiicreli lenfoma (DBBHL), primer ekstranodal len-
fomanin sik goriilen alt tipidir. Genellikle high grade olup, kéti prognoz

gosterir. En sik goriilen ekstranodal lenfoma bolgesi gastrointestinal
sistem olup, vakalarin yaklasik % 40'in1 olusturur. Gastrointestinal kanalda
da, mide en sik tutulan bolgedir, bunu ince bagirsak ve ileocekal bolge
izler. Malign asit, periton boslugunda kanser hiicrelerinin varligini gosterir
ve kotu prognostiktir. Malign assitlere neden olan tiimorler daha yaygin
olarak yumurtaliklar, kolorektum ve pankreas gibi peritoneal yiizey malig-
nitelerindendir. Lenfomanin peritoneal yayilmasi olarak tanimlanan peri-
toneal lenfomatozis (PL) nadir gorilir ve daha az dikkat ¢eker. Lenfoma
genellikle omentumu istila etmez, ¢tinkdi fibroz yagdir ve lenfoid dokudan
yoksundur. Tumor lizis sendromu (TLS) yiiksek timor yuki ve cogalma
hizina sahip, sitotoksik ajanlara karsi olduk¢a hassas olan kanserlerin bir
komplikasyondur. Hipertrisemi, hiperkalemi, hiperfosfatemi ve hipokalse-
mi nedeniyle akut bébrek hasari olusabilir. Urik asit TLS'de bébrek hasarini
onemli bir mediyatorii olup, hiperirisemi ilk bulgulardandir.

Olgu sunumu: 55 Yasinda kadin hastanin yaklasik 1 aydir
ates,terleme karinda sislik ve ele gelen kitle sikayeti ile hastaneye basvur-
mus.Abdominel herni tanisi ile opere edilmis ve omental biyopsi alinmis.
Takiplerinde sikayeti ge¢meyen hasta hastanemize basvurdu.Hastanin
bilinen 5 yillik DM ve HT tanilari mevcut. Fizik muayenede batinda hassa-
siyet ele gelen kitle,acikliga yukari bakan matite ve ameliyata ait skar izi
mevcuttu. Laboratuarda anemi digsinda anlamli deger yoktu. Batin usg de
ileri derecede asit mevcuttu. Patoloji preparati yeniden degerlendirilen
hastaya omental diffiiz blytik b hicreli lenfoma tanisi konuldu. Hastada
omental lenfoma ve buna bagli asit dustintldu. Hastaya

Oncesinde hidrasyon ve alloptirinol tedavileri verildi. Hastaya R_CHOP
baslandi. Tedavi devam ederken hastanin idrar ¢ikisinda azalma oldu.
Yapilan degerlendirmede laboratuarda tire:269 mg/d|, kreatinin:3,5 mg/
dl, trik asit>33,1 mg/d|, kalsiyum duzeltilmis:7,5 mg/dl, fosfor:24,9 mg/dl
olup yiiklenme bulgular mevcuttu. Hastaya santral venoz kateter acilip
gunlik hemodiyaliz ve ultrafiltrasyon uygulandi. Takiplerinde degerleri
gerilemesine ragmen septik soktan kaybedildi.

Tartisma sonug: Primer ekstranodal lenfoma genellikle high grade olup,
kot prognoz gosterir. En sik gorilen ekstranodal lenfoma bolgesi gast-
rointestinal sistemdir.Gastrointestinal kanalda da, mide en sik tutulan
boélgedir, bunu ince bagirsak ve ileogekal bolge izler. Malign asit, periton
boslugunda kanser hiticrelerinin varligini gosterir ve kot prognostiktir.
Lenfomanin peritoneal yayilmasi olarak tanimlanan peritoneal lenfomato-
zis (PL) nadir gorulir ve daha az dikkat ¢eker. Lenfoma genellikle omentu-
mu istila etmez, ¢tink fibroz yagdir ve lenfoid dokudan yoksundur. Bizim
vakamiz omental lenfoma olduk¢a nadirdir. Sunmamizdaki ama¢ hem
nadir olmasi hem de hastanin timor lizise girmesi. TLSde beklenenden
cok yuiksek urik asit ve fosfor diizeyler gorilmesiydi.

Anahtar kelimeler: DBBHL, OMENTUM, TLS

B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklan

P-249 Referans Numarasi: 362

ABO, RH VE SUBGRUP UYGUNSUZLUGU BIRLIKTELiGi: 2
OLGU SUNUMU

Utku Aygiines', Beyza Ozcan?
"Konya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali
*Konya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Neonatoloji Bilim Dali

Giris: Yenidoganin hemolitik hastaligi, eritrositler izerinde yer alan anti-
jenlere karsi olusan antikorlarin fetlise gecerek hemolize yol agmasi ola-
yidir. ABO antijen sisteminde uyusmazlik olabilecegdi gibi; Rhesus (Rh), D,
G, ¢, E, Kell (K) sisteminde bulunan antijenlere karsi da antikor gelisebilir.
Hafif sarilik bulgularindan agir hidrops fetalise kadar agir klinik tablolara
yol acabilir. Burada, Rh ve anti-C'ye bagh olgu ile ABO uygunsuzlugu ve
anti-E'ye bagli hemolitik hastalik gelisen olgu sunuldu.

Olgular:

Olgu 1: Otuz iki yasindaki annenin ikinci gebeliginden ikinci yasayan
olarak 38 haftalik gebelik sonrasi, 3460 gr agirhginda, normal spontan
vajinal yol ile dis merkezde dogan erkek bebek dogum sonrasi on seki-
zinci glinde sarilik sikayetiyle getirildi. Total bilirtibin ve direkt bilirtibin
diizeyleri sirasiyla 18.1 mg/dl ve 0.8 mg/dl, hemoglobin 10.4 gr/dl, beyaz
kiire sayisi 13500/mm?, trombosit sayisi 313000/mm?®, kan grubu B Rh
pozitif, retikllosit sayisi %2.78, direkt Coombs testi (+) olarak saptandi.
Periferik kan yaymasinda eritrosit morfolojisi normaldi. Anne kan grubu
B Rh negatif idi. Hiperbiliribinemi ve direkt Coombs testi pozitifligi

.
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etiyolojisine yonelik olarak bakilan altgrup analizinde (D+C+E-c+e+K-)
anti-C antikor pozitifligi (+++) saptandi. Klinik ve laboratuvar bulgulari ile
Rh ve altgrup C kan grubu uygunsuzluguna bagli indirekt hiperbiliriibi-
nemi tanisi kondu. Kisa sureli fototerapi uygulanarak tedavi edilen hasta
taburcu edilerek poliklinik izlemine alindi. izlemde patolojik diizeyde
hiperbiliribinemi gelismedi.

Olgu 2: Yirmi yedi yasindaki annenin ilk gebeliginden 37 haftalik gebelik
sonrasl, 3570 gr agirhginda, C/S yol ile dis merkezde dogan kiz bebek
dogum sonrasi on altinci giinde sarilik sikayetiyle getirildi. Total biliriibin
ve direkt bilirlibin diizeyleri sirasiyla 15.8 mg/dl ve 0.7 mg/dl, hemoglobin
6.2 gr/dl, beyaz kiire sayisi 12400/mm?®, trombosit sayisi 278000/mm?>,
kan grubu A Rh pozitif, retikulosit sayisi %2.38, direkt Coombs testi (+)
olarak saptandi. Periferik kan yaymasinda eritrosit morfolojisi normaldi.
Anne kan grubu 0 Rh pozitif idi. Hiperbiliribinemi ve direkt Coombs testi
pozitifligi etiyolojisine yonelik olarak bakilan altgrup analizinde (D+C-
E+c+e+K-) anti-E antikor pozitifligi (+++) saptandi. Klinik ve laboratuvar
bulgulari ile ABO ve altgrup E kan grubu uygunsuzluguna bagh indirekt
hiperbiliribinemi tanisi kondu. Olguya eritrosit transfiizyonu ve yirmi dort
saat slreyle fototerapi uygulanarak tedavi edilen hasta taburcu edilerek
poliklinik izlemine alindi. izlemde patolojik diizeyde hiperbiliriibinemi
gelismedi.

Sonug: Kan altgrup tayinin yayginlasmasi ile hemolitik hastalik tanisi alan
hasta sayisi da artmistir. Yenidoganda kan grup ve altgrup uyusmazhigin-
da dikkatli klinik ve laboratuvar takibi fetal ve neonatal komplikasyon
riski agisindan énemlidir. Bu nedenle hemolitik anemisi olan yenidogan
bebekler olasi subgrup uyusmazhgi acisindan incelenmelidir.

Anahtar kelimeler: Hiperbilirlibinemi, subgrup uygunsuzlugu, yenidogan

B Eriskin Akut Losemiler

Referans Numarasi: 364

P-250

TEDAVI iLiSKiLi AML GELISEN MEME KANSERLI OLGU
Melike Bektas', Cenk Sunu’, Yasin Kalpakgi', Tuba Hacibekiroglu'
'Sakarya Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi

Tedavi iliskili AML gelisen hastalarin en az %50 sini hodgkin lenfoma,non-
hodgkin lenfoma ve meme kanseri olusturur. Meme kanseri kadinlarda en
sik rastlanan malignite olup, tedavideki gelismelerle birlikte beklenen sag
kalim suresi arttigindan tedavi iliskili hematolojik malignite gelisimi de
gorilmeye baslanmistir.

Olgu Sunumu: 74 yas kadin hasta 10 giindir olan karin agrisi ve son 3
glindir eslik eden glinde 4-5 defa ishal sikayetiyle basvurdu. Nisan 2016
da sag memede kitle nedeniyle basvurusunda invaziv duktal karsinoma
tanisi almis radikal mastektomi ve aksiller lenf nodu diseksiyonu yapilmis.
9/16 metastatik lenf nodu saptanmis.immunohistokimyasal boyama-
da er (4) pr(+) cerb b2 skor 3 ki 67: %40 saptanmis. Adjuvant olarak 5
kir tch (docetaksel + siklofosfamid+transtuzumab) tedavi sonrasi sag
go6gus duvari ve lenfatiklerine yonelik 50 gy uygulanmis. Halen aromataz
inhibitéri (letrozol) kullanmaktaydi. Ozgecmisinde ht,dm ve kah mev-
cut olup fizik muayenede akciger sesleri kaba ve wheezing saptandi.
Organomegali ve lenfadenopati yoktu. Laboratuar tetkiklerinde l6kosit
4000 mm3, hemoglobin : 6.3 gr/dl, trombosit:29.700 mm3, periferik
yaymada atipik lenfositler ve blast hicreleri izlendi. Akim sitometri de
cd13,cd33,cd34,cd45 ve cd61 (+) saptandi. Sitogenetik analizde inv(16) (+)
saptandi ve hastaya AML mO tanisi konuldu. Hastaya vidaza (5-azasitidin)
tedavi bagland. ilk kiir sonrasi nétropenik ates nedeniyle takibi devam
etmektedir.

Bu olguda tedavi iliskili AML gelisimine 6rnek verdik. Sekonder AML, MDS
gibi hematolojik bozukluk zemininde gelisebilirken radyasyon, ilag, vb
maruz kalma sonucunda da olusabilir. Alkilleyici ajan kullanimi sonrasinda
sekonder malignite ortalama 3-8 yilda gelisebilir. Genellikle 6ncesinde
miyelodisplazi saptanir. Alkilleyici ajan kullanimi ile genellikle 5. ve 7.
kromozomlarda delesyon izlenirken taksan grubu kullananlarda inv(16)
anomalisi g6zlenmektedir. Alkilleyici ajanlar DNA'ya baglanarak en dnemli
I6komojenik etki gdsteren ilaclardan olup rt de benzer sekilde kromozom
aberasyonlari olusturur.

Anahtar kelimeler: Meme kanseri, Tedavi iliskili akut 16semi

W Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklari
P-251

EKSTREMITE YERLESIMLI VASKULER ANOMALILER VE SEYRI

Burcu Kilin Oktay', Siiheyla Ocak?, Simge Cinar Ozel, Gonca Kagar?, Rusen Acu?,
ibrahim Adaletli®, Sebuh Kuruoglu?, Murat Hiz*, Tilin Tiraje Celkan?

fstanbul Universitesi- Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagihigi ve Hastaliklar Ana Bilim Dali
2Istanbul Universitesi- Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dah
3istanbul Universitesi- Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Radyoloji Ana Bilim Dal

“Istanbul Universitesi- Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Ortopedi ve Travmatoloji Ana Bilim Dali

Referans Numarasi: 402

Girig ve amag: Ekstremite bolgesi yerlesimli vaskiiler anomalilerin tani ve
tedavisi problemli olabilir. En sik ekstremite yerlesimli vaskuler anomaliler;
vaskiler malformasyonlar ve hemanjiyomlardir. Daha nadir olarak Klippel
Trenaunay Sendromu (KTS) da bu anomaliler icinde gruplandirilir. Tedavi
lezyonun etyolojisi ve yerlesimi ile semptomlarin ciddiyetine gore farklidir.
Biz bu calismada ekstremite bolge yerlesimli vaskuler lezyonlarin klinik
ozelliklerini ve bu konudaki deneyimlerimizi paylasmayi amagladik.

Gere¢ ve yontem: Cerrahpasa Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim
Dali'ndan takipli, ekstremite yerlesimli vaskiiler anomalisi olan 330 has-
tanin dosyalari geriye donik tarandi. Bunlardan ekstremite bolgesinde
yerlesimli olup >5 c¢cm ¢apta lezyonu olan 52 hasta ¢alismaya alind.
Hastalarin tani yasi, cinsiyeti, prematdrite, lezyonun tipi ve bulundugu yer,
gorintileme ve biyopsi bulgulari, komplikasyonlar, tedavileri ve takipleri
incelendi.

Bulgular: Elli iki hasta ¢alismaya alindi. Bu hastalarin 29'u (%55) kiz, 23'l
(%45) erkekti. Kiz: erkek orani, 1,2:1 idi. Otuz iki hastanin (%61) lezyonu,
dogumdan beri mevcutken, 4'iniin (%7) ilk 1 ayda, 6'sinin (%11) ise 1 yas
sonrasi ortaya ¢cikmisti. Bagvuru sirasindaki tani yaslarinin medyan degeri
14 ay (10 glin - 180 ay) idi. Sekiz hastada (%15) prematir dogum 6ykusu
mevcuttu. Lezyonlar, hastalarin 22'sinde (%42) Ust ekstremitede, 27'sinde
(%51) alt ekstremitede, 3'inde (%7) ise hem alt hem Ust ekstremitede yer
almaktaydi. Bunlardan 9'u intramuskdiler, 3'U intraartikiler yerlesimli lez-
yonlardi. Bu hastalardan 16'si (%31) hemanjiyom, 11'i (%21) lenfanjiyom,
19'u (%36) vaskiler malformasyon, 5'i (%10) Klippel Trenaunay Sendromu
(KTS), 1'i (%2) fibrosarkom idi.

Sonug: Ekstremite bolgesi yerlesimli vaskiler anomalilerin tanisi ve teda-
visinde zorluklar yasanabilir. Once lezyonun tipini tanimlayip ona gére
tedavi yontemi belirlemek gerekir.

Anahtar kelimeler: Ekstremite, Hemanjiyom, Vaskiiler malformasyon

Sekil 1. Sol omuzda iilsere hemanjiyom
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Sekil 2. Sol alt ekstremitede vaskiiler malformasyon

Sekil 3. Sol diz ekleminde hemanjiyom
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VENA KAVA SUPRERIOR SENDROMU VE PERi_KAR_DiYAL
EFUZYON ILE PREZENTE OLAN PRIMER MEDIASTINAL
B HUCRELI LENFOMA OLGUSU

Riimeysa Kurt, Cenk Sunu, Yasin Kalpakgi, Tuba Hacibekiroglu

Sakarya Universitesi Editim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi

Primer mediastinal B huicreli lenfoma,mediastende timik meduller B hiic-
relerinden gelisen nadir gorilen bir neoplazmdir. Tum NHLIn %2-3'Unl
olusturur. Hastalarda ¢ogunlukla superior vena cava sendromuna ait
semptom ve bulgular olabilir.Bu yazimizda, 6n mediastende kitle, VCS
sendromu ve perikardiyal effiizyon ile prezente olan, PMBL tanisi ile
R-EPOCH tedavisi baslanan 29 yasindaki kadin olgu sunulmaktadir.

Olgu: 2.5 aydir olan yutma glicligd, sirt agrisi sikayetleri olan hasta acil
servise basvurdu. Toraks BT'de perikardiyal effiizyon ve tim mediastinal
yaplilari icine alan kitle lezyon izlendi. VCS'un belirgin basiya ugradigi ve
venoz dolagimin kollateralleri kullandig1 gorildi. Toraks BT angio'da peri-
kartta 40mm capa ulasan belirgin efflizyon mevcuttu,olasi perikardiyal
tamponat gelisimi acisindan yakin takip onerildi. Plevral yapraklar ara-
sinda 10mm ¢apa ulasan effiizyon mevcuttu. Toraks MR'Inda perikardiyal
29mm kalinliga ulasan efflizyon izlendi, anterior perivaskiler bolge ve
Uist mediastende VCS'u komprese eden 10x7cm solid lezyon dikkat cekti.
Toraks 6n duvarinda cilt alti kollateral venler belirgin izlendi.Transtorasik
EKO'da EF:%60, sag ventrikiil komsulugunda 1mm, posterior duvar kom-
sulugunda 0,8mm, lateral duvar komsulugunda 1,3mm, apeksde 1,3mm
kalbi cepecevre saran perikardiyal effiizyon tespit edildi. inferior vena
cava ¢apl 24mm Ol¢llmis olup solunumla %50'den daha az varyasyon

gosterdi. Transozofageal EKO lateral duvarda max:13mm,sag ventrikul
komsulugunda 7mm perikardiyal effiizyon tespit edildi. VCS sendromu
acisindan palyasyon amach radyasyon onkolojisi ile gorusildi. Doku
tanisi olmadan RT yapilmasi 6nerilmedi. Hastaya prednol baslandi. PET-
BT'de anterior mediasten, prevaskuler alani doldurup aortik arki, SVC’,
pulmoner trunkusu ve mevcut damar yapilan diffiz sararak, her iki alt
paratrakeal alana, karina seviyesine invaze olan,anteriorda gogls 6n
duvarina dayanip, solda 2.interkostal araliktan goégus 6n duvarini invaze
eden,inferiorda perikarda dayanan, sol akciger mediastinal plevral yuzde
spikiile uzanimlar gosterip plevrada parankime infiltratif gérinim olus-
turan kalinlasmaya neden olan 9.5x11,5x13cm boyutlarinda heterojen
karakterde yogun artmis FDG tutulumu gosteren invaziv kitle lezyon
izlendi(SUVmaks:15.9). Kitle yapilan biyopsi sonucu “CD3 ve CD5 zeminin-
deki lenfositler daginik(+), CD20 diffiiz(+), CD45 fokal(+), PAX5(+), CD7(+),
CD30 yaygin zayif(+), mum1(+), CD23(+), PDL1(+), BCL6 (+) boyanan
materyal primer mediastinal B hticreli lenfoma” ile uyumlu olarak rapor-
landi.Hastaya R-EPOCH rejimi bagslandi.

PMBL, DLBL'nin nadir gorilen bir alt tipidir. PMBL, timustaki meduller B
hicrelerinden gelisir. Klinik, patolojik ve immunofenotipik 6zellikleri ile
DLBLdan ayrilir. PMBL 30-40'l yaslarda ve kadinlarda daha fazla gorlir.
Siklikla 6n mediastende yerlesir. Hastalarda ¢ogunlukla VCS sendro-
muna ait semptom ve bulgular olabilir. Tedavide siklikla kombinasyon
kemoterapisi ile birlikte radyoterapi kullaniimaktadir. RT ile hastalarin
%30'nda remisyon Uzerinde olumlu etki gézlenmistir. Ayrica calismalar
KT'yi takiben uygulanan mediastinal RT'nin, cevap oranini da artirdigini
gostermistir. Fakat RT'nin 6zellikle geng hastalarda potansiyel kardiyak
hasar ve sekonder malignite gelisiminide iceren uzun sureli toksisiteleri
onemlidir. Sonug olarak VCS sendromu ve perikardiyal-plevral effiizyon ile
basvuran, mediastinal kitle tespit edilen hastalarda PMBL akilda tutulmasi
gereken bir malignitedir.

Anahtar kelimeler: Superior vena cava sendromu, Perikardiyal eftizyon, Primer
mediastinel B hiicreli lenfoma
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HODGKIN LENFOMASI SONRASI CASTLEMAN
HASTALIGINA DONUSUM

Devlet Sinir Hizmetleri Askeri Hastanesi, Azerbeycan Bakii

Castleman hastaligi nedeni tam olarak bilinmeyen ender hastaliklardan-
dir. Klinik ve histolojik tipi hastaligin tedavisinde 6nemli yer almaktadir.
Hastanemize 2017 senesinde bas vuran 35 yasinda erkek hasta servikal
lenfadenopati, hepatosplenomegali ve B simptomlar varlidi ile bas vur-
mus biopsi sonucu Hodgkin lenfomasi, miks selller tip tanisi konmustur.
6 kiir ABVD protokolii ile KT alan hasta PET/CT sonucu remisyonda kabul
edilmis, RT uygulanmamistir. 1 yil sonra tekrar halsizlik, servikal lenfa-
denopati tanisiyla bas vurmus hastada tekrar biopsi sonucu Castleman
hastaligi hiyalin vaskdler tip tanisi konmusdur. 6 kiir BEACOPP protoko-
IG uygulanan hasta tekrar PET/CT maddi sikinti sebebiyle yapilamadi.
Kontrast BT sonrasi lenfadenopati saptanmadi. Hasta yasamini devam
etdiriyor ve rutin kontrollerini yaptiriyor. Olgu sunumunda amacimiz
BEACOPP protokoli ile uzun sireli yasam saglanmasidir.

Anahtar kelimeler: Castleman hastaligi, tedavi

W Hematopoez/ Sitotokinler / Biiyiime Faktorleri, Reseptorleri / ilag
Farmakolojisi / Apopitoz
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REAKTIF TROMBOSITOZ VE LOKOSITOZLA SEYREDEN B12
VITAMINi EKSIKLiGi: BIR OLGU SUNUMU

Dilek Keskin, Aysun Gonderen

Kiitahya Sagilik Bilimleri Universitesi Evliya Celebi Egitim ve Arastirma Hastanesi

Giris: Trombositoz, klinik pratikte siklikla karsimiza reaktif olarak ¢ik-
maktadir. Cogunlukla sistemik inflamatuar hastaliklar, demir eksikligi
anemisi, maligniteler gibi nedenlerle akut faz yaniti olarak trombosit sayisi
artmaktadir. Nadiren parenteral B12 replasmani sonrasi goriilebilecegi
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bilinmektedir. lyi anamnez alinmadiginda yada beklenebilecek bir sonug
oldugu bilinmediginde gereksiz ileri tetkike yol acabilir.

Olgu: 59 yasinda erkek hasta, presenkop yakinmasi ile acile getirilmis.
Pansitopenisi oldugundan yatiriimis. Lokosit: (WBC): 2440/ mm?, eritrosit
(RBC): 1.42 milyon/ mm?3, Hemoglobin (Hb): 5.2 gr/dl, ortalama eritrosit
hacmi (MCV):110 fl, trombosit (plt) 33.000/mm?, laktat dehidrogenaz:
25551U/L, CRP: 4 ng/ml, ferritin: 105 mg/L, folik asit: 23 ng/ml, B12 vitamini
50pg/ml < olmasi tizerine B12 eksikligine sekonder megaloblastik anemi
oldugu distiniilmis. Semptomatik oldugundan 2 U eritrosit stispansiyonu
verilmis. intramuskuler 1000 mcg/ giin siyanokobalamin baglanmis. Bes
glin ardisik tedavi sonrasi kontrol kan sayiminda plt: 708.000/mm3, WBC:
13.140/mm?3 olmasi lizerine 100 mg/giin asetilsalisilat oral baglanmis,
takibe alinmis. Haftada bir ardisik siyanokobalamine devam edilmis. Bir
hafta sonra plt: 1.077.000/mm?, WBC: 17.680/ mm? yiikselince tedavi kesi-
lerek Hematoloji poliklinigine refere edilmis. Bilinen herhangi bir hastaligi
olmayan olgunun daha 6nce yapilmis kan sayimi bulunamadi. Sikayeti
yoktu. Fizik muayenesinde 6zellik goriilmedi. Periferik yaymasinda poiki-
lositoz, anizositoz, hafif polikromazi ve yer yer hipersegmente nétrofiller
disinda bulgu gorulmedi. Retikiilosit % 3.6 olup kemik iligi cevabi oldugu
distiniilda. Biyokimyasinda herhangi bir patolojisi yoktu. Hematinik kusu-
ru kalmamisti. Antiparietal antikoru 1/160 pozitifti. Gastroskopide erozif
atrofik gastrit saptandi. Ek tetkik yapiimadi. Parenteral B12 replasmani
sonrasl reaktif trombositoz ve l6kositoz olarak kabul edildi. Tedavisi 2 ayda
bir B12 replasmani olarak diizenlendi ve asetilsalisilat tedavisi kesildi. Ug
ay sonra hastanin kan sayimi kontroll yapildi. Lokosit ve plt degerleri
normal araliga gelmisti (Grafik 1'de WBC ve plt egrisi gosterilmistir). Ancak
Hb:11.4 g/dI, MCV:70.2 fl, RBC:5.31 milyon/mm? olmasi Ulzerine periferik
yaymasi degerlendirildi. Hasta kanamasinin olmadigini séyledi. Hematinik
kusur yoktu. Mikrositoz, hipokromi ve tek tiik hedef hiicreleri goruldi.
Kapiller Hb elektroforezi istendi. Hemoglobin A2: % 4.2 idi. Hasta beta
talassemi minor ve pernisiydz anemi kabul edildi. Aralikh folik asit destegi
almasi, dmir boyu parenteral B12 vitamini destegi almasi ve 6-12 ayda bir
kontrole gelmesi 6nerildi.

Sonug ve Tartisma: Yaygin olmayan trombositoz nedenleri arasinda B12
eksikligi tedavisi bulunmaktadir. B12 replasmani sonrasi plt degerinin
diizelmesi 2-4 hafta arasinda beklenmektedir. Ancak Grafik 1'de yanitin
cok hizli ve abartili geldigi goriilmektedir. Kronik myeloproliferatif hastalik
on tanisi ile tarafimiza refere edilen vakada, 6ncelikle tedavinin araligi
azaltildi ve takibe alindi. Bu sure icinde trombositoz tekrarlamadi, hatta
l6kositoz da kayboldu. Hastanin prezentasyonunda ve takibinde akut
faz reaktanlari negatif olup sekonder baska bir sebep bulunmadi. Reaktif
|6kositoz puerperal dénemde B12 replasmani yapilan bir vakada bildiril-
mis olup lI6komoid reaksiyon seklindedir. Hasta yaklasik 6 aydir takipte
olup hala bir yakinmasi yoktur. Reaktif trombositoz sebepleri arasinda B12
vitamini replasmani da akilda tutulmahdir.

Anahtar kelimeler: reaktif, trombositoz, I6kositoz, B12 eksikligi

[T %]
ey . -
102 3019 103 }01S Npd 301Y LR L b4 3OS L0731
(LF ] FLT _ WL

(TEE

Grafik 1. Hastanin lokosit ve trombosit grafigi
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iLERi YASLI HASTADA NADIR BiR SOGUK AGLUTININ
HASTALIGI SEBEBIi: SJOGREN SENDROMU

Serhat Celik, Zeynep Tugba Giiven, Biilent Eser, Leylagiil Kaynar, Mustafa Cetin, Ali Unal
Frciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklar Anabilim Dah, Hematoloji Bilim Dah, Kayseri
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Giris: Soguk aglutinin Hastaligi(SAH), eritrositlerdeki “I” ve “i” antijenle-
rine karsi normal viicut 1sisinin altindaki sicakliklarda gelisen otoimmun
hemolitik anemidir. Primer SAH oldukca nadir iken genellikle altta yatan
enfeksiyon, otoimmin ve lenfoproliferatif hastaliklar bulunmaktadir.
Tanida, hemolizin kaniti(ylksek retikilosit, LDH, indirektbilirubin ve diisiik
haptoglobin), C3d icin pozitif direkt Coombs testi ve 4°C'de =64 soguk
aglitinin titresi kullanilmaktadir. Tedavi yaklasiminda ise soguktan kagin-
ma, anemiyi diizeltme, antikor Uretimini azaltma ve eger sekonder sebep-
ler varsa altta yatan hastaligin tedavisi bulunmaktadir.

Olgu Sunumu: 87 yasinda erkek hasta bilinen Hipertansiyon disinda kro-
nik rahatsizligi yok, Telmisartan hidroklorotiazid 80/12.5 mg kullanmakta
iken halsizlik, yorgunluk sikayetiyle geriatri poliklinigine bagvurmasi tize-
rine yapilan tetkiklerinde Hemoglobulin: 6.1g/dL, MCV:108 fL, total biliru-
bin: 5.3 mg/dL, direkt bilirubin: 2 mg/dL, saptanmis. Tarafimiza yonlendiri-
len hastanin yapilan periferik yaymasinda eritrositlerde yaygin aglitinas-
yonlar gozlendi. LDH: 532 u/L, retikilosit: %16.69, haptoglobulin: 8 olarak
gozlenmesi lzerine hemolitik anemi dustinilen hastanin C3d coombs
testi pozitif geldi. Hastaya Soguk aglutinin hastaligi tanisi konuldu. IVIG ve
steroid tedavisi baglandi. Etyoloji arastirmak icin viral markerlarina bakildi
ancak hepsi negatif geldi. Malignite taramasi yapildi; torakoabdominal
BT'sinde midede duvar kalinlasmasi disinda patoloji bulunmadi, hastaya
gastroskopi yapildi: kronik gastrit gozlendi yine patolojiside kronik gastrit
olarak raporlandi. Otoimmun hastaliklar icin arastirilirken ANA pozitif,
Anti- SSA (RO-52) +++, Anti-dsDna negatif gelmesi lizerine romatolojiye
konsulte edildi: Sjogren sendromu 6n tanisiyla géz hastaliklari konsul-
tasyonu istendi hastada ileri derecede g6z kurulugu saptanmasi tizerine
romatoloji tarafindan hastaya Azotiopurin 2x15 mg baslandi. Hastanin
1 ay sonraki kontrol degerlerinde Hgb: 10.11g/dL, Total bilirubin:2.6 mg/
dL, direkt bilirubin: 1.3 mg/dL, LDH: 387 u/L olarak gézlenmis olup klinik
olarak stabildi.

Tartisma: Primer SAH oldukca nadir bir hastaliktir, insidans ve prevalansi
siraslyla milyonda 1 ve milyonda 16'dir. 1 Kadinlarda erkeklere gore iki
kat daha fazla goriilmekte olup ortanca tani yasi 67'dir. Klinikte soguk
iliskili semptomlar ve anemi semptomlari mevcuttur. Tedavide soguk kay-
nakli semptomlari ve hemolizi azaltmak icin soguktan kaginmak gerekir.
Antikor Uretimini azaltmak icin hali hazirda en etkili tedavi Rituksimabdir.
2 Tek basina ya da Bendamustin, Interferon alfa, Fludarabin ve Prenizolon
ile kombinasyon seklinde verilebilmektedir. 3 Rituksimab'in etkisiz ya da
kontraendike oldugu durumlarda Bortezomib kullaniimaktadir. 4 Kritik
hemoliz oldugunda ya da immunsupresif tedavinin etkinliginin ge¢ basla-
yabilecegi durumlarda Plazmaferez ya da iViG verilebilmektedir. 5 SAS'de
tedavi altta yatan hastaligin tedavisidir.

Sonug: SAH, nadir goriilen bir otoimmun hemolitik anemidir. Altta yatan
bir sebep oldugunda SAS denilmektedir. Soguk aglutininler saptandigin-
da ozellikle enfeksiyonlar, otoimmiin ve lenfoproliferatif hastaliklar arasti-
rilmalidir. Tedavide halen en etkili ajan Rituksimab'dir. Rituksimab'in etkisiz
oldugu durumlarda kombinasyon tedavileri ve Bortezomib denenmekte-
dir. Hemolitik anemisi, soguk iliskili semptomlari ve periferik yaymasinda
eritrositlerde aglutinasyonlari olan hastalarda SAH'ni akilda bulundurmak
gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: anemi, Sjégren sendromu, soguk aglutinin hastaligi
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ERiSKINLERDE SERUM KOBALAMIN DUZEYIiNiN
YUKSEKLIGi MALINITE HABERCIiSi OLABILIR Mi?

Isil Erdodan Gziinal ', Taner Tan?, Erman Oztiirk’

stanbul Medeniyet Universitesi Géiztepe Egitim ve Arastirma Hastanesi Eriskin Hematoloji Klinidi
“Istanbul Medeniyet Universitesi Goztepe Egitim ve Arastirma Hastanesi ic Hastaliklar: Klinigi

Giris ve Amag: B12 vitamini (kobalamin) hiicre metabolizmasi ve proli-
ferasyonu icin gerekli esansiyel bir vitamindir. Hematolojik kanserlerde,
solid timorlerde, otoimmiin hastaliklarda, bobrek ve karaciger hastalik-
larinda serum kobalamin diizeyi ylksek bulunmus ve bazi kanserlerde
prognoz ile iliskisi oldugu gosterilmistir. Literatiirde B12 tedavisi almayan
asemptomatik bireylerde baska nedenlerle test edilmis ve tesadiifen sap-
tanan kobalamin yiksekliginin takip ve/veya tetkik edilmesinin gerekliligi
konusundan net veri yoktur. Bu calismada B12 tedavisi almayan bireylerde
gorilen kobalamin yiksekliginin etyolojiye yonelik tetkik edilip edilme-
mesi gerekliligini agikhida kavusturmak, kanser tanisi ile iliskili olup olma-
digini, bir kanser belirteci olarak kullanilip kullanilamayacagini aragtirmak
ve literatiire bu konuda katkida bulunmak amaclanmustir.

Yontem: Hastanemize Kasim 2018 - Haziran 2019 tarihleri arasinda bas-
vurmus, hastane bagvurusunda serum B12 duzeyi kemiliiminesan enzim
immunometrik yontemi ile 6lctilmis ve laboratuarin normal referans
degerinin (187-883 pg/ml) Uzerinde saptanmis, bilinen kanser oykusi
olmayan, son 6 ayda transfiizyon yapilmamis ve oral veya parenteral B12
kullanmayan, multivitamin destegi almayan, glomerdler filtrasyon hizi
>30 ml/dk olan, karaciger fonksiyon bozuklugu olmayan eriskin olgular
calismaya dahil edildi. Gebeler, 18 yas altindaki hastalar, karaciger fonksi-
yon bozuklugu olan, alkol kullanan, son dénem bdbrek yetersizligi olan,
hemodiyalize giren hastalar, son 6 ayda oral veya parenteral B12 tedavisi
ve/veya multivitamin destegdi almis olan olgular ¢alisma disi birakild.

Hastalar, serum kobalamin diizeyinin 6l¢lldugi tarihteki tani ve semp-
tomlar ile bu tarihten itibaren 10 aylik siire icerisinde yeni tani konan has-
taliklar agisindan otomasyon sistemindeki veriler dogrultusunda (ICD10
tani kriterlerine, anamnez, fizik muayene ve laboratuar bulgularina gére)
degerlendirildi. izlemde kanser tanisi almis olgularda malinitenin yeri, tipi,
toplam sagkalim ve erken mortalite oranlari hasta dosyalari incelenerek
belirlendi.

Anahtar kelimeler: Vitamin B 12

Tablo 1. Hastalarin ozellikleri

Cinsiyet Kadin: 73 Erkek: 27 Toplam: 100

Yag Ortanca: 61,5 yil Aralik: 19-91 yil

48 hasta: Hipertansiyon, diyabet, hiperlipidemi,
serebrovaskiiler olay, koroner arter hastaligi 13 hasta:
Otoimmiin hastalik (11 hastada hipotiroidi, 2 hastada
multipl skleroz) 39 hasta: Bel agnisi, carpinti, bas agrisi,
depresif duygudurum, osteoporoz, demans

Ortanca: 952 Aralik: 887-2000

Serum kobalamin diizeyi
bakildiginda tani

Serum kobalamin diizeyi
(pg/ml) (N: 187-883 pg/ml)

Hemoglobin diizeyi (gr/dI)

Ortanca: 13,1 Aralik: 5,3-16,6
Lokosit sayisi/mm® Ortanca: 7.200 Aralik: 2.500-19.000

Serum kobalamin diizeyi yiiksek 2 hasta meme kanseri 1 hasta AML 1 hasta mide kanseri
bulunduktan sonra tani konan hastalik | 1 hasta kaposi sarkomu 1 hasta romatoid artrit

GLUKOZ-6-FOSFAT DEHIDROGENAZ EKSiKLiGi SAPTANAN
KIZ COCUKLARI

Yasemin Ardicoglu Akisin', Zafer Arslan?, Serdar Ceylaner’, Nejat Akar®

"Tobb Etu Tip Fakiiltesi Tibbi Biyokimya
“Tobb Etu Tip Fakiiltesi Cocuk Hastliklan
*Intergen Intergen Genetic Center

Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz (G6PD) enzimi Embden Meyerhof yolunun
birinci basamadinda bulunan 6nemli bir enzimdir. Bu enzimdeki herhangi
bir fonksiyon kaybi NADPH olusumunun durmasina neden olarak eritrositleri
oksidatif hasarlara acik birakir. G6PD eksikligi ilaclar veya enfeksiyona sekon-
der olarak gelisen akut hemolitik anemi ataklari, favizm, yenidogan sarihgi
riskinde artma ve kronik non sferositik hemolitik anemi seklinde goriilir.

En sik gorilen eritrosit enzim eksikligidir ve X'e bagl resesif kalitim
gosterir. Gortilme sikligi Akdeniz tlkeleri, Afrika ve Cin'de fazla olmakla
birlikte tlim etnik gruplarda tanimlanmistir. G6PD enzim eksikligi Turrkiye
genelinde %0.5, Cukurova bdlgesinde %8.2 oraninda goérilmektedir.
Enzimin, degisik ozellikler gosteren 400'lin Uzerinde varyanti ve yaklasik
170 mutasyonu saptanmistir.

Aktivitesi azalmis enzimi yeniden sentezleme yetenedi olmayan eritro-
sitler, metabolizmalari sonucu olusan toksik oksijen radikalleri nedeniyle
hemolize ugrarlar. Bu olay dusik siddette ve surekli olabilecegi gibi,
birtakim tetikleyici etkenlerle (bazi ilaglar, bakla, bazi kimyasal maddeler
gibi) ani ve siddetli bir hemolitik kriz seklinde de ortaya cikabilir. G6PD
eksikligiyle olusan favizm hemen daima erkeklerde goriilmesine karsin,
yenidodan sarihidi kizlarda da ortaya ¢ikabilmektedir.

Heterozigot kadinlarda ise Lyon hipotezine gére enzim diizeyi eksik ve
normal olan iki ayri eritrosit toplulugu vardir ve arta kalan G6PD aktivitesi
normal enzimatik aktivitenin %10-60" kadardir. Nadiren asiri Lyonizasyon
nedeni ile heterozigot kadinlar semptomatik olabilir. Bitiin genetik kom-
binasyonlar incelendiginde eksikliklerin erkek kadin orani 2:1 seklindedir.
Ulkemiz gériilme sikhgr acisindan erkek defektli ve kadin heterozigotlar
birlikte % 3,2-4,5'dir.

Bu vakada G6PD eksikligi saptanan kokenli bir aile ele alinmistir. TOBB ETU
Tip Fakdiltesi Cocuk Hastaliklari Bélimiine oksuriik sikayeti ile bagvuran
alti yasindaki kiz cocugun bakla yedikten sonra ciltte sararma ve idrar
renginde koyulasma hikayesi olmasi Uzerine G6PD eksikliginden sup-
helenilmistir. Tam Kan Sayimi ve G6PD diizeyi 6l¢tim yapilmis ve G6PD
diizeyinin dusiik gelmesi Uzerine anne ve babalarinda da ayni testler
cahsilmistir (Tablo 1).

Daha detayli bilgi alindiginda ailede benzer bir hikaye veya baklaya karsi
bir duyarlilik olmadigi saptanmistir. Cocuklarin yenidogan siirecinde de
herhangi bir durumla karsilasmadiklari, sadece 6 yasindaki ¢ocukta son
4 yilda daha hafif olarak benzer duruma birkag kere rastlandigi ve demir
tedavisi verildigi ifade edilmistir.

Eldeki numuneler kullanilarak sadece babada mutasyon analizi yapila-
bilmis ve NM_000402.4 c.1093G>A (p.A365T) (6.Ala365Thr) mutasyonu
hemizigot olarak saptanmistir.

X'e bagli resesif kalitim gosteren G6PD eksikligi icin babada eksikligin olup
annede olmama durumunda kiz ¢cocuklarinin %100 klinik semptom olma-
dan tastyici olmasi beklenirken, her iki kiz cocugunda da enzim eksikligi
saptanmasi beklenmedik bir durumdur.

Anahtar kelimeler: Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikligi

Tablo 1. Kan Sayimi ve G6PD sonuglar

Testler Anne Baba Kiz 1 (6 yas) Kiz 2 (5 yas)
Eritrosit (x106/uL) 45(4-5,2) 436 (45-59) | 4,6(41-52) 4,53 (4,1-5,2)
Hemoglobin (g/dL) | 12,1(12-16) | 13,5(13,5-17,5) | 12,3(11,5-14,5) | 12,0(11,5-14,5)
Hematokrit (%) 37,1 (36-46) 40,5 (40-53) 37,2 (25-45) 37,8 (25-45)
MCV (fL) 82,4(80-100) | 92,9(81-101) 80,9 (77-87) 83,4 (77-87)
MCH (pg) 26,9% (27-31) 31(27-31) 26,7 (25-29) 26,5 (25-29)
MCHC(g/dL) 32,6 (32-36) 33,3(32-36) 33,1(32-36) 31,7 (32-36)
G6PD (U/g Hb) 13,22 0,52* 5,48* 7,97%
(7,0-20,50) (7,0-20,50) (7,0-20,50) (7,0-20,50)
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Referans Numarasi: 77

GEBELIKTE HODGKIN LENFOMA VE HEMSIRELIK BAKIMI
OLGU SUNUMU

Ozlem Sanitas', Yasemin Aydin', Giinay Yesilirmak', Gizem Tugce Cengiz', Gozde 0z',
Sevcan Yal¢in Yayla'

'Kog Universitesi Hastanesi
*Medikal Onkoloji-hematoloji Unitesi

Lenfoma, lenfositlerin olusturdugu bir kanser tipidir. Hastalik Hodgkin
Lenfoma ve Non-Hodgkin Lenfoma olmak tizere ikiye ayrilir. Hodgkin
lenfoma, immiin sistemin, lenfosit hiicrelerinin malign poliferasyonu
sonucunda olusmaktadir. Ozellikle 15-35 yas araligindaki cinsiyet farki
gozetmeksizin bireyleri etkileyen bir lenf sistemi hastaligidir. Hodgkin
Lenfoma normal bir bireyde goéruldigu gibi, gebelikte de tanisi konu-
labilen ve tedavisi uygulanabilen bir kanser tirtdar. Olgumuzda; 35
yasinda, 28 haftalik gebe hastamizin son 1 aydir giderek artan bel ve sirt
agrilar olmasi sebebiyle, yapilan batin MR (Manyetik Rezonans) ve LAP
(Lenfadenopati) biyopsisinde hastaya klasik tip Hodgkin lenfoma tanisi
konulmustur. Hastanin 29. gebelik haftasinda ABVD (Adriamisin+Bleom
isin+Vinkristin+Deticene) 15 glinde 1, 12 kiir olarak tedavisine baglandi.
Gebelik surecinde kemoterapi alan hastanin hemsireler tarafindan her
kir basinda hemodinamik parametreler, genel durum degerlendirilmesi,
toksisite ve yan etki degerlendirilmesi yapilmis olup, hemsirelik bakimi
ihtiyaclari dogrultusunda planlanmistir. Yazimizin amaci gebelik sire-
cinde nadir olarak gorulebilen Hodgkin Lenfoma tedavisinde hemsirelik
bakiminin 6nemidir.

Anahtar kelimeler: Hodgkin Lenfoma, Gebelik, Kemoterapi, Hemsirelik Bakimi

W Hematopoez/ Sitotokinler / Biiyiime Faktorleri, Reseptorleri / ilag
Farmakolojisi / Apopitoz
P-259

Referans Numarasi: 158

PERIFERIK KANDA MEGALOBLASTLAR GORULEN iKi B12
VITAMINI EKSIKLIGi OLGUSU

Dilek Keskin', Aysun Gonderen', Aydan Akalin 2

'Kiitahya Sbii Eviiya Celebi Egitim ve Arastirma Hastanesi, ¢ Hastalikian Anabilim Dah, Hematoloji
Bilim Dal
*Kiitahya Sbii Evliya Celebi Eitim ve Aragtirma Hastanesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali

Girig: B12 vitamini eksikligi olgularinin zengin periferik yayma bulgulari
klinisyenler icin yol gosterici niteliktedir. B12 vitamin eksikliginde, kemik
iliginde megaloblastik degisiklikler beklenebilir. Nukleus ve sitoplazma
arasindaki diskordans bu goriiniime sebep olmaktadir. Megaloblastlarin
periferik kana ¢ikmasi teorik olarak mimkuindur. Ancak inefektif eritropo-
ez nedeniyle kemik iliginde imha edildiklerinden periferik kanda goril-
meleri pek beklenmez. Bu sebeple periferik yaymada megaloblast yapilari
nadiren karsimiza ¢ikar. Olgular, yayma bulgulari nedeniyle dikkat ¢ekici
oldugundan sunulmustur.

Olgu 1: 37 yasinda erkek hasta koyu renkli diskilama, sarilik, halsizlik ve
nefes darligi ile Acile bagvurmus. Makrositer anemi (Hb: 6.8 gr/ dI, MCV:
124 fl), laktat dehidrogenaz yuksekligi (LDH: 845 1U/L) ve hiperbilirubine-
mi (total / indirekt bilirubin: 4/ 3.4 mg/dl) nedeniyle Hematoloji'ye dani-
sild. Vitiligosu, allerjik astimi olup yaygin hipopigmente plaklari, ikteri,
tasikardisi, hafif wheezingi mevcuttu. Rektal tusede patoloji yoktu. Lokosit
(WBC): 4660/mm3, hemoglobin (Hb): 6.2 gr/dl, ortalama korpuskiler
voliim (MCV):122.8 fl, trombosit (plt): 178.000/ mm3, retikiilosit (ret): % 0.8
idi. Hemolitik anemiden uzaklasildi. Kreatinin: 0.83 mg/ d|, ferritin:160 ng/
ml, folik asit: 6.3 ng/ ml, B12 vitamini: 33 pg/ml (dustik) saptandi. Periferik
yaymada anizositoz, makroovalositoz, nadir fragmente eritrosit, gdzyasi
hicreleri, hipersegmente notrofil yapilari, nadiren megaloblastik eritrob-
lastlar goruldi (Sekil 1). Gastroskopide atrofik goriinim olup biyopsilerin-
de kronik atrofik gastrit, nonspesfik duodenit tespit edildi. Takibinde koyu
renkli diskilama durdu, kolonoskopi planlandi. Tablo, pernisiydz anemiye
sekonder inefektif eritropoez olarak kabul edildi. Parenteral B12 vitamini
replasmanina baslandi ve klinik diizeldi. Omiir boyu aylik B12 vitamini
takviyesi onerildi.

Olgu 2: 33 yasinda erkek hasta halsizlik ve sarilik sikayeti ile Dahiliye
poliklinigi'ne basvurmus. Agir makrositer anemi, trombositopeni ve serum

LDH yiiksekligi nedeniyle tarafimiza refere edildi. Soluklugu ve ikteri vardi.
Lokosit: 4680/mm3, Hb: 7.0 gr/dl, MCV:108.2 fl, plt: 96.000/ mm3, ret: %
0.4, LDH: 5243 IU/L, total/indekt bilirubin: 5.45/4.63 mg/dl idi. Periferik
yaymasinda anizositoz, makroovalositoz, hipersegmente nétrofiller olup
trombosit degeri kan sayimiyla uyumlu idi, tek tik megaloblastik erit-
roblastlar saptandi (Sekil 2). Ferritin: 213 ng/ml, folik asit: 14.5 ng/ml, B12
vitamini: 12 pg/ml (duistik) idi. Antiparietal antikoru 1/160 pozitif bulundu.
Gastroskopisi planlandi. Mevcut haliyle B12 vitamini eksikligine sekonder
inefektif eritropoez dislnildi. Parenteral B12 vitamini replasmanina
baslandi, klinik toparladi.

Sonug ve Tartisma: Literatlirde benzer yayma bulgular nadiren tanim-
lanmistir. Olgu 1'deki goriintli plazma hiicresini andirsa da nukleus yapisi,
sitoplazmada golgi alaninin yoklugu eritroblast oldugunu diistindiirmek-
tedir. Ayrica hafif bazofilik sitoplazma mavi ilik bekledigimiz megaloblastik
anemideki durumu karsilamaktadir. Olgu 2'deki eksantrik metamyelosite
benzer nukleus yapisi, sitoplazmasinin granulsiiz olmasi myeloid hiic-
relerden; golgi alaninin yoklugu, sitoplazmasinin hafif bazofilik olmasi
sebebiyle plazma hiicresinden ayrilmasini saglamistir. Bu tip hiicrelere
rastlandiginda klinik ve laboratuvarin beraber degerlendirilmesi dogru
karar verilmesini saglayacaktir.

Anahtar kelimeler: megaloblast, periferik yayma, B12 vitamini
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RELAPS REFRAKTER SOGUK AGLUTININ HASTALIGI OLAN
VAKADA BORTEZOMIB ILE ETKILI VE BASARILI TEDAVI
Serhat Celik, Zeynep Tugba Giiven, Biilent Eser, Leylagiil Kaynar, Mustafa Cetin, Ali Unal
Erciyes Universitesi Tip Fakiiltes, i¢ Hastaliklan Anabilim Dah, Hematoloji Bilim Dah, Kayseri

Referans Numarasi: 173

Girig: Soguk aglitininler, normal viicut isisinin altindaki sicakliklarda,
eritrositler Uzerindeki antijenleri taniyan antikorlardir. Antikorlar IgM
vasfindadir ve eritrositler tzerindeki tipik olarak “I” veya “i” antijenlerine
baglanarak eritrositlerde aglitinasyon olustururlar. Bu durum ekstravas-
kiler hemoliz olusturarak anemi ile sonuclanmaktadir. Tanida; retikulosit,
LDH, indirekt bilirubin yiiksekligi ve diisiik haptoglobin gibi hemoliz bul-
gularinin gosterilmesi ile C3d icin pozitif direkt Coombs testi ve 4°C'de =64
soguk aglutinin titresi kullaniimaktadir.

Yaklasik 7 yildir Soguk Aglutinin Hastaligi(SAH) tanisi ile takip edilmekte
olup steroid ve Rituksimab tedavisine yanit vermeyip Bortezomib tedavisi
ile anlamli yanit alinan hastayi sunuyoruz.

Olgu Sunumu: 66 yasinda erkek hasta Eylil 2012'de anemi nedeniyle
tetkik edilen hastanin hemolitik bulgularinin olup direkt coombs C3d (4+)
ve periferik yaymasinda aglitinasyonlar gézlenmesi lizerine SAH tanisi
konuldu. Prednol tedavisi baslanan hastanin yaklasik ti¢ yil boyunca belirli
araliklarla steroid tedavisi azaltilarak kesilip yeniden baslandi. Haziran
2018'de Akcigerde kitle saptanan hastanin yapilan biyopsisinde adeno-
karsinom olarak raporlandi. Sag orta lobektomi yapilan hastaya devamin-
da toplam 6000 cGy dozunda steotaktik radyocerrahi tedavisi uylandi.
Kasim 2018'de hemolitik anemisi derinlesen hastaya Hgb:10.4, indirekt
bilirubin:4.5, Direkt coombs C3d (4+), haptoglobulin: 7.5, LDH:406 Prednol
tedavisi yeniden baglandi. Hastanin hemolitik anemisi diizelmemesi tize-
rine Rituksimab tedavisi baslandi. 4.kiiriinden sonra indirekt bilirubin:4.5,
Direkt coombs C3d (3+), haptoglobulin: 7.5, LDH:406, periferik yayma-
sinda yaygin aglitinasyonlarinin devam etttigi goézlendi. Bortezomib 1.3
mg/m2 tedavisine gecildi. 2 ay sonraki kontroliinde hgb:15.8, indirekt
bilirubin:0,5, Direkt coombs C3d (-), haptoglobulin: 324, LDH:297 geldi.
Hastanin kliniginde de laboratuvar bulgularindaki gibi anlamli derecede
diizelme gozlendi.

Tartisma: Primer SAH oldukca nadir bir hastaliktir, insidans ve prevalansi
sirastyla milyonda 1 ve milyonda 16'dir.2 Tedavide soguk kaynakli semp-
tomlari ve hemolizi azaltmak icin soguktan kacinmak gerekir. Antikor
Uretimini azaltmak icin hali hazirda en etkili tedavi Rituksimab'dir. Tek
basina ya da Bendamustin, Interferon alfa, Fludarabin ve Prenizolon ile
kombinasyon seklinde verilebilmektedir. Rituksimab'in etkisiz ya da kont-
raendike oldugu durumlarda Bortezomib kullaniimaktadir. Bortezomib ise
B hiicreli lenfoid malignitelerde kullanilan bir proteazom inhibitori olup
Rituksimab'in etkisiz ya da kontraendike oldugu durumlarda kullanimi
onerilmektedir. Bortezomib'in etkinligi icin yapilan en az bir terapinin
etkisiz oldugu SAH'li 21 hastay! iceren calismada® degerlendirilebilen
19 hastanin altisinda (%32) yanit (transflizyon bagimhgi dizeldi veya
hemoglobin diizeyinde 2 g / dL artis olarak tanimlandi) alindi, 6 hastanin
3 tinde tam yanit var iken diger 3 linde parsiyel yanit gozlenmis. 2 farkli
vaka raporu da bu calisma ile uyumlu olarak gézlenmistir.

Sonug: SAH, nadir gorilen bir otoimmun hemolitik anemidir. Tedavide
halen en etkili ajan Rituksimabdir. Rituksimab'in etkisiz oldugu durumlar-
da kombinasyon tedavileri ve Bortezomib denenmektedir. Bizim vakamiz-
da oldugu gibi diger vaka raporlari ve calismalarda Bortezomib'in etkin
oldugu goézlenmistir.

Anahtar kelimeler: Bortezomib, hemolitik anemi, soguk aglutinin hastaligi

Sekil 1. hastanin periferik yaymasindaki aglutinasyonlar

Tablo 1. Zamana gore laboratuvar ve tedavi cizelgesi

Laboratuvar 09,2012 12,2018 04,2019 06,2019
Whc (103/pL) 48 6,4 121 9,1
Hgb (g/dL) 125 9,8 10,7 134
Mcv (FI) 99 103 102 87
PIt (103/pL) 287 267 29 300
Thil (mg/dL) 2.8 7,45 512 1,39
I.bil (mg/dL) 2 54 4,09 0,5
LDH (u/L) 241 406 752 165
Haptoglobin(mg/dL) 26 75 8 324
Direkt coombs (3d 4+ 4+ 3+ -
Direkt coombs IgG - - - -
Periferik yayma Yaygin Yaygin Yaygin Aglutinasyon
aglutinasyon aglutinasyon aglutinasyon gozlenmedi
Kullandig ilag Prednol Rituksimab Bortezomib -

W Lenfomalar / Arastirmalar / Transplant Digi Tedaviler/Biyolojisi
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Referans Numarasi: 496

HOGKIN LENFOMALI COCUK HASTALARDA EVRELEMEDE
PET/BT ILE KEMIK iLiGI BiYOPSi SONUCLARININ
KARSILASTIRILMASI

Esra Arslantas’, Ferhan Akiai', Ali Aycicek ', Isik Odaman AP, Cengiz Bayram', Suat Hilal
Aki?, Ebru Yilmaz*, Nihal Ozdemir'

Sagihk Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Hematoloji
ve Onkoloji Bilim Dall, [stanbul

2Saglik Bilimleri Universitesi Dr. Behget Uz (ocuk Hastaliklan ve Cerrahisi Eitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali, izmir

Sistanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dab, Istanbul

“Istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Niikleer Tip Anabilim Dal, Istanbul

Amag: Hogkin Lenfoma giinimiiz modern kemoterapi rejimlerine yanit
veren bir hematolojik kanserdir. Tedavi secimleri temel olarak hastaligin
tani anindaki tutulumuna bagldir. Bu ¢calismada baslangi¢ evrelemesinde
kemik iligi tutulumunun gosterilmesinde F-18-flouro-2-deoksi-D-glukoz
(18F-FDG) Pozitron Emisyon Tomografi/Bilgisayarli Tomografi (PET/BT) ile
kemik iligi biyopsisi (KIB) sonuclarinin karsilastirmasi amaclanmistir.

Yontem: Kasim 2008- Haziran 2019 arasinda yeni tani alan, 18 yas alti,
tedavi 6ncesi hem PET/BT hem de iki tarafli iliyak kemik iligi biyopsisi olan
37 HL tanili cocuk geriye donik olarak incelendi. Kemik iligi tutulumu,
KiB'de histolojik olarak tutulumun izlendigi ve/veya PET/BT'de kemote-
rapiyi takiben ¢oziilen fokal (18F-FDG) tutulumunun oldugu hastalarda
pozitif kabul edildi. Pozitron Emisyon Tomografi/Bilgisayarli Tomografide
yaygin 18F-FDG tutulumlar kemik iligi tutu

Anahtar kelimeler: Hogkin Lenfoma, pozitron emisyon tomografi/bilgisayarli
tomografi, kemik iligi biyopsisi, cocuk
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Referans Numarasi: 293

B Kirmizi Hiicre Fizyolojisi ve Bozukluklan
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Referans Numarasi: 532

COK NADIR GORULEN BiR HEMOGLOBINOPATI OLGUSU:
HBS-BETA TALASEMIi HASTALIGI

Elif Karaca', Serhat Celik, Zeynep Tugba Giiven?, Leylagiil Kaynar?, Mustafa Cetin, Ali
Unal?, Biilent Eser?

"Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, ¢ Hastaliklan Anabilim Dal, Kayseri
*Frciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Kayseri

Girig: Orak Huicreli Anemi, beta hemoglobindeki 6. Gende bulunan glu-
tamat yerine valin gelmesi ve HbS olusmasiyla seyreden bir hastaliktir.
1,2 Orak Huicreli Anemi'de bitin klinik semptomlarin hiicre icindeki HBS
miktariyla orantili olmasi ve beta talasemi ile heterozigot kombinasyonun-
da Hb A2 miktarinda da artis nedeniyle Hb S beta talasemi hastalarinda
klinik semptom ve bulgular homozigot orak hiicreli anemi hastalarinda
gorilen bulgulardan daha silik ve nonspesifiktir. 3 Bu nedenledir ki orak
hicreli anemi ve beta talasemi hastalari siklikla cocukluk ¢aginda tani alir-
ken Hb S/Beta Talasemi tanisi genellikle orta ileri yaslarda koyulmaktadir.
Hastaligin klinik seyri, ataklarla gelen ve kendiliginden gecen kas-kemik
agrilari, birgcok organda mikroinfarktlar, stresle tetiklenen okluziv krizlerle
karakterizedir.

Olgu sunumu: 51 yasindaki kadin hastanin 6 yasindan beri 1 hafta kadar
suiren aralikh kas ve kemik agrisi ataklar mevcut olup 2012 ve 2015'te ali-
nan tibia biyopsilerinde aseptik osteonekroz tanisi koyulmus. Fibromiyalji
olarak degerlendirilen hasta agn sikayetlerinin sik ve siddetli olmasi biling
bulanikhigr ile acilimize basvurmus olup yogun bakim servisimize alindi.
Gelis WBC: 3,970/uL HB: 6,8 g/dL PLT: 128/uL, LDH: 2401 u/L indirekt
Bilirubin: 2.1 g/dL olup periferik yaymada (py) eritroblastlar, dakrositler
ve 1hmli sola kayma mevcut olup 8 saat sonraki py'de sistositler mevcut-
tu. Hasta TTP duslintlerek ADAMTS 13 calisildi ve plazmafereze alindi.
ADAMTS 13 aktivitesi %95 olan hastada TTP tanisindan uzaklasildi fakat
plazmafereze kismi yanit nedeniyle devam edildi. 7 glin pulse steroid
verilen hastanin kemik iligi biyopsilerinde eritroid seride artis goruldi.
Flow sitometrisinde PNH uyumlu bulgu gelmedi. Batin BT'de splende
mikroinfarktlari, kraniyal BT'de milimetrik infarktlar mevcut hastanin
serum elektroforezi istendi. Elektroforezde HbS:>35, HbA2: 5,5 olan has-
taya Hb S-Beta Talasemi tanisi koyularak Hidroksilire baglandi. Dokintu
ve bisitopeni gelismesi lzerine tedaviye devam edilmedi. Elektroforez
yapilmasina karar verilen hastada 2 kez hemoglobin exchange sonrasi
laboratuvar ve klinik yanit elde edilmesi lizerine hasta kontrole gelmesi
Onerisiyle taburcu edildi.

Tartisma: Hastamizin klinige basvuru semptomlari agril bir atak sonrasi
biling bulanikhigi olmasi nedeniyle ilk etapta TTP- HUS ayirici tanisiyla takip
edildi. Py'deki sistosit varligi ve plazmafereze biling durumunda diizelme
ile kismi yanit olmasi bizi taniya yaklastirdi fakat ADAMTS 13 aktivite
yliksekligiyle bu tanidan uzaklasildi. Ki'de eritrositer seride artis, Kraniyal
Bt ve Batin Bt'de kraniyal ve splenik mikroinfarktlar ve mikroanjiyopatik
hemolitik anemi ile uyumlu laboratuar tetkikleri hemoglobin elektroforezi
ile degerlendirme yapmak ve tani koymak agisindan yol gosterici veriler
oldu. Hidroksilre disinda tedavide yeri mevcut bir diger modalite olan
hemoglobin exchange*iile hem elektroforezde hem klinik semptomlarda
hem de laboratuvar bulgularinda anlamli yanit alindi.

Sonug: Hb S - Beta Talasemi ¢ok nadir gorilen silik ve nonspesifik klinigi
ile cocukluk ¢aginda tani almadan eriskin doneme kadar seyreden bir
hastaliktir. Bu vakadaki gibi TTP diistindiiren bulgularla gelen hastalarda
iyi bir cocukluk ¢agr dykiisu, mikroanjiyopati olmasi ve kranial ve splenik
mikroinfarktlar, aseptik osteonekroz gibi bulgular olmasi durumunda,
ayirici tanida muhakkak distintlmeli ve taniya yonelik hemoglobin elekt-
roforezi yapilmaldir.

Anahtar kelimeler: HbS-beta talasemi, orak hicreli anemi, talasemi

HEMOLIZ, PANSITOPENi VE SPLENOMEGALI iLE PREZENTE
OLAN $iDDETLI VITAMIN B12 EKSIKLiGi OLGUSU

Osman $ahin, Murat Albayrak, Merih Reis Aras Aras, Hacer Berna Afacan Oztiirk,
Pinar Comert, Umit Yavuz Malkan

Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Diskapi Yildinim Beyazit Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji
Béliimii, Ankara, Tiirkiye

Giris: Vitamin B12, hematolojik hiicrelerin olgunlasmasinda DNA sente-
zinde gerekli bir koenzimdir. Vitaman B12 eksikligi cogunlukla megalob-
lastik anemiye, nadir olarak da pansitopeniye yol acar. insan viicudunda
B12 vitamini sentezlenmediginden biyokimyasal siirecler icin gerekli
vitamin duizeyi hayvansal gidalarin surekli alimina baglidir. Eksikligi,
diyetle alim azhigi veya emilimi engelleyen patolojilere bagli gelisir. Viicut
depolarinin bosalmasiyla klinik bulgular ortaya cikar. Ciddi vitamin B12
disukligl bulunan bu olguyla vitamin B12 eksikliginin klinik yansimalari-
nin degerlendirilmesi amaclanmustir.

Olgu Sunumu: 43 yasinda kadin hasta halsizlik sikayetiyle acil servise
basvurdu. Fizik muayenede; cilt ikterik, dalak kot altinda palpabl bulundu.
Hemogramda; I6kosit: 1,22*10° /uL, hemoglobin: 4,0 gr/dl, trombosit:
87*10°/uL, OEH: 99,7 fl idi. Biyokimyasal tetkiklerinde; LDH: 4314 U/L,
total biliriibin: 5,5 mg/dl, direkt bilirubin: 0,64 mg/dl olarak bulundu.
Acil polikliniginde 4 Unite eritrosit replasmani yapilmasindan sonra ileri
tanisal islemler yapilmak tizere hematoloji klinigine yatirildi. Transfiizyon
sonrasi kontrol hemoglobin: 8,8 gr/dl olarak geldi. Hemolizi olan hastanin
Coombs testi negatif idi. Vitamin B12 duzeyi: 0 ng/L, folat 11,7 ng/dl,
demir: 101 pg/d|, ferritin: 28,6 ng/Lve retikllosit % 2,45 idi. Periferik yay-
mada makroovalositler ve nétrofil hipersegmentasyonu izlendi. Mevcut
bulgularla hastada vitamin B12 eksikligine bagli megaloblastik anemi
tanisi konularak siyanokobalamin 1000 mcg/giin intramuskiiler ve folik
asit 5 mg/glin oral olarak baglandi. Siyanokobalamin ilk 1 hafta her giin
verildi, daha sonra giinasirt 5 doz daha yapildiktan sonra haftalik doza
gecildi. Hastanin son kontrol hemogram degerlerinde (I6kosit degeri:
3,7*%10° /uL, hemoglobin: 9,8 gr/dl, trombosit sayisi: 98*10%/uL) diizelme
egilimi gorildi. Hasta ayaktan takip edilmek Gzere taburcu edildi.

Tartisma: Vitamin B12 eksikligi stk gorilen bir saglik sorunudur. Bulgulari
cogunlukla hemen go6ze carpmayan sinsi bir stireg izler. Ancak kimi zaman
cok belirgin bir klinikle karsimiza ¢ikar. Bu belirgin klinigin klasik bulgulari
hematolojik olarak megaloblastik anemi, norolojik olarak spinal kordun
subakut kombine dejenerasyonu ve dorsal kolonun demiyelinizasyonu ile
karakterizedir. Bunun disinda daha seyrek ve daha ciddi olarak hemoliz,
pansitopeni, optik sinir atrofisi, otonom sinir sistemi disfonksiyonu, perife-
rik néropati ve psikiyatrik bulgularla da prezente olabilir. Ayrica ciddi B12
eksikliginde seyrek de olsa splenomegali ve l6koeritroblastozis de gortil-
mektedir. Burada sunu vurgulamak gerekir ki; hematolojik ve norolojik
bulgular ¢cogu hastada bir arada bulunmaz. Bunun nedeni de hematolojik
bulgularin olusumundan sorumlu mekanizmalarla nérolojik bulgular
olusturanlarin farkl olmasidir.

Sonug: Bu olguda vitamin B12 diizeyi 0 olan ciddi bir vitamin B12 eksik-
liginin prezente oldugunu gdérmekteyiz. Hastada pansitopeniyle birlikte
splenomegali ve hemoliz bulgulari mevcuttu. Ayrica periferik yaymada
hemoliz bulgulari ve I6koeritroblastik tablo goruldi. Ancak hastada noro-
lojik bulgular hematolojik bulgulara eslik etmiyordu. Bu vaka; vitamin B12
eksikliginin norolojik bulgularin yoklugunda pansitopeni, splenomegali
ve hemoliz bulgulari ile malign bir hematolojik hastalik stiphesi yaratacak
sekilde prezente olabilecegini ve vitamin B12 diizeyinin “0” gibi oldukc¢a
nadir gorilen bir diizeyde olabilecegini vurgulamak icin sunuma uygun
goralda.

Anahtar kelimeler: vitamin B12 eksikligi
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insanlarda saghkh kemik iligi érneklerinde bazal durumda ve Granulocyte
Colony Stimulating Factor (GCSF) sonrasi kok hiicre profilinin ortaya
konmasi amaglanmis, bu amacla akim sitometri ile coklu analizler (CD34,
CD38, CD45, CD90, CD133, CD73, CD105, CD146, CD271, VEGFR2, CXCR4,
kombinasyonlari) ve metabolik profilleme (mitotracker ile mitokondri
yogunlugu, reaktif oksijen radikalleri ve kok hticre belirteci-metabolik
belirtec olan aldehid dehidrogenaz aktivitesi, antioksidan analizler) yapil-
mis, ayrica hipoksik gen ifadeleri arastiriimistir. Bu incelemeler GCSF almis
(n=3), almamis (n=6) bireylerin kemik iliginin 2 farkl bolgesinden alinan
orneklerde yapilmis, ayri ayri ve ortalamalari alinarak analiz edilmistir.

Kok/onciil popilasyonlardan zenginlestirilmis 6rneklerde, izolasyon 6nce-
si taze/islenmemis orneklerle kiyaslandiginda, CD34, CD38 ve subpopu-
lasyonlarin oranlarinda belirgin artis olmus, mononukleer hiicrelerden
kapi alma sonrasi ortalama %7,45 olan CD34+ hicre orani izolasyondan
sonra ortalama %80’e ¢ikmis, etkin HKH (Hepatopoetik Kok Hiicre) zengin-
lestirme saglanmistir. HKH'lerin farkli gelisim basamaklarinin degerlendiri-
lebilmesi icin, izolasyon sonrasi 6rneklerde CD34/CD38 parlak veya soluk
boyanma 6zelliklerine gore analizler yapilmistir. Tim 6rneklerde CD34/
CD38 akim sitometri goriintiilerinde CD34/CD38 birlikte ifade olunan
hiicrelerde CD34 parlak alanda CD38 soluk populasyon oldugu, hiicrelerin
siklusa girmesiyle CD38 parlakliginda artis olup bunu CD34 parlakliginda
azalmanin takip ettigi, CD34'lin azalarak tamamen kaybi ile kok/oncil
popiilasyonlarin yerini olgun CD38+ popdilasyonlarin aldigini yansitan
tipik maturasyon goériintileri elde edilmistir. GCSF'in etkisi ile CD34+/
CD38- poptilasyon oranindaki azalmaya paralel olarak CD34+CD38dim/-
popiilasyonun da azaldigi ve CD34-/38+ olgun kan hiicrelerinin artti-
g1 gorilmistir. izolasyon sonrasi kék/énciil hiicreden zenginlestirilmis
orneklerde, immatir hiicreleri temsil eden CD34+38dim/- popiilasyonda
mito orta/soluk, ROS orta/soluk, ALDH parlak popiilasyonlarda artis oldu-
Ju dikkati cekmis, bu bulgular da saglikli insan Ki érneklerinde kok/éncil
populasyonlarinin metabolik belirteclerle ayrilabilecegini desteklemistir.
Kemik iligi hipoksik ortaminda ifade edilen genlerden Hif1a ve Meis1 gen
ifade diizeylerinin incelenmesinde, GCSF verilenlerde hipoksik genlerin
daha dislk ifade edildigi, bu dusukligin Meis-1 icin anlamli bulundugu
goralmustir (p<0,05).

Saglikli insanlarda GCSF sonrasi genellikle periferik kan kok hiicreleri top-
lanmakta, bu nedenle GCSF'in insanda kemik iligine etkileri konusunda
yeterli bilgi bulunmamaktadir. Bu tez calismasinda, kemik iligi 6rneklerin-
de bazal durumda ve GCSF sonrasi ylizey molekiil analizlerine ek olarak
hicrelerin metabolik 6zellikleri incelenmis ve HKH'lerin farkh gelisim
basamaklarinda mitokondri yogunlugu, ROS ve ALDH aktivitesi yonliinden
farkliliklar gosterdigi desteklenmistir.

Bu c¢alisma TUBITAK1002 Programinda 1175763 No'lu proje ile
desteklenmistir.

Anahtar kelimeler: Kemik iligi, hematopoetik kok hiicre, kok hticre nisi, metabolik,
hipoksi, mitokondri
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