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PLAZMA HUCRE HASTALIKLARI

Acilis Konusmasi
Konusmacilar: Dr. Filiz VURAL, Dr. Giildane CENGIZ SEVAL

13:00-13:55 1. OTURUM: TANI - PROGNOZ 5
Oturum Baskanlari: Dr. Ali Zahit BOLAMAN, Dr. Seckin CAGIRGAN

13:00-13:15  Multipl Myelom Epidemiyolojisi
Konusmaci: Dr. Ayse Tilin TUGLULAR

13:15-13:30 Plazma Hiicre Hastaliklarinda Mikro Cevrenin Rolu
Konusmaci: Dr. Derya DEMIR

13:30-13:45 Olgu Ornekleriyle Multipl Myelom Tani Kriterleri
Konusmaci: Dr. Sevgi KALAYOGLU BESISIK

13:45-13:55 Tartisma

13:55-14:35 2. OTURUM: YUKSEK RiSK SMM - TEDA_\ViYE NE ZAMAN BASLANMALI?
Oturum Baskanlari: Dr. Meltem AYLI, Dr. Inci ALACACIOGLU

13:55-14:10 Yuksek Risk SMM Nasil Tanimlanir?
Konusmaci: Dr. Metban MASTANZADE

14:10-14:25 BUutln Yuksek Risk Hastalarini Tedavi Etmemiz Gerekir mi?
Konusmaci: Dr. Fazil Cagri HUNUTLU

14:25-14:35 Tartisma

14:35-14:55 KAHVE MOLASI ﬁ

14:55-16:05 3. OTURUM: YENi PROGNOSTIK FAKTORLER: MRD, CTC, MASS SPEC,
YUKSEK RiSKiN YENi TANIMLARI -
Oturum Baskanlari: Dr. Mehmet YILMAZ, Dr. Selami Kogcak TOPRAK, Dr. Emre TEKGUNDUZ

14:55-15:10 MRD Negatifligini Tanimlamak icin Goriintiilemeye ihtiyacimiz Var mi?
Konusmaci: Dr. Denis Sabriye BOZER

15:10-15:25 Dolasan Plazma Hucresi (CTC) o
Konusmaci: Dr. Omiir Gékmen SEVINDIK

15:25-15:40 Mass Spektrometri (Mass Spec)
Konusmac: Dr. Sidika Gililkan OZKAN

15:40-15:55 Yiiksek Risk Tanimi .
Konugmaci: Dr. Hatice Demet KIPER

15:55-16:05 Tartisma



16:05-17:30

16:05-16:20

16:20-16:35

16:35-16:50

16:50-17:05

17:05-17:20

17:20-17:30

09:00-09:40

09:00-09:15

09:15-09:30

09:30-09:40

09:40-10:35

09:40-09:55

09:55-10:10

10:10-10:25

10:25-10:35

4. OTURUM: MGCS ve AMILOIDOZ :
Oturum Baskanlari: Dr. Mehmet TURGUT, Dr. Ali UNAL, Dr. Pervin TOP(;UOGLU

Monoklonal Gammopati ile iliskili Renal Hastaliklar (MGRS)
Konusmaci: Dr. Mumtaz YILMAZ

Diger Patolojiler ile Beraber Seyreden Onemi Belirsiz Monoklonal Gamapati (MGUS)
Konusmaci: Dr. Merve AYDOGAN

Amiloidoz Tedavisinde Otolog Nakil Gerekli mi?
Konusmacr: Dr. Ayse UYSAL

Waldenstréom Makroglobulinemisi ve KLL
Konusmaci: Dr. Asu Fergun YILMAZ

Miyelom Hastalarinda Yogun Bakim Yénetimi
Konusmaci: Dr. Siikriye Miray KILINCER BOZGUL

Tartisma

6 EYLUL 2025, CUMARTESI

5. OTURUM: YENi TANI MM - !\IAKiL ADAY| OLMAYAN
Oturum Baskanlari: Dr. Osman ILHAN, Dr. Zafer GULBAS

Ding Hastalarda Dértlii Tedavi mi? Uglii Tedavi mi?
Konusmaci: Dr. Umit Yavuz MALKAN

Ding Hastalarda Sirekli Kortizona ihtiyacimiz Var mi?
Konusmaci: Dr. Hale BULBUL

Tartisma

6. OTURUM: YENIi TANI MM - NAKIL ADAYI OLAN
Oturum Baskanlari: Dr. Meral BEKSAC, Dr. Giray SAYDAM

ilk Sira Tedavi Secenekleri .
Konusmaci: Dr. Gulldane CENGIZ SEVAL

Dértli Tedaviler Caginda Hala Kargilanmamis ihtiyaclar Var mi?
Konsolidasyona lhtiyacimiz Var mi?
Konusmaci: Dr. Volkan KARAKUS

Niikse Kadar ikili Tedavi ilg mi .i'dame?
Konusmaci: Dr. Giilcan KOKCU

Tartisma

¢
10:35-10:55 KAHVE MOLASI @



10:55-11:35 7. OTURUM: YENi TANI MM KIRILGAN HASTALAR -
Oturum Baskanlari: Dr. Mehmet Ali OZCAN, Dr. Nil GULER, Dr. Mahmut TOBU

10:55-11:10 Dinamik Kirilganhk Skoru
Konusmaci: Dr. Tuba BULDUK

11:10-11:25 Kinlgan Hastalarin Tedavisi
Konusmaci: Dr. Zehra NARLI OZDEMIR

11:25-11:35 Tartisma

11:35-12:45 OGLE YEMEGi ﬂ)

12:45-13:15 8. OTURUM: RELAPS REFRAKTER MIYELOM TEDAVISINDE IMMUNMODULATOR iLAC
TEDAVILERINDEN CEREBLON E3 LIGAZ MODULATOR iLACLARA: KLINiK YOLCULUK
Oturum Baskanlari: Dr. Ayhan GULSAN SUCAK, Dr. Salih AKSU
Konusmaci: Dr. Ugur SAHIN

13:15-13:45 9. OTURUM: RELAPS/REFRAKTER MIYELOM TEDAVISINDE IMMUNOTERAPI DISI
TEDAVI SECENEKLERI
Oturum Baskanlan: Dr. Nilgiin SAYINALP, Dr. Giiner Hayri OZSAN
Konusmaca:: Dr. Ajda GUNES

13:45-13:55 KAHVE MOLASI ﬁ

13:55-14:50 10. OTURUM: RELAPS/REFRAKTER MIYELOM TEDAVIiSINDE iMMUNOTERAPININ YERI
Oturum Basgkanlari: Dr. Hakan GOKER, Dr. Sinem CiVRIiZ BOZDAG

13:55-14:10 ikinci Sira Tedavide Antikor ilac Konjugatlari (ADC)
Konusmaci: Dr. Sude Hatun AKTIMUR

14:10-14:25 CAR-T Tedavilerde Neredeyiz?
Konusmaci: Dr. Elifcan ALADAG KARAKULAK

14:25-14:40 immiinoterapilerde Yeni Hedefler
Konusmaci: Dr. Meral BEKSAC

14:40-14:50 Tartisma

14:50-15:30 11. OTURUM: YENi iIMMUNOTERAPILERDE KLIiNIiKTE TOKSIiSITE YONETIMI
Oturum Baskanlari: Dr. Fahri SAHIN, Dr. Vildan OZKOCAMAN

14:50-15:05 intravendz immunoglobulin (iViG) Replasmani
Konusmaci: Dr. Fatma KEKLIK KARADAG

15:05-15:20 Sitokin Salinimi Sendromu (CRS) ve Noérotoksisite
Konusmaci: Dr. Merve PAMUKCUOGLU

15:20-15:30 Tartisma



15:30-16:30

15:30-15:40
15:40-15:50
15:50-16:00
16:00-16:10
16:10-16:20
16:20-16:30

SOZEL BILDIRILER OTURUMU
Oturum Baskanlari: Dr. Filiz VURAL, Dr. Asu Fergiin YILMAZ
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NADIR BiR SPLENOMEGALI NEDENi: TANGIER HASTALIGI
Dr. Aysu TIMUROGLU!, Dr. Esra GUNGOR ALBAYRAK!, Dr. Muhammet ATES!

'Erzurum Sehir Hastanesi Hematoloji Klinigi

Ozet:

Splenomegali, dalak boyutunun normaldenbiiyiik olmasi olup konjestif, malignite, infeksiyon,
inflamasyon, non-neoplastik infiltratif hastaliklar ve hipersplenizm gibi pek¢ok sebebe bagli
gelisebilir. Tangier hastalif1 ise, basta retikiiloendotelyal sistem olmak tizere dokularda
kolesterol birikimi ile seyreden, ciddi HDL kolesterol diisiikliigiine/yokluguna neden olan bir
lipit metabolizma bozuklugudur. Hipertrofik sari-turuncu tonsiller, hepatosplenomegali ve
periferal néropati en sik goriilen klinik bulgulardir. Biz de burada splenomegali nedeniyle tetkik
ederken tangier hastalig1 tanis1 koydugumuz bir olgudan bahsettik.

Olgu:

41 yas, erkek hasta polistemi nedeniyle dahiliye polikliniginden sevk edilmis olup ellerde
uyusma sikayeti mevcuttu. Ozgegmisinde ve soyge¢misinde dzellik yoktu, hastanin sigara
kullanim1 yoktu, horlama ya da tanikli apnesi yoktu. Fizik muayenesinde vital bulgular stabil
olup viicut kitle indeksi 26’yd1, parmak ucu oksijen saturasyonu %97 olan hasta Erzurum
sehrinde ikamet etmekteydi. Yapilan tetkiklerde wbc: 7800/mm3, hemoglobin:17g/dl,
hematokrit:%50, platelet:121000/mm3 idi. Hastani nutrsiyonel parametreleri normaldi.
Periferik yaymasinda eritrositler normokrom, normositer, plateletler her alanda 10-12’1i
kiimeler yapmakta idi ve atipik hiicre, blast izlenmedi. Hastadan sekonder/primer polistemi
ayrimi igin eritropoetin diizeyi ¢alisildi: 13,4 mIU/ml normal olarak saptandi. Posterior-anterior
akciger grafisinde ozellik yoktu, solunum fonksiyon testi normaldi. Ekokardiyografisinde
kardiyak anomali saptanmadi. Batin ultrasonografisi (USG) yapildi: karaciger normal boyutta
ve parankimi normaldi, dalak boyutu 160 mm olarak normalden biiylik saptandi. Portal ven
doppler USG’sinde portal ven ve hepatik venlerde akim normaldi, servikal/inguinal/aksiller
USG’lerde lenfadenopati saptanmadi. Splenomegalisi ve polistemisi olan hastadan JAK2 V617
F mutasyonu ve t(9:22) istendi ve negatif olarak sonuc¢landi. Bakilan viral panel negatifti,
brusella serolojisi ve otoantikorlar negatifti, protein elektroforezinde poliklonal/monoklonal
gammapati saptanmadi. Gaucher agisindan istenilen beta-glukozidaz enzim aktivitesi normaldi.
Hastaya kemik iligi biyopsisi yapild1 ve kemik iligi 6rneginden klinik ekzon sekanslama i¢in
ornek gonderildi. Kemik 1ligi biyopsisi:%70 selliilarite gosteren hafif hiperselliiler kemik iligi
biyopsisi, retikiilin boyasi ile grade I/I1I retikiilin lif varlig1 olarak raporlandi. Blastik/neoplastik
infiltrasyon saptnamadi. Hastanin gonderilen genetik analizinde ABcal geninde homozigot
mutasyon saptandi ve bakilan lipit profilinde LDL kolesterol diizeyi:12mg/dl, HDL
kolesterol<5 mg/dl, total kolesterol 37mg/dl olarak diisiik saptandi. Trigliserit diizeyi ise 125
mg/dl olarak normal smirlardaydi. Tangier hastaligi tanis1 konulan hasta metabolizma
hastaliklar1 klinigine yonlendirildi.
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Sonug ve Tartisma:

Tangier hastaligi, nadir goriilen, otozomal resesif gegisli bir metabolizma hastaligi olup 9p31
kromozomu ATP baglayici kaset tasiyict olan ABCA1 geninde mutasyon sonucu ortaya ¢ikar.
Progesif noropati ile seyredebilen, ilimli trombositopeni ve splenomegali, korneal opasitelerin
izlenebildigi bir klinik tablodur. Tedavisinde siklikla koleterolden fakir diyet ve HDL kolesterol
seviyesini arttiran gemfibrozil, niasin gibi ilaglar kullanilmaktadir. Hematoloji klinik pratiginde
splenomegali nedeniyle ¢ok fazla hasta konsulte edilmekte olup 6zellikle néropati semptomlari
ve goz bulgular olan hastalarda Tangier hastalig1 olabilecegi de akilda tutulmasi gereken bir
durumdur.

Anahtar Kelimeler:

Splenomegali, Tangier Hastalig1, Hipolipidemi
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PYODERMA GANGRENOZUM iLE PREZENTE OLAN MULTIPL MiYELOM
OLGUSU

Dr. Esra GUNGOR ALBAYRAK!, Dr. Aysu TIMUROGLU?, Dr. Asli KARA?Z,
Dr. Fuat ERDEM?

'Erzurum Sehir Hastanesi
2Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Giris

Multipl miyelom, tiim kanserlerin % 1’ini olusturan, monoklonal immiinoglobulin iireten
plazma hiicrelerinin klonal proliferasyonu ile karakterize bir malignitedir. Multiple myelomda
cilt tutulumu cok nadir izlenir. Cilt tutulumu genellikle hastaligin seyri sirasinda geg
donemlerde kutandz plazmasitomlar seklinde olup histopatolojik ¢alisma ile kolayca teshis
edilir. Nadiren lokositoklastik vaskiilit, {irtiker, otoimmiin biilloz hastaliklar ve piyoderma
gangrenozum multipl myelomun ilk belirtisi olabilir. Pyoderma gangrenozum nadir goriilen
iilseratif, inflamatuar, nétrofilik bir dermatozdur. Biz pyoderma gangrenosum ile prezente olan
multiple myelom olgumuzu sunuyoruz.

Olgu

71 yasinda kadin, sag uyluk lateralinde once hafif bir hiperemi ve biil ile baslayan sonra hizla
genisleyen piiriilan, nekrotize iilsere lezyon ile cildiye klinigine bagvurdu. Fizik muayenede
iilsere nekrotizan lezyon goriildii (Sekil 1a). Hastaya pyoderma gangrenosum tanisi ile oral ve
topikal steroid baslandi. Baslangicta tedaviye yanit veren hasatada eski lezyon skar dokusu ile
iyilesirken (Sekil 1b) karinda ve bacakta yeni lezyonlar ¢ikti. Tanisal amacgli cilt biyopsisi
yapildi. Cilt biyopsisi pyoderma gangrenosum ile uyumlu idi. Altta yatan sistemik patolojiler
acisindan ek tetkikler yapildi. Serum protein elektroforezinde M proteini tespit edildi.
Immiinfiksasyon elektroforezinde Ig G-lambda tipi tespit edildi (Sekil 2a, b). Hasta tarafimiza
konsulte edildi. Kemik iligi biyopsisi yapildi. Kemik iligi biyopsisinde diffiiz lambda baskin
plazma hiicre infiltrasyonu izlendi. Multiple myelom tanisi konuldu. Tan1 sirasinda hastamizin
anemisi olup; iskelet tutulmu ya da renal fonksiyon bozuklugu yoktu. Bortezomib,
siklofosfamid, deksametazon (bortezomib 1.3 mg/m? d1, d8, d15, d22; siklofosfamid 300
mg/m2 d1,d8,d15,d22; dexametazon 40 mg dl1, d8, d15, d22, 28 giinde bir) tedavi protokolii
baslandi. Literatiirde talidomid ile bagarili bir sekilde tedavi edilen pyoderma gangrenosum
vakalar1 olup tedavi protokolii bortezomib, lenalidomid, deksametazon (bortezomib 1.3 mg/m?
dl1, d8, d15, d22; lenalidomid 25 mg d1-d21; dexametazon 40 mg d1, d8, d15, d22, 28 giinde
bir) olarak degistirildi. Lokal yara bakimma devam edildi, lezyonlarda iyilesme izlendi.
Hastamiz ikinci kemoterapi kurusunu almakta olup takip ve tedavisi devam etmektedir.




Sekil 1

a: Sag uyluk lateralinde iilseratif, nekrotize cilt lezyonu. b: Skar dokusuyla iyilesmis olan
lezyon

Sekil 2

Immunofiksasyon

Index  Band Area  Rel Area  Total Protein Conc. (gL} Range (%)

Albumin 0200  3272%L 2683 55.80% ... 66.10%
Apha-i 0042 BB1%H 566 290% ... 4.90%
Alpha-2 0,056 10.86% 830 TA0% .. 11.80%

M e wme Mo EBP G A M K A

1

2

3

; Beta2 0018 287% L 235 320% .. 6.50% . 3
Y:u Gamma :ff:: 41.98% H :;-: 11,10% .. 18.80% ‘D mm Ge' N. .
— ods Fix 1gG IgA IgM Ktot Ltot




a: Sarum protein elektroforezinde gama bolgesinde M-proteini. b:Serum immiin fiksasyon
elektroforezinde Ig-Lambda tipi multiple myelom.

Sonug¢ ve tartisma: Piyoderma gangrenozum siklikla sistemik hastaliklar ile iligkili kutenoz
paraneoplastik bir belirte¢ olarak kabul edilir. Nadiren multiple myelomun ilk belirtisi olabilir.
Literatiirde az sayida vakada tanimlanan bu durum, hekimler i¢in tanisal bir zorluk olusturabilir.
Ozellikle maligniteli hastalarda pyoderma gangrenosumun erken tanmmasi klinik sonuclari
iyilestirmektedir. Tani i¢in klinik siiphe gerektirmektedir.

Anahtar kelimeler: Multiple myelom, pyoderma gangrenosum
Kaynaklar

1) Behera, B., Pattnaik, M., Sahu, B., Mohanty, P., Jena, S., & Mohapatra, L. (2016). Cutaneous
manifestations of multiple myeloma. Indian journal of dermatology, 61(6), 668-671.

2) Kois, J. M., Sexton, F. M., & Lookingbill, D. P. (1991). Cutaneous manifestations of multiple
myeloma. Archives of dermatology, 127(1), 69-74.
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COVID-19 ILISKIiLi MiYOZIT OLGUSUNDA YUKSEK DOZ STEROID
KONTRAENDIKASYONU SEBEBIYLE iViG iLE BASARILI TEDAVI:
KARACIGER SiROZU ESLiK EDEN NADIR BiR OLGU

Dr. Ilk¢e Akgiin KURTULMUS', Dr. Figen YARGUCU ZiHNI?

!Ege Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali, Yogun Bakim Bilim Dali
2 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali

Giris

Miyozit, viicuttaki gesitli kas gruplarmi etkileyen inflamatuvar bir siiregtir. Immiin hiicrelerin
kas hiicrelerine saldiris1 sonucunda klinik ve laboratuvar bulgular meydana gelir. Siklikla kollar
ve omuzlar, gdvde ve alt ekstremitelerdeki ¢izgili kaslar etkilenir. Kas gii¢siizliigli ve kas agris1
semptomlar1 gozlenirken laboratuvarda Kreatinin Kinaz (CK), miyoglobin, Aspartat
aminotransferaz (AST), Laktat dehidrogenaz (LDH) yiiksekligi goriilebilir. Otoimmun
stireclerden enfeksiydz sebeplere uzanan genis bir etiyoloji spektrumu vardir.

Olgu

39 yasinda bilinen herhangi bir kronik rahatsizli§1 olmayan erkek hasta Son 6 haftadir var olan
ve son haftadir 6zellikle alt ekstremitelerde gii¢siizliik ve dispne ile acil servise bagvuruyor.
Ozgegmisinde 2 hafta dnce ishal (10/giin ve kansiz- mukuslu) oldugu dgrenilirken yaklasik on
senedir haftada bir 70 cc raki tiikketimi oldugu 6grenildi. Tetkiklerinde AST: 782 U/L, ALT:235
U/L, Total bilirubin 2,19 mg/dl LDH 984 U/L, CK: 10043 TU/L, Miyoglobin: 15515 pg/L
saptandi. Acil servis basvurusundaki laboratuvar degerleri Tablo 1 de gosterilmistir.

TABLO 1. ACiL SERVISDEKi LABORATUVAR DEGERLERI

AST 782 U/L <35
ALT 235 U/L <45
Albumin 26,3g/L 35-52
Total Bilirubin 2,19 mg/DI 0,1-1
Direkt bilirubin 1,53 mg/dl <0,25
LDH 984 1U/L 135-225
cK 10043 1U/L 41171
Myoglobin 15515 pg/L 28-72
Kreatinin 0,76 mg/dI 0,7-1,3
CRP 96 mg/L 0-5

INR 1,6 0,9-1,2
Fibrinojen 251 mg/dl 175-400
Lokosit 15,5 10°3/pL 4,5-11
Hemoglobin 10,3 g/DI 13,2-17,3
Trombosit 115 1073/pL 150-450

Solunum sikintis1 olan hastaya ¢ekilen akciger grafisinde yaygin infiltrasyonlar goriildii (Resim
1). Infiltrasyonlar1 olan ve karaciger fonksiyon testleri yiiksek olan hastaya tiim viicut BT
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cekildi. Toraks kesitlerinde viral pndmoni bulgulart (COVID-19 yiiksek olasilikli) , batin
kesitlerinde ise portal hipertansiyon bulgular1 ve kronik karaciger parankim hastalig1 bulgulari
saptandi.

Resim 1.

Kas giligsiizliigii olan hastaya yapilan EMG’ de incelenen tiim kaslarda yogun denervasyon ile
proksimal kaslarda daha belirgin miyojenik bulgular saptandi ve bulgular duysal polindropati
ve primer kas lifi tutulumu lehine degerlendirildi. Bu bulgularla birlikte hastaya sol quadriceps
femoristen kas biyopsisi yapildi ve miyozit (CD3+ CD4+ CD8+, CD20-) saptandi. Radyolojik
bulgular ve bilirubin yiiksekligi ve kronik etilizm 6ykiisii olmasi lizerine karaciger biyopsisi de
yapilan hastanin biyopsisinde alkolik hepatit ve siroz saptandi. immiinolojik testlerinde ANA:
1/160 Homojen (profil negatif), ANCA: Negatif, Anti-Jol: negatif, COVID-PCR: negatif
saptandi. Hastada 6n planda post enfektif inflamatuvar miyozit diigiiniildii ve 40 mg/giin
metilprednizolon baslandi. Karaciger sirozu da olan hastada metilprednizolon dozu
arttirilamadigr icin 400 mg/kg/giin 5 giin IVIG tedavisi verildi. Tedavi sonrasinda
transaminazlari ve kas enzimleri tam normalize oldu ve kas giicleri her dort ekstremitede 5/5
olacak sekilde taburcu edildi. Halen romatoloji siirveyans polikliniginde takiplerine devam
etmektedir. Tablo 2. De taburculuk esnasindaki laboratuvar sonuglar1 gosterilmistir.
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AST 35U/L <35
ALT 13 U/L <45
Albumin 32,2g/L 35-52
Total Bilirubin 1,09 mg/DlI 0,1-1
Direkt bilirubin 0,81 mg/dl <0,25
LDH 272 1U/L 135-225
CK 420 1U/L 41-171
Myoglobin 68 pg/L 28-72
Kreatinin 0,6 mg/dl 0,7-1,3
CRP 1,8 mg/L 0-5
INR 1.3 0,9-1,2
Fibrinojen 229 mg/dl 175-400
Lokosit 5,12 10"3/pL 4,5-11
Hemoglobin 9,7 g/DI 13,2-17,3
Trombosit 128 1073/pL 150-450
TARTISMA

Otoimmun inflamatuvar miyozitlerde hiicresel ve humoral immiinite etkin rol oynamaktadir.
Temel tedavi kortikosteroid tedavi olsa da enfeksiyon, karaciger sirozu gibi yiiksek doz
kortikosteroid tedavi uygulanmasi miimkiin olmayan durumlarda immiinmodiilasyon ve
dolasimdaki antikorlarm temizlenmesi amaci ile IVIG kullanilabilmektedir. Wada ve
arkadaslarmin yaptiklar1 deneysel ¢alismada fare modellerinde otoimmun miyozitlerde IVIG
tedavisinin anti miyozin antikorunu nétralize edip kas hasarini azalttig1 gosterilmis (1). Rutin
pratikte de inflamatuvar miyozitlerde glukokortikoid tedaviye ek ya da glukokortikoid
kullanilamayan durumlarda da IVIG giivenli bir tedavi secenegi olarak kullanilabilmektedir (2).

KAYNAKLAR

1. Wada J, Shintani N, Kikutani K, Nakae T, Yamauchi T, Takechi K. Intravenous
immunoglobulin prevents experimental autoimmune myositis in SJL mice by reducing
anti-myosin antibody and by blocking complement deposition. Clin Exp Immunol. 2001
May;124(2):282-9.

2. Ohad M, Shemer A, Lavie I, Ozeri D, Shoenfeld Y, Kivity S. Intravenous
Immunoglobulin for Inflammatory Myositis: Experience in a Tertiary Medical Center.
J Clin Rheumatol. 2021 Dec 1;27(8):e616-e621.
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Giris:

Katastrofik antifosfolipid sendromu (CAPS), antifosfolipid antikor pozitifligi ile birlikte coklu
organ tutulumu ve yaygin tromboz-inflamasyon tablosu ile seyreden, mortalitesi yiiksek ve nadir
goriilen bir klinik durumdur. Genellikle cerrahi girisim, enfeksiyon veya antikoagiilasyonun
kesilmesi sonrasi tetiklenebilir.

Olgu:

66 yasinda erkek hasta; koroner arter hastaligi (3 miyokard enfarktiis 6ykiisii var; 1 adet stent
uygulanmais.), gecirilmis serebrovaskiiler olay,kronik bobrek hastaligi, gecirilmis derin ven
trombozu, ankilozan spondilit, benign prostat hiperplazisi, antifosfolipid antikor sendromu
oykiisii mevcut. Inguinal herni operasyonu sonrasi ates, akut bobrek yetmezligi, karaciger
fonksiyon testlerinde yiikselme ve bisitopeni gelismesi {izerine yogun bakim takibine alindi.
Laboratuvarinda yiiksek titre antifosfolipid antikorlari, lupus antikoagiilan pozitifligi, diisiik
kompleman diizeyleri, CRP >450 mg/L, fibrinojen >900 mg/dL, D-dimer >20.000 ng/mL ve
LDH yiiksekligi(785 U/L) izlendi. Kiiltiirlerde enfektif odak gosterilemedi. Klinik ve
laboratuvar bulgularla CAPS diisiiniildii. Hasta ardisik giinlerde toplam 5 seans 10 iinite taze
donmus plazma ile plazmaferez uygulandi. Es zamanl pulse metilprednizolon (500-500-500-
250-100 mg) tedavisi verildi. Tedavi sonrast CRP, LDH ve karaciger fonksiyon testlerinde
gerileme izlendi. Siklofosfamid 500mg/21 giinde bir olmak iizere baslandi. Klinik stabilizasyon
saglanan hasta romatoloji poliklinik izlimine alinarak taburcu edildi.

Sonug:

Cerrahi girisim sonras1 gelisen bu CAPS olgusunda erken donemde baslanan plazmaferez ve
pulse steroid tedavisi, klinik ve laboratuvar parametrelerinde belirgin iyilesme saglamistir. CAPS
gibi mortalitesi yiiksek sendromlarda hizli tan1 ve agresif immiinomodiilator tedavi, sagkalim
acisindan kritik oneme sahiptir. Cerrahi islem sonras1 akut gelisen ¢coklu organ yetmezliginde
enfektif slire¢lerin yanisira romatolojik aciller de akilda tutulmalidir.
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POSTPARTUM DONEMDE ANORMAL KANAMANIN NADIR BiR NEDENI:
EDINSEL HEMOFILIi A - OLGU SUNUMU

Dr. Asu Fergiin YILMAZ!
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Amag:

Edinsel hemofili A (EHA), faktdr VIII’e kars1 gelisen otoantikorlarla karakterize nadir fakat
potansiyel olarak yasami tehdit eden bir kanama bozuklugudur. Insidans1 yaklasik 1/1.500.000
olup, en sik postpartum donem, maligniteler ve otoimmiin hastaliklarla iligkilidir. Postpartum
EHA genellikle dogumdan sonraki ilk 3—6 ayda goriilmekle birlikte daha geg aylarda da ortaya
cikabilir.

Olgu Sunumu:

Otuz iki yasinda kadin hasta, dogumdan 10 ay sonra banyoda diisme sonrasi kalga agris1 ve
gluteal bolgede ekimoz ile acil servise bagvurdu. Cekilen direkt grafilerde kirik saptanmadi ve
hasta lokal analjeziklerle taburcu edildi. Ertesi giin artan agr1 ve hareket kisitlilig1 ile tekrar
basvurdu; grafilerde patoloji goriilmedi ancak ekimoz alani genislemisti. Fizik muayenede
gluteal bolgeden pubise kadar yayilan ekimoz izlendi.

Laboratuvar testlerinde 16kosit 5600/uL, hemoglobin 8,5 g/dL, trombosit 236.000/uL idi.
Biyokimya testleri normaldi. Ultrasonografide iliopsoas bdlgede 11 cm boyutunda hematom
saptandi. Genel cerrahi tarafindan yatirilan hasta takiplerinde stabil seyrederek taburcu edildi.
Ancak {i¢ giin sonra viicudunda yeni ekimozlarin ortaya ¢ikmasi {izerine dahiliye klinigine
bagvurdu. Bu sirada hemoglobin 8,9 g/dL, trombosit 175.000/uL, aPTT 85 sn, PT 14 sn (INR
1,2) bulundu. Ayrintili anamnezde gebelik dncesi ve gebelik siiresince kanama diyatezi dykiisii
olmadigi, son bir aydir travmali-travmasiz ekimozlar gelistigi 6grenildi.

Izole a PTT yiiksekligi olan hastada, Faktdr VIII aktivitesi %0,2, inhibitor diizeyi 85 Bethesda
iinitesi olarak saptandi. Hastaya tek doz rekombinant aktive faktdr VII (90 pg/kg) uygulandi ve
EHA tanisi ile steroid ve siklofosfomid tedavisi baglandi. Takiplerinde tedavi altinda yeni
kanamas1 olmayan ve hematom odagi 9 cm’ye gerileyen hasta taburcu edildi. Poliklinik
takiplerinde 1.ay sonunda inhibitorii kayboldu ve Faktor VIII aktivitesi % 78 ‘ye yiikseldi ve
tedavisi azaltilarak kesildi. Hasta 3. Yillinda remisyonda takip edilmektedir.

Sonug:

Postpartum EHA nadir goriilmekte olup genellikle dogumdan sonraki ilk 3—6 ayda ortaya ¢ikar.
Bu olguda oldugu gibi dogumdan 10 ay sonra gelisen ge¢ baslangiglit EHA olgular1 oldukca
seyrektir. Postpartum donemde agiklanamayan hematom ve ekimoz varliginda EHA mutlaka
ayirict tanida diisiiniilmeli, erken tan1 ve immiinsiipresif tedavi ile mortalite ve morbidite
belirgin sekilde azaltilabilir.
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GIRIS

Otoimmiin hemolitik anemi (OIHA) sicak OIHA, soguk agglutinin hastaligi,mikst OIHA
,paroksismal soguk hemoglobiniirisi ve atipik OIHA’ yi iceren edinsel, heterojen bir
hastaliktir(1).Eritrosit yasam siiresini kisaltan eritrositlere karsi olusmus antikorlar hastaligin
klinik tablosundan sorumludur (2).En sik olarak sicak tipte immiinglobulin (Ig) G tipi
antikorlarla olusan formu yaninda kompleman c3b komponentine kars1 gelisen Ig M yapisinda
soguk tipte antikorlar gilinlimiizde klonal lenfoproliferatif bir hastalik olarak kabul edilen soguk
agglutinin hastaligina yol agmaktadir (1).Hastaligin tanisinda anemi,indirekt hiperbilirubinemi
,JJaktat dehidrojenaz (LDH) yiiksekligi, haptoglobulin diisiikliigli, retikulositoz ve direkt
Coombs testi pozitifligi gibi laboratuar degerler yaninda periferik yaymada polikromazi ya da
sferosit varlig1 gibi bulgular kullanilmaktadir.Altta yatan bir hastalik yoklugunda idiyopatik ya
da primer OIHA olarak smiflandirilirken altta yatan hastalik bulundugunda sekonder OTHA
olarak isimlendirilen alt gruplar1 mevcuttur (3).Tedavisinde kortikosteroidler, immunsupresif
ilaclar, splenektomi ya da altta yatan hastaligin tedavisi gibi yaklasimlar s6zkonusudur(4).

Bu ¢aligmada hematoloji boliimiinde Temmuz 2020- Mart 2021 tarihleri arasinda takip edilmis
sicak-OIHA tamili 8 hastanin demografik ve klinik ozelliklerinin geriye déniik olarak
incelenmesi amaglanmustir.

GEREC VE YONTEM

Temmuz 2020- Nisan 2021 tarihleri arasinda Abant izzet Baysal Universitesi izzet Baysal
Egitim ve Arasgtirma Hastanesi hematoloji boliimiinde sicak-OIHA tanisi alan 8 hastanin
demografik 6zellikleri , ek hastaliklar1 , kan ve radyolojik tetkik sonuclari , tedavi yontemleri
retrospektif olarak incelenmistir.

OIHA tanis1 hemoglobin degerinde diisiikliik , retikiilosit yiizdesinde artis , coombs testi
pozitifligi ve periferik kan yayma incelemesinde polikromazi , sferosit ya da agglutinasyon
varligi ile konulmustur. Sekonder nedenlerin dislanmasi amaciyla ANA, anti dsDNA tetkikleri,
viral markerlar, kantitatif Ig G,A,M diizeyleri ,batin- toraks- boyun bilgisayarli tomografi,
endoskopik ve kolonoskopik goriintilleme sonuglart degerlendirilmistir. Hastalarin tedavi
yontemleri detayli olarak incelenmistir.Hastalarin takip siireclerinde niiks gelistirme ve
mortalite durumlar1 degerlendirilmistir.

Calisma icin AIBU Tip Fakiiltesi Klinik Arastirmalar Etik Kurulu’undan 22/06/2021 tarihli
2021/169 karar numarasi ile etik kurul onay1 alinmistir.
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Calismanin tiim verileri bilgisayar ortamina aktarilmis olup istatistiksel analizler i¢in SPSS
paket programi kullanilmigtir.

BULGULAR

Calismada OIHA tanist konan 3’ii erkek, 5°i kadin toplam 8 hasta degerlendirilmistir.
Hastalarin ortanca tani yast 62 (22-79) yildir . Hastalarin basvuru hemoglobin (Hb) ortanca
degeri 7,7 (5.6 — 12.7 ) gr /dl olarak hesaplanmistir. Ek hastalik olarak en sik hipertansiyon
saptanmistir. Hastalara ait genel 6zellikler tablo 1 ¢ de gdsterilmistir.

Bagvuru sirasinda en stk semptomun halsizlik oldugu gériilmiistiir . OIHA etiyolojilerine
bakildiginda 1 hastada sekonder sebep olarak SLE tespit edilmis olup diger 7 hastada idiyopatik
OIHA saptanmustir. Alt: hastaya eritrosit siispansiyonu transfiizyonu yapilmis ve bu hastalarda
herhangi bir transflizyon reaksiyonu gelismemistir. Hastalarin hepsine intravendz
metilprednisolon tedavisi baslanmis olup yaklasik 2 haftada 7 hastanin Hb degerinin yiikseldigi
goriilmiistiir. Ancak 1 hastanin Hb degerinde yiikselme olmadigindan vinkristin 2mg /hafta
tedavisine gecilmis 4 hafta boyunca vinkristin ve prednizolon tedavisi birlikte
verilmistir.Biitlin hastalarda 6-8 haftalik tedavi sonucunda hemoliz tablosunun iyilesme
gosterdigi  goriilmiistiir. SLE saptanan 1 hastada SLE’ye yonelik tedavi baslanmistir.
Hastalardan 1’inde baglangicta steroid yaniti gozlenmis,kompanse hemoliz sonrasi steroid
azaltma doneminde bas agrisi, bulant1 kusma ile ortaya ¢ikan viral ensefalit ( sitomegaloviriis
ensefaliti ) tablosu gozlenmis, klinik tablonun ilerlemesi nedeniyle yogunbakim iinitesine
devredilen hasta takipte vefat etmistir.

OLGULA | Basvur | Hb D.rt | D.coomb | Etyoloji | Tx KS is

R u (g/dl | k s ihtiyac | yamit | tedav
sikayeti |) (%) 1 1 i

Olgu 1 Halsizli | 5.6 8.5 + Idiyopati + - +
k k

Olgu 2 Bas 79 1100 | + Idiyopati + + -
donmesi k

Olgu 3 Bel 6.8 9.4 + SLE - + -
agrisi

Olgu 4 Halsizli | 12.7 | 2.8 + Idiyopati - + -
k k

Olgu 5 Halsizli | 7.1 2.3 + Idiyopati + + -
k k

Olgu 6 Halsizli | 6.2 2.7 + Idiyopati + + -
k k

Olgu 7 Sarihik |83 |4.5 + Idiyopati + + -

k

Olgu 8 Halsizli | 7.2 3.0 + Idiyopati + + -

k k
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Tablo 1: Hastalara ait 6zellikler

(D. Coombs : Direk Coombs , Hb : Hemoglobin , IS : immunsupresif, KS: Kortikosteroid ,
D. rtk : diizeltilmis retikulosit

TARTISMA

Otoimmun hemolitik anemi eritrositlerin prematiir yikimiyla karakterize kronik otoimmun bir
hastaliktir ve tedavi edilmedigi takdirde hayati tehdit edici bir klinik tabloya yol acabilir.
Normositik ya da makrositer bir anemi seklinde goriilebilir. Hemoliz intravaskuler ya da
ekstravaskuler alanda ya da her ikisinde birlikte gézlenebilir (2).Tedavisinde 6zellikle sicak tip
OIHA’de steroidler birinci sira tedaviyi olustururken soguk agglutinin hastaliginda Rituksimab
basta olmak iizere immunsupresif tedaviler daha 6nceliklidir (5).

35 Pediatrik hastanin incelendigi bir ¢aligmada etiyolojik degerlendirmede en sik idiyopatik
OIHA saptanmis, calismamiza benzer sekilde 2. Siklikta otoimmun hastalik iliskili OTHA
saptanmistir (6).Bu caligmada bagvuru aninda median Hb degeri 6,1 g/dl iken bizim
calismamizda 7,7 g/dl saptanmistir. Aradaki farkliligin eriskin hastalarda 6zellikle eslik eden
komorbiditeler nedeniyle aneminin ¢ok daha erken semptomatik olmasi ve c¢alismamizdaki
hastalarin Hb diisiisline pediyatrik gruba gore daha az toleran olmalartyla iligkili olabilecegini
diisiinmekteyiz. Eriskinlerde yiiriitiilen sicak tipte OIHA tanil1 60 vakalik bir baska ¢alismada
ise median tan1 yas1 54 + 23 yil olarak saptanmus, etiyolojik degerlendirmede ise olgularin 1/3
‘liniin idiyopatik OIHA ,2/3 “iiniin ise sekonder OIHA belirtilmistir (7).Calismanin takip
stiresinin 11 y1l olmasi ve vaka sayilarindaki farkliliklar nedeniyle birebir karsilastirmanin
uygun olmadig1 diisiiniilmiistiir. Bu ¢alismada bizim ¢alismamiza benzer sekilde tiim hastalar
birinci basamakta steroid tedavisi almig ve 2 hasta disinda tiim hastalarda steroid tedavisine
yanit alinmigtir.

9 olguluk bir baska seride median tani yasi calismamiza benzer sekilde 65,8 yil olarak
saptanmigtir. Bu seride idiyopatik OIHA 1 olguda saptanirken 2 hastada SLE ,4 hastada ise
maligniteye sekonder OIHA gozlenmistir. Calismamizdan farkli olarak bu calismada tani
anindaki ortalama Hb degeri 6,5 g/dl bulunmustur. Yine ¢aligmamizda oldugu gibi bu seride de
tiim hastalarda 6-8 haftalik siirecte steroid tedavisi ile tiim hastalarda hemoliz bulgularinda
diizelme gozlenmistir (8).

SONUC

Anemiye yaklasimda OIHA énemli bir yere sahiptir. Taninin atlanmasi ya da tedavide geg
kalinmasi hayati tehdit edici sonuglara neden olabilmektedir. Bu nedenle anemiyle bagvuran
her hastada ayirici tanida OIHA bulunmali ve tam1 konmasiyla etiyolojik degerlendirmenin
yapilmasi gerekmektedir.
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