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7. HEMATOLOJIK NADIR HASTALIKLAR KONGRESI
22-25 SUBAT 2024, K.K.T.C.



Degerli Meslektaslarim,

Hematolojik Nadir Hastaliklar Dernegi, bilimsel, egitsel ve organizasyon
basarilarin1  uluslararasi  platformlara  tagimayi, ulusal/uluslararasi
platformlarda genis kitlelere ulasmay1 hedefleyen, cagdas, saygi deger ve
alaninda oncii bir kurum olmak amaciyla kurulmustur.

22-25 Subat 2024 tarihleri arasinda hematoloji uzmanlari, hematoloji yan
dal asistanlari, hematoloji alaninda hizmet veren hemsireler ve teknisyenlere
yonelik, Bafra/KKTC’de gergeklestirecegimiz *“7. Hematolojik Nadir
Hastaliklar Kongresi” alaninda uzman meslektaslarimiz nadir hematolojik
hastaliklar bagligi altinda giincel gelismeleri ve deneyimlerini tartisacaklardir.

Sicak ve samimi bir ortamda gerceklesecegine inandigimiz kongremize
degerli katilimlariniz1 bekliyoruz.

Kongremize vereceginiz destek i¢in simdiden tesekkiir ederiz.

Saygilarimizla,

_—
_—

8W B %V;

Dog. Dr. Bahar Uncu Ulu Prof. Dr. Serdal Korkmaz
Kongre Sekreteri Kongre Bagkani



Kongre Kurullar:

KONGRE BASKANI
Serdal Korkmaz

KONGRE SEKRETERI
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Abdulkadir Bastiirk
Cengiz Demir
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Mehmet Ali Erkurt
Mehmet Sinan Dal
Songiil Serethanoglu
Tuba Hacibekiroglu
Tugge Nur Yigenoglu
Vahap Okan
Emine Korkmaz
Esra Atakul
Ali Kiling



HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

@ 22-25 Subat 2024, KK.T.C.

KONGRE BILIMSEL PROGRAMI

22 Subat 2024, Persembe

Acilis Konusmasi
Dr. Serdal Korkmaz

MDS/MPN Oturumu
Oturum Bagkanlan: Dr. Mehmet Ali Ucar, Dr. Fehmi Hindilerden

08:30-09:00

Primer Myelofibrozis'te Molekiiler Patogenez ve Riske Uyarlanmis Giincel Tedaviler
Dr. Atakan Tekinalp

Giincellenmig MDS Siniflamasi ve Prognostik Modeller
Dr. Jale Yildiz

09:00-09:20

09:20-09:40

Lenfoma Oturumu-1

Oturum Baskanlar: Dr. ilhami Kiki, Dr. ipek Hindilerden

Karmasik Bir Iliski: Lenfomalarda Mikrogevre ve Tedaviye Etkisi
Dr. Hikmettullah Batgi

Hodgkin Lenfoma Yonetiminde ilk Sira Tedaviler: Yeni Ajanlar Doneminde Degisen Ne Var?
Dr. Murat Kagmaz

09:40-10:00

10:00-10:20

Zor Vakalar- Yeni Paradigmalar: Primer Refrakter veya Erken Relaps DBBHLda Giincel Tedavi Secenekleri
Dr. Ahmet Sarial

10:40-11:00 |Kahve arasi
BMS Uydu Oturumu
Reblozyl ile MDS ve Beta Talasemi Hastalarinda Kan Transfiizyonuna Olan ihtiya¢ Azaliyor

Oturum Baskani: Dr. Sami Karti

Diisiik Risk MDS ve Beta Talasemide Etkisiz Eritrosit Yapim Sireci
Dr. Sebnem Izmir Giiner

10:20-10:40

11:00-11:20

Diisiik Risk MDS ve Beta Talasemide Luspatersept Klinik Calisma Sonuglan
Dr. Tugce Nur Yigenoglu

11:40-13:30 |Ogle Yemegi

11:20-11:40

Paroksismal Nokturnal Hemoglobiniiri (PNH) Oturumu

Oturum Bagkani: Dr. Sehmus Ertop

PNH'da Yenilikgi Tedaviler ve Komplikasyon Yonetimi

13.30-14:00 Dr. Miizeyyen Aslaner
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HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

@ 22-25 Subat 2024, KK.T.C.

KONGRE BILIMSEL PROGRAMI

22 Subat 2024, Persembe

14:00-14:20

Myeloma Oturumu

Oturum Bagkanlan: Dr. Diizgiin Ozatl, Dr. Giiven Cetin

Myeloma Tedavisinde Kirilgan Hastalar icin Kiisellestirilmis Tedavi Yaklasimlari
Dr. Rafet Eren

14:20-14:40

R/R Myelomada Tedavi Stratejileri: Hangi Ajanlar? Hangi Sira lle?
Dr. llknur Nizam Ozen

14:40-15:00

Smoldering Myeloma: Tedavi Edelim mi? Etmeyelim mi?
Dr. Mustafa Merter

15:00-15:20

Nadir Hematolojik Hastaliklar Ozel Oturumu - 1

Oturum Bagkanlan: Dr. Oktay Bilgir, Dr. Cengiz Ceylan, Dr. Ramazan Esen

Langerhans Hiicreli Histiyositozise Giincel Bir Bakis
Dr. Selim Sayin

15:20-15:40

Sistemik Mastositozda Gozden Kaganlar
Dr. Aysun Sentiirk Yikilmaz

15:40-16:00

Yeni Bir Tanisal Puzzle: VEXAS Sendromu
Dr. Rafiye Ciftgiler

16:00-16:15

Kahve arasi

16:15-16:35

Anemi Oturumu

Oturum Bagkanlan: Dr. Abdiilkadir Bastiirk, Dr. Elif Akdogan

Telomeropatilerden Hematolojik Hastaliklara Yansimalar
Dr. Mehmet Bakirtas

16:35-16:55

Soguk Agglutinin Hastaligina Yaklasim: Yeni Ne Var?
Dr. Giilsiim Akgiin Cagliyan

16:55-17:15

Hemoglobinopatilerde Demir Birikimi ve Selasyon Tedavisi
Dr. Fadime Ersoy Dursun

17:15-17:35

Akila ilag Oturumu

Oturum Bagkani: Dr. Giichan Alanoglu

Akila flag Kullanimi
Dr. Sema Secilmis

17:35-17:55

Hematoloji Pratiginde Sik Gériilen ilag Etkilesimleri
Ecz. Ayse Giinay
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HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

@ 22-25 Subat 2024, KK.T.C.

KONGRE BILIMSEL PROGRAMI

23 Subat 2024, Cuma

09:00-09:20

AML Oturumu

Oturum Baskanlari: Dr. Miinci Yagci, Dr. Simten Dagdas

AMLde Giincel Siniflamalar ve Prognozu Belirleyen Molekiiler Belirtecler: Neler Degisti?
Dr. Semih Basci

09:20-09:40

Relaps Refrakter AMLde Tedavi Secenekleri
Dr. Seda Yilmaz

09:40-10:00

Yuksek Yogunluklu Tedavi Alamayan AML Hastalarina Giincel Yaklagim
Dr. Handan Haydaroglu Sahin

10:00-10:20

KLL Oturumu

Oturum Bagkanlan: Dr. Seniz Ongoren, Dr. Mehmet Ali Ozcan

KLL Tedavisinde Kafam Karisik: Hangi Kombinasyon Tedavisini Se¢meliyim?
Dr. Giiven Yilmaz

10:20-10:40

2024 Yilinda Richter Transformasyonu Yonetimi Nasil Olmali?
Dr. Giilden Sincan

10:40-11:00

Kahve arasi

11.00-11.30

Abbvie Uydu Oturumu
Kronik Lenfositik Losemide Tamamlanan Tedavi Venclyxto

Oturum Bagkani: Dr. Mehmet Sonmez

Kronik Lenfositik Losemide Tamamlanan Tedavi Venclyxto
Dr. Mehmet Sinan Dal

11:30-12:00

Novartis Uydu Oturumu

Oturum Baskan: Dr. Giilsiim Ozet

Polisitemia Vera Tedavisinde Ruksolitinib Deneyimi
Dr. Burhan Turgut

12:00-13:00

0gle yemegi

13:00-13:20

ALL Oturumu

Oturum Bagkanlari: Dr. Evren Ozdemir, , Dr. Ali Unal, Dr. Ali Kutlucan

T-ALL Yonetiminde Nelarabin'in Rolii
Dr. Mehmet Giindiiz

13:20-13:40

R/R B-ALL Tedavisinde Inotuzumab Ozogamisin mi? Blinatumomab mi?
Dr. Mehmet Ozen

13:40-14:00

Ph-like ALL: Etkili Tedavi Secenekleri Neler?
Dr. Ali lhsan Gemici

14:00-14:30

Hematologlar Yansiyor (Bilgi Yarismasi)
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HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

@ 22-25 Subat 2024, KK.T.C.

KONGRE BILIMSEL PROGRAMI

23 Subat 2024, Cuma

Kok Hiicre Nakli Oturumu

Oturum Bagkanlan: Dr. Seckin Cagirgan, Dr. Mehmet Ali Erkurt

ALL Tedavisinde CAR-T Hiicre mi? Allojenik Kok Hiicre Nakli mi?
Dr. Bahar Uncu Ulu

AMLde Post-transplant Idame Tedavi: Kime? Ne Zaman? Nasil? Ne [le?
Dr. Songiil Serefhanoglu

i .2 | GVHH Patogenezi ve Yeni GVHH Profilaksi Yaklagimlari
15:10-15:30 . N

Dr. Sinem Namdaroglu
15:30-15:40 | Kahve arasi

Trombositopeni Oturumu

Oturum Bagkanlan: Dr. Mehmet $encan, Dr. Hasan Kaya

. n |ITP'de Trombopoietin Reseptdr Antagonistleri: 15 Yillik Deneyim ve Yeni Ajanlar
15:40-16:00 o
Dr. Giil Ilhan
Trombosit Alloimmiinizasyonu Olan Hastam Var: Nasil Yaklagmaliyim?
Dr. Yusuf Bilen
TTP Giincel Tedavi Yaklagimi
Dr. Minura Abishova

Kurs — Kan Tedarigi Yonetimi ve Kan Transfiizyon ihtiyac icin Yeni Tedaviler (Salon B)

Dr. Didar Yanardag Acik

Dr. Mahmut Bakir Koyuncu

Dr. Ash Odabasi Giden

Not: Yan Dal Asistanlari ve Uzman Hematologlar icindir

Giiniimiiziin Otesinde Hematoloji Oturumu

Oturum Bagkanlari: Dr. Fuat Erdem, Dr. Turgay Ulag

16:40-17:00 Hematoloji l.\.lanlnda Yapay Zeka'dan Beklentilerimiz

Dr. Can Ozlii

Hematolojide Hiicresel Tedavilere Bir Bakis; Gelecekte Bizi Neler Bekliyor?
Dr. Burcu Aslan Candir

Beyaz Geceler Oturumu

THDBRS — Hematoloji Veritabani Tanitimi (Registry Toplantisi)
Dr. Turgay Ulas

Hematoloji & immun Sistem

Dr. ishak Ozel Tekin

14:30-14:50

14:50-15:10

16:00-16:20

16:20-16:40

16:00-18:00

17:00-17:20

20:45-21:00

21:00-22:00
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HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

@ 22-25 Subat 2024, KK.T.C.

KONGRE BILIMSEL PROGRAMI

24 Subat 2024, Cumartesi

Yuvarlak Masa Toplantilari: Uzmanina Danis (Salon B)

08:30-09:30

Masa 1: Akut ve Kronik Losemiler

Dr. Biilent Eser, Dr. Mehmet Ali Ozcan, Dr. Mehmet Sinan Dal
Masa 2: Lenfomalar

Dr. Serdar Bedii Omay, Dr. Evren Ozdemir, Dr. Turgay Ulas
Masa 3: Plazma Hiicre Diskrazileri

Dr. Mehmet Sonmez, Dr. Sehmus Ertop, Dr. lhami Berber
Masa 4: Benign Hematolojik Hastaliklar

Dr. Mehmet Sencan, Dr. Mustafa Yilmaz,

Masa 5: Myeloproliferatif Hastaliklar

Dr. Giilsiim Ozet, Dr. Ridvan Ali, Dr. Simten Dagdas

Hemofili 0
Oturum Bas

09:00-09:20

turumu

kanlani: Dr. Vahap Okan, Dr. Birol Giiveng
Hemofili'de Primer ve Sekonder Profilaksi Yaklasimi
Dr. Abdullah Karakus

09:20-09:40

Inhibitorlii Hemofili'de Tedavi Algoritmasi
Dr. Ayse Uysal

09:40-10:00

Minimal Kalinti Hastalik (MRD) Oturumu

, Dr. Biilent Eser
Akut Losemilerde MRD Takibi: Kime? Ne Zaman? Nasil?
Dr. Nuran Ahu Baysal

kanlari: Dr. Serdar Bedii Oma

10:00-10:20

KLL'de MRD’ye Gore Tedavi Algoritmasi
Dr. Mehmet Hilmi Dogu

10:20-10:40

Multiple Myeloma'da MRD: Kiire Giden Yol Olabilir mi?
Dr. llhami Berber

10:40-11:00

Kahve arasi

Novo Nord

Oturum Bas

11:00-11:30

isk Uydu Oturumu

kani: Dr. Cengiz Demir
Diinden Yarina Hemofilinin Yaninda

Dr. Tekin Giiney

Proceutica

11:30-12:00

Oturum Bagkani: Dr. Vahap Okan

Uydu Oturumu

Elocta- Eklem Sagligini Korumada Bireysellestirilmis Profilaksinin Onemi
Dr. Kamuran Karaman

12:00-13:30

Ogle yemegi
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HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

@ 22-25 Subat 2024, KK.T.C.

KONGRE BILIMSEL PROGRAMI

24 Subat 2024, Cumartesi

Myeloproliferatif Hastaliklar Oturumu
Oturum Bagkanlan: Dr. Murat Albayrak, Dr. 0sman Yokus

KML Pratiginde TKI Kesme Calismalari: 2024 Giincelleme
Dr. Itir Sirinoglu Demiriz
Ph Negatif MPN'lerde Ayirici Tani Nasil Olmali?
Dr. Giirsel Giines
) .n |Eozinofiliile Seyreden Myeloid/Lenfoid Neoplazi ve Tirozin Kinaz Gen Fiizyonlari
14:10-14:30 .
Dr. Ersin Bozan
Tromboz Oturumu

U baskanla Dr. Ridvan A ) DA Haclibe D(
Kanser likili VTE'de Antikoagiilasyon Tedavi: DMAH mi? Yeni Oral Antikoagiilanlar mi?
Dr. Aydan Akdeniz
14:50-15-10 Trombofili Hastasina Yaklasim: Gereksiz Testler ile mi Ugragiyoruz?
‘ " |Dr. Esra Yildizhan
15:10-15:20 [Kahve arasi
Lenfoma Oturumu - 2
0 Baskanlari: Dr. Anil Tombak, D .
Mantle Hiicreli Lenfoma'da Yenilikci Tedaviler: 2024 Giincelleme

Dr. Elif Birtas Atesoglu
an.1¢-na | Vakalarla R/R Periferik T Hiicreli Lenfoma Tedavisine Yaklagimlar
15:40-16:00 Dr. Derya Sahin

) ~n |Nadir Bir Lenfoma; Primer SSS Lenfomasinda Giincellemeler
16:00-16:20 |, “Fine Giiltiirk

Nadir Hematolojik Hastaliklar Ozel Oturumu - 2
U BasKkanlea ) aTo 3 ) ak 0ze

13:30-13:50

13:50-14:10

14:30-14:50

15:20-15:40

Eriskinlerde Ne Zaman Immiin Yetmezlik Diisiinmeliyim?
16:20-16:40 Dr.§ Filiz Yavasoglu § !
16:40-17:00 Hematolog szUerVGaucher Hastaligi: Nasil Gozden Kagmasin?
) | Dr. Burcu Altindag Ava
Beyaz Geceler Oturumu
21:00-22:00 |Klinik Arastirmalarda Ulkemizin Potansiyeli ve Gelinen Son Durum - Dr. Fevzi Altunta

25 Subat 2024, Pazar

Sozel Bildiriler Oturumu - 1

Oturum Baskanlari: Dr. Bahar Uncu Ulu, Dr. ilknur Nizam
09.00-09.05 | Giilbahar Cengiz - Hiperlipidemide Plazmaferez Uyqulamasi

Diiriye Pelin Yorulmaz - Hodgkin Lenfoma ve Non-Hodgkin Lenfoma Hastalarinda Myd88 ve Cxcr4 Gen
09.05-09.10 | Polimorfizmlerinin Hastaligin Etiopatogenezindeki Rolii, Klinik Parametreler ve Prognozis ile lligkisinin
Dederlendirilmesi
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HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

@ 22-25 Subat 2024, KK.T.C.

KONGRE BILIMSEL PROGRAMI

09.10-09.15

Abdulkadir Kanigmaz - Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfomali Hastalarda Ortalama Trombosit Hacminin
Prognozla iliskisinin Degerlendirilmesi

09.15-09.20

0zlem Candan - Allojenik Hematopoetik Kok Hiicre Nakli Sonrasi Olusan BK Viriisiine Bagli Hemorajik
Sistitte Diisiik Doz Sidofovir Tedavisinin Etkisi: Olgu Sunumu

09.20-09.25

Kemal Fidan - Yetiskin Yasta Niiks Medulloblastom Vakasinda Otolog Kok Hiicre Nakli Deneyimi: Vaka
Raporu

09.25-09.30

Selma Ozlem Celikdelen - Soguk Agliitinin Sendromu ve Malign Hiperkalsemi ile Prezente Olan Diffiiz
Biiyiik B Hiicreli Lenfoma: Olgu Sunumu

09.30-09.35

Derya Demirtas - Multipl Myelom Hastasinda Gelisen Akut Lenfoblastik Losemi

09.35-09.40

Ahmet Mert Yanik - Tani Aninda Hemofagositik Lenfohistiyositozis Klinigi Olan Diffiiz Biiyiik B Hiicreli
Lenfoma Vakasl

09.40-09.45

Salih Cirik - imatinib Mesilat ile iliskili Subkonjonktival Hemoraji: Nadir Bir Olqu Sunumu

09.45-09.50

Can Ozlii - Tiirkiyedeki Son On Yildaki Endiistrilesme ve Kentlesmenin Multiple Myelom Mortalitesi
Diizeyi Uzerindeki Etkisi

09.50-09.55

Lala Khalilzade - Nadir Bir Olqu: Sistemik Skleroz ile Hodgkin Lenfoma Birlikteligi

09.55-10.00

Seda Yilmaz - Myelodisplastik Sendromlu Hastalarda Yeni Nesil Dizileme Testlerinin Klinikteki Yerinin
Gozden Gegirilmesi

10.00-10.05

Nursima Cukadar - Multipl Miyelom Hastasinda;0tolog Kok Hiicre Nakli Sonrasi, idame Lenalidomid
Sirecinde Gelisen ALL Tedavisi ve Ikinci OKHN Deneyimi: llging Bir Vaka

10.05-10.10

0qguz Aycicek - Akut Myeloid Losemili Hastalarin Serum NOX 1-5 Diizeylerinin Belirlenmesi

10.10-10.15

Burcu Nur Ozdamar - Diffiiz Bilyiik B Hiicreli Lenfoma Tanili Hastalarda Nestin ve Osteopontin
Pozitifliginin Prognoza Etkisi

10.15-10.30

Kahve arasi

Sozel Bildi

0 B2
10.30-10.35

riler Oturumu - 2
) )

Dilek Ozden Ozliik - Tekerlekli Sandalyeden Yiiriiyiise: Bir POEMS Sendromu Olgu Sunumu

10.35-10.40

Ferda Can - Hemofilik Psodotiimor

10.40-10.45

Nesibe Taser Kanat - Lepra Hastaligini Taklit Eden Graniilositik Sarkom Vakasi

10.45-10.50

Tugba Zorlu - Akciger Kanserini Taklit Eden Anaplastik Biiyiik Hiicreli Lenfoma Olqusu

10.50-10.55

Ali Durdu - Miyelodisplastik Sendrom ve Es Zamanli Non-Immun Hemolitik Anemi Olqu Sunumu

10.55-11.00

Melike Golbasi - Kronik Lenfositer Losemi Hastalarinda Goriilen Genetik Mutasyonlarin Sikligi ve
Surveye Etkisi

11.00-11.05

Aysegiil Celik - Hematolojik Maligniteli Hastalarda Graniilosit Transfiizyonu Notropeniden Cikisi Hizlandiryor

11.05-11.10

Mariye Dogru - Refrakter Demir Eksikligi Anemisi: Nadir Bir Olqu Sunumu

11.10-11.15

Ayse Giinay - Multiple Myelomda Tedaviye Sekonder Prokalsitonin Artisi Vakasi

11.15-11.20

Kerim Erer - Malignite iliskili Sekonder Hemofaqositik Lenfohistiositoz

11.20-11.25

Nazik Okumus - Akut Myeloid Losemi Es Zamanlh Akciger Adenokarsinomlu Olgu Sunumu

11.25-11.30

Rasim Sahin - Pemfigoid Gestasyones Tedavisinde Plazma Degisimi

11.30-11.35

Albiilkadir Sahin - Daratumumab VRD Direncli Plazma Hiicreli Losemide Hangi Tedaviyi Secelim?

11.35-11.40

Fatma Goclii - Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfoma Tanili Hastalarda Ebstein Barr Viriis RNA Yiizdesi ve
Prognoza Etkisi

11.40-11.45

Uqur Hatipoglu - Hipertansif Ensefalopati ile Basvuran Multipl Myelom Olgusu

11.45-11.50

Tahir Darcin - Sadlikh Kok Hiicre Dondriinde Filgrastim Sonrasinda Gelisen Hipoksemi

11.50-12.00

Kapanis
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HEMATOLOJIK
NADIiR HASTALIKLAR

KONGRESI

@ 22-25 Subat 2024, KK.T.C.

KONGRE BILIMSEL PROGRAMI

23 Subat 2024, Cuma
Hemgirelik Oturumu

Acilis

1. Oturum: Hematolojik Kanserlerin Semptom Yonetiminde Giincel Yaklasimlar
Oturum Baskanlan: Dr. Tuba Hacibekiroglu, Hem. Esra Atakul

09:00-09:30

Bulanti-Kusma Yonetimi
Nilay Burcu Altun

09:30-10:00

Mukozit Yonetimi
Nazime Tekoglu

10:00-10:30

Agri Yonetimi
Kamile Nur Akpinar

10:30-10:45

Ara

2. Oturum: Hasta Giivenliginde Giincel Uygulamalar

Oturum Bagskanlan: Dr. Abdulkadir Bastiirk, Hem. Elife Kiling
10:45-11:15

Ekstravazasyon: Onleme ve Yonetimi
Sultan Cakar

11:15-11:45

Intravendz Kateter Kullanimi ve iliskili Komplikasyonlar
Aysel Atan

11:45-12:15

Kan Uriinii Transfiizyonu: Reaksiyonlar ve Yonetimi
Naciye Tiirk

12:15-13:30

Odle Yemedi

3. Oturum: Hematolojik Kanser Hastalarinda Bakim Siireci

Oturum Bagkanlari: Hem. Emine Korkmaz, Hem. Serap Bostana

13:30-14:00 |Palyatif Bakim ve Hospis
Canan Akcakiling

14:00-14:30 |Hematolojik Kanser Tanili Hastalarda Evde Bakim
Elif Dedeoglu

14:30-15:00 |Hematolojik Kanser Tanili Hastalan Nasil Egitelim?
Pelin Cicekgil

15:00 Kapanis
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HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

@ 22-25 Subat 2024, KK.T.C.

KONGRE BILIMSEL PROGRAMI

24.02.2024, Cumartesi
Terapotik Aferez ve Hiicresel Tedaviler Oturumu

08:50-09.00
1. Oturum -

09:00-09:20

Acilis Konusmasi - Serdal Korkmaz
Oturum Bagkanlan: Ali Kiling, Ferdi Nayir, Ali Giil

Periferik Kok Hiicre Toplama Yontemleri - Yasin Yildirim

09:20-09:40

Donor Lenfosit inﬁizyonu (DLI) - Nebi Toksoz

09:40-10:00

Adan Z'ye Pediatrik Aferez - Zeliha $entiirk

10:00-10:20

Graniilosit Aferezi - Feti Demir

10:20-10:40

10:40-11:00

Ara
Oturum Baskanlari: Haydar Anikazan, Nihal Kaplan Conger, Fatih Kandemir
Kalite Yonetimi: Ulusal Yonetmelik - Halil Silgeciler

11:00-11:20

Terapotik Aferez Hasta Yonetimi 5SN1K - Nermin Kutlu

11:20-11:40

Aferezde Faturalandirma (Giincel SUT Fiyatlari) - Cem Perdecier

11:40-12:00

Aferez Okur-Yazarligi- Ferdi Nayir

12:00-13:30

13:30-13:50

Ogle Yemegi
Oturum Bagkanlan: Yasin Koksal, Sibel Yal¢in, Abdulkadir Simgek
Norolojik Hastaliklarda Terapotik Aferez -Fatma Bakal Cifter

13:50-14:10

Organ Nakillerinde Terapdtik Aferez- Kadir Oral

14:10-14:30

Hematolojik Hastaliklarda Terapotik Aferez- Burak Hasirci

14:30-14:50

Sehir Hastanelerinde Aferez Uygulamalari- Medine Kiibra Ayhan

14:50-15.10
4, Oturum -
15:10-15:30

Ara
Oturum Baskanlan: Zafer Bayrak, Mustafa ﬁzgiil, Esmahan Aydin
Filtrasyon Yontemlerinde 5SN1K - Osman Oguz Gazioglu

15:30-15:50

LDL Aferezi - Murat Zehir

15:50-16:10

Adsorbsiyon Aferezi - Kamil Yagci
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OP-01. Hiperlipidemide Plazmaferez Deneyimlerimiz

Giilbahar Cengiz', Feti Demir', Adnan Aydogdu', Seda Yilmaz?, Abdulkadir Bastiirk®
'Konya Sehir Hastanesi Terapdtik Aferez Merkezi
2-Konya Sehir Hastanesi Hemotoloji Klinigi

Giris ve Amag¢: Konya Sehir Hastanesi Terapdtik Aferez merkezinde 05.02.2023-21.11.2023 tarihleri
arasinda hiperlipidemi nedeniyle terapdtik plazmaferez yapilan alti hasta retrospektif olarak incelenmistir.

Tartisma: Hiperlipidemi tanisiyla gelen 6 hastaya “American Society for Apheresis (ASFA)
Hypertriglyceridemic pancreatitis=catogory III-1C” kriterleri dogrultusunda plazmaferez islemi yapilmistur.
Bu hastalardan iki tanesi gebe olup her ikisine de {iger, bir hastaya iki, diger ii¢ hastaya ise birer seans
plazmaferez islemi yapilmistir. Yapilan biitiin plazmaferez islemleri albiimin ile yapilmis ve hastalarin
higbirinde ciddi bir yan etki gdzlenmemistir. Ayrica bu hastalardan sadece birine plazmaferez oncesi lipid
distiriici medikal tedavi uygulanmistir. Plazmaferez islemi yapilirken higbir hastaya ek tedavi verilmemistir.

Alt1 hastanin tamaminda trigliserid degeri 1500 iin altina diistiriilmiistiir. Hastalarin islem oncesi, islem
sonrast trigliserid degerleri ve diger bulgular Tablo 1°de, her bir seans plazmaferez sonrasindaki tiim
hastalarin ortalama trigliserid degerleri Grafik 1’de gdsterilmistir.

Hastalardan besi diizenli poliklinik takiplerine devam etmektedir. Bir hasta ise plazmaferez isleminden
sekiz giin sonra kardiyak arrest nedeni ile exitus olmustur.

Sonug¢: Bu verilerimize dayanarak plazmaferez isleminin ciddi hiperlipidemi tedavisinde tek basina
ve hizli bir sekilde etkili oldugu soylenebilir. Ayrica yan etki goriilmemis olmasi islemin gilivenle
yapilabilecegini telkin etmektedir.

Tablo 1. Hastalarin demografik ve trigliserid degerleri
Hipertrigliserimedik | Gebelik
Yas | Cinsiyet Tani Pankreatit Durumu Trigliserid
Lislem | 2.1slem | 2.Islem | 3.Islem | 3. islem
. B Sonrasi | Oncesi | sonrasi oncei sonrast
1.Islem Once- (tri- (tri- (tri- (tri- (tri-
si (trigliserid | gliserid | gliserid | gliserid | gliserid | gliserid Sag
mg/dl) mg/dl) | mg/dl) | mg/dl) | mg/dl) | mg/dl) | kalim
1.Hasta | 36 E Hiperlipidemi Evet Hayir 3832 915 - - - - Sag
2.Hasta | 52 E Hiperlipidemi Evet Hay1r 4312 1500 - - - - Sag
3.Hasta | 23 E Hiperlipidemi Evet Hayir 5000 2453 3548 815 - - Exitus
4.Hasta | 23 K Hiperlipidemi Hayr Evet 4926 1804 1804 592 1043 600 Sag
S5.Hasta | 40 K Hiperlipidemi Hayir Evet 3302 1706 1802 1103 1158 831 Sag
6.Hasta | 52 E Hiperlipidemi Hayir Hay1r 2093 1112 - - - - Sag

Grafik 1. Her bir seans plozmaferez sonrasindaki tim hastalann ortalama trigliserid degerleri

TABLO 2
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OP-02. Hodgkin Lenfoma ve Non-Hodgkin Lenfoma Hastalarinda Myd88 ve Cxcr4
Gen Polimorfizmlerinin Hastaligin Etiopatogenezindeki Rolii, Klinik Parametreler
ve Prognozis ile Iligkisinin Degerlendirilmesi

Diiriye Pelin Yorulmaz!, Handan Haydaroglu Sahin?, Giilper Nacarkahya®
1i¢ Hastaliklart Anabilim Dali, Gaziantep Universitesi, 27310, Tiirkiye
P Y
2 Hematoloji Anabilim Dali,Liv Hospital ,Gaziantep, 27080 Tiirkiye
’Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyoloji Anabilim Dali, Gaziantep, Tiirkiye

Amac: Hodgkin (HL) ve Non-hodgkin lenfoma (NHL) tiim diinya genelinde her yil yiiz binlerce kisiye yeni
tan1 konulan yaygin bir hematopoetik malignite tiirleridir. Bu hastaliklarin olusumunda bir¢ok neden rol almakla
birlikte cevresel faktorlerin ve genetik nedenlerin oldukca etkili oldugu bilinmektedir. MYD88 ve CXCR4 genlerinin
tagidiklart mutasyonlar son yillarda bir¢ok solid organ ve hematolojik malignitelerde rol almaktadir ve bu caligmalar
yeni tedavi yaklasimlar1 i¢in son derece onem tagimaktadir. Bu ¢alismanin amaci; Hodgkin ve Non-hodgkin
lenfoma hastalarinda MYDS88 ve CXCR4 gen polimorfizmlerinin etyopatogenezdeki roliiniin ve tedaviye yanitinin
degerlendirilmesi ve klinik parametrelerle iliskisinin belirlenmesidir.

Gerec ve Yontem: Calismaya Gaziantep Universitesi, Sahinbey Egitim ve Arastirma hastanesinde Hodgkin
Lenfoma tanis1 almis ve tedavi ve takibi yapilmis 70 hasta ve Non-Hodgkin lenfoma tanis1 almis ve tedavi ve takibi
yapilmis 70 hasta dahil edildi. Bu hastalardan alinan periferik kandan DNA izolasyonu yapildi. Elde edilen genomik
DNA’larda CXCR4 geni 2228014-rs SNP mutasyonu ve MYD88-L265P SNP mutasyonu yoniinden Real-time PCR
ve Dizi analizi (Sanger Sequence) yontemi kullanilarak genotiplendirme yapildi.

Bulgular: CXCR4 rs2228014 SNP mutasyonu HL hastalarinda 13 (% 18,5) TT mutant ve 57 (% 81,5) CC aleli
wild tip, NHL hastalarinin 11 (% 15,7) TT mutant, 59 (% 84,3) CC wild tip aleli oldugu tespit edilmistir. Bu hastaliklar
ile SNP arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki bulunmaktadir (p<0.05). MYD88 L265P SNP mutasyonu HL
hastalarinda 3 (% 4,2) CC mutant ve 57 (% 95,7) TT wild tip aleli NHL hastalarmin 5 (% 7,1) CC, 65 (% 92.,9)
TT aleli oldugu tespit edilmistir. Sonug olarak, HL ve NHL hastaliginin goriilme riski ile CXCR4 rs2228014 SNP
mutasyonu arasinda istatistiksel olarak anlaml bir iligki bulunmaktadir (p<0.05). HL ve NHL hastaliginin goriilme
riski ile MYDS88 L265P SNP mutasyonu arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iliski bulunmaktadir (p<0.05) NHL
hastalarinda MYDS88 L265P mutant CC aleli (y*>=11.748, p<0.001) ve CXCR4 (¥*>=28.475, p<0.001) mutant TT aleli
genleri ile progresyon durumlari arasinda anlamli farklilik bulunmustur. HL hastalarinda MYD88 L265P mutant CC
aleli (¢*>=9.055, p=0.015) ve CXCR4 mutant TT aleli (¥*>=10.736, p=0.003) genleri ile progresyon durumlari arasinda
anlamli farklilik gézlemlenmistir. MYDX88 ve CXCR4 mutant grubunun progresyon riski wild grubundan yiiksek
oldugu goriilmektedir.

Sonu¢: Calismamiz HL ve NHL hastalarinda MYD88 L265P ve CXCR4 rs2228014 mutasyon sikligimin klinik
sonucu ongormede kullanilabilecegini ve lenfoma patogenezinde rol oynayabilecegini gostermektedir. HL. ve NHL
hastalarinda bu iki gen polimorfizmleriile hastalik progresyonu arasinda iliski saptanmuistir, ayrica calismamizda; klinik
parametreler arasindan kemik iligi tutulumunun prognoz tayininde bagimsiz bir risk faktorii olarak kullanilabilecegi
sonucuna varilmistir. Bulgularimizi dogrulamak i¢in whole genome analiz gibi daha ileri genetik analizlerle ve daha
fazla hasta ile prospektif ¢calismalar yapmak gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: MYDS88, CXCR4 gen polimorfizm; hodgkin lenfoma ; non Hodgkin lenfoma; prognostik
faktorler
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OP-03. Multipl Miyelom hastasinda;Otolog Kok Hiicre Nakli sonrasi, idame
lenalidomid siirecinde gelisen ALL tedavisi ve ikinci OKHN deneyimi:ilging bir Vaka.

Nursima Cukadar',Kemal Fidan? Nesibe Taser Kanat?,Serife Emre Unsal?, Mihriban Yildirim?,
Neslihan Mandaci Sanli?,Giilsah Akyol2, Muzaffer Keklik?,Ali Unal
Erciyes Universitesi Tip fakiiltesi,I¢ Hastaliklar: Bilim Dali,Kayseri/Tiirkiye
2Erciyes Universitesi Tip fakiiltesi,I¢ Hastaliklar1 Hematoloji Bilim Dali, Kayseri/Tiirkiye

Giris: Kemoterapi sonrasi ortaya gikan sekonder 16semiler, cogunlukla miyelodisplastik sendrom ve akut myeloid
l6semilerdir. Son donemde artan immiinomodiilatér (IMiD)ilaglarin (pomalidomid, talidomid ve lenalidomid)
kullanimiyla birlikte; sekonder 16semilerin arttig1 gosterilmistir. IMID iligkili olarak siklikla akut lenfoblastik 16semi
(ALL) tanimlanmigtir. Biz,multipl miyelom tanisi ile otolog kok hiicre nakli(OKHN) yapilan ve idame lenalidomid
tedavisi siirecinde ALL gelisen vakaya yaptigimiz ikinci OKHN deneyimimizi sunuyoruz.

Vaka Sunumu: 62 yasinda kadin hasta 2017 yilinda kemik iligi biyopsisi ile plazmasitom tanisi konuldu. Hastaya 4
kiir BED(bortezomid, siklofosfamid, deksametazon) tedavisi verildi. Remisyonda olan hastaya,2018 yilinda Melfalan
200 mg/m? hazirlama rejimi ile OKHN yapildi. OKHN sonrasi hastaya, lenalidomid idame tedavisi baglandi. Yaklasik
4 y1l sonra, 2022 yilinda, lenalidomid tedavisi siirecinde, kemik iligi biyopsisi ile CALLA+ B-ALL tanis1 konuldu.
Hastaya hiper-CVAD Kemoterapisi uygulandi. Tedavi sonrasinda remisyonda olan hastaya, dnceki MM hastalig1
doéneminde toplananan periferik kan kok hiicre ile 2023 yilinda tekrar, ikinci kez TBI+endoxan protokolii ile (3.8x10¢/
kg hiicre OKHN yapildi.

Tartisma: ALL,alkilleyici ajanlar ve topoizomeraz inhibitorleri gibi sitotoksik ajanlar ve immiinomodiilatdr
(IMiD) ilaglara bagl gelisebilmektedir. Melphalan gibi alkile edici ajanlar genellikle ilk kullanimdan itibaren uzun
bir gecikme siiresi izler ve dengesiz kromozomal anormallikler yoluyla, AML veya MDS gelisimine neden olabilir.
Primer malignite sonrasi gelisen sekonder ALL insidans1 %2,3'tlir.Pre-B-hiicresi immiinofenotip prevalansi yiiksektir,
ancak sekonder ALL ile ilgili bir galismada multipl miyelomun primer malignite oldugu gozlenmemistir. Ikincil
maligniteler, uzun siireli lenalidomid tedavisinin nadir de olsa bilinen bir komplikasyonudur. Bununla birlikte,
lenalidomid nedeniyle sekonder ALL insidanst ¢ok diisliktiir. Parrondo ve arkadaslari, multipl miyelomlu (MM)
hastalarda, yliksek doz melfalan ve otolog hematopoetik kok hiicre transplantasyonunu takiben lenalidomid idamesi
sonrasinda sekonder malignite riskinde dnemli bir artis oldugunu gostermistir. Bu malignitelerin %4-17'si hematolojik
malignitelerdir.

Otolog hematopoietik kok hiicre nakli, akut I16semi (AL) i¢in 6nemli bir remisyon sonrasi tedavidir. Norbert-Claude
Gorin, 1976 yilinda bir akut miyeloid 16semi (AML) hastasi i¢in ilk OKHN’yi gerceklestirerek AL tedavisi i¢in bir
paradigma olusturmasina ragmen, allojeneik hematopoietik kdk hiicre nakli (AHKHN) yaygin olarak kullanilabilir
hale geldik¢e, AL'li yetiskin hastalar igin OKHN azalmigtir. Ancak hala ilk tam remisyonda (CR1) iyi ve orta dereceli
AML hastalar1 ve minimal rezidiiel hastalik (MRD) negatif Philadelphia pozitif (Ph * ) ALL dahil akut lenfositik
l6semi (ALL) i¢in etkili bir tedavi olarak kabul edilmektedir. Kisacast OKHN yetiskin AL hastalarinda tatmin edici
genel sagkalim (OS) ve 16semisiz sagkalim (LFS) saglar.

Sonug: Yapilan caligmalar, multipl miyelom vakalarinda, OKHN sonrasi idame lenalidomid tedavisinin, sag kalim
ve prognoz agisindan olumlu etkisini gostermistir. Ancak, lenalidomid, bu hastalarda tedaviye sekonder hematolojik
malignite gelisimi agisindan zemin olusturmaktadir. Ancak hastalarda OKHN oncesi kemoterapi rejiminde melfalan
kullanimi1 g6z 6niinde bulunduruldugunda, tedavi ile iliskili ALL’de sadece lenalidomid suc¢lanamaz. Ancak, literatiir
taramalarimiz sonucunda, lenalidomid idame tedavisi ile multipl miyelom hastalarinda, tedavi iligkili ALL arasinda
daha kuvvetli bir iliski bulunmaktadir. Bu nedenle idame lenalidomid tedavisi almakta olan hastalarda siipheli
hematolojik bulgular olmasi durumunda, kemik iligi aspirasyon ve biyopsi ornekleriyle 16semi yoniinden dikkatle
degerlendirilmesi gerekmektedir.
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OP-04. Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfomah Hastalarda Ortalama Trombosit Hacminin
Prognozla iliskisinin Degerlendirilmesi

Abdulkadir Karismaz
Istanbul Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Boliimii

Giris ve Amac: Bu calismanin amaci diffiiz biiylik b hiicreli lenfoma (DBBHL) tanisi alan hastalarda ortalama
trombosit hacminin (MPV) prognozla iliskisinin olup olmadigini arastirmaktir.

Yontem: 138 diffiiz biiyiik b hiicreli lenfoma hastasi ¢caligmaya dahil edildi. Hastalarin demografik 6zellikleri,
komorbiditeleri, hemogram parametreleri, laktat dehidrogenaz (LDH), patoloji tipi (germinal merkez B hiicre
benzeri (GCB) veya GM-dis1 B hiicre benzeri (non-GCB)), hastalik evresi, uluslararasi prognostik indeks skoru
(IPI), performans durumu (ECOG-PS) ve ekstranodal tutulum durumu not edildi. Optimum MPV cut-off degerini
belirlemek i¢in Receiver Operating Characteristic (ROC) analizi kullanildi.

Bulgular: Hastalari ortanca yas1 55 (18-80) olup, 78'1 (%56,5) erkekti. En sik patoloji alt tipi non-GCB tipti
(%74). Ann Arbor evreleme sistemine gore; hastalarin %28'si evre 1, %31,5'1 evre 11, %12'si evre 111 ve %28,5'1 evre
IV idi. MPV degerinin progresyonsuz sagkalim (PFS) ve genel sagkalim (OS) ile iligkili olup olmadigini belirlemek
icin Kaplan-Meier analizi yapildi. MPV>9,1 fl olan grupta PFS, MPV<9,1 fl olan grupla karsilastirildiginda anlaml1
olarak daha kisayd1 (p<0.05). MPV>9,1 fl ve MPV<9,1 fl gruplarinda 2 yillik PFS oran1 sirastyla %59 ve %83’tii.
OS agisindan da 2 grup arasinda anlamli fark saptandi (p<0.05). Her iki grupta 2 yillik OS oran1 sirastyla %61 ve
%88’di. iki grup arasinda cinsiyet, yas diger hemogram parametreleri ve diger komorbid hastaliklar agisindan ise
anlamli fark saptanmadi (p>0.05).

Sonu¢: MPV, trombosit fonksiyonlariyla ilgili en sik kullanilan laboratuvar belirteglerinden biridir. MPV
trombositlerin reaktivitesi ve sayica artiglari ile koreledir. Yiiksek MPV diizeylerinin tromboz riski ve inflamasyon
ile oldugu gosterilmistir. DBBHL tanili hastalarda PFS ve OS ile MPV degerleri arasinda anlamli fark saptanmasi,
klinisyenlerin bu parametreyi prognostik olarak kullanabilecegini diisiindiirmektedir.

Anahtar kelimeler: Diffiiz biiyiik b hiicreli lenfoma; ortalama trombosit hacmi; prognoz.
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OP-05. Allojenik Hematopoetik Kok Hiicre Nakli Sonrasi Olusan BK Viriisiine Bagh
Hemorajik Sistitte Diisiik Doz Sidofovir Tedavisinin Etkisi: Olgu Sunumu

Ozlem Candan, Ahmet Mert Yanik, Derya Demirtas, Isik Atagiindiiz
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pendik Egitim Arastirma Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali

Giris: BK virtisii, JC viriisii ile poliomaviriis ailesinin bir {iyesidir. Poliomaviriisler, genellikle bagisiklik sistemi
baskilanmig hastalarda enfeksiyona yol acan ¢ift sarmalli DNA viriisleridir. BK viriisiiniin patogenezinde, ¢ocukluk
doneminde belirtisiz bir primer enfeksiyon yer alir ve genitoiiriner sistemde 6miir boyu latent olarak kalir. Bagisiklik
sistemi zayif konaklarda reaktivasyon viriis replikasyonuna neden olabilir ve klinik bir hastaliga ilerleyebilir.
Allojenik kok hiicre nakli alicilarinin yaklagik yarisinda ve otolog kok hiicre nakli alicilarinin yiizde 10'unun altinda
BK viriisiine bagli hemorajik sistit gelisir. BK viriisiine bagli hemorajik sistit genellikle hematopoetik kok hiicre nakli
(HKHN) sonras1 erken déonemde, nakil sonrasi ii¢ ila alt1 hafta i¢inde meydana gelir. Makroskopik hematiiri, diziiri
ve/veya alt karin agrisi semptomlari olan hastalarda tani plazma ve idrar 6rneklerinde BK virus diizeyi 6l¢iilerek
konulur. Yiiksek kan BK viriis diizeyi, yliksek idrar BK viriis diizeyine gore klinikle daha cok iligkilidir. BK virtis
sistitinde, idrar BK viriis ylikiiniin 70 milyon kopya/ml'nin tizerinde oldugu kabul edilir.

Olgu Sunumu: 32 yasinda erkek hastaya Nisan 2021'de Philadelphia kromozomu pozitif Pre-B Hiicreli
Akut Lenfoblastik Losemi tanist konuldu. Hastaya sirasiyla Dana-Farber Kanser Enstitlisii (DFCI) Cocuk ALL
Konsorsiyumu Protokolii, FLAG+Dasatinib ve Hyper CVAD A kolu+Dasatinib tedavileri uygulandi ve her biri sonrasi
kalint1 hastalik tespit edildi. Bunun {izerine hastaya 2 kiir Inotuzumab+Ponatinib tedavisi basland1 ve klinik remisyon
saglandiktan sonra, Mayis 2022'de 9/10 uyumlu akraba dis1 vericiden allojenik kemik iligi nakli gerceklestirildi.
Kemik iligi nakli sonrasi 5. ayda hastalik tekrarlad. Iki kiir Blinatumomab tedavisi sonrasinda tam remisyon tekrar
saglandi. Ocak 2023 tarihinde hastaya 5/10 uyumlu babasindan haploidentik allojenik kemik iligi nakli yapildi.

Nakilden bir ay sonra giindel5 kereye ulasan diyare ve hiperbilirubinemi gelisti. Grade 3 Akut Graft Versus
Host Hastaligt (GVHD) olarak degerlendirilen hastaya takrolimus ve metilprednizolon tedavisi baglatildi. CMV
enfeksiyonu ve akut GVHD kontrol altina alindi. Ancak bu sirada trombosit degeri 20000/mikrolitreye geriledi.
Periferik kan yaymasida her alanda 16 sistosit saptandi ve ADAMTS13 diizeyi normal geldi. Bu nedenle hastada
ilag (takrolimus) iliskili trombotik mikroanjiyopati diisiiniildii. Hastaya intravendz immunglobulin, N-asetilsistein ve
ekulizumab tedavisi baslandi ve periferik yaymada sistositler kayboldu.

Takiplerinde diziiri ve kreatinin yiiksekligi gelisti ve tam idrar tetkikinde 4 eritrosit saptanirken 16kosit, anlaml1
bakteriiiri, kristal veya dokiintii saptanmadi. Mikroskopik hematiirisi olan hastada BK viriis nefropatisi ayirici
tanidaydi. Kan ve idrarda BK real time PCR c¢alisildi, sonug ¢iktiginda artik hastada makroskopik hematiiri ve pihtili
idrar ¢ikist mevcuttu. Idrar 6rneginde BK virus real time PCR 299176129 kopya/mL ve kan 6rneginde ise 295 kopya/
mL idi, es zamanl calisilan idrar adenovirus antijen testi negatifti. Hasta grade 3 ge¢ baslangicli hemorajik sistit
olarak degerlendirildi. Mesane irrigasyonu altinda makroskopik hematiiri kotiilesti. Mevcut literatiir 1s1ginda, renal
toksisite riski de goz oniine alarak (kreatinin:1,2 mg/dL, GFR: 66 mL/dk) diislik doz (1mg/kg/hafta) intravenoz
sidofovir tedavisi bes hafta boyunca uygulandi. iki haftalik dozla klinik ve dl¢iilebilir yanit elde edildi. Kan 6rneginde
BK virus real time pcr diizeyi 32 kopya/mL’ ye, idrar 6rneginde 532256 kopya/ mL’ye geriledi. Bes haftalik tedavi
sonrasi takiplerinde makroskopik hematiiri gelismedi ve kreatinin degerleri normal sinirlara geriledi.

Tartisma: Allojenik HKHN sonrasi, BK viriisiine bagli hemorajik sistit yaygin bir komplikasyondur. Destekleyici
onlemler uzun yillar boyunca standart bakim olmustur, ancak bir¢ok ¢alisma sidofovirin etkinligini gostermektedir.
AHKHN sonras1 BK virus nefropatisi i¢in terapdtik yaklasim onerileri vaka raporlart ile sinirlidir. Standart bir doz
ve tedavi semasi heniiz yoktur. Tedavi dozu, uygulama yolu (yiiksek doz, intravezikal uygulama veya diisiik doz [<1
mg/kg]) ve siklig1 hastanin durumuna, bobrek fonksiyonuna, tedaviye yanitina bagh olarak degisebilir. Yiiksek doz
intravenoz sidofovire bagl renal toksisiteyi onlemek i¢in literatiirde intravenoz diisiik doz uygulama veya intravezikal
uygulama 6n plana ¢ikmaktadir. Biz de hematopoetik kok hiicre nakli sonras1t BK virus kaynakli hemorajik sistit
gelisen olgumuza intravendz diisikk doz sidofovir tedavisi uygulayarak olumlu sonuclar elde ettik.

Sidofovir, BK viriisiine bagli hemorajik sistit tedavisinde etkili bir tedavi olarak kabul edilmektedir. Tedavi
sirasinda renal toksisiteyi yonetmek olduk¢a 6nemlidir. Renal toksisiteden kaginilmasi gereken durumlarda bizim
olgumuzda oldugu gibi diisiik doz intravendz sidofovirin tedavi se¢enegi olabilecegi géz nilinde bulundurulmalidir.

Anahtar kelimeler: Allojenik hematopoetik kok hiicre nakli, BK viriisii, hemorajik sistit, sidofovir tedavisi,
diisiik doz intravendz, renal toksisite
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OP-06. Akut Myeloid Losemili Hastalarin Serum NOX1-5 Diizeylerinin Belirlenmesi

Oguz Aycicek', Hiiseyin Yilmaz?, Mehmet Sencan?, Serkan Bolat®, Hatice Terzi*
ISivas Cumhuriyet Universitesi Ti ip Fakiiltesi, fg Hastaliklart AD, Sivas, Tiirkiye
2Sivas Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji BD, Sivas, Tiirkiye
3Sivas Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyokimya AD, Sivas, Tiirkiye

Amagc: Akut myeloid 16semi, myeloid seri Onciillerinin farklilasma bozuklugu ile karakterize olan hematolojik
malignitedir. Nikotinamid adenin diniikleotid fosfat oksidaz (NOX) ailesi olarak adlandirilan proteinler, elektronlar
hiicre membranlar1 boyunca ileten yapilardir. NOX ailesi, NOX1-5 ve ikili oksidaz1-2 (DUOX1-2) olmak iizere
yedi farkli izoform icermektedir. Calismamizda amacimiz, Akut myeloid [6semide NOX1-5 diizeylerini belirleyip
hastaligin etyopatogenezindeki ve prognozundaki etkisini degerlendirmektir.

Materyal ve metod: Calismamiza Sivas Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali’na
bagvurmus 37 Akut myeloid 16semi hastasi ve 40 saglikli goniilli dahil edilmistir. Akut myeloid 16semili hasta
grubunda tan1 anindaki laboratuvar parametreleri ve NOX1-5 protein diizeyleri; saglikli grupta temel laboratuvar
parametreleri ile NOX1-5 diizeyleri enzime bagli immiinosorbent deney (ELISA) yontemi ile ¢aligilmustir.

Bulgular: Calismamizda Akut myeloid 16semili hastalarda NOX1, NOX2, NOX4 ve NOXS5 diizeyleri saglikli
gruba kiyasla diistik bulunmustur (p < 0.05). Relaps hastalikta NOX2 diizeyi anlamli diisiik bulunmus olup bu durum
NOX2 proteininin prognozla iligkili olabilecegini diisiindiirmektedir.

Sonu¢: NOX ailesinin Akut myeloid l6semi patogenezinde ve prognozunda rol oyanayabilecegini
diistinmekteyiz. Ancak ¢aligmamizdaki hasta sayisinin az olmasi ve Akut myeloid 16seminin, morfolojik, genotipik
ve immiinhistokimyasal acidan heterojenite gosteren bir hastalik olmasi nedeniyle genelleme yapmanin dogru
olmayacagini éngérmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Akut myleoid 16semi, NOX

Giris: Akut myeloid 16semi (AML), olgunlagmamis myeloid hiicrelerin kemik iliginde ve periferik kanda birikmesi
ve bunun sonucunda normal hematopoezin basarisizligi ile karakterize genetik, epigenetik ve klinik olarak heterojen
bir hastaliktir (1). Reaktif oksijen tiirleri (ROT), oksijenden tiiretilen kiigiik ve olduk¢a reaktif molekiilleri tanimlamak
icin kullanilan kolektif bir terimdir. ROT'un asir1 ifadesi genellikle nérodejenerasyon, kanser, inflamasyon ve apoptoz
gibi oksidatif strese bagl bir dizi zararl etkiyle iliskilidir (2).

Nikotinamid adenin diniikleotid fosfat oksidaz (NOX) proteinleri, transmembran proteinlerinin bir tiyesidir. NOX
protein ailesi tarafindan iiretilen anormal seviyelerdeki ROT un, tiimdr olusumunda ve tiimor ilerlemesinde etkili
olabilecegi gosterilmistir (3).

Bu calismada AML hastalarinda NOX enzim ailesinin diizeyleri Ol¢iilerek hastali§in patogenezi ve prognozu
iizerindeki olas1 etkileri tespit edilip literatiire katki saglanmasi amag¢lanmistir.

Materyal ve Metot: Calismamiz Sivas Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Hematoloji Bilim Dal1 ve
Tibbi Biyokimya Ana Bilim Dali’nda yiiriitiilmiistiir. Cumhuriyet Universitesi Girisimsel Klinik Arastirmalar Etik
Kurulu tarafindan 15.03.2022 ve 2022-03/05 karar no’lu onay alinarak yiriitiilmiistiir. Calismanin mali destegi ise
Sivas Cumhuriyet Universitesi Bilimsel Arastirma Projeleri tarafindan T-2023-1003 no’lu proje olarak saglanmustir.
Calismaya Sivas Cumhuriyet Universitesi Hematoloji Bilim Dali’na basvuran yeni tan1 almis ve hig tedavi almamis
37 AML hastas1 dahil edildi. Kontrol grubu olarak da goniillii, 18 yas iistii, bilinen hastalig1 ve ila¢ kullanim 6ykiisii
olmayan, gebeligi olmayan, aktif sigara kullanmayan, aktif enfeksiyonu olmayan, tan1 almis aktif malignitesi ve
malignite dykiisii olmayan 40 kisi alindi. AML hasta ve saglikli kontrol grubunda NOX-1, NOX-2, NOX-3, NOX-4,
NOX-5 diizeyleri ve laboratuvar degerlerine bakildi.
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Istatistik: Verilerin analizi SPSS 27.0 programu ile yapilmis ve %95 giiven diizeyi ile ¢alisiimistir. Kategorik
(nitel) degiskenler icin frekans ve ylizde (n (%)), sayisal (nicel) degiskenler icin ortalama, standart sapma (Ort+ss),
minimum, maksimum ve medyan (M) istatistikleri verilmistir. Parametrik olmayan testlerde ortalama ile medyanin
da incelenmesi uygun olarak degerlendirilmektedir. Normallik varsayiminin uygun goriildiigii durumlarda parametrik
testler, uygun olmadig1 gozlenen durumlarda parametrik olmayan testler uygulanmistir.

Bulgular: Calismaya dahil ettigimiz hasta grubunun %51.421 (n=19) kadin, %48.6’s1 (n=18) erkek, kontrol
grubunun ise %50’si (n=20) kadin, %50’si (n=20) erkektir. Hasta grubundaki bireylerin yas ortalamasi 55.2+15.2 (27-
80), kontrol grubundaki bireylerin yas ortalamasi 33.2+8 (21- 52) yildir. Hastalarin demografik verileri ve tedavileri

tablo 1 de verilmistir.

Tablo.1 Hasta Grubunda Klinik Ozelliklerin ve Tedavi Protokollerinin Dagilimi

Kadin n Erkek n Toplam n
(%) (%) (%)
7+3 11 (57.9) 11 (61.1) 22 (59.5)
Idarubisin+tATRA 4(21.1) 1(5.6) 5(13.5)
Indiiksiyon Tedavi Protokolii | 5+2 1(5.3) 1(5.6) 2(5.4)
Diger 3(15.8) 2 (11.1) 5(13.5)
Tedavi Ret 0(0) 3(16.7) 3(8.1)
Remisyon 11 (57.9) 7 (38.9) 18 (48,6)
Remisyon Durumu ?foik‘.[er Hi,Schk. . - 3 (15.8) 2 (11.1) 5(13.5)
ndiiksiyon Tedavisi esnasinda
Vefat Etmis+ Tedavi Ret > (26.3) 9(30) 14(37.8)
Refrakier Hastalik Tedavi Tedavi Ret 1(33.3) 0 (0) 1(20)
efrakter Hastalik Tedavi
Protokolii EMA 0(0) 1 (50) 1 (20)
FLAG 2 (66.7) 1 (50) 3 (60)
Tedavi Altinda Vefat Etmis+
Tedavi Ret+Refrakter Hastalik 9 (474) 1 (61.1) 2054.1)
Pekistirme Tedavi Protokolu Yiiksek Doz Sitarabin 7 (368) 6 (333) 13 (351)
Yiiksek Doz Sitarabin+ATRA 1(5.3) 1(5.6) 2(54)
Diger 2 (10.5) 0 (0) 2(5.4)
Yok 4(21.1) 3(16.7) 7 (18.9)
Relaps hastalik Var 4(21.1) 1 (5.6) 5(13.5)
(1.Relaps) Tedavi Altinda Vefat Etmis+
Tedavi Ret+Refrakter Hastalik 11(7.9) 14.(77.8) 25 (67.6)
) Azasitidin 1(25) 0(0) 1(20)
Relaps Haicizl;?edaw Pro- EMA 1(25) 0(0) 1(20)
FLAG 2(50) 1(100) 3(60)
Yok 6(31.6 2(11.1 8 (21.6
Vefat Etmis ° G1.6) (LD 21.6)
Var 13 (68.4) 16 (88.9) 29 (78.4)
ATRA:All Trans Retinoik Asit, EMA: Etoposit Mitoksantron Sitarabin, FLAG: Fludarabin Sitarabin Graniilasit
Stimiile Edici Faktor
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Hasta grubun NOX1, NOX2, NOX4 ve NOXS seviyesi (271.99+240.17) kontrol grubundan anlamli sekilde diisiiktiir
(p <0.05). NOX3 igin fark anlamli degildir (p > 0.05) (Tablo 2).

Tablo 2. NOX Olgiimlerin Hasta ve Kontrol Gruplari ile Karsilastiriimasi

AML Hasta Grubu(n=37) Kontrol Grubu (n=40) p
Ort£SS Ort+SS
NOX1 ng/mL 23.2+22.97 45.69+£32.27 0.002*
NOX2 ng/mL 8.82+8.03 16.64+12.75 0.006%
NOX3 ng/mL 2.91+2.31 5.25+3.97 0.121
NOX4 ng/L 271+240.2 538+415.32 0.018*
NOXS ng/mL 6.78+4.87 11.04+7.44 0.042*

Hasta grubunda relaps hastalik ve diger gruplar arasinda NOX2 6l¢iimii bakimindan istatistiksel olarak anlamli
fark bulunmaktadir (p < 0.05). Relaps olmayan hastalarda NOX2 6l¢iimii en yiiksektir (11.83 ng/mL). Diger NOX
Olciimleri i¢in fark anlaml degildir (p > 0.05) (Tablo 3).

Tablo 3. Hasta Grubunda NOX Olgiimlerinin Relaps Hastaliga gore Karsilastirilmasi

Rmpsyok | Repsvar | il Wl B e T

(n=7) (n=5) (n=25)

Ort£SS Ort£SS Ort+SS
NOXI1 ng/mL 30.48+22.57 7.23+£21.37 22.9+£25.07 0.084
NOX2 ng/mL 11.83+10.15 3.37+7.47 8.76+8.04 0.042*
NOX3 ng/mL 3.58+2.62 1.4342.21 2.93+2.44 0.175
NOX4 ng/L 347.12+286.02 107.97£175.96 275.61+247.26 0.057
NOXS5 ng/mL 8.164 3.17+5.61 6.85+£5.45 0.078

Tartisma: AML, ilkel hematopoetik kok hiicrelerden veya progenitdr hiicrelerden tiireyen, klonal proliferasyonla
seyreden bir hastaliktir. Literatiirde reaktif oksijen tiirlerinin AML de dahil olmak iizere ¢ok cesitli kanserlerde
yiikseldigi gosterilmistir. Literatiirde son yillarda yapilan arastirmalarda myeloid neoplazmlarda, miyelodisplastik
sendromda, kronik myelomonositik 16semide, kronik myeloid 16semide ve myeloproliferatif neoplazmalarda reaktif
oksidatif tiirlerinin artisina dair kanitlar vardir. Hematopoetik kdk hiicrelerin, kendilerini yenileme ve farklilasma
ozelliklerini korumak i¢in diisiik ROT seviyelerine sahip olmasi gerektigine dair ¢aligmalar mevcuttur (4).

Hole ve arkadaslarinin yapmis oldugu calismada NOX ailesinin AML’nin blast hiicrelerindeki siiperoksit
olusumuyla iligkisi arastirilmistir. Bu ¢alisma ile NOX ailesinin AML’deki blast hiicrelerinde 6nemli bir hiicre dis1
stiperoksit kaynagi oldugu gosterilmistir. Ayrica diger NOX ailesi iiyelerinin de siiperoksit iiretiminden sorumlu
olabilecegini diistinmiislerdir (5). Dakik ve arkadaslarinin yaptigi meta-analizde, AML’deki blastik vasiftaki
hiicrelerde NOX2 kompleksinin bilesenlerini kodlayan genlerin ifadesinin, AML malignitesi ile iliskili olmaktan
ziyade farklilasma durumlarina bagli olabilecegini bildirmislerdir (6).

Sonu¢: AML’ninmyeloidseride farklilasmabozukluguylaseyredenbirhastalik oldugu ele alindiginda, galismamizin
hasta kolundaki NOX diizeylerinin diisitk bulunmasinin AML’'nin gerek morfolojik gerek genotipik gerekse
immiinhistokimyasal agidan heterojenite gosteren kompleks bir malign hastalik olmasindan kaynaklanabilecegini
diistinmekteyiz. Tim bu caligmalar NOX ailesinin AML’'nin etyopatogenezindeki ve prognozundaki roliiniin
aydimlatilmasi i¢in daha ¢ok ¢aligmaya ihtiya¢ oldugunu diisiindiirmektedir.
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OP-07. Yetiskin Yasta Niiks Medulloblastom Vakasinda Otolog Kok Hiicre Nakli
Deneyimi: Vaka Raporu

Kemal Fidan?, Ebubekir Siddik ipekgi',Nesibe Taser Kanat?,Serife Emre Unsal>,Mihriban
Yildirim? Neslihan Mandaci1 Sanli 2,Giilsah Akyol?, Muzaffer Keklik%,Ali Unal
'Erciyes Universitesi Tip fakiiltesi, I¢ Hastaliklar: Bilim Dali, Kayseri/Tiirkiye
’Erciyes Universitesi Tip fakiiltesi, I¢ Hastaliklar: Hematoloji Bilim Dali, Kayseri/Tiirkiye

Giris: Medulloblastom cocuklarda en sik goriilen malign primer embriyonal beyin tiimdriidiir ve beyincikte
ortaya ¢ikar. En yiiksek insidans 5-9 yas arasindadir. Hastalarm yaklasik % 70'ine 20 yasindan dnce tan1 konuluyor.
Hastalik yasamin 4.dekatindan sonra nadirdir.Beyin sapindan kdken alip diger beyin dokusuna, ventrikiillere ve BOS
yoluyla medulla spinalise metastaz yapar. MSS disinda kemik, kemik iligi, akciger veya lenf diiglimlerine metastaz
¢ok nadir gdriilen bir durumdur.

Medulloblastom tedavisinde cerrahi, kemoterapi, radyoterapi uygulanir. Bazi hastalarda (yiiksek risk grubundaki
hastalar, relaps/refrakter hastalar) sagkalim oranlarini arttirmak i¢in yiiksek doz kemoterapiyi takiben otolog kok hiicre
nakli yapilmaktadir. Biz de burada merkezimizde otolog kok hiicre nakli (OKHN) yaptigimiz bir medulloblastom
vakasini sunacagiz.

Vaka raporu: 30 yasinda erkek hasta bas agrisi, bag donmesi, bulanti, kusma ve bayilma sikayeti ile Mayis
2020’de noroloji klinigine basvurmus.Yapilan beyin goriintiilenmesinde posterior fossada 6x4 cm’lik ventrikiil
yerlesimli basi semptomlarina yol agan kitlesel lezyon izlenmis (Kistik Astrositom?Medulloblastom?). Hastaya
beyin cerrahi klinigince ventrikiiloperitoneal sant ve subtotal kitle eksizyonu yapilmis. Biyopsi patoloji sonucu
mediilloblastom (klasik tip,p53 mutasyonu pozitif) seklinde raporlanmis. Onkoloji klinigince kemoterapi Onerilmis,
yalniz hasta tedaviyi kabul etmemis. Agustos 2020°de hastaya kranial RT (30x180 toplam 5400 cGy) verilmis,
sonrasinda ilagsiz takip edilmis. Haziran 2023’te her iki alt extremitede agr1 ve giicsiizlilk sikayeti olmasi iizerine
cekilen torakolumbal MR’da T11-T12 seviyesinde spinal kordu oblitere ederek ekstraspinal alana uzanan intradural
yerlesimli kitle lezyonu (25x19 mm),T10 seviyesinde spinal kord igerisinde kraniokaudal uzunlugu 17 mm olan
diffiiz kontrastlanan intraspinal kitle lezyon ve T4 seviyesinde spinal kord igerisinde en genis ¢ap1 13 mm olan diffiiz
kontrastlanan kitle lezyon izlenmis. Kitle eksizyonu patoloji sonucu; klasik medulloblastom (non-WNT/non-SHH
grup (grade 4)) olarak raporlanmis. Hastaya 2 kiir mini-ICE kemoterapisi verildikten sonra otolog nakil yapilma
karar1 alinmis. 2 kiir mini-ICE sonrasinda ¢ekilen goriintiilemede tama yakin cevap alinmasi iizerine hastaya G-CSF
ile mobilizasyon yapilmis. Hastaya merkezimizde temozolamid (2x200mg/m? -6,-5,-4.gtlinlerde), etoposid (100 mg/
m? -7,-6,-5,-4,-3,-2 giinlerde), tiotepa (300 mg/m? -4,-3,-2.giinlerde) protokolii ile Kasim 2023’te OKHN (6.55x10°
/kg hiicre) yapildi. OKHN sonrast 10.giinde nétrofil ve trombosit engraftmani olan hasta poliklinik kontrolii ile
taburcu edildi.

Tartisma ve sonu¢: Medulloblastomlu hastalarin optimal baslangi¢ tedavisi, hem artan kafa i¢i basincini
hafifletmeye yonelik genel dnlemleri hem de tiimore yonelik spesifik tedaviyi icerir. Cok sayida ortak grup ¢alismasinin
sonuclarina dayanarak, ¢cogu hastada tercih edilen yaklagim, maksimum giivenli cerrahi rezeksiyon, hem timor
bolgesine hem de kraniospinal eksene radyasyon tedavisi (RT) ve sistemik kemoterapinin bir kombinasyonunu igerir.

Medulloblastomlu ¢ocuklarda prognozun iyilesmesine ragmen, tahmini % 20- 30'unun ilk tedaviyi takiben niiks
edecegi tahmin edilmektedir. Niiksler lokal veya yaygin (beyin ve vertebra) olabilir. Cocuklarda niiks ilk 3 yilda
goriiliirken yetiskinlerde geg niiksler daha sik goriiliir.

[1k tedaviden sonra tekrarlayan hastalik durumunda uzun siireli hayatta kalma olasilig1 5Snemli 6l¢iide azalir. Yiiksek
doz kemoterapi sonrasi otolog hematopoietik hiicre transplantasyonu kiiciik serilerde degerlendirilmis olup hastalarin
yaklasik %20-25’inde hastaliksiz hayatta kalma siiresinin uzamasiyla sonuglanmistir Asmik Gevorgian ve arkadaglari
yaptiklari ¢aligmanin sonuglaria gore niiks medulloblastomlu hastalarda nakil 6ncesi CR veya PR olan vakalar i¢in
otolog kok hiicre naklinin uygun bir segenek olabilecegi belirtilmistir.

Anahtar kelimeler: Medulloblastom, otolog kdk hiicre nakli
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OP-08. Soguk Agliitinin Sendromu ve Malign Hiperkalsemi ile Prezente Olan Diffiiz
Biiyiik B Hiicreli Lenfoma: Olgu Sunumu

Selma Ozlem Celikdelen!, Salih Cirik?>, Mahmut Sami Ince’, Yusuf Aver!, Abdiilkadir Bastiirk
ISBU Konya Sehir Hastanesi, I¢ Hastaliklar Klinigi, Konya
2SBU Konya Sehir Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Konya
’SBU Konya Sehir Hastanesi, Yogun Bakim Klinigi, Konya

Giris: Soguk agliitinin hastaligi (SAH) eritrositlerdeki I ve i antijenlerine karsi olusan IgM tipi antikorlar
araciligi ile gelisen otoimmun hemolitik anemidir. Primer SAH nadirdir, toplumda goériilme sikligi 16/1.000.000
olarak bildirilmistir. SAH altta yatan benign veya malign bir hastalik varliginda gelisir ise sekonder soguk agliitinin
sendromu (SAS) olarak adlandirilir. Enfeksiyonlara, otoimmun hastaliklara veya lenfoproliferatif hastaliklara ikincil
goriilmektedir.

Hematolojikmalignitelerdenensiklenfomalarasekonder SAS goriilmeklebirlikte Waldenstrommakroglobulinemisi,
kronik lenfositik 16semi, 6nemi belirsiz monoklonal gamopatiler sekonder SAS’a sebep olabilmektedir.

SAS ve malign hiperkalsemi nedeniyle hospitalize ettigimiz ve etiyolojide diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma (
DBBHL) tespit ettigimiz 68 yasinda kadin hastamizi sunuyoruz.

Vaka: Biling bulanikliginedeniyle acil servise getirilen 68 yaginda kadin hasta hiperkalsemi ve bisitopeni saptanmasi
iizerine dahiliye yogun bakim tinitesine yatirildi. Hastanin muayenesinde; bilinci uykuya meyilli, TA:110/70 mmhg,
oksijen satlirasyonu: % 94, ates: 37.5 °C, solunum sesleri olagan, hepatosplenomegali tespit edilmedi. Periferik lenf
nodu muayenesinde servikal, aksiller ve inguinal palpable lenf nodu saptanmadi.

Laboratuvar tetkiklerinde; Wbc: 6,7 10"3/uL, Rbc: 0,34 x1076/ul, Hgb: 6,7 g/dL, Hct: 3,7% MCV: 108 fL, P1t:52
1073/uL, kreatinin: 0,9 mg/dL, albumn: 32 g/L, kalsiyum: 17 mg/dl (diizeltilmis), PTH: 2,5 pg/mL, bilirubinler
normal, LDH:524 U/L, iirik asit: 3,3 mg/dl, sedimantasyon: 27mm/h CRP: 66 mg/L bulundu. Demir profili, vitamin
B12 ve folat normal, direkt ve indirekt coombs pozitif, haptoglobulin: 0,9 g/L, kappa hafif zincir:17 mg/dl (2.37
— 20.73), lambda hafif zincir:19 mg/dl (2.37 — 20.73), IgG, IgA, IgM diizeyleri normal bulundu. Periferik kan
yaymasinda (PY) yaygin eritrosit agliitinasyonlar1 saptandi, atipik hiicre izlenmedi(sekil-1). Mevcut hemogram ve
periferik yayma bulgulari soguk agliitinin hastalig1 ile uyumlu bulundu. Soguk agliitinin testi pozitif saptandi, teknik
yetersizlik nedeniyle titre dl¢limii yapilamadi. Siddetli hiperkalsemisi olan hastanin parathormon diizeyinin baskili
olmas1 malign hiperkalsemi lehine degerlendirildi.

Hastanin enfeksiyon taramasinda enfeksiyon odagi tespit edilmedi, kan ve idrar kiiltiirlerinde iireme olmadi.
Hastada maligniteye sekonder SAS ve hiperkalsemi diisiiniildii. Malignite taramas i¢in istenilen kontrastli toraks
ve abdomen bilgisayarli tomografide malignite bulgusu ve patolojik LAP saptanmadi. Hasta hiperkalsemik kriz
nedeniyle acil hemodiyalize alindi. Hemodiyaliz sonrasinda hidrasyon ve furosemid tedavisi devam ettirildi. Bobrek
fonksiyonlari normal, yeterli idrar ¢ikisi olmasi ve hemodiyaliz tedavisine ragmen hiperkalsemisi kontrol altina
alinamayan ve Glasgow Koma Skalasi: 3 olan hasta elektif entiibe edildi. Hiperkalsemiye yonelik 4 mg zoledronik
asit uygulandi. Primer hematolojik malignite arastiritlmast ve SAS nedeniyle hematoloji ile konsiilte edildi, 1 mg/
kg/ giin metilprednizolon baslandi, kemik iligi biyopsisi yapildi. Kemik iligi yaymasinda blast %3 bulundu. Takipte
anemi ve trombositopeni derinlesti, kontrol PY’de steroid tedavinin 4. giiniinde eritrosit agliitinasyonlar1 azaldi. Kan
grubu belirlenemedi; hgb>7 g/dL, plt>50 10"3/uL tutulacak sekilde 0 Rh (-) eritrosit ve trombosit transfiizyonu
yapildi. Hasta gelisen alveolar hemoraji nedeniyle exitus oldu. Postmortem sonuglanan kemik iligi biyopsi patolojisi
“diffiiz bliylik B hiicreli lenfoma infiltrasyonu’” olarak sonuglandi.
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Sekil-1: Periferik kan yaymasinda eritrosit agliitinasyonlari

Tartisma: Diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma (DBBHL) eriskinlerde en sik goriilen non-Hodgkin lenfoma (NHL)
alt tipidir. Hastalarin ¢gogunlugu agrisiz lenfadenopati ile bagvurur. DBBHL nin de i¢inde bulundugu agresif seyirli
lenfomalarda kilo kaybi, ates, gece terlemeleri gibi B semptomlari ile prezentasyon siktir.

Lenfomalar SAS’a sebep olan hematolojik malignitelerden biridir. Ayrica primer SAH ile izlenen hastalarda
da diisiik dereceli bir lenfoproliferasyonun oldugu kabul edilmektedir ve lenfomaya doniisiim olabilir. Literatiirde
primer SAH tanis1 aldiktan 3 ay sonra diisiik dereceli B hiicreli lenfoma gelisen bir vaka bildirilmistir.

Soguk agliitinin sendromu siklikla diigiik dereceli ve indolent lenfomalarin seyrinde goriilmektedir. DBBHL
seyrinde daha nadirdir. Literatiirde SAS ve pansitopeni ile tetkik edilen radyografik olarak malignite bulgusu ve
lenfadenopati saptanmamis, kemik iligi biyopsisi ile CD 5+ DBBHL tespit edilen bir hasta bildirilmistir.

Bizim vakamiz da SAS ile prezente olan nadir DBBHL vakalarindan biridir.

Her iki vakada da radyolojik goriintiilemelerde malignite bulgusu ve lenfadenopati olmamasi, izole kemik
iligi infiltrasyonu ile tan1 koyulmasi, soguk agliitinin tanis1 konulmus hastalardaki periferik kan ve kemik iligi
degerlendirmesinin 6nemini vurgulamaktadir.

Vakamizi 6zellikli kilan diger bir durum malign hiperkalsemik kriz ile prezente olusudur.

Hiperkalsemi hematolojik malignitelerden en sik multiple myelom seyrinde goriilmekle birlikte 16semi ve malign
lenfomalarda da gortilmektedir.

DBBHL’de hiperkalsemi gelisimi siklikla tiimoral hiicrelerden salgilanan parathormon iliskili protein (PTHrP)
araciligi ile olmaktadir.

Hiperkalsemi ilerleyici mental bozukluk, akut bobrek hasar1 gibi hayati tehdit edici metabolik bozukluklara neden
olabilir. Malign hiperkalsemik kriz kotli prognoza isaret eder ve acil tedavi edilmesi gereken bir durumdur.

Vakamizda mortaliteye sebep olan en dnemli klinik problem hemodiyaliz, hidrasyon ve diiiretik tedaviye direngli
hiperkalsemi olmustur. Hiperkalsemi nedeniyle bilincinin kapanmasi elektif entiibe edilmesini gerektirmis ve takibin
ilerleyen siirecinde mekanik ventilasyon iliskili komplikasyonlara zemin hazirlamistir.

Vakamiz izole kemik iligi infiltrasyonu, soguk agliitinin sendromu ve diren¢li malign hiperkalsemi ile bulgu veren
literatiirdeki nadir DBBHL vakalarindandir.

Anahtar Kelimeler: Hiperkalsemi; lenfoma; soguk agliitinin sendromu

7. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2024
13



HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

@ 22-25 Subat 2024, KK.T.C.

OP-09. Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfoma Tanili Hastalarda Nestin Ve Osteopontin
Pozitifliginin Prognoza Etkisi

Burcu Nur Ozdamar', Hiiseyin Yilmaz?, Hatice Terzi’, Nese Yeldir’, Mehmet Sencan?
'Kocaeli Gebze Fatih Devilet Hastanesi fg: Hastaliklar: Klinigi, Kocaeli, Tiirkiye
2Sivas Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji BD, Sivas, Tiirkiye
3Bagcilar Medipol Mega Universite Hastanesi Patoloji AD, Istanbul, Tiirkiye

Amagc: Tiim diinyada en sik goriilen hematolojik malignite Non-Hodgkin Lenfoma’dir. Diffiiz Biiyiik B Hiicreli
Lenfoma ise Non-Hodgkin Lenfoma’nin en sik goriilen alt tipini olusturmaktadir. Osteopontin ve Nestin ise son
yillarda kok hiicre belirteci olarak arastirilan, birden ¢ok malignitede prognoz ile iliskileri bulunan yapilardir. Bu
caligmada Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfoma tanili hastalarda Osteopontin ve Nestin pozitifli§inin prognoza ve sag
kalima etkisinin gosterilmesi amaglandi.

Materyal ve metot: Calismaya Sivas Cumhuriyet Universitesi Hastanesi Hematoloji Bilim Dali’na bagvurmus ve
Patoloji Bilim Dali’nda tanisi kesinlesmis 99 DBBHL hastasi alindi. Bu hastalarin patolojideki parafin bloklarindan
kesitler alind1 ve immiinohistokimyasal yontem ile Osteopontin ve Nestin ile boyandi. Daha sonra ¢esitli istatistiksel
yontemlerle Osteopontin ve Nestin, Uluslararasi Prognoz Skalasi (IPI), Rituksimab Sonrasi Revize Edilmis Uluslararasi
Prognoz Skalasi (R-IPI), National Comprehensive Cancer Network-IPI (NCCN-IPI) prognoz skorlamalariyla ve sag
kalim ile kiyaslandi.

Bulgular: Istatistik analizlerinin sonucunda Osteopontin ile IPI (p=0.774), R-IPI (p=0.999) ve NCCN-IPI
(p=0.401) skorlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli iligki izlenmedi. Nestin ile IPI (p=0.788) ve R-IPI (0,344)
skorlar1 arasinda anlamli iliski izlenmedi. Nestin pozitif hastalar ile NCCN-IPI (p=0.043) skoru arasinda anlamli
iligki saptandi. Sag kalim ile hastalarin Osteopontin pozitifligi (p=0.864) ve Nestin pozitifligi (p=0.278) arasinda
anlamli iligki saptanmadi.

Sonu¢: DBBHL tanili hastalarda Osteopontin ve Nestin pozitifliginin prognoza ve sag kalima etkisi bulunamadi.
Nestin pozitifligi ile NCCN-IPI arasinda iliski saptanmasina ragmen, prognoz ve sag kalim ile iligki saptanmamasi hasta
sayisinin kisitli olmas ile iliskili olabilir. Bu alanda yapilacak daha ¢ok ¢alismaya ve veriye ihtiya¢ duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Lenfoma, Osteopontin, Nestin, Prognoz

Giris: Non-Hodgkin Lenfomalarin (NHL) en sik alt tipi olan Diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma, lenf nodlarindan
kaynaklanan nodal tutulumlu ve lenf nodu dis1 dokulardan kaynaklanan ekstranodal tutulumlu hastalik olarak
karsimiza ¢ikmaktadir. Osteopontin (OPN), en ¢ok kemik metabolizmasinda yer alan; kan, beyin, bobrek, akciger,
mide, kas hiicreleri gibi bir¢ok dokuda da bulunan fosforile glikoprotein yapisinda bir molekiildiir (1). Hematolojik
maligniteler ile yapilan bazi ¢alismalarda OPN ile iliskili durumlar ortaya konmaya c¢alisilmis olup, NHL tanisi
konulan hastalarda ekstranodal tutulum ile hiicrelerin invazyonunun ytiksek OPN diizeyi ile iliskili olduguna dair
veriler elde edilmistir (2). Nestin, néroepitelyal hiicrelerde sitoplazmada iiretilen, tip VI intermediyer filaman proteini
olarak tanimlanmaktadir. Kanserli dokularda, ¢ogalan vaskiiler endotelyal hiicrelerde Nestin iiretiminin fazla olmasi,
Nestinin tiimdr anjiogenezi ile iligkili olabilecegini gdstermistir. Son yillarda Nestin ile yapilan ¢alismalarda hem
primer hem de metastatik kanserlerde bu bilgiyi destekler niteliktedir (3). Bu ¢alismanin amaci, Nestin ve OPN
pozitifliginin DBBHL tanili hastalarda prognoza etkisinin belirlenmesi ve elde edilen sonuglarla literatiire katkida
bulunulmasidir.

Materyal ve Metot: Calismaya Sivas Cumhuriyet Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar Etik
Kurulu’ndan (karar no:2022-05/26) onay alindiktan sonra baglanmistir. Calismanin mali destegi ise Sivas Cumhuriyet
Universitesi Bilimsel Arastirma Projeleri (CUBAP) tarafindan T-2022-978 no’lu proje olarak saglanmistr.
Retrospektif olarak yaptigimiz bu calismaya 01.06.2009-31.05.2022 tarihleri arasinda Sivas Cumhuriyet Universitesi
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Tip Fakiiltesi Hematoloji Klinigine bagvuran DBBHL tanisi alan 99 hasta dahil edildi. Hastalarin dosyalar1 taranarak
tan1 an1 demografik, laboratuvar verileri ve goriintilleme sonuglart kaydedildi.

Hastalara ait Hematoksilen-Eozin boyali preparatlar Tibbi Patoloji Anabilim Dali arsivinden ¢ikarilarak igik
mikroskobunda yeniden incelendi. Immiinohistokimya uygulamasi i¢in lenfoma alanlarinin en iyi érneklendigi,
miimkiin oldugunca kanama ve nekroz alani igermeyen preparatlar se¢ildi. Segilen bu preparatlarda, hastalara ait olan

parafin bloklardan 3 mikron kalinliginda kesitler alindi. Nestin ve OPN antikorlar1 ile boyama yapildi ve mikroskobik
incelemeye alind1.

[statistik: Verilerin analizi SPSS 26.0 programi ile yapilmis ve bu galismada %95 giiven diizeyi ile islemler
gerceklestirilmistir. Kategorik (nitel) degiskenler icin frekans ve yiizde [n (%)], sayisal (nicel) degiskenler i¢in ise,
standart sapma (Ort+ss), minimum, maksimum ve medyan (M) istatistikleri verilmistir. Calismada gruplu degiskenler
arasindaki iliskilerde Kikare testi, kullanilmistir.

Bulgular: Hastalarin %55.6’s1 (n=55) erkek, %44.4’1 kadin (n=44) idi. Hastalarin yas ortalamast 57.31 yild.
Hastalari %32.3’1i germinal merkezli, %100.0’linde Ki-67, %67.7’sinde CDS5, %28.3’linde CD10, %100.0’{inde
CD20, %52.5’inde BCL-6, %53,5’inde MUM-1, %60.6’sinda BCL-2 pozitiftir. Hastalarin IPI, R-IPT ve NCCN-IPI
skoru bakimindan dagilimi Sekil 1°de verilmistir.
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Sekil 1. IPI, R-IPI, NCCN-IPI Prognoz Skalasinin Dagilimi

Hastalarin tedaviye yanit durumlari incelendiginde ise, %58.6’sinda interim PET/BT tam yanit, % 66.7’sinde
tedavi sonu PET/BT tam yanit olarak sonu¢lanmuistir.

Hastalari OPN pozitifligi ile Nestin pozitifligi (p=0.034) arasinda istatistiksel olarak anlamli iliski bulunmaktadir.
OPN pozitif hastalarda Nestin pozitifligi daha yiiksek orandadir (%18.1). Diger skor ve evrelerde 6zelliklerde iliski
anlamli degildir (Tablo 1). Hastalarin Nestin pozitifligi ile NCCN-IPI skor diizeyi (p=0.043) arasinda istatistiksel
anlamli iliski bulunmaktadir. Nestin pozitif hastalarda NCCN-IPI skor bakimindan yiiksek risk goriilme daha yiiksek
orandadir (%23.1). Diger skor ve evrelerde 6zelliklerde iliski anlamli degildir (Tablo 2).

Caligmamiza katilan hastalarin OPN pozitifligi/diizeyi ve Nestin pozitifligi ile genel sagkalim, progresyonsuz sag
kalim arasinda anlamli iligki saptanmamustir.
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Osteopontin
Nega- p
Pozitif(n/%) tif(n/%)
. Pozitif 13 (18.1) 0 (0) "
Nestin Negatif 5981.9) | 22(100) | 034
Diisiik risk 20 (26) 8 (36.4)
.. Diisiik-orta risk 24 (31.2) 5(22.7)
IPI Skor diizey Orta-yiiksek risk 14 (18.2) 482y | %774
Yiiksek risk 19 (24.7) 5(22.7)
Cok iyi risk 6 (7.8) 2(9.1)
R-IPI Skor diizey Iyi risk 38 (49.4) 11 (50) 0.999
Kotii risk 33 (42.9) 9 (40.9)
Diisiik risk 7(9.1) 4 (18.2)
. Diisiik-orta risk 33 (42.9) 6 (27.3)
NCCN-IPT Skor dizey 'y )~ fiksek risk 22(286) | 8(364) | 0401
Yiiksek risk 15 (19.5) 4 (18.2)
1 52 (67.5) 13 (59.1)
ECOG 2 19 (24.7) 9 (40.9) 0.227
3 6 (7.8) 0(0)
1 10 (13) 3(13.6)
2 13 (16.9) 3 (13.6)
Ann- Arbor evre 3 19 (24.7) 6(27.3) 0.999
4 35 (45.5) 10 (45.5)
*0<0.05 anlamli iliski var, p>0.05 anlamli iliski yok, Kikare testi
Tablo 2. Nestin ile Prognoz Skalalarinin, Evrelerin karsilagtiriimast
Nestin
Pozitif(n/%) Negatif(n/%) P
Diisiik risk 5(38.5) 23 (28.4)
.. Diisiik-orta risk 4 (30.8) 23 (28.4)
IPI Skor diizey Orta-yiiksek risk 1(7.7) 15185 | 0788
Yiiksek risk 3(23.1) 20 (24.7)
Cok iyi risk 0(0) 8(9.9)
R-IPI Skor diizey Tyi risk 9 (69.2) 38 (46.9) 0.344
Kotii risk 4 (30.8) 35(43.2)
Diisiik risk 0 (0) 11 (13.6)
: . Diisiik-orta risk 9 (69.2) 28 (34.6) «
NCCN-IPI Skor dizey 15 ) iksek risk 1(7.7) 28 (346) | "0
Yiiksek risk 3(23.1) 14 (17.3)
1 11 (84.6) 49 (60.5)
ECOG 2 1(7.7) 27 (33.3) 0.119
3 1(7.7) 5(6.2)
1 0 (0) 12 (14.8)
2 3(23.1) 13 (16)
Ann- Arbor evre 3 4 (30.8) 21 (25.9) 0.522
4 6 (46.2) 35(43.2)
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Tartisma: Diffiiz biiylik B hiicreli lenfoma, Non Hodgkin lenfomalarin yarisina yakinini olustururken, agresif
seyreden lenfomalarin ise yaklasik % 70-80’ini olusturmaktadir (4). Caligmamiza katilan hastalarin Nestin pozitiflik
orant %13.1, OPN pozitiflik oran1 %77.8 olarak saptanmistir. OPN ve Nestin birlikte pozitifligi ¢alismamizda %13.1
olarak bulunmustur. Literatiirde OPN ve Nestin birlikte pozitifligi ya da negatifligi ile ilgili calisma bulunmamaktadir.

OPN pozitifligi ve diizeyi ile ECOG, IPI, R-IPI, NCCN-IPI ve Ann- Arbor evresi arasinda anlaml iligki
bulunamamustir. Hastalarin Nestin pozitifligi ile NCCN-IPI skor diizeyi (p=0.043) arasinda istatistiksel anlamli iligki
bulunmaktadir. Nestin pozitif hastalarda NCCN-IPI yiiksek skor goriilme olasilig1 daha yiiksek orandadir (%23.1).
Nestin basta santral sinir sistemi tiimorleri olmak {izere birgok tiimdrde saptanmistir ve caligsmalarda bu tiimorlerle
kotii prognostik iliskiye sahip oldugu gosterilmistir (5). Yapilan ¢alismalarda Nestin pozitifligi ile melanom hiicre
sayis1 arasinda kotli prognoz saptanmistir. Yine yapilan ¢aligmalarla Nestin ifadesindeki artisin azalmig sag kalim
ile iligkili oldugu bulunmustur (6). Literatiirde NCCN-IPI skoru ylikseldik¢e sag kalimin azaldigi calismalar mevcut
iken, bizim ¢alismamizdaki Nestin pozitifliginin NCCN-IPI yiiksek skoru ile iligkili olmas1 sag kalimin Nestin pozitif
hastalarda diisiik olabilecegi seklinde yorumlanabilir. Literatiirde OPN ve Nestin birlikteligi ile hematolojik kanser
iligkisini inceleyen c¢alisma bulunmamaktadir. Bu nedenle OPN+Nestin pozitifliginin istatistiksel olarak anlamini
detaylandirabilmek igin daha ¢ok calismaya ve veriye ihtiyag duyulmaktadir. Ikisi de tiimdr anjiogenezinde etkili
oldugu diisiiniilen ve yeni bir kanser belirteci olup olmadiklari arastirilan bu parametrelerin pozitiflik agisindan
caligmamizda istatistiksel anlam ifade etmesi benzer iglevlere sahip olmalari olarak da diisiiniilebilir.

Sonuc: Calismamizin sonucunda OPN ve Nestin pozitifligi olan hastalarda sag kalim agisindan anlamli bir sonug
elde edemedik. OPN ile IPI skorlamalar1 arasinda anlamli bir iliski bulamazken, Nestin ile NCCN-IPI skoru arasinda
istatistiksel agidan anlamli sonug elde ettik. Sag kalim agisindan anlamli sonug elde edemememizin nedeni hasta
sayisiin azligi olabilir. OPN ve/veya Nestin’in lenfoma hastalarindaki prognoza ve sag kalima etkisini bulabilmek
icin daha fazla calismaya ihtiya¢ duyulmaktadir.
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OP-10. Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfoma Tanihh Hastalarda Ebstein Barr Viriis RNA
Yiizdesi ve Prognoza Etkisi

Fatma Goglii', Hiiseyin Yilmaz?, Hatice Terzi’, Nese Yeldir’, Mehmet Sencan?
'Elbistan Devlet Hastanesi, fg: Hastaliklar: Klinigi, Kahramanmarasg, Tiirkiye
2Sivas Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji BD, Sivas, Tiirkiye
3Bagcilar Medipol Mega Universite Hastanesi Patoloji AD, Istanbul, Tiirkiye

Amag: Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfoma, Non-Hodgkin Lenfomalarin en ¢ok gézlenen tipidir. Tiim Non-Hodgkin
Lenfoma’larin yaklasik %30-40’1n1 olusturmaktadir. Bizim amacimiz ise klinigimizde Diffiiz Biiyiikk B Hiicreli
Lenfoma tanisi ile takip edilen hastalarda, tan1 almis olduklart patolojik numunelerde Ebstein Barr viriis varligini
immunhistokimyasal yontem ile arastirarak bunun hastaligin prognozuna etkilerini degerlendirmektir.

Materyal ve metod: Bu calisma 1 Haziran 2009 ile 31 Mayis 2022 tarihleri arasinda Sivas Cumhuriyet Universitesi
Saglik Hizmetleri Uygulama ve Arastirma Hastanesi Hematoloji klinigine bagvuran Diffiiz Biiylik B Hiicreli Lenfoma
tanili hastalarda retrospektif olarak yapilmistir. Calismaya 105 Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfoma tanili hasta dahil
edildi.

Bulgular: Hastalarin yas ortalamas1 56,89 yil olarak bulundu. Hastalarm 5’1 (%4,8) EBER pozitifti. Hastalarin
EBER pozitifligi ile tedavi sonu yanitlart ve sag kalimlart arasindaki iliski istatistiksel agidan anlamliydi. EBER
pozitif hastalarin sag kalimlar incelendiginde EBER negatif olanlara gore genel sagkalim ve Progresyonsuz sag
kalim siireleri daha kisaydi.

Sonug: Diffiiz Biiyilik B Hiicreli Lenfoma da prognozu belirlemede birgok faktor kullanilmaktadir. Calismamizda
elde edilen veriler 15181nda EBER pozitifliginin prognostik belirte¢ olarak kullanilabilecegi, hastalarin sag kalimi ve
tedavi yanit1 agisindan kotli prognoza neden oldugu goriilmiistiir.

Anahtar Kelimeler: Diffiiz Biiyiikk B Hiicreli Lenfoma, EBER, Prognoz

Giris: Diffiiz Biiylik B Hiicreli Lenfoma (DBBHL), tiim Non-Hodgkin Lenfomalarin (NHL) yaklagik %30-40’1n1
olusturmaktadir. Hematolojik ve solid malignitelerin tedavisinde kullanilan alkilleyici ajanlar, g¢esitli kimyasal
maddeler, immiin siipresif durumlar, enfeksiyoz ajanlar (Ebstein Barr Viriis (EBV), Helikobakter pylori, Human
Immun Yetmezlik Viriisii, Human Herpes Viriis-8, Hepatit C Viriis), diger lenfomalardan déniisiim ve bazi kromozomal
anomalilerin hastaliZin etyolojisinde rol aldigi diisiiniilmektedir. DBBHL nin immunoblastik-plazmasitoid tipi
ile EBV arasinda ciddi iligkili oldugu saptanan ¢alismalar mevcuttur (1). Dogu Asyalilarda EBV pozitif DBBHL
prevelanst %8,7-11,4 iken batililarda bu oran %5’in altindadir (2). EBV, B lenfositlere CD21 antijeni iizerinden
baglanir. B lenfositlerin lenfoblastoid hiicrelere farklilasmasina neden olur. Endemik Burkitt lenfoma olgularinda
%090 lizerinde EBV pozitifligi mevcut iken, endemik olmayan Burkitt lenfoma olgularinda %20 EBV pozitifligi
saptanmisti.

Materyal ve Metot: Buretrospektifcalismaya, 1 Haziran 2009 ile 31 Mayis 2022 tarihleri arasinda Sivas Cumhuriyet
Universitesi Saglik Hizmetleri Uygulama ve Arastirma Hastanesi Hematololoji klinigine bagvuran DBBHL tanisi
alan olgular dahil edildi. (Etik Kurul karar n0:2022-05/27, tarih:25.05.2022). Hastalara ait hematoksilen-eozin boyali
preparatlar Tibbi Patoloji AD arsivinden cikarilarak 151k mikroskopu ile yeniden incelendi. In situ hibridizasyon
uygulamasi i¢in lenfoma alanlarinin en iyi 6rneklendigi miimkiin oldugunca nekroz ve kanama alani icermeyen
preparatlar segildi. Pozitif kontrol kesiti olarak daha 6nce EBER pozitif olarak degerlendirilen reaktif bir lenf nodu
kesiti kullanildi. Segilen preparatlara ait parafin bloklardan 3 mikron kalinliginda kesitler alind1 ve kromojenik insitu
hibridizasyon (CISH) boyanmasi yapildi. CISH yontemi ile uygulanan EBER degerlendirilirken hedef hiicrelerdeki
mavi reaksiyonlar pozitif olarak degerlendirildi. Boyanan hiicre sayisi yogunluguna gore pozitif olgular kendi
aralarinda derecelendirildi. Derece 1-2-3 olmak {izere boyanan hiicre yogunlugunun da ayni sira ile diisiikten yiiksege
dogru arttig ii¢ derece belirlendi.

Istatistik: Verilerin analizi SPSS 26.0 programi ile yapilmis ve %95 giiven diizeyi ile ¢ahigilmustir. Kategorik
(nitel) degiskenler icin frekans ve ylizde (n (%)), sayisal (nicel) degiskenler i¢in ortalama, standart sapma (Orttss),
minimum, maksimum ve medyan (M) istatistikleri verilmistir. Calismada gruplu degiskenler arasindaki iliskilerde
Kikare testi, kullanilmistir.
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Bulgular: Calismaya dahil edilen hastalarin yas ortalamasi 56.89+15 yil idi. Hastalar patolojik yonden
incelendiginde; %44.,9’u germinal, %100,0’tinde Ki67, %80,2’sinde CDS5, %34,1’inde CD10, %100,0’tiinde CD20,
%66,3’linde Bcl-6, %70,5’inde Mum-1, %79,3 tinde Bcl-2 pozitiftir. Hastalarin %4,8’inde EBER pozitiftir. Calismaya
dahil edilen hastalarin tan1 anindaki prognostik skorlar1 degerlendirildi. Hastalarin %67,6’s1t ECOG skoru 1, %50,5’si
IPI skoru diisiik-orta riskli grupta, %46,7’si R-IPI skoru iyi riskli grupta, %39,0’u NCCN-IPI skoru diisiik-orta riskli
gruptadir. Hastalarin aldiklar tedavi protokollerinin dagilimi sekil 1 de verilmistir.
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Sekil 1. Hastalarin Aldiklar1 Tedavi Basamaklari

Hastalarm tedavi aras1 ve sonrasi yanitlar1 Pozitron Emisyon Tomografisi/ Bilgisayarlt Tomografi goriintiileri ile
Lugano yanit kriterlerine gore degerlendirildi. Hastalarin %61°1 interim goriintiileme sonucu tam yanit, %68,6’s1
tedavi sonras1 goriintiileme sonucu tam yanit olarak degerlendirildi. Hastalarin EBER pozitifligi ile tedavi sonrasi
gorlintiileme durumu arasinda istatistiksel anlamli iligki bulunmaktadir (p=0,041<0,05). EBER negatif hastalarda
tam yanit oran1 daha yiiksektir (%71,0). Interim gériintiileme icin iliski anlamli degildir (p>0,05). (Tablo 1)

Tablo 1. EBER Pozitifligi ile Interim ve Tedavi Sonrasi Goriintiileme Durumu Iliskisi

Pozitif Negatif EBER p
Stabil hastalik 0(0) 2(2)
Parsiyel yanit 1(20) 22 (22)
Interim PET/BT Tam yanit 2 (40) 62 (62) 0,356
Progresyon 0(0) 2(2)
Goriintiileme yok 2 (40) 12 (12)
Stabil hastalik 0(0) 0(0)
Parsiyel yanit 1 (20) 5(5)
Tedavi Sonras1 PET/BT Tam yanit 1 (20) 71 (71) 0,041*
Progresyon 1 (20) 9(9)
Goriintiileme yok 2 (40) 15 (15)

*0<0,05 anlamly iliski var, p>0,05 anlamli iligki yok; Kikare testi
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Hastalarin %21,9’unda niiks etmis, %48,6’s1 eksitus olmustur. Hastalarin genel sagkalimi (OS) ortalamasi 41,49 ay
iken progresyonsuz sag kalimi (PFS) ortalamasi1 36,99 aydir.

Tartisma: Non Hodgkin Lenfoma tanili hastalarin yaklasik 1/3’iini DBBHL’I1 hastalar olusturmakta olup,
en yaygin goriilen tiirdiir (100). EBV’nin, DBBHL nin biyolojisi ve klinik 6zelliklerindeki rolii hala tam olarak
aciklanamamuistir (3). Birgok ¢aligma EBV enfeksiyonunun DBBHL’daki prognostik 6zelligine odaklanmistir. Tan1
aninda prognostik faktorlerin belirlenmesi, DBBHL i¢in erken yogun tedaviye ihtiyacin belirlenmesinde yardimci
olabilir. Literatiirdeki caligmalar incelendiginde DBBHL tanili hastalarda EBER pozitifligi sikligi degiskenlik
gostermektedir. Kore ve Japonya gibi Asya lilkelerinde EBER pozitifligi siklig1 %8-9 iken bati iilkerinde %1-3’diir
(4). Bizim ¢alismamiza dahil edilen DBBHL tanili hastalardan %4.8’1 EBER pozitif saptandi. Yapilan bazi ¢aligmalar
EBER pozitifliginin DBBHL'de 6nemli prognostik degere sahip oldugunu tespit ederken, farkli ¢alismalarda tam tersi
sonuglar bulunmustur (5,6). Jarrett ve ark.’nin klasik Hodgkin lenfoma tanili 437 hasta ile yaptigi ¢alismada EBER
pozitfliginin sag kalim agisindan bagimsiz faktor oldugu saptanmistir (7). Yapilan ¢aligmalar sonucunda EBER pozitif
hastalarin yiiksek IPI skoru aldiklar1 saptanmis olup, EBER pozitifligi ile IPI skoru arasindaki iliski istatistiksel agidan
anlamli bulunmustur (8). Bizim ¢alismamizda EBER pozitifligi ile IPI skoru arasinda istatistiksel agidan anlamli
iligki saptanamadi. Yapilan ¢alismalarda, EBER pozitifligi ile Ann-Arbor evre arasindaki iligki istatistiksel agidan
anlamli bulunmus olup EBER pozitifliginin ileri hastalik evresi ile paralel oldugu saptanmistir. Bizim ¢aligmamizda
literatiirdeki verilerin aksine EBER pozitifligi ile evre arasinda istatistiksel agidan anlamli iliski bulunmamistir, ancak
EBER pozitif hastalarin %60’ min evre 4 oldugu saptanmistir. Calismamizda EBER pozitifligi ile OS ve PFS siireleri
arasinda istatistiksel olarak anlamli iligki tespit edildi. EBER pozitif hastalarin, EBER negatif hastalara gére OS ve
PFS siiresi daha diigiik oldugunu bulduk.

Sonug: Calismamizda elde edilen veriler 15181nda EBER pozitifliginin prognostik belirteg olarak kullanilabilecegi,
hastalarin sag kalimi ve tedavi yanit1 agisindan kotii prognoza neden oldugu goriilmiistiir. Ancak bu etkinin daha iyi
anlasilabilmesi icin, daha fazla hasta ilizerinde ve ¢ok merkezli ¢aligmalarin yapilmasi gerektigi kanisindayiz
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OP-11. Hipertansif Ensefalopati ile Basvuran Multipl Myelom Olgusu

Ugur Hatipoglu, Bahar Uncu Ulu, Mehmet Sinan Dal, Fevzi Altuntas

Dr.Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji ve Kemik Iligi
Transplantasyon Unitesi, Ankara

Girig: Multipl myeloma kemik iliginde kontrolsiiz biiyliyen neoplastik plazma hiicre toplulugu ve bunlarin
neden oldugu kemik lezyonlari, hiperkalsemi, bobrek hasar1 ve anemiyle karakterize hematolojik bir malignensidir.1
Ortanca tan1 yas1 66-70 olup genellikle ileri yaslarda goriilen bir malignensi olarak degerlendirilir.2 Hipertansiyon,
tiim diinyada yetiskin 6liim nedenleri arasinda diyabetten sonra ikinci sirada gelmektedir. 65 yas {istii yetiskinlerin
%60’ 1nda hipertansiyon bulunmaktadir.3 Hipertansif ensefalopati nadir goriilen bir hipertansiyon komplikasyonu
olup norolojik bulgularin arteryel tansiyonun diistiriilmesi ile gerilemesi ve norolojik bulgularin baska bir etiyoloji
ile agiklanamamasi ile tan1 konulabilir.4

Vaka: Multipl myelom tanili 59 yasinda erkek hasta, relaps refrakter multipl myeloma nedeniyle acil servis
bagvurusundan 5 ay once pomalidomid-siklofosfamid-deksametazon tedavisine baslanan, yakinlarini taniyamama,
konfiize biling durumu nedenli yakinlari tarafindan acil servise getirildi. Buradaki degerlendirmesinde tansiyon
arteryel(TA) 220/130 mmHg tespit edildi. Norolojik muayenede biling konfiize, Glasgow koma skalast 13 olarak
hesaplandi. Kas giicii iist ve alt ekstremitelerde 5/5, Babinski refleksi pozitif saptandi. Hipertansiyon i¢in kullandig1
ACE inhibitorii/tiazid diiiretik kombinasyonuna da devam ettigini belirtti. Herpes viriise bagli ensefalit 6n tanisi
ile intravenoz asiklovir baglanarak enfeksiyon hastaliklaria yatirilan hastanin burada yapilan beyin omurilik sivist
incelemesinde enfeksiydz etken saptanmadi ve beyin MRI incelemesinde spesifik bulgu saptanmadi. Bakilan akim
sitometride myelom tutulumunu diisiindiirecek bulguya rastlanmadi, sitoloji sonucu ise malign hiicre agisindan negatif
olarak sonug¢landi. Enfeksiyon hastaliklari servisinde ndrolojik durumu koétiilesen ve TA degerleri yiiksek seyretmeye
devam eden hasta hastane yatiginin 3.glinlinde solunum yetersizligi ve akut bobrek hasart nedenli yogun bakim
iinitesine yatirildi. Burada mekanik ventilator ile takip edilip 3 kez hemodiyaliz tedavisi alan hastaya intravendz
nitrogliserin ve esmolol tedavisi baslandi. Yogun bakima yatiginin 3.giiniinde ekstiibe olan, tansiyon ve kreatinin
degerleri diizelen ve alternatif tan1 bulunmayan hastaya hipertansif ensefalopati tanis1 konularak hematoloji servisine
devralindi. Hematoloji servisinde hastane kaynakli idrar yolu enfeksiyonu igin genis spektrumlu antibiyoterapi
ile tedavi edilen hasta acil servise bagvurusundan 2 hafta sonra hematoloji servisinden hipertansiyon tedavisi
diizenlenerek, herhangi bir nérolojik sekel olmadan taburcu edildi.

Tartisma ve Sonuc: Hipertansiyon, myeloma hastalarinda gerek bu hastalarin yas gurubu gerekse de bazi
tedavilerin komplikasyonu olarak sik goriilen bir komorbiditedir. Ayrica hafif zincir nefropatisi gibi bobrek hasarina
neden olacak diger myeloma iliskili antitilerde ise bobrek fonksiyonlariin azalmasina bagli hipertansiyon goriilebilir.
Malign hipertansiyon ve hipertansif acillerin myelom hastalarinda sikliklar1 konusunda yeterli veri yoktur. Fakat
hipertansiyonun sik goriilen bir komorbidite olmasi myelom hastalarinda da hipertansif acillerin sik goriilebilecegini
diisiindiirebilir. Yeni norolojik disfonksiyon ile bagvuran multipl myelom hastalarinda mutlaka metabolik durum
ve kardiyovaskiiler komorbiditeler degerlendirilmeli, siddetli hipertansiyon varliginda intravenéz antihipertansifler
erken kullanilmalidir.
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OP-12. Hemofilik Psodotiimor

Ferda Can', Aliye Serpil Sarifakiogullar1’, Ozge Soyer Késemehmetoglu', Sema Akincr?, Tekin
Giiney?, Sule Mine Bakanay Oztiirk?, imdat Dilek?
! Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Hematoloji Béliimii
? Ankara Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Hematoloji Boliimii
3 Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Hematoloji Béliimii

Girig-Amag: Hemofili A, 10000’ de bir siklikta goriilen bir kalitsal kanama bozuklugu olup psddotiimdr hemofili
hastalarinin %1-2’ sinde goriiliir. Kirtk kemik icine tekrarlayan kanama veya sik subperiostal kanama periyodlari
nedeniyle yumusak dokuda hematomun olusmasi ile meydana gelir. Olguda hemofili ile takip edilen uzun siiredir
psodotiimor nedeniyle sik yatis ykdileri olan hasta sunulmustur.

Olgu: Kirk dort yasinda erkek hasta sekiz yasinda hemofili A tanisi almis. Bazal faktor diizeyi %1 olan hastaya 2012
yilinda subdural hematom sonrasinda profilaksi tedavisi baslanmis. Yaklagik alt1 ay kadar 6nce travma olmaksizin
sag kalca kemiginde agr1 ve sisme nedeniyle degerlendirilmis ve hematom tespit edilerek kanama ardindan profilaksi
tedavisine devam edilmis. Profilaksi tedavisi altinda kanama alaninda bilylime nedeniyle hasta yatirildi. Hastanin
faktor inhibitor diizeyi negatif tespit edildi. Fizik incelemede sag iliak kanattan itibaren yaklasik 15 cm’lik bir alanda
sisme mevcuttu. Her iki diz ve dirsek eklemlerinde hareket kisitliligi ile hedef eklem bulgulart mevcuttu. Hastanin
kontrastl bilgisayarli tomografisinde sag iliak kanatta sakrum sag yariya uzanim gosteren ve asetabulum o6n-arka
duvarada uzanan kemik yapilarda ekspansiyona ve destriiksiyona neden olan heterojen i¢ yapida kitle lezyonu
izlenmistir (hemofilik pseudotiimor). Sag internal iliak arterin superial gluteal arter dalindan tanimlanan kitlenin
santralinde aktif ekstravazasyon ile uyumlu olabilecek goriiniim tespit edildi. Batin sag yan duvarda oblik kaslardan
cilt altina dogru uzanan 120x75 mm boyutlarinda duvar yapisi gosteren kolleksiyon goriildii (Resim 1). Hastaya faktor
replasman destegi verildi. Ortopedi ile degerlendirilen hastaya hematom drenaji ve sonrasinda dren ile takip saglandi.
Dren takiplerine gore dren ¢ekilmesi saglanan hastanin multidisipliner konsey ile degerlendirilmesi sonucunda ilgili
alanin cerrahiye veya girisimsel isleme uygun olmamasi nedeniyle ek girisim planlanmad. ilgili kitlenin daha dnce
yapilan patolojik degerlendirme sonucu psddotiimor ile uyumlu idi. Hasta profilaksi tedavisi ile taburcu edildi. 1.5 y1l
stireyle memleketinde takip edilen hasta bu siirenin sonunda ayni kitlede biiyiime (Resim 2), agri nedeniyle yatirildi.
Fizik incelemede ilerleme agik sekilde goriinen hematom alaninin manyetik rezonans goriintiilemesinde sagda iliak
kemikte destriiksiyon - erozyon yaratan asetabulum medialine uzanan sakrum sag lateralinde eroziv degisikliklere
neden olan yaklasik 280x175x200 mm boyutlarinda ekspansil dzellikte belirgin kontrast tutulumu gostermeyen
hemorajik icerikli lezyon izlendi. Bolgeye drenaj katateri konuldu. Masif hemorajik geleni olan hastanin bu siire
igerisinde faktor destegi saglandi. Drenaj problem olmasi iizerine hasta multidisipliner konseyde degerlendirildi.
Hastaya girisimsel radyoloji tarafindan kataterizasyon yapilarak sag iliak arterden beslenen kitle 300-500 mikro ve
500-700 mikro partikiillerle embolize edildi. Embolizasyon sonrasi kontrol goriintiilemede sag sakral ve iliak kanatlar
destriikte ederek L4-S3 diizeyilerinde sagda dorsal paraspinal yag dokusuna, sag alt kadranda retroperitoneal alana
dogru uzanan yaklagik 26x:15x13cm boyutlu , lobiile konturlu heterojen-hemorajik yapida kitlesel lezyonun bir
onceki tetkike gore boyutlar1 bir miktar kiigiildiigii tespit edildi. Multidisipliner degerlendirmede hastanin lezyon
alan1 ve kemik destriiksiyonun ilerlemis durumu nedeniyle cerrahiye uygun olmadigina karar verildi. Hasta uzun
etkili faktor profilaksisi ile izleme devami planlandi.

Sonuc: Psodotiimdr hemofili iliskili nadir goriilen bir komplikasyon olup faktdr tedavilerinin diizenli yapilmast
yanisira cerrahi bazen de radyoterapi ile tedavi edilebilmektedir. Bizim vakamizda oldugu gibi ciddi kemik
destriiksiyonuna neden olan cerrahi uygun olmayan hastayalar gelisen yontemlerle kanama odagi tespit edilebilirse
embolizasyon da bir tedavi yontemi olabilir.
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Resim 1

Hastanin kontrastli bilgisayarl tomografi goriintisii
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OP-13. Tam1 Aninda Hemofagositik Lenfohistiyositozis Klinigi Olan Diffiiz Biyik B
Hiicreli Lenfoma Vakasi

Ahmet Mert Yanik', Derya Demirtas?, Ozlem Candan®, Fatma Arikan*, Meral Ulukoylii Mengiic®,
Tayfur Toptas®

Giris: Hemofagositik sendrom veya hemofagositik lenfohistiyositozis (HLH) gii¢lii bir sekilde uyarilmis bagisiklik
yaniti sonucu gelisen bir klinik durumdur. Edinsel nedenlerin yaninda kalitimsal faktorler de hastaligin etyolojisinde
etkilidir. Ailesel HLH(F-HLH) etyolojisinde PRF1, Munc13-4, Syntaxin-11 (STX11), Munc18-2, RAB27A ve LYST
genlerindeki mutasyonlarin rol oynadig1 gosterilmistir. Olgumuzda STX11 mutasyonu olan ve tan1 aninda HLH
klinigine sahip bir diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma (DBBHL) hastas1 sunulmustur.

Vaka: Hipotiroidi disinda kronik hastalig1 olmayan 50 yasinda kadin hasta, Eyliil 2021°de baslayan ve 20 giindiir
devam eden 38,5° C ates, gece terlemesi, halsizlik ve bulanti sikayetleri ile farkli bir merkeze basvurmus.

Basgvuru sirasinda Hb:10 g/dL, plt:170 bin/pL iken takiplerinde Hb: 7 g/dL, plt: 92 bin/ puL kadar diigsmiis.
Ferritin: 13 bin/ pL, trigliserit: 660 mg/dL , LDH: 1100 U/L, CRP:164 mg/dL olarak goriilmiis. Abdomen BT' de
splenomegalisi (140 mm) mevcutmus. Kan kiiltiirlerinde tireme olmamis. Viral ve otoimmun hastaliklar agisindan
laboratuvar tetkikleri negatif olarak sonuglanmis. Tarafimiza sevk edilen hastada yapilan kemik iligi aspirasyonu
incelemesinde her alanda 9-10 adet makrofaj oldugu, bunlardan bazilarinin fagositoz yaptig1 goriildii (Sekil 1). HLH
kriterlerinden 5/9'unun saglanmaktaydi. Cekilen PET/BT’de belirgin kemik iligi (SUVmax: 26.7) ve dalak tutulumu
mevcuttu, lenf nodu tutulumu izlenmedi. Dalak boyutu 14 cm, karaciger 21 cm 6l¢iildi. Lenfomaya ikincil HLH 6n
tanisiyla Dekzametazon tedavisi 4x4 mg/giin dozundan baslanmasinin ardindan takiplerinde klinik ve laboratuvar
yanit gozlendi. Kemik iligi biyopsisinin raporunda DBBHL infiltrasyonu oldugu goriildii. Kemik iliginden gonderilen
genetik tetkiklerinde STX11 mutasyonu heterozigot pozitif saptandi.

DBBHL tanisi ile 6 kiir R-CHOP tedavisi ardindan klinik ve radyolojik tam yanit elde edildi. Kontrol kemik iligi
biyopsisinde hastalik bulgusuna rastlanmadi.

Sekil 1. Kemik iligi aspirasyonunda gdzlenen hemofagositoz

Son tedavi dozundan yaklasik 4 ay sonra ani baglayan halsizlik, yorgunluk ve yiiksek ates sikayetleriyle acil
servise basvurdu. Anemi (hb: 7.2 g/dL), trombositopeni (plt:11.000/ul) saptandi. LDH: 1039 U/L, ferritin: 14,000
ng/mL olarak goriildii. Dalak 17 cm olarak goriintiilendi. DBBHL niiks ve buna ikincil HLH diisliniilerek kemik
iligi biyopsisi yapild1 ve niiks hastalik oldugu goriildii. Deksametazon tedavisi 4x4 mg/giin dozundan baglandi.
Takiplerinde ates yanit1 alinan ve klinik olarak da sikayetleri gerileyen hasta yatiginin 2. giiniinde ani gelisen solunum
yetmezligi klinigi olmasi ilizerine hastanemiz yogun bakim {initesine sevkedildi ve hastamiz ¢oklu organ yetmezligi
nedeniyle kaybedildi.

Tartisma: HLH nadir goriilen mortalitesi yliksek bir klinik tablodur. Daha ¢ok ¢ocukluk yas grubunda ortaya
cikan genetik gecis gosteren primer HLH ve enfeksiyon, malignite, romatolojik hastaliklar gibi tetikleyici faktorlerle
ortaya ¢ikan sekonder HLH olarak etyolojik olarak siniflandirilmistir. Hastamizda F-HLH etyolojisinde olan STX11
mutasyonu gosterilmis ve maligniteyle tetiklenen bir HLH klinigi goriilmiistiir.

Anahtar Kelimeler: Hemofagositik lenfohistiyozis, Syntaxinl1, Diffiiz Biiytlik B hiicreli lenfoma
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OP-14. imatinib Mesilat ile Tliskili Subkonjonktival Hemoraji : Nadir Bir Olgu
Sunumu

Salih Cirik!, Abdulkadir Bastiirk'
!Konya Sehir Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali

Giris: Imatinib mesilat (IM) BCR-ABL, c-Kit ve trombosit kaynakl1 biiyiime faktdrii reseptor tirozin kinazlarinin
secici bir inhibitoriidiir. IM, kronik miyeloid I6semi (KML) ve gastrointestinal stromal tiimdrler (GIST) igin iyi tolere
edilen bir hedefe yonelik tedavidir.

14 yildir IM kullanan bir KML hastasinda IM tedavisi ile iligkili subkonjonktival hemorajinin atipik olusumunu
tanimliyoruz.

Olgu: 33 yaginda, kadin hasta poliklinigimize son 12 aydir aralikli olarak ortaya ¢ikip spontan gerileme gdsteren,
her atakta siddeti ve siiresi artan subkonjonktival hemoraji (SH) sikayeti ile basvurdu. 14 yil 6nce KML tanis1 alan
hasta, tan1 anindan bu yana IM 400 mg p.o. kullanmakta olup kronik fazda (derin molekiiler yanit) takip edilmekte
iken tekrarlayan SH ataklar1 gecirmeye baslamis. SH’nin etiyolojisine yonelik bir ¢cok farkli merkezde yapilan
hematolojik ve oftalmolojik arastirmada herhangibir sebeple iligkili bulunamamis.

Hastanin ilag kullanim 6ykiisii sorgulandiginda IM disinda herhangibir ila¢ kullanimi mevcut degildi. Sigara,
alkol, yabanci madde ve bitkisel iiriin kullanim 6ykiisii olmayan hastanin yapilan fizik muayenesinde sag géziindeki
yaygin SH (Sekil 1) disinda patolojik bulgu tespit edilmedi.

Sekil 1. Sag gozdeki subkonjonktival hemoraji

Hastanin merkezimizde ¢alisilan tam kan sayimi, biyokimyasal parametreler, pihtilasma testlerinin (parsiyel
tromboplastin zamani, protrombin zamani, trombin zamani ve kanama zamani) sonuglari ve periferik yayma
degerlendirmesi normaldi. SH’nin etiyolojisini tespit etmeye yonelik c¢alisilan Faktor 7, Faktor 8, Faktor 13, von
Willebrand faktor ve von Willebrand antijen testleri de normal araliktaydi. Ayrica hastadan yapilan genetik analizde
derin molekiiler yanit oldugu gosterildi. Hastaya tonometri ve fundus oculinin spesifik degerlendirmesini i¢eren bir
oftalmolojik muayene yapilmis olup muayene sonuglart normaldi ve herhangi bir lokal okiiler neden saptanmadi.
Hastada SH etiyolojisinde ac¢ik bir rol oynayabilecegi diisliniilen belgelenmis bir komorbidite de olmamas iizerine
SH’nin IM kullanimina bagli olabilecegi diisiiniildii. Hastanin IM tedavisi stoplanarak Bosutinib tedavisine ge¢ildi.
Baslangi¢ta 100 mg/giin dozda p.o olarak baslanan Bosutinib tedavisi haftalik 100 mg arttirilarak 400 mg/giin doza
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cikildi. IM tedavisinin kesilmesinden 4 hafta sonra hastaya yapilan testler tekrarlandiginda sonuglar yine normaldi.
Bosutinib tedavisine bagli herhangibir yan etki izlenmeyen hastanin SH’si 14 giinden itibaren geriledi ve 21. giinde
neredeyse tamamen geriledi (Sekil 2).

Sekil 2. Imatinib mesilat kesildikten sag gozdeki subkonjonktival hemorajinin spontan gerilemesi

Tartisma : IM genellikle iyi tolere edilen giivenli bir ajan olup neredeyse tiim advers olaylar 1 ila 2. derecede
izlenmektedir.Yayinlanan raporlara dayanarak IM, KML tedavisinde kullanilan diger ajanlara gore daha yiiksek
hemorajik olay insidansina yol agmamaktadir.

14 yildir IM kullanan ve tam sitogenetik remisyonda olan KML tanil1 hastamizda tedavinin ilk baslarinda gézlenen
periorbital 6dem disinda IM ile iliskili herhangibir yan etki ya da hemorajik olay meydana gelmemistir. Vakamizda
SH’yi agiklayabilecek herhangi bir hematolojik durum tespit edilmemistir. Hemoglobin, beyaz kan hiicresi ve
trombosit degerleri ve hemostaz tarama testlerinin sonuglari, trombosit fonksiyon ¢aligmalarinin sonuglari ve faktor
diizeyleri normal araliklardaydi. Vakamizda higbir lokal okiiler neden veya makroskopik konjonktival patoloji tespit
edilmedigi gibi, SH etiyolojisinde rol oynayabilecek herhangi bir komorbidite de yoktu. IM diginda herhangibir
ajan kullanim Oykiisii olmayan hastamizda hicbir lokal veya sistemik enfeksiydz veya alerjik semptom ve bulgu da
gozlenmedi.

Vakamizin 14 yildir IM kullanilmasina ragmen sadece son 1 yildir SH sikayetinin olmasi ilk bakista ilaca bagli yan
etkiyi diisiindiirmese bile yapilan tetkiklerin normal olmasi ve etiyolojide herhangibir sebep bulunamamasi iizerine
sebep olarak IM’a bagli yan etki gelisimini diisiindiik. ila¢ asir1 duyarliligi, IM kaynakl: okiiler irritasyon, trombosit
kaynakl1 biiylime faktorii reseptorlerine baglanarak trombosit aktivitesinin IM kaynakli inhibisyonuna bagli SH
hipotezleri ile hastanin kullandig1 IM kesilerek Bosutinib tedavisine baslandi. Vakamizda SH herhangi bir sistemik
veya lokal tedavi olmaksizin kendiliginden diizeldi; baska hemorajik olay ve rezidiiel hastalik gézlenmedi.

Literatiirde IM bagh gelisen SH ile prezente olan ¢esitli vaka sunumlar1 ve vaka serileri olmakla birlikte vaka
yonetiminde tam bir fikir birligi yoktur. Herhangi bir klinik komplikasyonu onlemek ve diger major hemorajik
olaylardan kaginmak ic¢in bu tlir hastalarin etiyolojisinde uzun siiredir bile olsa aldig1 ajanlarin yan etkilerinin
unutulmamasi ve hasta bazli olarak tedavi yonetiminin planlanmasini 6neriyoruz.

Anahtar Kelimeler: Imatinib; KML; Subkonjonktival hemoraji
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OP-15. Tiirkiye’deki Son On Yildaki Endiistrilesme ve Kentlesmenin Multiple
Myelom Mortalitesi Diizeyi Uzerindeki Etkisi

Can Ozlii
Kiitahya Saghk Bilimleri Universitesi, Kiitahya

Giris: Multiple myeloma 6nemli kanser tiirlerinden birisi olup, mortalite diizeyi yiiksek kanser tiirleri arasindadir.
Cevresel etkenlerin ve yagam bi¢iminin multiple myeloma tizerinde etkili oldugunu ortaya koyan ¢alismalar mevcut
olsa da, sanayilesme ve kentlesme olarak makro agidan konuyu inceleyen yeterli ¢aligmaya rastlanmamustir.

Amag: Bu nedenle bu arastirmada, Tiirkiye’de son on yilda multiple myelom mortalite diizeyi iizerine etkisinin
analiz edilmesi amaglandi.

Yontem: Bu kapsamda Diinya Saghk Orgiitii mortalite verilerinden Tiirkiye igin 2009-2019 yillar1 arasinda,
en giincel veri olan 2019 yilina kadarki multiple myelom mortalite verileri alindi. Diinya Bankas1 Veri setinden
2009-2019 yillarna ait kentlesme ve sanayi tiretim indeksi gostergeleri alindi. Zaman serisi analizi olarak, éncelikle
aragtirma parametrelerinin trend analizi, ardindan Spearman’s rho korelasyon analizi yapildi. Cok degiskenli olarak
arastirma degiskenlerinin multiple myeloma mortalitesi {izerindeki etkisini 6lgmek {izere Genellestirilmis Lineer
Model (Logit) analizi yapildi.

Bulgular: Arastirmada elde edilen sonuglara gére multiple myeloma mortalitesi ile kentlesme (r=0.818; p<0.01)
ve sanayilesme (r=0.909; p<0.01) arasinda istatistiksel olarak anlamli ve pozitif yonde iliski vardi. Y1l kontrollii
kismi korelasyon analizine gore multiple myeloma mortalitesi ile kentlesme (r=0.749; p<0.01) arasinda istatistiksel
olarak anlamli ve pozitif yonde iligki vardi. Ancak yil kontrollii kismi korelasyon analizinde multiple myeloma
mortalitesi ile sanayilesme diizeyi arasindaki iliski anlamli degildi (p>0.05). Genellestirilmis Lineer Model (Logit)
analiz sonuglarina gore kentlesmenin multiple myeloma mortalitesi tizerindeki etkisi istatistiksel olarak anlamliyken
(B=2241.56; p<0.01), sanayilesmenin etkisi istatistiksel olarak anlamli degildi (p>0.05).

Sonuc: Her ne kadar tek degiskenli boyutta sanayilesme multiple myeloma mortalite diizeyi ile iligkili olsa da,
cok degiskenli analizde kentlesme multiple myeloma iizerinde etkilidir.

Anahtar Kelimeler: Multiple myeloma; kentlesme; sanayilesme.
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OP-16. Nadir Bir Olgu: Sistemik Skleroz ile Hodgkin Lenfoma Birlikteligi

Lala Khalilzade', Nesibe Taser Kanat? , Giilsah Akyol?, Ali Unal?
! Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar
2 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji

Giris: Skleroderma, lokalize veya sistemik olabilen ciltte incelme ve skleroz ile karakterize otoimmiin bir
hastaliktir. Sklerodermada en sik goriilen hematolojik maligniteler; B hiicreli non-hodgkin lenfoma (6zellikle
diffiiz biiylik b hiicreli lenfoma), multiple myelom, kronik lenfositik 16semi ve myeloproliferatif hastaliklardir.
Sistemik Skleroz (SSc) hastalarinda goriilen hematolojik maligniteler hastaligin tanisi ile yakin zamanl olabilirken
(paraneoplastik) (%30), ilk bes y1l i¢inde (%30), 5 yildan sonra (%40) oranda goriilmektedir. Biz burada sistemik
skleroz tanilt hastada Hodgkin lenfoma nadir birlikteligini sunduk.

Olgu: Bilinen pulmoner hipertansiyon ve skleroderma tanist olan 58 yasinda kadin hasta acile ates sikayeti ile
bagvurdu. Hastanin fizik muayenesinde, kaseksi, sklerodaktili, el ve ayaklarinda dijial iilserler, boyunda multiple
lenfadenopati, splenomegali saptandi (sekil 1)

Sekil 1 Skleroderma hastasinin el ve ayak gordntiileri

Hastanin laboratuvar incelemesinde; hemograminda hb: 9.8 gr/dl, wbc: 3630 /uL (ne: 2.6, lym: 0.51), Plt:
196000 /uL saptandi. Bobrek fonksiyon testleri ve karaciger fonksiyon testleri normal sinirlardaydi. Hastanin ileri
incelemesinde yapilan lenf nodu eksizyonel biyopsi ile, lenfositten fakir tip Hodgkin lenfoma teshisi konuldu. Tedavi
oncesi ¢ekilen PET BT incelemesinde yaygin nodal ve ekstranodal tutulum oldugu goriildii (Sekil 2).
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Sekil 2 Hastamin tedavi dncesi cekilen PET-BT gdriintileri

Hastaya Brentixumab- AVD (Adriamisin, Vinkristin, Dakarbazin) kemoterapisi baglandi. Halen tedavisi devam
etmektedir.

Tartisma: Otoimmiin hastaliklar ile hematolojik maligniteler arasindaki iliski arastirmacilarin ilgisini
cekmektedir. SSc ve kanser etyolojisinde genetik ve gevresel faktorlerin rol aldig1 bilinen bir gercektir. SSc' de
kullanilan immiinsiipresif ilaglar da kanser riskini artirmaktadir. SSc ve kanser birlikteligi nedeni ile bu hastalarda
kanser tarama programlarinin periyodik olarak yapilmasinin hayati 6nemi vardir. SSc hastalarinda kanser tedavisinde
kullanilacak ajanlarin se¢imi de olduk¢a 6nemlidir. Fibrozis ile giden bu hastalikta, bleomisin gibi fibrozis riskini
arttiran ajanlardan kagmilmasi gerekmektedir. Biz vakamizda bleomisin yerine bir monoklonal antikor olan
Brentixumab igeren tedavi rejimi tercih ettik. Komorbid hastaliklar verilecek tedavi seciminde oldukc¢a dnemlidir.
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OP-17. Myelodisplastik Sendromlu Hastalarda Yeni Nesil Dizileme Testlerinin
Klinikteki Yerinin Gozden Gecirilmesi

Seda Yilmaz
Eriskin Hematoloji Klinigi, Konya Sehir Hastanesi, Konya

Giris ve Amac¢: Myelodisplastik sendrom (MDS), sitopenilere yol acan, hematopoezin etkisizligiyle meydana
gelen ve hastalarin {igte birinde akut miyeloid 16semiye ilerleme ile karakterize olan klonal kemik iligi kok hiicre
bozuklugudur. Heterojen dogasi1 ve displazinin subjektif degerlendirmesi géz oniine alindiginda, MDS'nin ayirici
tanisi zor olabilir. MDS'nin uygun tanisi1 ve smiflandirilmasi, hem klinik 6zelliklerin hem de laboratuvar/patoloji
bulgulariin (6rn. blast sayimi, periferik kan sayimi, sitogenetik) dogru degerlendirilmesine baglidir. MDS tanili
hastalarin %40 ila %70'inde kromozomal anormallikler raporlanmistir. Yeni nesil dizileme (NGS) prognoz tayininde
yararli, yeni bir genetik test yontemi olarak karsimiza ¢ikmaktadir. NGS ile hedef temelli gen panelleri kullanilarak
¢ok sayida mutasyonu ayni anda teshis etmek ve sik gériilmeyen varyantlarin, kromozomal diizeyde degisikliklerin
geleneksel ve PCR yonteminden ¢ok daha hassas bu yontem ile tespiti miimkiin hale gelmistir. Amacimiz MDS tanili
hastalarda NGS’nin klinikteki yerini gézden ge¢irmekti.

Yontem: Calismamiza 2021-2023 yillar1 arasinda klinigimizde MDS tanisiyla takip edilen ve tan1 sirasinda NGS
yontemi ile genetik testleri ¢alisilan 33 hasta dahil edildi. Calismamizda MDS hastalarinda genel sagkalimi ve yaniti
etkileyen faktorler, NGS sonucunda anomali saptanmasi, somatik mutasyon varliginin, tan1 sirasindaki parametreler
(WBC,Notrofil, lenfosit, notrofil/lenfosit orani, hemoglobin, platelet, blast gibi) ile iliskisi ve bu parametrelerin
prognostik éneminin ortaya konmasi amaglandi. Istatistiksel analizler “IBM SPSS Statistics for Windows. Version
25.0 (Statistical Package for the Social Sciences, IBM Corp., Armonk, NY, ABD)” programi kullanilarak yapildi.
Tanimlayici istatistikler, kategorik degiskenler icin frekans ve %, siirekli degiskenler i¢in Ortalama + standart sapma,
medyan (IQR) olarak sunuldu. Calismanin verileri normallik varsayimlari Kolmogorov-Smirnov normallik testi
ile degerlendirildi. Iki bagimsiz grup karsilastirmalarinda bagimsiz drneklem t testi ya da Mann Whitney U testi
kullanildi. Ug ya da daha fazla bagimsiz grup karsilagtirmalarinda Kruskal Wallis H testi, alt grup karsilagtirmalar
icin ise Bonferroni diizeltmeli Mann Whitney U testi uygulandi. Kategorik degiskenlerin karsilastirmalar Ki-Kare
testi kullanilarak yapildi. Istatistiksel olarak p<0.05 degeri anlamli kabul edildi.

Bulgular: Katilimcilarin hepsi sag olup, median yas1 70.21+11.43 yil, %48.5’1 kadin, %51.5°1 erkekti. %45.5’unda
hipometilete edici ajan (HMA), %42.4’linde eritropoez uyarici ilag (EUA), %9.1’inde immunmodulatuar ilag
kullandig1, %24.2’sinde ikinci basamak tedavi ihtiyact oldugu saptandi. Katilimcilarin %45.5’inde NGS’de anomali
saptandi (Tablo-1). Tedavi yaniti blast orani, fibrozis skoru ve transfiizyon ihtiyacina gore degerlendirildiginde
bagvuru sirasindaki hemogram parametreleri ile IPSS, IPSS-R risk skorlar1 iligkili saptanmadi. NGS’ de anomali
varlig1 ile bagvuru sirasindaki parametreler iliskili saptanmazken, somatik mutasyon sayisi ile 2-3 mutasyon varligina
gbre 1 mutasyon varhiginda 16kosit sayisi daha yiiksek saptandi. (7056.25+3351.11/mm? karsin 2416.67+1363.46/
mm?® ve 3036.67+1876.17/mm?, p: 0.048) Tedavi ¢esidi ile yanit degerlendirildiginde blast oraninda azalma HMA
ile izlenirken (p: 0,002), fibrozis skorunda gerileme ve transfiizyon ihtiyacinda azalma yaniti agisindan her 3 tedavi
¢esidi arasinda istatiksel anlamli fark saptanmadi.

Sonug¢: NGS yontemi ile ek mutasyonlar saptanmast MDS’de risk analizinde 6nemli olsa da, klinikteki yerinin
onemi daha genis popiilasyonla yapilacak calismalarla gosterilecegine inanmaktayiz.
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Degiskenler Ort £ ss Medyan (IQR)
Yas (y1l) 70.21+11.43 73.00 (14.00)
Tan1t WBC (10% uL) 5313.64+2862.04 4950.00 (4455.00)
Tan1 RBC (10% pL) 205.39+£817.09 2.82 (1.18)
Tan1 HGB (gr/dL) 8.87+1.98 8.30 (3.35)
Tan1 MCV (fL) 99.49+14.86 100.60 (21.65)
Tan1 Notrofil (103 pL) 3055.35+2415.20 2700.00 (3010.00)
Tan1 Lenfosit (10%/ pL) 1409.09+663.37 1290.00 (1090.00)
Tan1 Notrofil/Lenfosit 2.62+2.99 1.69 (2.30)
Tani Platelet (uL) 196.94+112.23 182.00 (153.00)
Degiskenler Grup Frekans Yiizde (%)
Cinsiyet Kadin 16 48.5
Erkek 17 51.5
Yok 1 3.0
HMA 15 45.5
Tedavi EUI 14 42.4
Immun modu- 3 9.1
latuar
Yok 25 75.8
HMA 2 6.1
2. Basamak Tedavi Immun modu- 4 12.1
latuar
HMA+Vene- 2 6.1
toklaks
Yok 5 15.2
Yanit-Blast Var 8 242
Degisiklik yok 20 60.6
Tx bagimsiz 2 6.1
Yanit-Transflizyon Tx azalma 15 45.5
Degisiklik yok 16 48.5
) , Yok 27 81.8
Yanit Fibrozis
Var 6 18.2
Yok 20 54.5
NGS Anomali
Var 13 45.5
0 20 57.6
1 7 24.2
Somatik Mutasyon Sayis1
2 3 9.1
3 3 9.1
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OP-18. Tekerlekli Sandalyeden Yiiriiyiise: Bir POEMS Sendromu Olgu Sunumu

Dilek Ozden Ozliik ', Simge Erdem 2, Mustafa Murat Ozbalak ?, Metban Mastanzade 3, Sevgi
Kalayoglu-Besisik?
ISanlrfa Mehmet Akif Inan Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Bilim Dali’
2[stanbul Universitesi, Istanbul T, ip Fakiiltesi, fg’ Hastaliklart AD, Hematoloji Bilim Dali
3[stanbul Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi

Giris ve Ama¢: POEMS sendromu, polindropati, organomegali, endokrinopati, monoklonal protein (M-protein)
ve cilt degisiklikleriyle iliskili nadir goriilen bir ¢oklu sistem bozuklugudur. Taniy1 gozden kacirmak ve yanlis tani
koymak, hastalarin tedavi siiresini geciktirmek ve prognozu etkilemek kolaydir. (1) Burada, ana bulgusu ndropati ve
cilt degisikligi olan bir POEMS sendromu vakasini sunuyoruz.

Olgu: 45 Yasinda bir erkek hasta, son 3 aydir baglayan ve son 1 aydir yiirliyememe ile sonuglanan iki tarafli
bacaklarda giicsiizliikk ve hissizlik sikayeti ile hastaneye bagvurdu. Cilt renginde degisiklik ve halsizlik eslik eden
semptomlardi. Batin USG 148 mm splenomegali gdstermesi {izerine hasta hematolojiye yonlendirildi. Splenomegali
etiyolojisi i¢gin bakilan tetkiklerde, hastanin Serum Protein Elektroforezinde 3.5 g/LL M proteini tespit edildi. Serum
Immiinfiksasyon Elektroforezinde kalitatif olarak IgA-Lambda monoklonal proteini tespit edildi. Serum IgA diizeyi
5.2 g/L, Serum Serbest Kappa / Serbest Lambda diizeyleri 58/146 mg/L goriildii. Yapilan oral ve iv kontrastli BT
taramasinda Sag iliak kemikte iki adet, sol asetabulum anterior medial duvarinda ve sol femurda birkag adet biiyiigii
sag iliak kemikte subkortikal alanda 18x9 mm'lik sklerotik odaklar dikkati ¢ekti. Karaciger uzun aksta 15 cm
Ol¢iildii. Dalak uzun aksta 16 cm 6lgiildii, boyutu artmis (splenomegali) olarak goriildii. Lenfadenopati saptanmadi.
Ekstravaskiiler volum fazlasi bulgusu yoktu. Bakilan hormonal tetkiklerde addison hastaligina rastlanildi (Kortizol
5.9ug/dL, ACTH 159 ng/L) diger hormon paneli normal goriildii. Ciltte yaygin hiperpigmentasyonu mevcuttu. G6z
dibi muayenesinde papilddem yoktu. Anlamli polisitemi bulgusu yoktu. Transtorasik ekokardiyografisinde ejeksiyon
fraksiyonu %65 goriildd, kalp kapaklari normal goriildii. Hastaya POEMS sendromu tanist konuldu. Hastaya tedavi
plani olarak Daratumumab - Lenalidomid — Deksametazon plani yapildi ancak hastanin yabancit uyruklu (Suriye)
olmasi sebebiyle, tedaviye kendi imkanlar1 ile ulastigi Lenalidomid ve Deksametazon tedavileri ile baslandi,
beraberinde diisiik doz asetilsalisilik asit ve proton pompa inhibitdrii de eklendi. Tedavinin ilk haftasinda hastada
herhangi bir lenalidomid iligkili yan etki / sitopeni gdzlenmedi. Tedavinin 20.gilinlinde hastanin néropati sikayetinin
anlamli derecede azaldig1 ve tek basina yiirliyerek poliklinik kontroliine gelebildigi gorildii.

Sonuc¢: POEMS sendromu, nadir goriilmesi ve gesitli klinik gériintimleri nedeniyle siklikla gozden kagirilmaktadir.
Bu vaka, bir hasta agiklanamayan noropati ile bagvurdugunda POEMS sendromu tanisinin dikkate alinmasi gerektigini
ve erken tedavi ve miidahalenin prognozu iyilestirmek i¢in kritik 6neme sahip oldugunu gostermektedir.

Ozellikle yabanc1 uyruklu hastalarda iletisim, tan1 ve tedavi siireci zorluklart mevcut olsa da, nadir tanilarda dahi
tedavi ve klinik iyilesme saglanabilir.
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OP-19. Multipl Myelom Hastasinda Gelisen Akut Lenfoblastik Losemi

Derya Demirtas!, Ahmet Taha Ozkilic?, Ahmet Mert Yanik', Ozlem Candan', Meral Ulukoylii
Mengii¢', Fatma Arikan', Tayfur Toptas'
! Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali
2 Marmara Universitesi Ti 1p Fakiiltesi, fg: Hastaliklart Anabilim Dali

Giris: Multipl myelom (MM), monoklonal immiinglobulin iireten plazma hiicrelerinin neoplastik proliferasyonu
ile karakterizedir. Ttim kanserlerin yaklasik %1 ila 2' sini; hematolojik malignitelerin ise %17’ sini olusturan goreceli
olarak nadir goriilen bir kanser tiiriidiir (1). Son ¢alismalar, akut miyeloid 16semi (AML) ve miyelodisplazi (MDS)'
nin, MM' nin sekonder hematolojik malignitelerini temsil edebilecegini gdstermistir; ancak MM' de ikincil akut
lenfoblastik 16semi (ALL) vakalar1 nadiren rapor edilmistir (2). Bu olgu sunumunda otolog hematopoetik hiicre
transplantasyonu (HCT) sonrasinda lenalidomid idame tedavisi alan hastada gelisen ALL vakasini1 sunmaktayiz.

Olgu Sunumu: 2012 yilinda immunoglobulin G (IgG) lambda tipi, III. evre MM tanis1 alan 76 yasindaki kadin
hastada dort kiir bortezomib—adriamisin-deksametazon sonrasi ¢ok iyi kismi yanit (CIKY) elde edildi ve melfalan
200 mg/m?2 ile HCT yapildi. Nakilden 3 yil sonra hastalik niiksii nedeniyle 4 kiir bortezomib—siklofosfamid-
deksametazon ile CIKY elde edilen hastaya 2015 yilinda ikinci HCT yapildi. HCT sonras1 2015-2023 yillar1 arasinda
lenalidomid idame tedavisi ile takip edilen hasta Ocak 2024’ de yaygin viicut agris1 ve halsizlik sikayeti ile acil servise
bagvurdu. Yapilan tetkiklerinde Notrofil: 300/ pL, hemoglobin: 7.7 g/dL, platelet: 100,000/ pL saptanmasi lizerine
klinigimize yatis1 yapildi. Hastalik niiksii agisindan gonderilen tetkiklerinde; serum protein elektroforezinde 1.54
g/dL M proteini, serum immiinfiksasyon elektroforezinde (IFE) IgG lambda bandi, idrar IFE’ de IgG kappa bandi,
serumda serbest kappa hafif zincir 38.3 mg/dL, lambda hafif zincir 45.7mg/dL, albiimin 2.7 g/dL, beta2 mikroglobin:
7.94 mg/L, kalsiyum: 7.13 mg/dL, kreatinin: 1.07 mg/dL saptandi. Hasta, aktif MM olarak degerlendirildi. Periferik
yaymada %95 oraninda heterojen c¢ekirdek yapili, atipik lenfoid hiicreler goriilmesi lizerine periferik kandan ¢aligilan
akim sitometride olgun, CD20 pozitif, monoklonal B lenfositler tespit edildi. Lenfoma ekartasyonu amaci ile hastaya
kemik iligi aspirasyon biyopsisi yapildi. Patoloji sonucu B hiicreli B-ALL olarak raporlandi. Ancak hizla klinigi
kotiilesen hasta hayatini kaybetti.

Tartisma: MM, olgun B-lenfositlerinden tiiretilmis bir plazma hiicre neoplazisidir (1). Indiiksiyon tedavisinde
kullanilan siklofosfamid ve HCT’ ye uygun hastalarda kullanilan melfalan gibi alkilleyici ilaglar, MM tedavisinin
onemli bir bilesenidir. Ancak bu ajanlarin akut 16semi insidansi ile iligkili oldugu bilinmektedir (3). Tedavi iliskili AML
literatiirde iyi bir sekilde tanimlanmigtir, ancak tedavi iliskili ALL sadece nadir durumlarda bildirilmistir (4). MM
vakalarinin ALL ile sonlanmasi daha da nadirdir. MM ve B-ALL ayn1 kok hiicre klonlarindan tiiremis olabilecegi gibi
MM hiicreleri olgunlagmamis B hiicrelerine farklilasarak da B-ALL gelistirebilecegi (5) akilda bulundurulmalidir.

Anahtar kelimeler: Akut lenfoblastik [6semi; multipl myelom; otolog hematopoetik hiicre transplantasyonu

7. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2024
33



HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

@ 22-25 Subat 2024, KK.T.C.

OP-20. Lepra Hastahgim Taklit Eden Graniilositik Sarkom Vakasi
Nesibe Taser Kanat', Serife Emre Unsal', Neslihan Mandaci Sanli', Ali Unal’

Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji

Giris: Ganiilositik Sarkom, immatiir myeloid hiicrelerin, kemik, periost, yumusak doku, lenf nodu, cilt gibi
ekstramediiller dokularda anormal ¢ogalmasi ile karakterizedir. (1, 2). Grantilositik sarkom tedavisinde, akut myeloid
16semi ile benzer tedavi protokolleri kullanilir (3, 4) Biz burada lepram6toz cilt lezyonlart ile prezente olan ¢ok nadir
bir grantilositik sarkom vakasi sunduk.

Olgu: : 57 yasinda erkek hasta 3 ay kadar dnce kafada baslayarak tiim viicuda yayilan nodiiler cilt lezyonlart ile
bagvurdu. Fizik muayenesinde, 2-5 cm biiyiikliigiinde ciltten kabarik, ¢cok sayida nodiiler lezyonlar saptandi (sekil 1).

SEKIL 1. TEDAVI ONCESI CILT LEZYONLARI SEKIL 2. INDUKSIYON TEDAVISI SONRASI CILT LEZYONLARI

Lezyonlarin histopatolojik incelemesinde, CD3, CD20, CD34, CD117, S100, Pankreatin negatif ve CD33, CD68,
Lizozin pozitif ve Ki67%90 saptanilarak, graniilositik sarkom tanisi konuldu. Kemik iligi biyopsisi normaldi.7+3
(sitarabin+dabunorubisin) kemoterapisi baslandi, tedavisinin 21. giiniinde lezyonlar tekrar belirginlesti. FLAG-IDA
(fludarabin, sitarabin, idarubisin) kemoterapisi baglandi. Lezyonlarin tama yakin diizeldigi goriildii (resim 2). Hastada
HLA uyumlu verici taramasi baslatildi.
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OP-21. Akciger Kanserini Taklit Eden Anaplastik Biilyiik Hiicreli Lenfoma Olgusu

Tugba Zorlu!,Ali Topkag? ,Pinar Tiilinay Bulut® ,Cagr1 Ozden® ,Fevzi Altuntas'*
ISaghik Bilimleri Universitesi Ankara Onkoloji Egitm; ve Arastirma Hastanesi Hematoloji ve Kok hiicre Nakli
Klinigi
Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi Tibbi Onkoloji Klinigi
3Saghk Bilimleri Universitesi Ankara Onkoloji Egitim ve Aragtirma Hastanesi I¢ Hastaliklart Anabilim Dali
‘Unkara Yildirim Beyazit Universitesi I¢ Hastaliklar: Anabilim Dali

Giris: Anaplastik lenfoma kinaz geni (ALK) negatif anaplastik biiylik hiicreli lenfoma (ALK(-)ALCL)hem
morfolojik hem de immunohistokimyasal olarak diger bircok hematolojik veya hematolojik olmayan maligniteyi
taklit edebilen, cesitli nodal veya ekstra nodal bolgeleri tutan nadir goriilen bir CD30 pozitif T hiicreli lenfoma
tiriidiir. En sik goriilen ekstramediiller tutulum yeri deridir. Akcigerde miliyer tarzda nodiiler tutulum nadirdir.
Burada akcigerde nodiiler tarzda miliyer tutulumu ve cilt tutulumu olan ALK(-)ALCL olgusu sunulmaktadir.

Olgu : Kronik bir hastaligi olmayan 52 yasinda erkek hastanin yaklagik 1 sene dnce sol bacakta tekrarlayan
deriden kabarik, zaman zaman piiriilan akintis1 olan nekrotik lezyonu mevcutmus. Bu nedenli aralikli antibiyotik
kullanim Oykiisii olan hastanin lezyonunda gerileme olmayip 1 ay iginde 6 kilogram kilo kaybi sikayeti meydana
gelmesi tizerine bagvurdu. Fizik muayenesinde sol inguinalde yaklasik 5 cm boyutunda lenfadenopati, sol uyluk ve
alt bacakta nekrotizan yaralar1 mevcuttu. Bunun iizerine yapilan goriintiilemelerde her iki akcigerde tiim loblarda
cok sayida biiytigii yaklasik 2.5 cm ¢apinda diizensiz sinirli multipl miliyer paternde nodiiller izlendi. Bunun {izerine
hastaya tiiberkiiloz siiphesi ile gdgiis hastaliklarinda tetkik edilip tiiberkiiloz tanisi ekarte edildi. Pozitron emisyon
tomografsinde beyin,her iki akciger,yaygin kemik,batinda artmis FDG tutulumu olan lenfnodlar1 dikkat cekmekteydi.
Hasta akciger kanseri 6n tanisiyla medikal onkoloji tarafindan tetkiklerine devam edildi. Hastanin inguinal lenf
nodundan ve bacaktaki nekrotizan lezyonlardan biyopsi alindi. Hastanin ingunial lenf nodundan yapilan tru-cut
biyopsi sonucu CD30 (%100 oraninda), CD43, CD4, LCA, EMA, GATA-3 ile boyanma izlenmistir. CD2, CD7,CD43
ile atipik hiicrelerin bir kismi1 pozitifken bir kisminda ekspresyon kaybi1 mevcuttur. CD3, ALK, EBER, CD20, Pax-5,
CD8, CD15, PAN-CK, CD34,CDX2, TTF-1, Napsin-A, CD31, SALL-4, CK7, CK20, PSA ile negatif, ALK(-)ALCL
seklinde raporlandi. Ciltten alinan insizyonel biyopsi sonucu ALK(-)ALCL inflitrasyonu ile uyumluydu.

Sekill:Bilgisayarli tomografide miliyer paternde nodiiler akciger tutulumu
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Sekil 2: Cilt tutulumu

Hasta evre 4 ALK(-)ALCL tanist ile hematoloji servisine devir alindi.Siklofosfamid, doksorubisin, vinkristin
,etoposid,prednizon (CHOEP ) kemoterapi protokolii baglandi. Tedavinin 5 . glinlinde ani gelisen solunum yetmezligi
nedenli entiibe edilip yogun bakimda takibe alindi. Tedavinin 10. giiniinde akut respiratuvar distres sendromu nedenli
vefat etti.

Tartisma: ALK(-)ALCL ¢ogunlukla yiiksek grade lenfoma gibi davranmaktadir. Erken donemde tani alabilen
hastalarda kemoterapiye yanitinin %60-90 arasinda degistigi bildirilmistir.Cilt tutulumu sik olmasi nedeniyle cilt
lezyonlarinda biyopsi alinip ayirici tanida lenfoma akla gelmelidir. Bu olgu; nadir olarak akcigerde miliyer tarzda
nodiiler tutulum goriilmistiir.Literatiirde bu tarz akciger tutulumu olan birka¢ vaka bildirilmistir. Akcigerde nodiiler
tutulumlarda ALK(-)ALCL ayirict tanida diisiiniilmelidir.Nadir goriilen bu olguda ;benzer hastalarin daha erken
donemde tan1 almasi ve tedaviye erken donemde erigebilmesi agisindan literatiire katki saglayacagini diigiiniiyoruz.
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OP-22. Miyelodisplastik Sendrom ve Es Zamanh Non-immun Hemolitik Anemi Olgu
Sunumu

Ali Durdu!, Tugba Zorlu', Mert Seyhan', Yunus Emre Seker?, Fevzi Altuntas '*
'Dr. Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi
Dr. Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi I¢ Hastaliklar: Anabilim Dali
3Yildirim Beyazit Universitesi Ic Hastaliklar: Anabilim Dali

Giris: Miyelodisplastik sendrom (MDS), progenitdr hiicrelerin anormal olgunlagmasi ile kemik iligi yetmezligi
sonucu, periferik kan sitopenilerinden kaynaklanan klinik komplikasyonlarla karakterize klonal hematopoez
bozukluklaridir. Oldukca heterojen alt gruplar1 olan bu hastalik farkli klinik davranig ve fenotiplerle l6semiye
doniisme egilimi de gostermektedir. Hemolizi tetikleyen mekanizmalar genel olarak otoimmiin ve immiin olmayan
etiyolojilere ayrilabilir. Ozellikle lenfoproliferatif neoplazilerde es zamanli hemolizle siklikla karsilasiimasina
ragmen MDS ve diger miyeloid bozukluklarda otoimmiin sitopenilerin relatif insidansi olduk¢a azdir. Coombs/
direkt antikor testi, bu tiir durumlarda otoimmiin nedenleri immiin olmayan nedenlerden biiyiik bir hassasiyetle ayirt
etmek ic¢in kullanilir, ancak vakalarin %5'ine kadar negatif olabilir. Biz burada MDS tanis1 koydugumuz hastamizda
es zamanli non-immun hemolitik anemi olgumuzu sunacagiz

Olgu Sunumu: Otuzddrt yasinda erkek hasta yaklagik 6 ay 6nce yorgunluk, nefes darligi ve viicuttamorluk sikayetleri
ile dis merkeze bagvurmus. Immun trombositopeni 6n planda diisiiniilmii; Steroid, intravendz immunglobulin,
rituksimab ve eltrombopag tedavilerine yanitsiz olmasi {izerine tarafimiza ileri tetkik amacl yonlendirildi. Bagvuruda
ilag kullanim 6ykiisii olmayan hastanin anemi ve trombositopenisi mevcuttu (WBC:10.790 hiicre/uL (N6trofil:9720
hiicre/uL), Hb:7,8 g/dL, MCV:98 fL,, MCHC:31,5 g/dL, PLT:17.000 hiicre/uL). Retikiilositoz (170.000/mL) ve
hemoliz testlerinde yiikseklik (indirek billurubin 1,1 mg/dL, LDH 302 U/L)saptandi. Haptoglobulin diizeyi diisiik
(<8) geldi. Periferik yayma degerlendirmesinde eritrosit seride %1 civarinda sistozitler, polikromazi, anizositoz ve
hipersegmentasyon goriildii; dev trombositler her alanda 1-2 adet goriildii. Akut faz reaktanlari negatif geldi. Direk ve
indirek Commbs testleri negatif geldi. Abdomen Ultrasonografide karaciger boyutu 16 cm, dalak ise 15 cm 6lgtldi.
Kemik iligi akim sitometri Ogata skoru 3; yiiksek olasilik MDS olarak raporlandi. Biyopsi histokimyasal incelemede
ise hiperselliiler (%95) kemik iligi, eritroid seride proliferasyon, disorganizasyon ve megaloblastik degisiklikler
goriilmiigtiir. Megakaryositler az sayida ve mikromegakaryosit morfolojisindedir. Myeloid eritroid orani 1/3 olarak
saptanmistir. Blast goriilmemistir. Hafif derecede retikiilin lif artig1 goriilmiistiir (grade 1/3). MDS risk skorlamasi
IPSS:1 ve R-IPSS:3.5 orta risk olarak degerlendirildi. Boyun, Toraks ve Tiim Abdomen Bilgisayarli Tomografide
hastanin klinigini agiklayabilecek bulgu saptanmadi. Akim sitometri ile Paroksismal Noktiirnal Hemoglobiniiri
saptanmadi. Romatolojik tetkiklerde (ANA, ASMA, AMA, LKMA) pozitiflik saptanmadi. Antifosfolipid ve
kardiyololipin antikorlar1 negatif geldi. Enfeksiyon etkenlerine yonelik testlerde (Parvovirus B19, Ebstein Barr
Virus, Sitomegalovirus, Rubella, Toksoplazma, Varisella Zoster, HSV Tip 1/2, Kizamik, Kabakulak, HBsAg, Anti-
HCV, Anti-HIV) pozitif etken saptanmadi. Hemoglobin Elektroforezi (HBA:%96,3 HBF:%0,6 HBA2:%3,1) ve
ADAMTSI13 aktivitesi %62,59 (>%40) normal sinirlarda degerlendirildi. Floresan InSitu Hibridizasyon teknigi ile
sitogenetik anomali saptanmadi. MDS ve eslik eden non-immun hemolitik anemi nedeni ile Eritropoietin seviyesi
yiiksek (914 U/L) olan hastaya hipometile edici ajan 5-Azasitidin baglanmasi planlandi.

Tartisma: Miyeloid malignitelerle birlikte otoimmiin sitopeniler nadir goriilmektedir ve bu iliski, lenfoproliferatif
bozukluklarla karsilastirildiginda daha az bilinmektedir(3). Miyelodisplazide serum haptoglobin konsantrasyonundaki
azalma ¢ogunlukla intramediiller hemolizle sonuglanan etkisiz eritropoez ile iliskilendirilmistir. Literatiir tarandiginda
519 MDS'li hastanin yer aldig1 bir ¢caligmada vakalarin yaklasik %10'unda hemoliz klinik 6zellikleri gelistigi ve
cogunlukla non-immun kaynakli oldugu goriilmektedir. Hemolizli MDS'li diisiik riskli hastalarda daha diisiik hayatta
kalma egilimleri gozlendi. U24F1 ve EZH?2 nokta mutasyonlart hemoliz gegirenler arasinda daha yaygindi. Ayrica,
hemolitik grupta Eritropoietin’e verilen yanitlarda daha diisiik bir egilim, hipometile edici ajanlara verilen yanitlarda
ise daha yiiksek bir egilim vardi. MDS'nin diger sendromlarla ortiismesi ve klinik benzerlikler, 6zellikle de sitopeni
nedeniyle teshis edilmesi zor olabilir. Vakamizda MDS ile birlikte hemolitik proses oldugu kanisina varildi. Hemoliz
bulgular1 olupta periferik yaymada displastik degisiklikler goriilen hastalarda MDS g6z dniinde bulundurulmalidir.
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OP-23. Kronik Lenfositer Losemi Hastalarinda Goriilen Genetik Mutasyonlarin Sikhigi ve Surveye
Etkisi

Melike Golbasi', Ali Unal', Yusuf Ozkul?>, Munis Diindar?, Neslihan Mandaci Sanli?, Giilsah Akyol?,
Muzaffer Keklik?
!Erciyes Universitesi Hematoloji Bilim Dali, Kayseri.
’Erciyes Universitesi, Tibbi Genetik Anabilim Dali.

Giris ve Amag: Kronik lenfositer 16semi (KLL) bat1 diinyasi iilkelerinde en sik goriilen 16semi tipidir. Prognostik
oneme sahip faktorler arasinda cinsiyet, yas ve Rai/Binet evresi gibi klinik degiskenlerin yaninda sitogenetik
anormalliklerde yer almaktadir. Bu ¢aligmada klinigimizde takip edilen hastalardaki KLL hastalarinda sitogenetik
anomalilerin sikligiin ve prognoza olan etkilerinin literatiirle uyumlu olup olmadigi incelemeyi amagladik.

Yéntem ve Gerecler: Ocak 2010 ve Ocak 2022 yillar1 arasinda Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji-
Onkoloji Hastanesi’nde takip edilen 18 yasindan biiyiik 80 yasindan kiiclik KLL tanis1 almig 100 hastanin verileri
retrospektif dahil edildi. Istatiksel analizler ile sitogenetik anomalilerin siklig1 ve prognoza etkileri agisindan hastalar
degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya alinan 100 hastanin 30’u (%30) kadin 70’1 erkek (%70) olup tiim hastalarin yas ortalamasi
67.11£9.47, hastalarin tan1 alma yaslar ortalama 61.32+10,13 yildir. Hastalarin %56’sinda herhangi bir sitogenetik
anomalinin pozitif oldugu goriilmiistiir. En sik saptanan sitogenetik anomali 13q14 delesyonu idi. 13q14 delesyonu
hastalarin %40,3 linde (n:31) pozitif saptandi. 17p delesyonu hastalarin %17’sinde (n:17), 11q delesyonu hastalarin
%15,4’tinde (n:10), trizomi 12 hastalarin %12,5’inde (n:7) pozitif tespit edildi. K&tii prognoz ile iligkili olarak
degerlendirilen 17p ve 11q delesyonlu hastalarin baz1 6zellikleri tablo olarak verildi (Tablo-1).

Sonug: Bulgularimiza gore sitogenetik anomalilerin varlig literatiirle uyumlu olarak hastalik risk belirlenmesinde
onemli bir yere sahiptir. Bu yiizden her hastada tedavi dncesinde sitogenetik anomali tarama yapilmasi gerekmektedir.
Bu tarama hastaligin prognozu, evresi ve tedavi seceneklerinin belirlenmesi agisindan 6nemlidir.

Tablo 1. 17p ve 11q Delesyonu ve Hastalarin Baz1 Ozellikleri

Ozellik | 17p ve 11q delesyonu (n:100) p
Pozitif (n:26) Negatif (n:74)
n % n %
Yas gruplar 65 yas alt1 8 21.6 29 78.4 0,444*
65 yas ve lizeri 18 28.6 45 71.4
Kadm 6 20.0 24 80.0 0,371%*
Cinsiyet
Erkek 20 28.6 50 71.4
- Yasiyor 16 21.6 58 78.4 0.092*
Sag kalum Yasa}rlmyor 10 385 16 61.5
. . |Progrese 17 37.0 29 63.0 0,021*
Hastalik siireci Progrese degil 9 16.7 45 833
Almamis 5 13.5 32 86.5 0.086*
KT Tek bir ajan 12 353 22 64.7
Birden fazla ajan 9 31.0 20 69.0
Evre 0 0 0.0 7 100.0 0.077**
Evresi Evre 1 8 19.5 33 80.5
Evre 2 13 31.0 29 69.0
Evre 3-4 5 50.0 5 50.0
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OP-24. Hematolojik Maligniteli Hastalarda Graniilosit Transfiizyonu Notropeniden

Cikis1 Hizlandirtyor
Avsegiil Celik', Ali Unal>, Mustafa Baydar2, Muzaffer Keklik?, Neslihan Mandaci Sanli?, Giilsah
Akyol*

!Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklart Anabilim Dali, Kayseri
2Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Kayseri

Giris: Hematolojik maligniteleri olan hastalara uygulanan miyelosupresif kemoterapinin en yaygin ve ciddi
sonucu olarak ndtropeni kargimiza ¢ikmaktadir. Genellikle hastaneye yatis ve tedavide ampirik genis spektrumlu
antibiyotiklerin kullanilmasi gereken febril nétropeni komplikasyonu gelisebilir. Siklikla tedavide doz azaltma
gereksinimine veya tedavi gecikmelerine yol agarak potansiyel olarak tedavinin gidisatini tehlikeye sokar. Graniilosit
transflizyonlari, graniilosit sayisini eski haline getirebilir ve bdylece teorik olarak bu tiir hastalarda enfeksiyon
riskini azaltabilir. Bununla birlikte, grantilosit transfiizyonlariin kronik enfeksiyonlari olan nétropenik hastalarda
sonucu iyilestirip iyilestiremeyecegi halen belirsizligini korumaktadir. Literatiirdeki bu belirsizlige ¢aligmamiz ile
katki saglamay1 hedefledik.Calismamizda, hematolojik malignitesi olan ve rekombinant miyeloid biiyiime faktorii
tedavisine ragmen notropenik olan hastalarda graniilosit transfiizyonunun etkinligini ortaya koymay1 amagladik.

Yontem: Retrospektif nitelikteki bu ¢alismaya; hematoloji klinigimizde 2016-2022 tarihleri arasinda tedavi
goren ve calismamizin kriterlerine uygun olan 72 hasta dahil edilmistir. Degerlendirme sirasinda demografik
veriler, hematolojik malignitenin alt tipleri, tedavi i¢in verilen kemoterapi rejimleri, kullandiklar1 antimikrobiyal
tedavi cesitleri, notropenik gegirilen glin sayisi, graniilosit transfiizyonu Oncesi ve sonrasi klinik sonug¢ ve kan
parametrelerindeki notrofil sayist degisimi incelendi.Hasta bilgi yonetim sisteminden ulasilan bilgileri eksik olanlar,
tedaviyi kabul etmeyenler, graniilosit transfiizyonu i¢in donor bulunamayanlar, grantilosit tedavisi alamadan hayatini
kaybedenler ¢alismaya dahil edilmedi. Calismada 0,05'den kiigiik p degerleri anlamli kabul edilmistir. Analizler
SPSS 25.0 programu ile analiz edilmistir.

Bulgular: Yirittigiimiiz ¢alismada; hastalarin %56,9°u erkek cinsiyet, tanilarda en sik %65,3 ile AML, KT
protokolii %61,1 oraninda yiiksek yogunluklu KT protokoliidiir. Hastalarin aldig1 antimikrobiyal tedavi ¢esitlerine
bakildiginda %91,7 Gram-/+ en sik tedavi cesididir. Hastalarin %62,5’nin graniilosit transfiizyonu sonrasinda
ndtropeniden ¢iktigi ve %37,5 nin ¢ikamadigi veya ex oldugu goriilmiistiir (Tablo 1). Kemoterapi verilmeden 6nce
notropenik olan hastalarm graniilosit transfiizyonu sonrasi ndtropeniden ¢ikma gilinlerinin daha yiiksek oldugu
(p=0,01) ve nétropeniden ¢ikma oranlarinin daha diisiik oldugu goriilmiistiir (p=0,04). Graniilosit transflizyonu sonrast
ndtropeniden ¢ikan grubun nétrofil sayilarinin zamana bagl degisimlerinin farkli oldugu goriilmistiir. Caligmada 3.
giin notrofil sayilarinin 2. giin, 2 ve 1. giin diizeylerinin baslangica gdore anlamli sekilde arttig1 goriilmiistiir (p=0,01)
(Tablo 2). AML tanili hastalarin graniilosit transfiizyonu sonrast ndtropeniden ¢ikma oranlarinin daha diisiik oldugu
goriilmiistiir (p=0,03).

Sonuclar: Mevcut sonuclar goz Oniinde bulunduruldugunda, bakti§imiz Orneklem agisindan graniilosit
transflizyonu nétropeniden ¢ikisi hizlandiriyor goziikmektedir. Ayrica; hastanin tanisi, alinan kemoterapi cinsi ve
grantiilosit transflizyonunun verilme zamani sonuglari etkileyen faktorler olarak degerlendirilmistir. Ancak elde edilen
veriler 1s1¢1nda sonuglarimizin tutarliliginin degerlendirmesi ig¢in daha fazla sayida hasta i¢ceren prospektif calismalar
yapilmas1 gerektigi kanaatindeyiz.
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Tablo 1:
n %
Erkek 41 56,9%
Cinsiyet
Kadm 31 43.1%
AML 47 65,3%
ALL 10 13,9%
Tani
HL 2 2,8%
NHL 13 18,1%
Diisiik Yogunluklu 28 38,9%
Aldig1 KT Protokol
Yiiksek Yogunluklu 44 61,1%
GTX Sonrasi1 Notropeniden Cikma Cikmug 45 62,5%
Durumu Cikamamis veya Ex 27 37,5%
Tablo 2:
GS Sonrasi Kac¢ Giinde Notropeniden Cikma Du-
rumu
Cikmis Ex Veya Cikamamis
X&s.s. X+s.s.
GS Verildigi Giin Notrofil Sayilar 0,11+0,16 0,04+0,10
GS Verildikten S(S)nrakl 1. Giin Notrofil 1,1742.02 0,18+0.24
ayisl
GS Verildikten Sonraki 2. Giin Notrofil 1,9342,71 0,13£0.14
Sayisi
GS Verildikten Sgnrakl 3. Giin Naétrofil 3.26+4.76 0.1140,15
ayisli
p 0,01%* 0,42
fark 3>2,1>baslangig

Friedman testi, ¥*0,05 diizeyinde anlamli farklilik

Anahtar kelimeler: graniilosit; kemoterapi; 16semi; malignite; nétropeni
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OP-25. Refrakter Demir Eksikligi Anemisi: Nadir Bir Olgu Sunumu

Mariye Dogrul, Salih Cirik?, Abdulkadir Bastiirk®
!Konya Sehir Hastanesi, I¢ Hastaliklart Ana Bilim Dali
’Konya Sehir Hastanesi, Hematoloji Bilim Dall

Giris: Demir eksikligi tiim diinyada aneminin en sik nedenlerinden biridir. Demir eksikliginin baslica nedenleri
diyet aliminin azalmasi, emilimin azalmasi ve kan kaybidir. Demir refrakter demir eksikligi anemisi (IRIDA), oral
demir emiliminin belirgin sekilde bozuldugu nadir goriilen kalitsal bir hastaliktir. IRIDA, membrana bagli hemojuvelini
parcalayan bir serin proteazi kodlayan TMPRSS6/matriptaz 2 geninin fonksiyon kaybi1 mutasyonlarindan kaynaklanir.
IRIDA hastalarinda hipokrom, mikrositer anemi, ¢ok diisiik ortalama eritrosit hacmi, oral demir tedavisine yanitsizlik
(veya yetersiz yanit) ve parenteral demir tedavisine kismi yanit izlenir. Simdiye kadar literatiirde bildirilmis olgularin
sayis1 100’1 gecmedigi halde, IRIDA’nin, “atipik” mikrositik anemilerin en sik nedeni oldugu diisiiniilmektedir. IRIDA
tanist konulmadan dnce ayirici tanida Colyak hastaligi, H. pylori enfeksiyonu, otoimmiin gastrit veya kronik hastalik/
inflamasyon anemisi gibi demir tedavisine diren¢li demir eksikligi nedenlerinin ortadan kaldirilmasi gerekmektedir.
Bunlarin ekarte edilmesinden sonra parenteral demir tedavisine kismi yanit durumunda IRIDA diisiiniilmelidir.

Bu olgu sunumunda, oral demir tedavisine yanitsiz, parenteral demir tedavisine parsiyel yanitli bir IRIDA hastasi
sunmay1 amacladik.

Olgu: 33 yasinda kadin hasta poliklinigimize en az 6 ay giinde 2 kez 100 mg oral demir (II)-glisin siilfat tedavisi
almasia ragmen anemisinde diizelme olmamasi nedeniyle aile hekimi tarafindan yonlendirilmis. Hastada halsizlik,
yorgunluk sikayetleri mevcuttu. Ozge¢misinde kronik bir hastalik tariflemeyen hastanin diizenli kullandig1 ilag ya
da bitkisel bir iiriin yoktu ayrica anormal bir kanamasinin olmadigin1 belirtti. Fizik muayenesinde ciltte solukluk ve
kasik tirnak diginda patolojik bulgu tespit edilmedi. Hastanin laboratuvar tetkiklerinde Hb 10,1 g/dl, MCV degeri 72
fL, transferrin satiirasyonu %2,8, ferritin 6,5 g/dl, B12: 518 ng/L, folik asit 11,3 mcg/L olarak &lgiildii.

Yapilan coombs testleri de negatif olarak izlendi ve biyokimyasal anormallik de tespit edilmedi. Hastanin
periferik yaymasi incelendiginde DEA ile uyumlu goriintii mevcuttu, ayrica 16kositlerinde anormallik saptanmadi.
Hastanin anemisine yonelik sekonder sebeplerin dislanmasi amagli yapilan 6zofagogastroduodenoskopisinde ve
kolonoskopisinde anormal bulgu izlenmedi. Endoskopik biyopsisinde H.pylori enfeksiyonu ya da otoimmun gastriti
destekler bulgu saptanmadi. Bunun {izerine hastaya ilk hafta 1000 mg ve ikinci hafta 500 mg intra vendz demir
karboksimaltoz tedavisi verildi.

Tedavi basglangicindan 4 hafta sonraki kontrolde hastanin 6lgiilen laboratuvar tetkiklerinde Hb 12,7 g/dL, MCV
degeri 83,8 fL, ferritin diizeyi 72 pg/L olarak 6l¢iildii. Ayirici tani igin hepsidin seviyesi ve TMPRSS6 mutasyonu
hastane sartlar1 sebebiyle bakilamasa da oral demir tedavisine yanitsizlik ve parenteral demir tedavisine parsiyel
yanit nedeniyle hastada 6n planda IRIDA tanis1 diisiiniildi.

Tartisma: Demir eksikligi anemisi bir ¢ok farkli sebeple iliskili olabilmektedir. Erkeklerde ve postmenopozal
kadin hastalarda alim eksikligi diglandiktan sonra mutlaka gastrointestinal yoldan kaybin arastirilmasi gerekmektedir.
Premenapozal donemdeki kadin hastalarda menstrual siklus bozukluklari, anormal vajinal kanama dislanmalidir.
Colyak hastaligi, H. Pylori enfeksiyonu, otormmun gastrit, kronik hastalik anemisi ve gastrointestinal ve vajinal
kay1p ekarte edildikten sonra ve yeterli oral demir replasmanina ragmen demir eksikliginin devami halinde parenteral
demir tedavisine kismi yanit alinmasi halinde IRIDA akilda tutulmalidir. Oral demir tedavisi sonrasi refrakter demir
eksikligi anemisi durumunda genetik mutasyonun eslik ettigi IRIDA tanis1 akla gelmeli hastaya parenteral demir
tedavi destegi verilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Anemi, Demir eksikligi, IRIDA, TMPRSS6
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OP-26. Multiple Myelomda Tedaviye Sekonder Prokalsitonin Artis1 Vakasi

Ayse Giinay', Ismail Giiner', Seda Yilmaz', Abdulkadir Bastiirk’
!Konya Sehir Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali, Konya, Tiirkiye

Giris ve Amag: Kalsitonin hormonunun onciisii olan prokalsitonin, bakteriyel enfeksiyon veya sepsis tanisina
yardime1r olmak igin bir biyobelirte¢ olarak kullanilmaktadir. Bakteriyel enfeksiyon disinda prokalsitoninin
yiikselmesine neden olabilecek faktorler arasinda yakin zamanda gegirilmis biiyiik cerrahi, ciddi travma, ciddi yaniklar
ve uzun siireli kardiyojenik sok yer almaktadir (1). Notropenik kanser hastalarinda baktereminin izlenmesinde fayda
saglayan prokalsitonin metastaz, tiimor ndroendokrin faailiyetleri nedeniyle de artabilmektedir (2). Enfeksiyoz
nedenlerin dislandigi, kemoterapi uygulanmasina bagli yiiksek prokalsitonin degerlerin goriildiigii hematolojik
maligniteli vakay1 takdim ediyoruz.

Olgu: 73 yasinda bilinen hipertansiyon ve alzheimer teshisli multiple myelom tanili kadin hastanin oksiiriik,
balgam, halsizlik sikayetleri ile acil servise bagvurmasi iizerine hematoloji servise yatis1 yapildi. Ampirik olarak
meropenem ve teikoplanin antibiyoterapisi baglanan hastaya gogiis hastaliklarinin Onerisi ilizerine ipratropium
bromiir/salbutamol inhaler, budesonid inhaler, metilprednizolon uygulandi. Hastanin hastaneye basvurusunda
ve klinik seyrinde ates bulgusu olmadi. 4 kiir siklofosfamid-bortezomib-deksametazon, 8 kiir lenalidomid-
deksametazon tedavileri almis ve son ii¢ yildir kontrollere gelmeyen hastanin yapilan tetkiklerinde %70 plazma
hiicresi saptanmasi {lizerine daratumumab-bortezomib-deksametazon tedavisinin baglanmasina karar verildi. Ayrica
hipogamaglobulinemi saptanan hastaya enfeksiyon hastaliklar1 dnerisiyle 0,4 g/kg’dan ti¢ haftada bir olacak sekilde
intravendz immunglobulin baglandi. Kemoterapi protokolii baslanan hastanin prokalsitonin degeri tedavinin ikinci
giiniinde 0,3 pg/I’den 12,1 pg/I’ye, liglincii gliniinde ise 24 pg/I’ye yiikselmistir (Sekil 1). Enfeksiyon hastaliklar
ve gogiis hastaliklari uzmanlarinin katilimiyla gergeklesen konseyde tartisilan hastada ates bulgusunun olmamasi ve
genel durum degisikliginin gozlenmemesi nedeniyle antibiyoterapi degisikligi yapilmadi ve prokalsitonin artiginin
kemoterapiye bagl olduguna kanaat getirildi. 16,2 pg/l prokalsitonin degeriyle antibiyotiklerin onuncu giintiinde
taburcu edilen hasta kiiriiniin ikinci hafta uygulamasi i¢in geldiginde prokalsitoninin 1,54 pg/lI’ye geriledigi ve genel
durumunun iyi oldugu gézlendi.

Sonug: Bakteriyel enfeksiyonlarin tespiti, sepsisin dnlenmesi ve erken miidahale edilebilmesine yardimei olmasi
nedeniyle prokalsitonin takibi tibbi 6neme sahiptir (1). Yapilan bir ¢alismada kanser tipinin prokalsitonin seviyelerini
etkiledigini, onkohematolojik kanserli hastalarda bu belirte¢in izleminin degerlendirmesinin dikkatli yapilmasi
gerektigini gostermistir (3). Vakamizda hematolojik malignitesi nedeniyle baslanan kemoterapi rejiminin prokalsitonin
degerlerinin ciddi oranda artmasina neden oldugu goriilmiistiir. Hastalar multidisipliner olarak, laboratuvar bulgularinin
klinik gozlemle birlikteligine dikkat edilerek degerlendirilmeli ve hasta tedavisi yonetilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Hematolojik kanser; Kemoterapi; Multiple myelom; Prokalsitonin
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Sekil 1. Hastanin prokalsitonin ve c reaktif protein seyri
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OP-27. Daratumumab VRD Direncli Plazma Hiicreli Losemide Hangi Tedaviyi
Secelim?
Abdiilkadir Sahin!, Emine Hidayet', Ugur Hatipoglu', Mert Seyhan', Fevzi Altuntas'-

Saghk Bilimleri Universitesi Ankara Onkoloji ve Arastirma Hastanesi Hematoloji ve Kok hiicre Nakil Klinigi
2Ankara Yildirim Beyazit Universitesi I¢ Hastaliklar: Anabilim Dali

Giris: Plazma hiicreli 16semi (PHL) tiim plazma hiicre diskrazilerin %1-2’sini olusturmaktadir(1). PHL, periferik
kanda %5 nin {izerinde plazma hiicresi goriilmesi olarak tanimlanmaktadir(2). PHL, primer ve sekonder olarak ikiye
ayrilir. Primer PHL (PPHL) multiple myeloma (MM) 6ykiisii olmaksizin de novo olarak da ortaya cikabilir ve
PHL’lerin %60-70’ini olugturmaktadir. Sekonder PHL ise MM’li hastalarda gelisen ve MM tedavileri ile sagkalimin
artmasi sebebiyle goriilme insidansi artmaktadir (3,4). PPHL nin ortalama goriilme yasi 55 iken SPHL nin ortalama
goriilme yas1 66’dir. PPHL, SPHL’ye gore daha geng yasta ortaya ¢ikmaktadir. SPHL sagkalim siiresi 2-7 aydir,
prognozu PPHL’den daha koétiidiir(3). Biz daha 6nce daratumumab VRD tedavisine direngli primer PHL hastasindaki
tedaviyi sunacagiz.

Olgu Sunumu: Kirk bes yasinda kadin hasta halsizlik, nefes darligi ve ¢arpinti sikayetleri ile basvurdu. Basvuruda
16kosit sayist 10.440/uL, notrofil sayis1 4.430/uL, lenfosit sayisi: 4.480/uL, monosit sayist: 1.010/pL, trombosit say1s1
101.000/uL, hemoglobin 6,6 g/dl, iirik asit 9,31 mg/dl, kreatinin: 1,12 mg/dL, LDH: 426 U/L saptandi. Periferik
yaymasinda %20 civarinda plazma hiicreleri izlendi. Hastanin periferik kan 6rneginden yapilan immiinfenotipik
degerlendirmede: CD45/SSC grafiginde %21 Lenfosit, %5 Monosit, %36 Graniilosit izlenmistir. %21 CD38/CD138
pozitif plazma hiicresi saptanmistir. Plazma hiicrelerinde CD45 (soluk), CD19(+), CD33(+), CD44(+); CD56(-),
CD8I1(-), CD28(-) , CD117(-), CD20(-), CD27(-) olarak gozlenmistir. Plazma hiicrelerinde monoklonal Lambda
hafif zincir ekspresyonu saptanmistir. Hastanin immiinfenotipik bulgulari1 plazma hiicreli l16semi ile uyumlu olarak
degerlendirilmistir. (Sekil 1)

Kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisi yapildi: kemik iligi 6rneginden yapilan immiinfenotipik degerlendirmede:
CD45/SSC grafiginde %16 Lenfosit, %4 Monosit, %15 Graniilosit, %50 eritro/debris izlenmistir. %48,82 (34,290
hiicre) CD38/CD138 pozitif plazma hiicresi saptanmistir. Plazma hiicrelerinde CD44, CD33 pozitif; CD20, CD28,
CDl117, CD81, CD19, CD27, CD56 negatif olarak gdzlenmistir. Plazma hiicrelerinde Kappa/Lambda hafif zincir
orant 1/99 olarak saptanmistir. Kemik iligi biyopsisi ise %90 oraninda lambda ile monotipik plazmablastik infiltrasyon
saptandi. M prot :4,91 g/l 1gG: 1,65 g/, IgA: 13,76 g/1, IgM: 0,44 g/l, serum serbest hafif zincir kappa 14,9 mg/L,
lambda 113 mg/L, kappa/lambda orani 0,131 saptandi. Protein elektroforezinde IgA lambda monoklonal beta M
spike izlendi. (Sekil 2) Hastaya plazma hiicreli 16semi tanis1 konularak Daratumumab + Bortezomib+ Lenalidomid
+ Deksametazon (Dara-VRD) tedavisi baglandi. 2 Kiir Dara-VRD sonrasinda PR yanit elde edilen hastanin 4.
Kiir sirasinda klinik olarak yakinmalar1 basgladi. Yapilan degerledirmesinde hastada progresyon saptandi. Hastaya
karfilzomib+talidomid + deksametazon+ cisplatin + doksorobusin+ siklofosfamide + etoposid (KTD-PACE) basland.
Klinik olarak yanit alinan hastaya 2 kiir sonrasinda otolog kok hiicre nakli yapildi.

Tartisma: Yeni ajanlarin kullanimi ile ortaya ¢ikan gelismelere ragmen, pPCL klinisyenler i¢in yonetilmesi zor
bir bozukluk olmaya devam etmektedir. Yeni ajanlarin kullanima girmesiyle PPHL'nin prognozunda kismen iyilesme
olsa da, prognoz hala kotiidiir(5). Yaslt hastalarda ortalama sagkalim 1-2 yil iken, kok hiicre nakli olabilen hastalarda
ortalama sagkalim 3 yildir (6-10.) Neredeyse ¢eyrek asirdir multipl miyelomda hem otolog-otolog hem de otolog-
allojenik tandem nakiller kullanilmaktadir. Yinede tedavideki yerleri net degildir. Iki prospektif ¢alisma, tedaviye
yanit veren multipl miyelomlu hastalarda, otolog-otolog ile otolog-allojenik nakli karsilastird1 (11,12). Non relaps
mortalite (NRM) otolog-allojenik nakilde allojenik ile karsilastirildiginda ¢arpici bir iyilesme olsa da, NRM otolog-
otolog tandem nakile gore daha yiiksek kaldi. Ancak 5 yillik takipten sonra otolog-allojenik nakil i¢in bir avantaj ortaya
cikt1 (12,13). Yapilmis olan retrospektif bir ¢alisma, uzun vadede yeni tan1 konmus pPCL'li hastalarda, 6zellikle de ilk
nakil sirasinda tam remisyonda olmayanlar i¢in oto-allo yaklasimindan benzer bir fayda olabilecegini gdstermektedir
(14). Biz de hastamizda Dara-VRD refrakterligi sonrast KTD-PACE verildi. Hastada klinik ve biyokimyasal olarak
2 kiir sonrasi yanitini gordiikten sonra OKHN yapildi. Sonrasinda hastaya allojenik kok hiicre nakli planlandi.

7. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2024
44



HEMATOLOJIK
NADIiR HASTALIKLAR

KONGRESI

@ 22-25 Subat 2024, KK.T.C.

Albumin

Index  Band Rel. Area  Total Protein Conc. (g/l) Range l;
1 Albumin 31.32% L 3.51 55.80% ... 65.00%
2 Alpha 1 2.69% 0.30 2.20% ... 4.60%
3 Alpha 2 3.93% L 0.44 8.20% ... 12.50% H
4 Beta 60.45% H 6.77 7.20% ... 14.20%
5 Gamma 1.62% L 0.18 11.50% ... 18.60% -
Total 11.20
' e~
. L
5M Beta M-spike 1 43.82% H 4.91 — —
i
Ratio A:G 0.31

Sekil 2. Serum Protein Elektroforezi , Serum Immun Elektroforez
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OP-28. Malignite iliskili Sekonder Hemofagositik Lenfohistiositoz

Kerim Erer!, Rasim Sahinl, Yavuz Katircilar', Fatos Tekelioglu?, Olgu Erkin Cinar', Esra
Yildizhan', Koray Demir', Serdal Korkmaz'
IS.B.U. Kayseri Tip Fakiiltesi, Hematoloji ve Kok Hiicre Nakli Unitesi, Kayseri, Tiirkiye.
2S.B.U. Kayseri Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dali, Kayseri, Tiirkiye.

Giris ve Ama¢ : Hemofagositik lenfohistiyositoz (HLH), siddetli inflamasyon ve immiin sistem aracili organ
hasar ile karakterizedir. HLH'min etyopatogenezinde 3 ana yolak iceren asir1 uyarilmis ve kusurlu bir inflamatuar
olaylar zinciri rol oynamaktadir, CD8" lenfositlerin ve makrofajlarin hiperaktivasyonu, bu hiicrelerin ¢ogalmasi
ve organlara ve dokulara sizmasi ve kontrolsiiz hipersitokinemi bu zincirin halkalarindandir (1-4). HLH siklikla
sitotoksik immiin fonksiyondaki kalitsal kusurlar nedenli "primer" olarak veya asir1 veya persistan antijen
aktivasyonu nedeniyle "sekonder" olarak anilir. Malignite ile iligkili HLH durumunda olas1 patogenez mekanizmalari
arasinda asir1 inflamasyon, timor hiicreleri tarafindan kalict antijen uyarimi ve kemoterapi, hematopoetik kok hiicre
transplantasyonu veya enfeksiyon nedeniyle immiin homeostazisin kaybi yer alir. Hastalarda ates, sitopeni, dalak ve/
veya karaciger biiylimesi, koagiilopati, ensefalopati ve transaminaz artig1 dahil olmak lizere akut bir hastaligin ¢esitli
ozellikleriyle karsilasilir (3, 5-7). AML hastaligina sekonder gelisen HLH ¢ok nadir goriilmektedir (8). Relaps AML
tanisi ile kemoterapi tedavisi almakta iken sekonder HLH gelisen hastamizi sunmay1 planladik.

Olgu: Yirmi dokuz yasinda ek hastalik ve ila¢ kullanim 6ykiisii olmayan erkek hasta hematoloji poliklinigimize
halsizlik ve kansizlik sikayetleriyle bagvurdu. Yapilan kemik iligi incelemesi sonucu AML tanisi alan hastada ‘7+3°
remisyon indiiksiyon ve 2 kiir yliksek doz ARA-C konsolidasyon kemoterapileri ile tam remisyon elde edildi ve takibe
alindi. Son tedaviden 4 ay sonra relaps AML tesbit edilen hastaya bir kiir salvage FLAG kemoterapisi verildi. Tam
remisyon elde edilememesi iizerine bir kiir salvage CLAM kemoterapisi verildi. Salvage CLAM kemoterapisi sonrasi
21. giinde aliman kemik iligi incelemesinde blast infiltrasyonu izlenmedi ancak trombosit ve eritrositleri fagosite
eden bol miktarda makrofajlar oldugu goriildii (Resim 1). Malignite iliskili sekonder HLH oldugu diistiniilerek
hastaya HLH-2004 protokolii uygulandi. Bir aylik tedavi sonras1 kontrol kemik iligi incelemesinde hemofagositoz
tablosunun sebat etmesi ve hastanin nakil diginda baska bir secenek tedaviyi kabul etmemesi tizerine 10/10 uyumlu
erkek kardesinden Allojenik K6k Hiicre Nakli (AKHN) yapilda.
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Sonug: Literatiir taramasi yapildiginda hematolojik malignite 111$k111 sekonder HLH nin ¢ok nadir goriildigi ve
cok kotli prognozlu oldugu goriilmektedir (6,9-11). Tedavisinde birinci basamakta steroid, IVIG, etoposid tabanl
protokoller, ikinci veya sonraki basamaklarda ise emapalumab, alemtuzumab, anakinra, ruxolitinib ve tocilizumab
gibi ajanlar ve hematopoetik kok hiicre nakli dnerilmektedir (11,12). Malignite ilisliki HLH’nin median sagkalim
stiresi 2 aydan daha kisadir. Sekonder HLH tedavisinde dnerilen zemindeki hastaligin tedavisidir. Ancak buna ragmen
hastalarin biliylik ¢ogunlugu kaybedilmektedir. Ciinkii bu hastalar hem immunsiiprese hem de myelosiipresedir. Ek
sitotoksik tedaviler ile mortalite artmaktadir. Bu nedenle hem patolojik inflamasyonu hem de zemindeki hastalig
hedefleyen yeni tedavilere ihtiya¢ duyulmaktadir. Ancak bu tedaviler hastada organ hasari meydana gelmeden hizlica
uygulanmalidir. Biz de hastamiz daha fazla sitotoksik ajan almadan ve end organ hasari gelismeden son sansi olan
AKHN secenegini masaya yatirdik ve hastanin da istekli olmasi lizerine AKHN uyguladik. Hastanin takibi devam
etmekte ve AKHN ile basar elde edebilirsek vakay1 ayrica literatiire katki olarak sunmay1 planlamaktayiz. Sonug
olarak, ¢ok nadir goriilen, kotii prognozlu olan ve halen standart bir tedavi yaklagimi olmayan malignite iligkili
HLH'nin farkindaligimin arttirilmasi gelecekte yeni tedavilerin giindeme gelmesine ve sonuglart iyilestirmemize
olanak saglayabilir.

Anahtarkelimeler: Allojenik Kok Hiicre Nakli; Akut Myeloid Losemi; Makrofaj; Hemofagositoz; Lenfohistiositoz.
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OP-29. Akut Myeloid Losemi Es Zamanh Akciger Adenokarsinomlu Olgu Sunumu
Nazik Okumus!, Tugba Zorlu', Ali Durdu', Emine Hidayet', Salih Enes Cakici’ , Fevzi Altuntas'”

. Dr. Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi Hemotoloji ve Kok Hiicre Nakli Klinigi
2 Dr. Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi I¢ Hastaliklari Anabilim Dali
3 Ankara Yildirim Beyazit Universitesi I¢ Hastaliklart Anabilim Dal

Giris: Akciger kanseri (AC CA) insidansi diinya ¢apinda yasla ve sigara kullanimi ile birlikte artmaktadir. Akut
myeloid I6semi (AML) hastalarinda tani anindaki ortalama yas1 68 olup, AC CA ile benzer olarak yasla birlikte siklig1
artmaktadir. Her iki hastaliginda yash popiilasyonda artmasina ragmen es zamanli goriilmesi nadiren bildirilmistir.
Bu olgumuzda 69 yasinda erkek hastada es zamanli olarak tan1 konulan Akciger adenokarsinom ve AML vakasini
sunmaktayiz.

Olgu sunumu: Altmis dokuz yasinda erkek hasta pansitopeni etyoloji arastirilmak {izere tarafimiza yonlendirildi.
Myelodisplastik sendrom (MDS)/ AML 6n tanisi ile hastaya yapilan kemik iligi aspirasyonu akim sitometrisinde: %
10,4 CD34 pozitif blast saptandi. MDS’ye yonelik sitogenetik tetkiklerinde anomali saptanmadi. MDS-Artmis blast
2 tanis1 konulan hastaya azasitidin kemoterapisi verilmesi planlandi. Ozgegmisinde 50 paket/yil sigara kullanim
Oykiisii olan hastanin akciger grafisinde; Sag akciger list lobda kitlesel lezyon fark edilmesi lizerine yapilan toraks
bilgisayarli tomografisinde (BT): Sag akciger iist lob apikal segmentte 16x13 mm boyutlarinda diizensiz konturlu
nodiil izlendi. Nodiiler konsolidasyon ihtimali nedeniyle uygun antibiyotik tedavisi sonrasi ¢ekilen kontrol Bt’de
nodiiliin boyutlarinda hafif arttig1 goriildi. Histopatolojik korelasyon amagli tru-cut biyopsi yapildi ve sonucu akciger
adenokarsinom olarak raporlandi. Erken evre Evre 1 (T1cNOMO) akciger adenokarsinom olarak degerlendirildi.
Hematoloji takiplerinde 16kosit sayisinda progresif artis olmasi {izerine yapilan kemik iligi aspirasyonunda kemik
iligini tama yakin dolduran blastik hiicre infiltrasyonu ve akim sitometrisinde %20 CD34+blast artis1 izlendi. Molekiiler
genetik tetkik sonuglarinda niikleofosmin 1(NPM1) ve Wilms timor 1 (WT1) pozitif saptanan hastaya NPM1
mutasyonlu AML tanis1 konularak azasitidin +venetoklaks kemoterapisi verildi. Remisyon indiiksiyon kemoterapisi
yanit degerlendirilmesinde dlgiilebilen kalint1 hastalik (MRD) pozitif, blast oran1 <%5 olup, grade 3 ndtropeni ve
trombositopenisi devam eden hastada hematolojik tam yanit olup tamamlanmamis kemik iligi toparlanmasi olarak
degerlendirildi. Erken evre AC adenokarsinom olmasi nedeni ile sistemik kemoterapi diistiniilmeyerek lokal hastalik
kontrolii amagl sterotaktik beden radyoterapisi (SBRT) yapilmasina karar verildi. Ikinci kiir Azasitidin+venetoklaks
tedavisi sonrasi yapilan kontrollerinde grade 4 ndtropeni ve trombositopenisinin devam etmesi iizerine SBRT
tedavisi ertelendi. Kontrol Toraks Bt sinde: Nodiiliin 26x25 mm boyutunda oldugu ve ¢evresinde milimetrik satellit
nodiillerin oldugu goriildii. Kitle boyutunda artig olmasi ve yeni gelisen satellit nodul nedeni ile hastanin evresi Evre
2B olarak degerlendirildi. SBRT uygun goriilmedi. Hematolojik agidan hasta remisyonda olup sitopenilerine yonelik
haftalik takip edilmekte ve uygun destek tedavileri verilmektedir. Hematolojik iyilesme saglandiktan sonra azasitidin
ve kemoradyoterapi agisindan degerlendirilmesi planlanmistir.

Tartisma: Solid timdrler veya hematolojik maligniteler i¢in ozellikle alkilleyici ajanlar ve topoizomeraz
inhibitorleri ile tedavi edilen hastalarin bir kisminda tedavi ile iligkili AML gelisimi bildirilmistir. Ancak AML ile es
zamanl akciger karsinomu goriilmesi ¢cok nadir olarak vaka bazinda bildirilmistir. AML ve AC CA her ikisi de kotil
prognoza sahip olsa da, AML'nin AC CA ‘den daha agresif bir seyir izledigini ve mortalitenin ana nedeni oldugunu
bilinmektedir. Sigaranin, DNA hasar1 mekanizmalariyla hem AML hem de AC CA gelisiminde temel rol oynadigi
diisiiniilmektedir. Bizim vakamizda da 50 paket /yil sigara igiciligi mevcut olup, AML nedeniyle hematolojik
remisyon elde edilse de almakta oldugu tedavilere sekonder sitopenileri uzamigtir. Bu da eslik eden AC CA ‘nin
tedavisini zorlastirmakta ve hastalik progresyonuna neden olmaktadir.
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OP-30. Allojeneik Hematopoietik Kok Hiicre Nakli Icin Saghikli Donérde Filgrastim
Uygulamasindan Sonra Gelisen Siddetli Hipoksemi

Tahir Darcin', Tugce Nur Yigenoglu -2, Fevzi Altuntas '*
!Ankara Onkoloji EAH Hematoloji Klinigi, Ankara
’SBU Giilhane Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Ankara
SAnkara Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Giris-amac : Filgrastim saglikli dondrlerde periferik kan kok hiicre mobilizasyonu amaciyla yaygin olarak
kullanilir. Pek ¢ok raporda kemik agrisi, bas agrisi, yorgunluk, miyalji gibi iyi bilinen gegici yan etkiler tanimlanmustir.
Nadir olarak bazi saglikli donorlerin, filgrastim uygulamasi sonrasinda akut solunum sikintisi veya kapiller kagak
sendromu gelistirdigi gosterilmistir. Dort doz filgrastim uygulamasindan sonra siddetli hipoksemi gelisen, allojenik
hematopoietik kok hiicre nakli i¢in saglikli bir donor vakasini sunduk.

Olgu Sunumu: Allojenik hematopoetik hiicre nakli i¢in 30 yasinda bir erkek dondr olarak kabul edildi. Boyu
175 cm, agirhig1 75 kg olgiildii. Beden kitle indeksi 24,5 kg/ m? hesaplandi. Tibbi dykiisiinde 6zellik yoktu. Bilinen
bir alerji Oykiisii yoktu. Fizik muayenesi, akciger grafisi, laboratuvarve muayenesinde patolojik bulgu yoktu.
Basvuru sirasindaki solunum fonksiyon testleri normal saptandi. Oda havasindaki nabiz oksimetresi (SpO2) ile
oksijen satilirasyonu %98 6l¢iildii. Dondre kok hiicre mobilizasyonu igin deri altindan 10 pg/kg filgrastim uygulandi.
Filgrastimin 4. doz uygulamasindan 4 saat sonra, aniden kuru oksiiriik ve nefes darlig1 sikayeti basladi. Dokiintiisii
olmadi. Fizik muayenede hirilti, ¢itirti, agri, lenfoadenopati veya faringeal anormallikler goriilmedi. Oda havasindaki
Sp0O2 %80 ol¢iildii. Dondriin vital bulgular: stabil izlendi; viicut sicakligr 36,5 °C, kalp hiz1 66 dakika/diizenli ve
kan basinct 110/70 mm Hg ol¢iildii. Elektrokardiyogramda herhangi bir anormallik goriilmedi. Akciger grafisinde
infiltrasyon izlenmedi. Nazal kaniil ile 2 1t/dk oksijen uygulamasina baslandi. Laboratuvar bulgularinda I6kosit say1s1
31.890/pul, aspartat aminotransferaz 15 U/, alanin transaminaz 14 U/l, laktat dehidrojenaz 145 U/l (normal aralik
115-245 U/1), alkalin fosfataz 386 1U/l, C-reaktif protein 5 mg/dl, d-dimer 500pg/l dlctildii. Akut enfeksiyon ve
pulmoner emboli olasilig1 muayene, goriintiileme ve laboratuvar bulgulariyla dislandi. Filgrastim disinda bir ilag
almadig1 6grenildi. Bu bulgularla, filgrastime maruz kalma sonrasinda siddetli hipokseminin gelistigi diisiiniildii.
Dort doz filgrastim sonrasinda kdk hiicre toplama islemine alindi. Bagarili bir hiicre toplama seansindan 8-10 saat
sonra hastanin oksijen ihtiyaci azaldi ve oda havasindaki SpO2, hipoksemiden 10 saat sonra %98'e dondii.

Sonuc: Hipoksemi, oksijenin atmosferden kana gecisinde azalma olmasi sonucunda arter kaninda oksijen parsiyel
basincinin azalmasidir ve esas olarak solunum sisteminin hastaliklarindan kaynaklanir. Fizik muayenede ve akciger
goriintiilemesi ile cogunlukla sebep bulunabilir. Ani gelisen hipoksemide allerjenle temas dykiisiiile birlikte enfeksiyon,
ila¢ kullanimi da sorgulanmalidir. Etyolojiye yonelik yaptigimiz degerlendirmede akciger hastaligi oykiist, allerjenle
temas, enfeksiyon semptom ve bulgusu tespit edilmedi. Literatiirde filgrastime bagl hipoksemi vakalar1 mevcut olup
vakamizda da diger etyolojileri disladiktan sonra hipokseminin filgrastime bagli oldugu diistiniildii.

Bu vaka ayni1 zamanda kok hiicre mobilizasyonu icin filgrastim uygularken klinik farkindaliga duyulan ihtiyaci
da vurgulamaktadir.

Anahtar kelimeler: filgrastim, hipoksi, kok hiicre mobilizasyonu
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OP-31. Pemfigoid Gestasyones Tedavisinde Plazma Degisimi

Rasim Sahin!, Kerim Erer', Yavuz Katircilar', Murat OzbiniciZ, Olgu Erkin Cinar', Esra Yildizhan',
Koray Demir', Serdal Korkmaz'
!S.B.U. Kayseri Tip Fakiiltesi, Hematoloji ve K6k Hiicre Nakli Unitesi, Kayseri, Tiirkive.
28.B.U. Kayseri Tip Fakiiltesi, Dermatoloji Anabilim Dali, Kayseri, Tiirkiye.

Giris ve Amac: Otoimmiin vezikiiler hastaliklar (OVH), epitel adezyon molekiillerine karsi gelisen otoreaktif
antikorlarla iligkili mukokiitandz bozukluklari i¢eren bir grup hastaliktir. Vezikiillerin lokalizasyonuna gére, OVH'ler
iki farkli kategoriye ayrilir:

1- Intraepitelyal boliinmeyle karakterize OVH'ler, pemfigus grubuna aittir; bunlar pemfigus vulgaris (PV) ve
pemfigus foliaseus (PF) gibi hastaliklar igerir.

2- Subepitelyal boliinmeyle karakterize OVH'ler, pemfigoid grubu hastaliklari igerir; bunlar arasinda biilloz
pemfigoid (BP), pemfigoid gestasyones (PG), mukoz membran pemfigoid (MMP), lineer IgA biill6z dermatozis
(LABD) ve epidermolizis biillozo acquisita (EBA) bulunur.

Bu hastaliklar arasinda PG ve PV, dogurganlik potansiyeli olan kadinlarda daha yaygin olarak goriilenlerdir.
Ozellikle PG gebeligin 6zgiin bir dermatozu olarak kabul edilir. PG genellikle gebeligin 4. ile 7. ay1 arasinda baslayan
stirecte meydana gelen nadir bir cilt bozuklugudur ve yaklasik 60.000 gebelikte bir goriiliir. Hastaligin seyri ve
siddeti dolasimdaki patojenik otoantikor diizeyi tarafindan belirlenir. Bu olgu sunumunda gebeliginin 33. haftasinda
ortaya ¢ikan PG hastaliginin plazma degisimi ile tedavisini sunmay1 planladik.

Sekil 1. Tedavi dncesi PG hastas1 gebede goriilen vezikiiler dokiintii ve biil goriintiileri

Olgu: Gebeliginin 33. haftasinda gévdede, kollarda, uylukta eritemli plaklar ve bilateral ellerde sol ayak bileginde
yer yer biiller (Sekil 1) gelismesi iizerine hastaya dis merkez tarafindan PG 6n tanisiyla sistemik steroid baglanmasti.
Hastaya bir hafta tam doz sistemik steroid verildikten sonra doz azaltimi yapilmis ve doz azaltilminin 2. giliniinde
lezyonlar siddetlenen hasta acil servisimize basvurarak kadin dogum hastaliklari tarafindan interne edilmisti. PG
tanistyla hastaya tekrar sistemik steroid tedavisi 60 mg/giin olarak baslanmigti. Hasta 37. haftaya ulasgtiginda ise
sezeryan ile dogumu gerceklestirilmisti. Bebekte ve annede aktif biillerin olmasi tizerine tarafimiza danisilan hastaya
plazma degisimi uygun goriilmiis ve 5 seans plazma degisimi uygulanmisti. Plazma degisimi ile annede tama yakin
iyilesme goriilmesi (Sekil 2) iizerine hastanin metilprednizolon azaltilarak kesilmis ve relaps ile karsilagilmamistir.
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Sonuc: PG nadir goriilen bir otoimmiin vezikiiler hastaliktir [3]. Hastalig1 tedavi etmek i¢in yaygin olarak kullanilan
immiinsiipresif tedaviler, mikofenolat mofetil (FDA gebelik kategorisi D), siklofosfamid (FDA gebelik kategorisi D)
ve metotreksat (FDA gebelik kategorisi X) gibi ilaglar gebelikte kontrendikedir. FDA, bazi pemfigus vakalarinda
etkili oldugu bildirilen tetrasiklinlerin kullanimin1 da teratojenik etkileri ve kemik biiyiimesinin bozulmasi nedeniyle
onermemektedir. Pemfigus ve PG'nin tedavisi genellikle sistemik kortikosteroidlere dayanmaktadir. Ancak, bu
ajanlara direncli veya intoleran olan hastalara, dapson, [VIg veya plazma degisimi gibi tedaviler uygulanabilir.

Plazma degisimi, gebelik sirasinda giivenli bir prosediir olarak kabul edilir ve bir¢ok yazar gebelik sirasinda plazma
degisimi ile basariyla tedavi edilen PV vakalar1 bildirmistir. PG i¢in plazma degisimi, sistemik kortikosteroidlerle
birlikte veya monoterapi olarak da uygulanmistir. Plazma degisimi immiinoglobulinleri ve immiin kompleksleri
uzaklastirmada etkin bir tedavi modalitesidir. Biz de vakamizda plazma degisimini kortikosteroid ile kombine halde
kullandik ve tama yakin klinik etkinlik elde ettik. Sonug olarak, PG gibi oldukga nadir goriilen bir hastalikta steroid
refrakter veya bagimli olgularda plazma degisiminin kurtarici bir segenek tedavi oldugunu vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: Pemfigoid Gestasyones; kortikosteroid; plazma degigimi; yanit.
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PP-01. Tip 3 Hemokromatoz Olgusu

Abdulkadir Baskiirk?, Serhat Sayin', Siileyman Sentiirk®
!Beyhekim Egitim ve Aragtirma Hastanesi Hematoloji Klinigi
’Konya Sehir Hastanesi Gastroenteroloji Klinigi

Giris: Tip 3 hemokromatoz nadir goriilen bir hemokromatoz formu olup orta yasl yetiskinlerin yani sira ergenleri
ve geng yetiskinleri (<30 yas) etkileyen demir birikimi ile karakterize bir hastaliktir. Semptomatik hastalarda karaciger
hastalig1, hipogonadizm, artrit, diyabet ve cilt pigmentasyonu ile kendini gosterir. Biz de kasint1 sikayeti ile bagvuran
ciltte belirgin pigmentasyon artis1 gézlemledigimiz olgumuzu nadir olmasi sebebi ile sunmak istedik.

Olgu: 33 yasinda erkek hasta son giinlerde viicutta yaygin kasinti sikayeti olmasi lizerine bagvurdu. Kasinti
sikayeti yaklagik 5 yildir ara ara oluyormus. Sistemik bir hastalik dykiisii ve devamli kullandig1 bir ila¢ yoktu.
Ailesinde bilinen bir hastalik 6ykiisii yoktu. Fiziki muayenesinde ciltte pigmentasyon artis1 disinda patoloji izlenmedi.
Hepatosplenomegali ve lenfadenopati saptanmadi. Laboratuvar tetkiklerinde transaminaz yiiksekligi olmasi tizerine
etyolojisine yonelik yapilan hepatit serolojisi, otoimmiin hepatit paneli, immunglobulin diizeyleri, serum bakir diizeyi,
alfa-1 antitripsin, koagiilasyon testleri ve AFP diizeyi normal izlendi. Serum demir ve ferritin diizeyi yiiksek izlendi.
Ciltte pigmentasyon artisi ile degerlendirildiginde hemokromatoz agisindan genetik test istemi yapildi ve karaciger
biyopsisi yapildi. Karacigerden yapilan biyopsi patolojisinde hepatositlerde prusya mavisi ile boyanan belirgin
demir birikimi dikkati ¢ekti. Genetik analizinde HFE gen mutasyonu ve varyant analizinde mutasyon izlenmedi.
Ancak transferrin reseptdrii 2 (TFR2) geninde homozigot mutasyon saptandi. Hastaya tip 3 hemokromatoz tanisi ile
haftalik flebotomi yapildi. Endokrin ile konstilte edilen hastanin hormonal testleri normal saptandi. Ekokardiyografik
degerlendirmesi normaldi. Hastaya aile taramasi onerildi. Flebotomi ile yeterli yanit alinamadigindan endikasyon
dis1 onam alinarak deferasiroks selasyon tedavisi baslandi. Hastanin laboratuvar tetkikleri, 10 seans flebotomi sonrast
ve deferasiroks sonrasi transaminaz ve hemogram parametreleri asagidaki tabloda verildi (Tablo 1).

Tablo 1. Laboratuvar tetkikleri

Kontrol Test sonucu Flebotomi sonrasi Deferasiroks sonrast
Whbc 3.5-10.5 KL |10 5 5
Hgb 13.5-17.5 gr/dl | 17 14 14
Htc 38-50 % 50 42 43
PIt 150-450 K/uL | 229 197 185
Demir 70-180 pg/dl 361 284 340
Demir baglama kapasitesi | 125-345 pg/dl | <16 <16 62
Ferritin 30-400 ng/ml >2000 >2000 (titreli 4000) 1476
ALT 0-32 U/L 288 80 67
AST 0-41 U/L 123 56 51
GGT 8-61 U/L 868 181 124
LDH 135-214 U/L 231 163 159
ALP 40-129 U/L 429 221 169
Sedimantasyon 0-18 mm/saat |13
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Tartisma ve sonu¢: Kalitsal hemokromatoz (HH), diyetteki demirin bagirsaklardan emiliminin artmasiyla
karakterize bir hastaliktir. Primer Tip 1 veya HFE hemokromatozis, hepsidin diizenleyicisi olan insan homeostatik
demir diizenleyici (HFE olarak bilinir) proteinini kodlayan gendeki homozigot mutasyonlardan kaynaklanir ve tim
hemokromatoz vakalarmin yaklasik %90'm1 olusturur. Ancak dort tip hemokromatoz HFE genini icermez. Bunlar
HFE olmayan hemokromatoz tip 2A (HFE2, HJV 'yi kodlayan), tip 2B (HAMP, hepsidin 'i kodlayan), tip 3 (TFR2,
transfer reseptor-2 'yi kodlayan) ve tip 4A ve B'dir (SLC40A1, ferroportini kodlayan). HFE olmayan hemokromatoz
oldukg¢a nadirdir. Tip 3 hemokromatoz, 7q22 kromozomunda yer alan transferrin reseptorii 2'yi (TFR2) kodlayan
gendeki homozigot veya bilesik heterozigot mutasyondan kaynaklanir. Bizim olgumuzda HFE ve varyant mutasyonu
izlenmedi ancak TFR2 homozigot mutasyonu olmasindan 6tiirii tip 3 hemokromatoz olarak degerlendirildi.

Biyokimyasal olarak serum artan demir diizeyi, ferritin yiiksekligi ve yliksek transferrin saturasyonu ile
karakterizedir.

Terapotik miidahale olmadan asir1 demir yiikii, karaciger sirozu, kardiyomiyopati, diyabet, artrit, hipogonadizm
ve cilt pigmentasyonu gibi ¢oklu organ hasarina yol acar. En yaygin tedavi, serum ferritini kontrol altina alinana
kadar diizenli terapotik flebotomidir. Bizim olgumuzda transaminaz yiiksekligi ve ciltte pigmentasyon artig1t mevcut
idi. Flebotomi ile ciltteki pigmentasyonda azalma ve transaminaz diizeylerinde azalma izlendi. Hedeflenen normal
araliga diismeyen serum demir diizeyini diistirmek icin selasyon tedavisi (deferasirox) baslandi.

Sonug olarak semptom ve bulgulari ile hemokromatoz tanisi diisliniilen hastalarda HFE hemokromatoz disinda
nadir goriilen varyant formlar1 da akilda tutmak gerekir.
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PP-02. Nazal Tutulumla Seyreden Steroid ve Rituksimab Direncli Rosai-Dorfman
Hastali@inda Lenalidomid Deneyimi

Ozge Ozsoy!, Ali Tekbas? , Vahap Okan®
!Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, I¢ Hastaliklar: Anabilim Dali
’Gaziantep Sehir Hastanesi, iq Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali
5Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, I¢ Hastaliklar: Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali

Giris: Rosai-Dorfman hastaligi, cogunlukla ¢ocuklari ve geng yetiskinleri etkileyen, etiyolojisi bilin-meyen,
nadir goriilen Langerhans dis1 bir histiyositoz olarak tanimlanir. Hastaligin bilyiik ¢ogun-lugunda en ¢ok tutulan yer
%90 oraninda servikal lenf nodlaridir ama viicutta bir¢ok yeri tutabilir. Ekstranodal tutulum % 30-40 arasindadir ve
siklikla bas ve boyun bdlgesinde goriiliir. Bag ve boyun bolgesinde; deri, nazal kavite, paranazal siniis, nazofarenks,
tiroid gland, parotis, submandi-bular gland, larenks, temporal kemik ve nadiren de orbita tutulabilir. Nazal tutulumla
gelen ve progresif seyreden hastamizda Lenalidomid deneyimimizi olgu olarak sunmaktayiz.

Olgu: 47 yasinda kadin hasta KBB klinigine burun tikanikligi nedeniyle bagvurdu. Anamnez derin-lestirildiginde
ates, kilo kaybi, gece terlemesi, halsizlik ve ¢cabuk yorulma sikayetleri de oldugu 6gre-nildi. Yapilan fizik muayene
sonucunda bilateral servikal bolgede lap oldugu diisiiniilen kitleler ve sag nazal kavitede yaklasik 2 cmlik bir
diger kitle goriildii. Bunun iizerine hastaya paranazal sinus bt planlandi ve es zamanli olarak paranazal ve servikal
kitlelerden biyopsiler alind1 (Sekil 1).

Sekil 1

Patoloji raporunda biyopsi alinan lenf nodlarindaki histiyositlerin ¢cok sayida lenfosit igerdigi (empe-ripolezis) ve
Rosai-Dorfman Hastalig1 ile uyumlu oldugu raporlandi. PET-CT raporunda hipermeta-bolik karakterde olan, doku
tanis1 Onerilen ,0nceden tespit edilen lap ve paranazal kitleler dogrulandi ve bagka tutulum goriilmedi (Sekil 2).

Sekil 2
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Hastaya yiiksek doz metilprednizolon (po) baslandi ve kisa aralikli takibimize alindi. Tedaviyle sikayetleri gerileyen
hasta yaklasik sekiz ay metilprednizolon tedavisiyle takip edildi. Tak-iplerinde tekrar burun tikaniklig1 sikayeti olan
ve cekilen tomografi sonucunda hastaligin progrese olmasi nedeniyle hastaya kontrol PET-CT c¢ekildi (Sekil 3).
Yapilan goriintiilemeler sonucu pro-grese olarak degerlendirilen hasta steroide direngli olarak kabul edildi ve hastaya
Rituksimab 500mg/m2 (6 doz) basland1. Alt1 ay sonra yapilan kontrol PET-CT’de hastada parsiyel regresyon goriildii.

Sekil 3

Takiplerde hastanin sikayetlerinin artmasi ve kontrol goriintiilemelerde tekrar progresyon goriilmesi iizerine
hastanin tedavisi diizenlenerek Lenalidomid 20 mg/giin basland1. Sikayetleri belirgin gerile-di ve ii¢ ay sonra ¢ekilen
kontrol PET-CT'de tam remisyon oldugu goriildii. Alt1 ay daha Lenalido-mid 20 mg/giin tedavisine devam edilen
hastaya kontrol PET-CT yapildi ve tam remisyonun devam ettigi izlendi(Sekil 4).

Sekil 4

Sonug¢: RDH nadir goriilen, yaygin laplarla seyreden cocuk ve eriskin hastalarda akla gelmesi gere-ken bir
hastaliktir. Tedavi gerektiren vakalarda immunsiipresif ilaclar kademeli olarak kullanilmakta-dir. Hastamizda asamali
olarak steroid ve Rituksimab tedavisine yanit olmamasi {izerine Lenalido-mid baslanmistir. Sonug olarak steroid
ve Rituksimaba direngli Rosai-Dorfman vakasinda Lenali-domid ile tam yanit alinmis ve bu yanitin devam ettigi
izlendigi i¢in tarafimizca sunulmaya uygun gorilmiistiir.
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PP-03. Multiple Myelom Tamsi ile Daratumumab Iceren Tedavi Alan Hastalar; Tek
Merkez Deneyimi

Siiheda Cakmak', Emre Akar', Burcu Altindag Avcr', Sena Beyazyildirim Besli', Seval Akpinar’,
Burhan Turgut’
! Tekirdag Namik Kemal Universitesi Ti ip Fakiiltesi, f(: Hastaliklart Ana Bilim Dali, Hematoloji Bilim Dali,
Tekirdag, Tiirkiye
Giris ve Amac: Daratumumab multipl myelomun (MM) tedavisinde diger ajanlarla kombinasyon olarak kullanilan
CD38 antijenine kars1 gelistirilmis bir monoklonal antikordur. Biz klinigimizde son 10 yil igerisinde multipl myelom
tanist ile takip edilen hastalarda farkli basamaklarda uygulanan daratumumab bazli tedavilere iligkin yanit oranlar
ve sagkalim verilerini tek merkez deneyimi olarak sunmay1 amagladik.

Yéntem: Calismamiza, Namik Kemal Universitesi Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi’nde Ocak 2013 ile
Ocak 2023 tarihleri arasinda takip edilen, 18 yas tistii MM hastalar1 dahil edildi. Hastalarin demografik bilgileri, MM
alt tipleri, tan1 an1 ISS ve R-ISS evreleri, ilk vizit tarihi, son vizit tarihi, daratumumab tedavisinin verildigi tedavi
basamagi, daratumumab tedavisine yanit ve sag kalim verileri toplanarak analiz edildi.

Bulgular : Klinigimizde multipl myelom tanistyla daratumumab tedavisi alan 19’u erkek (%67.8) 9’u kadin
(%32.2) toplam 28 hasta retrospektif olarak tarandi. Hastalarin tani anindaki yas ortalamalari 60 (31-78) iken
daratumumab tedavisi baglanma yas ortalamasi ise 63.6 (34-81) idi. Tanidan daratumumab tedavisine kadar gegen
siire ortalama 43.8 ay (3-178) idi. En az1 parsiyel yanit olmak iizere (sCR,CR,VGPR, PR) %46.4 (n=13) hastada
daratumumab tedavisine yanit alinirken, %17.9 (n=5) hasta stabil hastalik (SD) olarak seyretti ve 10 hastada (%35.7)
yanit alinamadi (PD). Hastalarin 6zellikleri Tablo-1’de gdsterilmistir.

Hastalar daratumumab tedavisi altinda ortalama progresyonsuz sagkalim siiresi (PFS) 14.71 ay (%95CI: 9.91-
19.51) olarak saptanmustir. (Sekil-1) Progresyonsuz sagkalim ile ISS (p=0.678), R-ISS (p=0.508) ve tedavi basamag1
(p=0.478) arasinda anlamli iligki saptanmadi.

Hastalarin ortalama genel sagkalim siiresi 82.65 ay (%95 CI: 54.03-111.26) olarak bulundu. (Sekil-2) Genel
sagkalim ile daratumumab tedavisi alinan yas arasinda anlamli bir iliski saptanirken (Yas<65:49 ay vs yas>65: 102,76
ay p=0.022) tan1 yas1 (p=0.744), ISS (p=0.576), R-ISS (p=0.139), tedavi basamagi (p=0.302) arasinda anlamli iligki
saptanmadi.

Sonug¢: Daratumumabin yapilan faz ¢alismalarinda relaps hastalikta tedaviye daratumumab eklenmesinin PFS
iizerine olumlu etkisi oldugu goriilmiistiir. Relaps-refrakter hastalarda yapilan bir faz 3 ¢alismasi olan CASTOR
calismasinda 12 aylik PFS orani daratumumab-bortezomib-deksametazon grubunda %60.7 iken kontrol grubunda
%26.9 idi. POLLUX calismasinda da 12 aylik PFS orani daratumumab-lenalidomid-deksametazon grubunda
9%83.2 iken kontrol grubunda %60.1 idi. Bizim ¢alismamizda ise 12 aylik PFS %46 idi. CASTOR ¢alismasinda OS
daratumumuab grubunda 49.6 ay saptanirken kontrol grubunda 38.5 ay saptandi. Calismamizda ise OS 82.65 ay
saptandi.

Anahtar Kelimeler: Daratumumab; multipl myelom; PFS
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PP-04. Tedaviye Direncli Seyreden Zor Bir Evans Sendromu Olgusu
Aysu Timuroglu, Derda Gokge

Erzurum Sehir Hastanesi, Hematoloji Boliimii

Giris ve Amag¢: Evans sendromu, genellikle otoimmiin hemolitik anemi (OIHA) ve immiin trombositopeni (ITP)
gibi iki veya daha fazla sitopeni ile kendini gosteren bir klinik durumdur. Nadiren otoimmiin nétropeni de eslik
edebilir. Primer olabildigi gibi bazen sistemik lupus eritematozus (SLE), yaygin degisken immiin yetmezlik (CVID),
otoimmiin lenfoproliferatif sendrom (ALPS), non-hodgkin lenfoma (NHL), kronik lenfositik 16semi (CLL), viral
enfeksiyonlar gibi pek¢ok duruma sekonder olarak da goriilebilir. Biz de iist gastrointestinal sistem kanamasi geciren,
zor ve direncli bir Evans sendromlu olgumuzu paylasacagiz.

Olgu: 25 yasinda kadin hasta, konjonktivalarda ve ciltte yaygin petesiler, agiz i¢ci mukozal kanama
odaklar1 ile hematoloji poliklinigine basvurdu. Ozge¢misinde hastanin talasemi tasiyiciligi ve 13 yildir kronik
ITP tanis1 ile takipli oldugu, steroid ve intravendz immiinglobulin (IVIG) tedavileri uygulandig1 6grenildi.
Hastaya dis merkezde kemik iligi biyopsisi yapilmis, kemik iligi selliilaritesi normal olarak degerlendirilmis,
fibrozis, displazi veya infiltrasyon izlenmemis, megakaryosit sayisinda artis saptanmisti. Bagvuru anindaki
hemograminda hemoglobin diizeyi: 10,4 g/dl, 16kosit: 2140/mm?, nétrofil: 540/mm?, platelet: 8.000/mm?
‘tli. Biyokimyasal testlerinde indirekt bilirubin diizeyi 4,5mg/dl, laktat dehidrogenaz:212U/L haptoglobulin
diisiiktii ve retikiilositopenisi vardi. Hastanin periferik yaymasinda anizositoz, polikromazi, poikilositoz
mevcut olup atipik hiicre izlenmedi, trombosit sayist hemogram ile uyumluydu. Direkt coombs testi
++++ (4) pozitif olan hastaya Evans Sendromu tanist1 koyuldu. Hastanin romatolojik sorgusunda anlaml
pozitif bir bulgu yoktu. Immunglobiilin diizeyleri normaldi. Otoantikor ve viral seroloji taramasi negatifti.
Organomegali ya da lenfadenopatisi yoktu. 40mg/giin deksametazon (4 giin) ve 50 gr (1 gr/kg-2 giin) IVIG
tedavisi verildi, tedaviye yanitsiz olan, takibinde iist gastrointestinal (GIS) hemoraji gelisen hastaya trombosit
ve eritrosit replasmani replasmani yapildi. Trombosit ve hemoglobin degerlerinde arti§ saptanmayan hastaya
500 mg metilprednisolon 2 giin ve GIS kanama nedeniyle 500mg demir karboksimaltoz tedavileri verildi.
Derin trombositopenisi devam eden hastanin tedavisine eltrombopag eklendi ve ikinci kez 1gr/kg 2 giin
daha IVIG verildi. Trombositopenisi ve anemisi diizelmeyen hastaya rituksimab (375mg/m?/hafta, 4 hafta)
ve Siklofosfamid (500 mg-2giin) baslandi. Tedavi sonrasi kan tablosu diizelen hasta taburcu edildi.

Sonu¢ ve tartisma: Evans Sendromu, izole sicak tip otoimmiin hemolitik anemiye gore standart
tedaviye daha az yanit veren, daha sik niiks eden ve daha mortal seyredebilen bir klinik durum olup nadir
goriilmektedir. Tedavi yonetimi oldukca zor olup kortikosteroid, IVIG, rituksimab, immiinsupresif ilaglar
ve splenektomi gibi pek ¢ok secenek vardir. Bizim olgumuz da steroid ve 1VIG tedavisine direngli zor bir
vaka olup tedavi deneyimimizi paylasarak literatiire katkida bulunmak istedik.

Anahtar kelimeler: Evans sendromu; immiin trombositopeni; otoimmiin hemolitik anemi
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PP-05. Bitkisel Uriin Kullanimma Bagh immiin Trombositopeni: Olgu Sunumu

Ogulcan Tiirkel', Ahmet Burhan Tombul', Hikmettullah Batgi’
!Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi, i¢ Hastahklar
2Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji

Giris ve Amac: Immiin trombositopeni (IP), trombosit sayisinin azalmasiyla karakterize bir kanama bozuklugudur.
Bagisiklik sisteminin aracilik ettigi trombosit antijenine karsi antikor olusumuyla sonuglanan, patogenezi hala belirsiz
olmasina ragmen primer hastalik idiyopatik olup vakalarin %80'ini olusturur. Ancak Helicobacter pylori , varicella-
zoster viriisli ve sitomegaloviriis dahil olmak iizere pek ¢ok ikincil neden tespit edilmistir. Bitkisel ilaglarla tesadiifen
iliskili olan vaka raporlari literatiirde bildirilmistir. Bu sunumun amaci, bitkisel {iriin kullanimu ile iliskili IT gelisen
vakanin paylasilip, bitkisel tiriin kullanimina dikkat ¢ekmektir.

Olgu : 51 yasinda bilinen bir hastaligr bulunmayan kadin hasta, 05.03.2023 tarihinde arkadasinin gonderdigi
hardal otu , turp otu ve kaymacik otu isimli otlar tiikketmis. 06.03.2023 sabahinda daha 6nce olmayan diseti kanamasi
sikayeti olan hasta, omuzlarinda ve gogsiinde kirmizi lekeler farketmis. Hastanin mentriiel kanamasi beklenmedik
bir sekilde artmis. Ertesi glin kollarinda ve bacaklarinda kirmiz1 lekeler arttigin1 géren hasta, menstriiel kanamasinin
siddetlenmesi lizerine hastaneye bagvurdu. Trombosit degerinin 2x10°/L goriilmesi iizerine hasta trombositopeni 6n
tanist ile yatirildi.Fizik muayenesinde viicudunda yaygin petesileri izlendi (Resim 1-2). Hepatosplenomegali ve
lenfadenopati tespit edilmedi. Hemoglobin: 12,4 g/dL, 16kosit: 5,74x10%/L, norofil:3,18x10%L, trombosit: 2x10°/L,
kreatinin:0,73 mg/dL,pt:12 aptt:27 sn,ast:17 U/L alt:21 U/L idi. Periferik yayma degerlendirildiginde sistosit, blast
, atipik hiicre izlenmedi. 1 mg/kg IV metil prednizolon tedavisi baglandi. ANA,HIV, Hepatit C,B, H.Pylori taramas1
icin gaitada H.Pylori antijeni, TORCH paneli istendi ve pozitiflik saptanmadi. Abdomen USG’de hepatosplenomegali
izlenmedi. Tedavi ile kanamasi tamamen durdu ve trombosit seviyelerini grafik 1 ‘deki gibi tam yanit elde edilip
hasta Oneriler ile taburcu edildi.

#4 Tartisma: Immiin trombositopeni, dolasimda olusan otoantikorlar zemininde trombosit
yikimi ve yikim sonucunda degisken kanama odaklar1 ile giden bir hastalik olmakla birlikte,
zaman igerisinde trombosit yapiminda da bozulmalara neden oldugu gosterilmistir. Patogenezine
yonelik bir ¢ok teori bulunan IT nin klinisyenler tarafindan ayrintili bir hikaye ve fizik muayene
ile degerlendirilmesi, yeni etiyolojilerin korelasyon ile kesfedilebilmesine onciilikk edecektir.
Literatiirde ceviz, susam, yaban mersini suyu, inek siitii ve kinin igeren igeceklerle gelisen gida
iliskili IT vakalar1 mevcuttur. Ozellikle Cin olmak iizere Asya iilkelerinde, cesitli bitkisel iiriinlerin
IT tedavisinde yararlilig1 oldugunu gosteren galismalar olmakla birlikte, bizim olgumuz disindaki
ornekler de bitkisel iiriinlerin IT gelisimine zemin hazirlayabildigini gdstermektedir. Faydali
etkileri oldugu iddiasiyla pazarlanan recetesiz bitkisel Uriinler her zaman zararsiz degildir ve
klinik acidan &nemli yan etkilere sahip olabilir.Ulkemizde sosyal medyanin dezenformatif etkisi
ile kullanimi artan bitkisel tedavilerin, laboratuar kontrollii ve bilimsel yontemlerle denetlenebilmesi bu tip vakalarin
oniine gegilmesini saglayabilir.

Resim 1: Hastanin sol bacagindaki ve gogsiindeki petesiyal lezyonlari.

- \ Grafik 1: Hastanin yatisi sirasinda PLT degerleri (1079/1)
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PP-06. Otoimmiin Hemolitik Anemiyle Presente Olan Hepatosplenik T Hiicreli
Lenfoma: Nadir Bir Olgu

Ali Dogan', Ramazan ipek'

"Van Yiiziincii Yil Universitesi, Ti ip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali

Giris: Coombs negatif otoimmiin hemolitik anemi hepatosplenik T hiicreli lenfoma (HSTHL), periferik T hiicreli
lenfomalar arasinda ender rastlanan ancak dnemli klinik sonuglar doguran bir alt tiptir. Bu durum, genellikle geng
erigkinleri etkileyerek otoimmiin bir bileseni igeren hemolitik anemi ve hepatosplenomegali gibi belirgin semptomlarla
karakterizedir. Bu posterde, otoimmiin hemolitik aneminin (OIHA) klinik 6zelliklerini yansitan hepatosplenomegalisi
olan HSTHL hastasini sunduk.

Olgu: 28 yasinda erkek hasta sarilik ve halsizlik sikayeti ile bagvurdu. FM’de cilt ve skleralar ikterik,
hepatosplenomegalisi mevcuttu. Ozgegmisinde ek hastalik yoktur ve sigara-alkol kullanmiyordu. Laboratuvar
tetkiklerinde: Lokosit 18080/mcl, Hgb 7,4 g/dl, trombosit 63000/mcl, MCV 116 fl, CRP<2, INR 1,21, aPTT 39,
indirekt bilirubin 6,4 mg/dl, direkt bilirubin 2,18 mg/dl, LDH 1954 U/L, AST 245 U/L, ALT 256 U/L, GGT 53
U/L, ALP 204 U/L, albiimin 3,5 g/dl, kretinin 0,65 mg/dl, direkt ve indirekt coombs testleri negatif, viral hepatit ve
diger viral markerlar negatif, haptoglobulin 18 mg/dl, C3-C4 normal, ANA-ENA belirte¢leri negatif, PY makrositer,
hipokromik, polikromatofili ve sferosit mevcut, retikiilosit sayist %6 saptandi. Dalak 24 cm, karaciger 23 cm, splenik
ven ve portal ven dopplerde patoloji saptanmadi, PNH Flear flow-sitometri normal idi. Kemik iligi biyopsisinde
eritroid seride hiperplazi disinda diger bulgular normaldi. Splenektomi materyali biyopsisi: CD2, CD3, CD7, CD16,
CD30 pozitif ve CD4, CD5, CDS8, CD20 negatif infiltre atipik lenfositler izlendi. HSTHL tanis1 konulan hastanin
PET/BT’si: Karaciger(splenektomi+) ve abdominal lenf bezlerinde belirgin F-18 FDG tutulumu (SUVmax: 27) vardu.
4 kiir CHOEP tedavisinden sonra remisyon elde edilen hastaya otolog kdk hiicre nakli yapildi.

Tartisma ve sonu¢: HSTHL, tim NHL'lerin %1'inden azini olusturur. HSTHL’de anemi sik goriilmesine
ragmen OIHA nadiren goriilmektedir. Bu iliskinin patogenezi iyi anlasilamamasina ragmen T hiicreli lenfomalarda
timoriin kendisinin antikor iiretmesi, tiimorle iliskilendirilen antijenlerin tetikledigi antikorlarin eritrositlerle
capraz reaksiyon gostermesi ve immiin komplekslerin eritrositler tarafindan absorbe edilmesi one siirilmektedir.
Bu hastaligin tanisinda splenektomi yaygin olarak yapilmaz. Ancak bizim hastamizda HSTCL tanis1 konmadan
once direngli OIHA, trombositopeni ve kemik iligi biyopsisi ile tan1 konulamamasi nedeniyle splenektomi yapildi.
Lenfoproliferatif hastaliklara eslik eden OIHA’da, steroid tedavisi yaninda kemoterapi uygulandiginda olumlu
sonuglar elde edilmektedir. Tespit edilen OIHA vakalarinda otoimmiin bir hastalik olabilecegi gibi, altta yatan lenfoma
gibi malignitelerin de diisiiniilmelidir. Hepatosplenomegaliye eslik eden lenfadenopati ve OIHA gibi durumlarda
lenfomaya yonelik tanisal testler mutlaka yapilmalidir. Bu posterde kemoterapi ile hem OIHA’s1 diizelen hem de
primer hastaligin remisyonu saglandiktan sonra OKHN yapilan HSTHL vakasini sunduk.

Anahtar kelimeler: Anemi; hepatosplenik; hemolitik; lenfoma; otoimmiin
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PP-07. Nadir Goriilen Bir Lenfoma Tiirii: Leg-Type Kutanoz B Hiicreli Lenfoma

Kiibra Yel Uygun', Sinan Demircioglu’, Atakan Tekinalp', Ozcan Ceneli
! Necmetttin Erbakan Universitesi Hematoloji Bilim Dali

Giris: Primer kutandz Diffuz Biiyilkk B Hiicreli Lenfoma (pkDBBHL)-leg type tiim kutandz lenfomalarin
%2,6’s1n1, kutandz B hiicreli lenfomalarin %10-20’sini olusturur. Kadinlarda 2-4 kat daha sik goriilen bu lenfoma
tiiriiniin siklig1 yasla birlikte artmaktadir(1). Biz de bu ¢ok nadir goriilen lenfoma vakamizi paylagsmak istedik.

Olgu: 75 yas bilinen hipertansiyonu olan bayan hasta, sol ayakta pretibial alanda iki aydir
giderek biiyliyen yaklasik 5 cm boyutunda iilsere nekrotizan deri lezyonundan cildiye tarafindan alinan biyopside
pkDBBHL-leg type gelmesi lizerine tarafimiza yonlendirilmis. Yapilan taramada sistemik tutulumu olmayan hastaya
sistemik kemoterapi baslanildi.Hasta halen tedavi siirecinde olup takibi devam etmektedir.

¥ -
P ‘
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Sonu¢: Cogunlukla bacakta 2-5 cm boyutunda eritematdz veya noduler lezyonlar seklinde goriilmekle birlikte
%10-15 bacak dis1 lokalizasyonda da gelisebilmekte olan bu lenfoma tiirtinde bacak dis1 lokalizasyonda olanlarda
ekstrakutandz yayilim daha az olmakta(1,2,3). 75 yas Ustii olmak, multiple lezyonlar ve bacakta lokalizasyon
olumsuz prognostik faktorlerdendir(3). Tedavide rituksimab bazli kemoterapiye radyoterapi eklenmesi basari oranint
arttirmaktadir(4).Biz de hastamizda rituksimab bazli kemoterapi baslamis olup tedavi devaminda seyrine gore
radyoterapi i¢in degerlendirmeyi planlamaktayiz. Bu nadir goriilen agresif lenfoma tiirinii hatirlatmak istedik.
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PP-08. Unisentrik Castleman Hastalgi: Olgu Sunumu

Tahir Alper Cinli!, Sermin Altindal®
"Van Bolge Egitim Aragtirma Hastanesi
2[stanbul Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi

Giris: Castleman hastaligi(CH) ilk olarak 1950 yilinda Benjamin Castleman tarafindan tanimlanan nonklonal
lenfoproliferatif bir hastaliktir. Castleman hastaligi insan immun yetmezlik viriisii, lenfoma, POEMS (Polindropati,
Organomegali, Endokrinopati, M ptroteini ve cilt degisiklikleri), paraneoplastik pemphigus ve plazma hiicre
diskrazileri ile iliskili olabilir. Histopatolojik olarak hiyalin vaskiiler tip, plazma hiicreli tip ve miks tip olmak iizere 3
gruba ayrilir. CH lenf nodu tutulumuna gore unisentrik CH ve multisentrik CH olmak tizere ikiye ayrilir. Multisentrik
CH(MCH) kendi i¢inde HHV 8 ile ilgkili MCH, POEMS ile iligkili MCH, ve idiopatik MCH olmak iizere 3 gruba
ayrilmaktadir.

Olgu Sunumu: Kirk iki yasinda kadin hasta son bir ii¢ ayda gelisen gece terlemesi ve ates sikayeti ile bagvurdu.
Fizik muayenede sag meme kuyruk kesiminde ele gelen kitle saptandi. Laboratuvar tetkiklerinde 16kosit 14300 x10
°/L, notrofil 8550 x10 °/L, hemoglobin 12,4 g/dl, trombosit 522 000 x10 °/L, serum aspartat aminotransferaz 23
U/L, alanin aminotransferaz 27 U/L, laktat dehidrogenaz 188 U/L, total bilirubin 1,6 mg/dl, direkt bilirubin 0,8
mg/dl, iire 22 mg/dl, kreatinin 0,5 mg/dl, C reaktif proteini 3 mg/L, sedimentasyon 10 mm/s, Anti HBs negatif,
HBsAg negatif, Anti HIV negatif, anti HCV negatif saptandi. Ultrasonografide sag meme aksiller bolgede 28x20
mm boyutunda hipoekoik lenfadenopati saptandi. Meme manyetik rezonans goriitiilemesinde sag aksiller kuyruk
diizeyinde 30x24 mm boyutlu diizgiin sinirh lezyon saptandi(figiire 1). Hastanin eksizyonel biyopside sekonder
folikiilde birden fazla folikiiler merkez igeren(figiire 2), folikiil i¢erisinde ve ¢evresinde vaskiiler yap1 artisina bagl
lolipop benzeri goriintii(figiire 3) saptandi. Hastanin patolojisi hiyalin vaskiiler tip CH ile uyumlu geldi. Kemik
iligi biyopsisinde lenfoid neoplazi tutulumu saptanmadi. Hastanin kemik iliginden gonderilen t(8;14)(q24;q32)
negatif, t(14;18)(q32.33;q21.3) negatif, t(11;14)(q13;932) negatif, 17p13.1 (p53) bolgesinin delesyonu negatif,
Trizomi 8 negatif, Monozomi 7 negatif saptandi. Hastanin cerrahi eksizyon sonrasinda ates ve gece terlemeleri
sikayetleri kayboldu. Hastanin rutin takiplerinde 6nemli 6zellik saptanmadi. 3 ay sonra yapilan kontrol bilgisayarl
tomografisinde lezyon saptanmadi.

Sonug: Unisentrik CH tek bir lenf diiglimii bolgesinde tutulumu gosterir. En sik gdgiis, karin, pelvis bolgelerini
tutar ve kesin tanisi i¢in eksizyonel biyopsi gereklidir. Genellikle asemptomatik seyretsede B semptomlari, dokiinti,
nefes darligi, periferik ndropati ve paraneoplastik pemfigus goriilebilir. Laboratuar testleri genellikle normal olsada
anemi, hipergamaglobulinemi ve yliksek sedimantasyon hiz1 mevcut olabilir. Unisentrik CH yiizde 90'inda hiyalen
vaskliler histopatolojisi goriiliir. Hastaligin en ciddi komplikasyonlar1 polindropati, pulmoner komplikasyonlar ve
otoimmun hemolitik anemidir. Patolojiden bagimsiz olarak UCD igin tedavi karari basittir: miimkiin oldugunda cerrahi
olarak kitlenin ¢ikarilmasidir. Tam cerrahi eksizyon, kiiratiftir. Ameliyat miimkiin degilse radyoterapi, embolizasyon,
rituximab, siltuximab(anti-IL-6) ve Tocilizumab(anti-IL-6) kullanilabilir.

Anahtar Kelimeler: Castleman Hastalig1, Hiyalen Vaskiiler, , Unisentirik Castleman

Figiire 1: Figure 2: Figure 3:
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PP-09. Sistemik Mastositoz Tamis1 Almis Hastada Midostaurin Deneyimi:Olgu
Sunumu

Gaye Kalaca Katayifci', Merve Pamukcuoglu® Simten Dagdas', Funda Ceran', Giilsiim Ozet,
! Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Ankara, Tiirkiye

Giris ve Amac: Sistemik mastositoz, dokularda asirt mast hiicresi birikiminden kaynaklanan bir hastaliktir. Mast
hiicrelerinden salinan mediatorlerle iligkili alerjik/anaflaktik reaksiyonlara ek olarak, bir cok organ ve dokuda mast
hiicre infiltrasyonu ile iligkili semptomlar gelisebilir. Tan1 genelde mast hiicre birikimi olan organdan doku biyopsisi
ile konulmaktadir.

Olgu: 67 yasinda erkek hasta, nefes darligi, kilo kaybi ile basvurmustur. Splenomegali, plevral efiizyon, asit,
lenfadenopati, trombositopeni saptanmuistir. Yapilan kemik iligi biyopsisi ile hasta sistemik mastositoz tanist almistir.
Uzun siire interferon tedavisi alan hastanin takibinde yetersiz yanit alinmakla birlikte, agresif davraniglar ve sinirlilik
hali gelismistir. Hastada pansitopeni gelismesi, plevral eflizyon ve asidinin artmasi sebebiyle yeniden kemik iligi
biyopsisi yapilmis ve tanitya gére mast hiicre oraninda artig saptanmustir. Interferon tedavisi kesilerek midostasurin
tedavisine gecilmistir. Tedavi sonrasinda hastanin plevral efiizyonlarinin azaldigi, pansitopenisinde gerileme oldugu,
agresif davranis durumunun diizeldigi goriilmiistiir. Su anda hastanin midostaurin tedavisine devam edilmektedir.

Sonu¢: Midostaurin, mast hiicre infltrasyonunu azaltmaya yonelik kullanilan bir multikinaz inhibitoriidiir.
Interferon ve diger tedavilerden iistiin oldugu diistiniilmektedir. Yapilan ¢alismalarda midostaurin tedavisi, sistemik
mastositozda ilk basamak tedavi olarak onerilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Midostaurin; plevral eflizyon; sistemik mastositoz
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PP-10. Sekonder Progresif Multiple Skleroz Tanihh Hastada Otolog Kok Hiicre Nakli
Bir Tedavi Secenegi Olabilir mi?: Vaka raporu

Kemal Fidan?, Giilsah Akyol?, Fatih Yetkin', Nesibe Taser Kanat?, Serife Emre Unsal?, Mihriban
Yildirim?, Neslihan Mandaci Sanhi 2, Muzaffer Keklik?, Ali Unal®
\Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Noroloji Bilim Dali, Kayseri/Tiirkiye
2Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklari Hematoloji Bilim Dali, Kayseri/Tiirkiye

Giris: Multiple skleroz (MS), bagisiklik sistemindeki savunma amacli T ve B hiicrelerinin, nedeni heniiz
anlasilamamigs bir sekilde, sinir hiicrelerinin ¢evresinde bulunan miyelin kilifi viicuda yabanci bir madde olarak
algilamas1 ve yok etmeye c¢alismasi sonucu plak olusumu ile kendini gostermektedir. Kisaca merkezi sinir sisteminin
otoimmun inflamatuar demiyelinizan bir hastaligidir. Multiple skleroz hastaligi genellikle 20-40 yaslar1 arasinda
saptanir, ancak %1'den az1 ¢ocuklukta ve yaklagik %2 -10'u 50 yas sonrasinda ortaya ¢ikmaktadir.

Multiple skleroz'da, hastalarin yasam kalitelerini iyilestirmek i¢in ilag tedavisi, fizik tedavi ve kok hiicre tedavisi
gibi ¢esitli miidahaleler kullanilmaktadir. Otolog hematopoietik kok hiicre naklinin (OKHN) amaci, MS'in uzun
stireli remisyonunu saglamak i¢in hastanin patojenik immun sistemini ortadan kaldirmak ve degistirmektir.

Burada daha dnceden hem medikal hem de fizik tedavisi géren ve yanit alinamayan MS vakasina merkezimizde
yapilan otolog kok hiicre nakli deneyimimizi sunacagiz.

Vaka raporu: 41 yasinda erkek hasta,2012’de MS tanis1 konulmus olup yaklasik 3 senedir tekerlikli sandalyeye
bagimli hale gelmis. Tan1 konuldugu dénemde glatiramer asetat baslanmis. Hastanin sikayetleri artinca sirasiyla
fampridine ve ocrelizumab tedavisi verilmis. Tedaviye yanit alinmayan hasta sekonder progresif MS olarak
degerlendirilmis olup noroloji-hematoloji konseyinde degerlendirilmis. Hastaya otolog kdk hiicre nakli yapilmasi
planlanmis. Temmuz 2023’te siklofosfamid+G-CSF ile mobilizasyon yapildi. Eyliil 2023 te siklofosfamid(40 mg/kg,
toplamda 2400 mg, 5giin),Mesna (40 mg/kg/giin toplamda 2400 mg, 5giin), ATG (Toplamda 360 mg) protokolii ile
OHKHN yapildi. OHKHN sonras1 +9.giinde platelet ,+11.glinde notrofil engraftmani olan hasta poliklinik kontrolii
ile taburcu edildi.

Tartisma ve sonu¢: MS tedavisindeki pek ¢ok ilerlemeye ragmen halen kesin bir tedavi cevabi yoktur. Cesitli
caligmalarda gozlemlendigi gibi otolog hematopoietik kok hiicre naklinin (OHKHN) umut verici olabilir. OHKHNnin
amaci, MS'in uzun siireli remisyonunu saglamak i¢in hastanin patojenik bagisiklik sistemini ortadan kaldirmak ve
degistirmektir.

MIST calismasinda; relaps refrakter MS olan hastalarin bir grubuna siklofosfamid (200 mg/kg) ve antitimosit
globulin (ATG) ile myeloablatif OHKHN yapilmis, diger gruba da hastalig1 degistirici tedavi verilmis. Ortalama 2
yillik takipte hastalik ilerlemesi OHKHN yapilan grupta %5 iken, diger grupta %62 idi. Ayrica OHKHN yapilanlar
daha az niiksetmis ve MRI’da lezyon iyilesme orani OHKHN yapilmis grupta daha fazla olarak goriilmiis(2).
HALT-MS c¢alismasinda yiiksek doz immiinoterapi sonrasi OHKHN yapilan hastalarda olaysiz sagkalim ve
norolojik fonksiyonlarda iyilesme daha yiiksek oranda izlenmistir(uptodate 90,91).Isveg'te yapilan bir calismada,
OHKHN sonrasi tedavinin ilk 3 yilinda niiks ve progresyon goriilmemis, ayrica MRI’da yeni lezyon gelismedigi
belirtilmistir(5).Bu raporlar OHKN’nin her ne kadar potansiyel faydalarini gdsterse de RRMS'nin tedavisinde bu
miidahalenin etkinligini ve giivenligini degerlendirmek i¢in randomize kontrollii caligmalardan elde edilen daha uzun
vadeli verilere ihtiya¢ vardir

Anahtar kelimeler: multiple skleroz, otolog kok hiicre nakli

7. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2024
64



HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

@ 22-25 Subat 2024, KK.T.C.

PP-11. Hepatosplenomegali ve Pansitopeninin Nadir Bir Nedeni: Tip 1 Gaucher
Hastalhig

Fatma Aykas', ilknur Nizam Ozen', Volkan Karakus', Erdal Kurtoglu'
ISBU Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Béliimii

Giris ve Amag¢: Gaucher hastaligit (GH) en sik lizozomal depo hastaligidir. Beta-glukozidaz 1 (GBA 1)
mutasyonu sonucu geligir. Tanimlanmus {i¢ tipi vardir. En sik goriilen tip 1’dir. Hepatosplenomegali (HSM), anemi,
trombositopeni ve kemik lezyonlar en sik klinik bulgularidir. Burada HSM ve pansitopeni ile bagvuran ve homozigot
N409S mutasyonu saptanan Tip 1 GH olgusu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Gaucher hastalig1, hepatosplenomegali, pansitopeni

Olgu: Omuz agris1 ve halsizlik ile ortopediye basvuran ve pansitopeni saptanan 17 yas kadin hematoloji
poliklinigine yonlendirilmis. Ozgegmisinde o6zellik olmayan hastanin muayenesinde HSM disinda bulgu
saptanmadi. Tetkiklerinde; hemoglobin:10,4 gr/dl, 16kosit: 3400 /mm?’, trombosit: 78.000 /mm?® idi. Periferik
yaymada trombositopeni disinda bulgu goriilmedi. Vitamin B12 diizeyi 108 ng/L olup, biyokimya ve koagiilasyon
parametreleri, sedimentasyon, ferritin, folat, retikiilosit degeri normaldi. Ultrasonografide dalak uzun aks1 185mm
ve karaciger 197mm saptandi. Etiyolojiye yonelik istenen romatizma, brucella ve viral testleri negatifti. GH ve
Nieman Pick gibi metabolik hastaliklarin ekartasyonu icin enzim testleri gonderildi. Beta-glukozidaz: 1 nmol/mg/
saat (normal:>1.3), citotriozidaz: 472.2 umol/L/saat (normal: <200) ve Lyso-Gb1: 303.5 ng/mL (normal: 0-14) olan
ve homozigot p.N409S mutasyonu saptanan hastaya tip 1 GH tamisi konuldu. imigluseraz tedavisi baslandi. 6. ay
degerlendirmede pansitopeni tablosu diizelen, dalak boyu 185’den 156mm’ye ve karaciger boyu 197°den 170mm’e
gerileyen vakanin tedavisine devam edilmektedir. Aile taramasinda anne, baba ve iki kardesinde heterozigot N409S
mutasyonu saptanmig olup Tip 1 GH i¢in tasiyicidirlar.

Sonuc: GH otozomal resesif gegisli, nadir goriilen, kronik progresif ve multisitemik bir hastaliktir. Klinik belirtileri,
GBA 1 mutasyonu sonucu gelisen enzim eksikligine bagl lipid yiiklii makrafajlarin doku ve organlarda birikmesinden
ve daha dnemlisi bu makrofajlarin aktivasyonundan kaynaklanir. Giinimiizde makrafaj aktivasyonunun gostergesi
olan citotriosidaz ve Lyso-gb 1 hastalik tani ve takibinde kullanilmaktadir. Kesin tant GBA mutasyon analizi iledir.
En sik goriilen N409S mutasyonudur.

Kemik iligi (K1) aspirasyonunda Gaucher hiicrelerinin gériilmesi tantya yardimeidir. Ancak tan1 igin K biyopsisi
gerekli degildir. Biyopsi genellikle sitopeni ve HSM ayirict tanist igin yapilir. Olgumuzda tani enzim diizeyi ve
mutasyon analizi ile konulmustur. invaziv bir islem olan K1 biyopsisine gerek kalmamustir.

GH ayn1 zamanda tedavi edilebilir az sayidaki metabolik hastaliklardan biridir. Hastalar tamamen asemptomatik
olabilecegi gibi geg tant nedeniyle komplike tablolarla (kemik kiriklari ve siroz gibi) karsimiza ¢ikabilir. Giiniimiizde
cogu hasta gec tan1 almakta ya da maalesef tan1 alamamaktadir. Birgok hastalikta oldugu gibi erken tani ve tedavi
hastaligin morbidite ve mortalitesi i¢cin ¢ok 6nemlidir. Erken tan1 igin 6zellikle biz hekimlerin farkindaliginin artmasi,
organomegali, sitopeni, kemik agrilari, ndrolojik semptomlar gibi sik bulgulari diginda sebebi agiklanamayan birgok
klinik semptom ve bulguda GH’nin ayirici tanida akilda tutulmasi ve tetkiki gereklidir.
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PP-12. FLT3 Pozitif Akut Myeloblastik Losemide Uclii Tedavi

Ferda Can', Aliye Serpil Sarifakiogullar1’, Ozge Soyer Késemehmetoglu', Sema Akincr?, Tekin
Giiney®, Sule Mine Bakanay Oztiirk?, imdat Dilek?
! Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Hematoloji Béliimii
? Ankara Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Hematoloji Boliimii
3 Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Hematoloji Béliimii

Giris-Amag: FLT3 akut myeloid 16semi (AML)’ de en sik rastlanan mutasyondur. FLT3 internal tandem duplication
(ITD) kotii prognoz ile iliskilendirilmistir. Oral FLT3 inhibitorleriyle yapilan randomize kontrollii ¢caligmalarda
survival avantaji gosterilmistir. Ulkemizde midaustaurin birinci basamak tedavide 3+7 remisyon ve indiiksiyon
tedavisi ve yiiksek doz ARA-C tedavisi ile kombine sekilde kullanilmaktadir. Ancak ileri yas, kirllgan hastalarda
bu tedavilerin verilemedigi durumda ise standart tedavi olan venetoklaks ve hipometile edici ajan kombinasyonuna
eklenmesiyle ilgili calismalar devam etmektedir. Biz de olgumuzda birinci basamak tedavide venetoklaks, azasitidin
ve midaustaurin verilen ve yanit elde edilen ileri yas, kirillgan AML hastamizi sunmak istedik.

Olgu: 68 yasinda erkek hasta anemi, trombositopeni ve 16kositoz nedeniyle yapilan tetkikleri sonucunda AML
M4-M35 tanist konuldu. Eglik eden diyabetes mellitus, koroner arter hastalig1 ve atriyal fibrilasyonu olan hasta ileri yas
ve kirilgan olmasi nedeniyle hastaya venetoklaks ve azasitidin tedavisi i¢in endikasyon disi onam alinarak tedavisi
baslandi. Tedavinin 14. Giiniinde FLT3 ITD pozitifligi tespit edilen hastaya tekrar endikasyon disi1 onay alinarak ikili
tedavisine midaustaurin eklendi. 1. Kiir kemoterapi sonrasinda hastada tam yanit elde edildi. Takipte {i¢lii tedavisini
ayaktan poliklinikte alan hasta halen tam yanitta izlenmektedir.

Sonu¢: AML tedavisi 6zellikle kirilgan hastalarda zorlayici olmakla birlikte bu hasta yas grubunda FLT3
inhibitorlerinin birinci basamak tedavide venetoklaks ve azasitidin gibi hipometile ajan kombinasyonlarina
eklenmesiyel ilgili vakalar ve vaka serisi sonuglart mevcuttur. Biz de hastamizda bu kombinasyonu basarili
sekilde kullanarak tam yanit elde ettik.
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PP-13. Kronik Lenfositik Losemi Tedavisinde Rituksimab-Bendamustin
Kombinasyonu

Ayse Giinay', Ismail Giiner’, Seda Yilmaz', Abdulkadir Bastiirk’
!Konya Sehir Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali, Konya, Tiirkiye

Giris ve Amag: Yetiskin popiilasyonda en sik goriilen 16semilerden biri olan kronik lenfositik 16semi, kemik
iligi ve lenfoid organlarda CD5+ B lenfositlerin siirekli birikmesi ile karakterizedir (1). Kronik lenfositik 16semi
tanis1 igin ortanca yas 70 olarak belirlenmistir. Pestisitler ve herbisitler bilinen predispozan maddelerdir. Delllq,
del13q, dell7p ve tril2, kronik lenfositik 16semi hiicrelerinde en sik goriilen genetik anormalliklerdir (2). Tedavi
degisikliginin klinige hizla yansidigi kronik lenfositik 16semi olgusunu sunmaktayiz.

Olgu: Bilinen mitral kapak protezi, sag kalp yetmezligi ve koroner anjiyografi dykiisii olan 72 yasindaki erkek
hasta, bu komorbiditeler nedeniyle furosemid, metoprolol ve varfarin ile tedavisi almaktaydi. Hastaya kronik
lenfositik 16semi tanis1 konuldu ve tedavisiz izleme alindi. Yaklagik bir yillik tedavisiz izlemin ardindan rituksimab,
siklofosfamid, vinkristin ve metilprednizolon protokolii baslandu. Iki kiirden sonra hasta ddem, akut bobrek yetmezligi,
diisiik oksijen saturasyonu ve mesane globu sikayetleriyle hastaneye basvurdu. Ipratropium, salbutamol inhalerleri ve
furosemid intravendz infiizyonlar1 baslandi. Hematolojik degerlendirme sonucunda uygulanan kemoterapi rejimine
yanit vermedigi belirlenen hastaya rituksimab-bendamustin protokolii baglandi. Bu rejimin baslanmasinin ardindan
hastanin oksijen satiirasyonu artt1 ve ddemi ¢6ziildii. Hastanin yatis ve kemoterapi sonrasi akciger goriintiilemeleri
sekil 1°de gosterilmistir. Tedaviye yanit veren hasta diizenli araliklarla kiiriinii almak iizere taburcu edildi.

Sonug: Kronik lenfositik 16semi tanis1 siklikla asemptomatik bir kiside rutin testler sirasinda yapilan kan hiicresi
sayimi sonrasinda konur. Kronik lenfositik 10semi vakalarinda diger organlarin klinik olarak tespit edilebilir diizeyde
ve Ozellikle tan1 aninda tutulumunun nadir oldugu disiiniilmelidir, ancak 6zellikle hastaligin gec evrelerinde hemen
hemen her organ etkilenebilir (1). Bendamustin ve rituksimab kombinasyonu, yapilan ¢alismalarda niikseden ve/
veya direncli kronik lenfositik 16semi hastalar1 icin etkili bir tedavi rejimi olarak gosterilmistir ve yliksek riskli
hastalikta 6nemli klinik sonucglar elde edilmesini saglamaktadir (3). Rutin birinci basamak tedavilere direngli,
semptomatik kronik lenfositik 16semi olgularinda rituksimab-bendamustin tedavisinin yeri klinisyenlerce goz dniinde
bulundurulmalidar.

Anahtar Kelimeler: Bendamustin; KLL; Kronik Lenfositik Losemi; Rituksimab

Sekil 1. Hastanin sirastyla yatistaki ve rituksimab-bendamustin tedavisi sonrasindaki akciger goriintiilemeleri
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PP-14. Mukormikozis Vakasina Multidisipliner Yaklasim

Ayse Giinay', Salih Cirik!, Seda Yilmaz', Abdulkadir Bastiirk’
!Konya Sehir Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali, Konya, Tiirkiye

Giris ve Amac¢: Mukormikoz, Mucorales takimina ait mantarlarin neden oldugu bir enfeksiyondur. Mukormikoz
icin baslica risk faktorleri arasinda ketoasidozdaki kontrolsiiz diyabet, diger metabolik asidoz formlar1, kortikosteroid
tedavisi, organ veya kemik iligi nakli, nétropeni, travma ve yaniklar, malign hematolojik bozukluklar yer alir. Cerrahi
debridmana ve ek antifungal tedaviye ragmen, mukormikozun genel mortalite oran1 %50'in lizerinde kalmaktadir ve
yaygin hastalig1 olan veya kalic1 nétropenisi olan hastalarda mortalite oran1 %100'e kadar yilikselmektedir. Lipozomal
amfoterisin B bu patojene kars1 yiiksek etkinlik gosterir. Posakonazol ve isavukonazoliin de etkinligi gosterilmistir.
Notropenik donemde mukormikozis teshisi alan hematolojik maligniteli olgumuzu sunuyoruz.

Olgu: 28 yasinda akut myeloid 16semi tanili kadin hasta idarubisin-sitarabin kemoterapisi uygulanmasinin 27.
giiniinde burunda sizlama seklinde agr tarif etti. Kulak burun bogaz hastaliklar1 uzmani tarafindan muayene edilen
ve radyolojik goriintiilemeleri yapilan hastaya mukormikozis teshisi kondu. Hastaya 10 mg/kg/giin’den lipozomal
amfoterisin B tedavisi baglandi ve lezyon temizlenmesi amaciyla opere edildi. Bir hafta sonra yapilan kontrol
gorilintiileme ve muayenede mukor lehine bulgular olmasi {izerine géz hastaliklar1 ve kulak burun bogaz cerrahisinin
ortakliginda tekrar operasyon gerceklestirildi (Sekil 1) ve hastanin tedavisine 300 mg/giin posakonazol eklendi. Hasta
28 glin siire ile posakonazol, 46 giin siire ile lipozomal amfoterisin B kulland1 ve yapilan incelemelerde mukor tekrarini
diisiindiirecek bulguya rastlanmadi. Taburcu edilen hastaya konsolidasyon kemoterapileri verilirken mukormikozis
Oykiisii nedeniyle 5 mg/kg/giin lipozomal amfoterisin B profilaksisi uygulandi ve enfeksiyon tekrari gozlenmedi.

Sonu¢: Mukormikozis, bagisiklik sistemi baskilanmis hastalarda ortaya cikan hayati tehdit eden bir mantar
enfeksiyonudur. Cerrahi ve ila¢ tedavisini igeren hizli miidahalelerle mortaliteyi diisiirmeye yonelik onlemler
alinmaktadir. Kurtarma tedavisi olarak lipozomal amfoterisin B’ye ek kaspofungin veya posakonazol kullanim1 da
miimkiindiir. Hematolojik malignitesi olan ve nétropenik seyreden hastalarda cerrahi tedaviye ek olarak uygulanan
lipozomal amfoterisin B tedavisine posakonazoliin eklenmesi ile basarili sonuglar elde edilebilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Akut myeloid 16semi; Fungal enfeksiyon; Lipozomal amfoterisin B; Mukormikozis;
Posakonazol

Sekil 1. Vakanin operasyon esansindaki mukormikozis lezyonlari
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PP-15. Plazmaferez isleminde Tespit Edilen Taze Donmus Plazma Reaksiyonlari 12
Aylik Tek Merkez Deneyimi

Hilal Baykal Bilbasar!, Rabia Giin®, Selda Ozbayraktar® Ozgiir Yildiz', Aminehatun Kiray’, Giilen
Dagiil' ,Tuba Hacibekiroglu',> ,Cenk Sunu?, Yasin Kalpakci®
‘Sakarya Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Terapotik Aferez Merkezi, Sakarya
Sakarya Universitesi, Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Sakarya
3Sakarya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hemovijilans Birimi, Sakarya

Giris ve Amag: Terapdtik plazma degisimi genelde giivenli bir islem olmasina karsin ¢esitli beklenmeyen
reaksiyonlar ortaya cikabilmektedir. Son yillarda 6zellikle iiriinlerin ve alicilarin giivenligi ile ilgili olarak onemli
ilerlemeler saglanmis fakat bu ¢aligmalar nispeten sinirl kalmistir. Hastanemizde yapilan islemlerin reaksiyon takibi
de bu sebeple diizenli olarak yapilmaktadir. Bu ¢aligmada merkezimizde yapilan 12 aylik terapotik plazma degisimi
sirasinda taze donmus plazmaya bagl gelisen transfiizyon reaksiyonlari sunmay1 amagladik.

Yontem: Verilerimiz Sakarya Egitim ve Arastirma Hastanesinde 2023 yilinda terapotik plazma degisimi tedavisi
uygulanan 577 islemin otomasyon kayitlari, hemovijilans birimi kayitlar1 ve merkezimizin kayitlar1 retrospektif
olarak incelenerek elde edilmistir.

Bulgular : 2023 yilinda terapotik plazma degisimi yapilan 97 hasta ve toplam 577 islemde, 7 hastamizda 9
reaksiyon olarak tespit edilmistir(Tablo 1).

ISLEM SAYISI 577
HASTA SAYISI 97
REAKSIYON SAYISI 9
REAKSIYON GOSTEREN HASTA SAYISI 7

Tablo 1. Terapotik plazma degisimi hasta ve reaksiyon sayisi.
Islemler degerlendirildiginde yapilan tiim terapétik plazma degisimi islemlerinin %1,55inde reaksiyon gelismistir.
(Grafik 1).

261.55

mREAKSIVON SAYISI

Grafik 1. Tespit edilen reaksiyon sayisi.
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2 m Almt Tanimlanamayan Transfiizyon
4 Reaksiyom

3 B Hafif Alerjik Reaksiyon

2

1

0

Gelisen reaksiyonlarda 8 tanesi HAR(Hafif Alerjik Reaksiyon),1 tanesi AX(Akut Tanimlanamayan Transfiizyon
Reaksiyonu) idi(Grafik 2).

Akut tanimlanamayan transfiizyon reaksiyon olarak bildirilen episgastrik agrist olan hastanin plazmaferez islemi
tamamlanmig herhagi bir tedavi uygulanmamistir. Hafif alerjik reaksiyon gosteren hastalardan 3 tanesine sadece
antihistaminik tedavisi, 5 tanesine antihistaminik ve kortikosteroid tedavisi birlikte uygulanmis ve plazmafarez
islemleri tamamlanmigtir(Grafik 3).

ANTIHISTAMINIK+KORTIKOSTEROID 5

ANTIHISTAMINIK

TEDAVI UYGULANMAYAN

Grafik 3. Reaksiyonlarda uygulanan tedaviler.

Sonug: 2023 yili hemovijilans kayitlarindan elde edilen verilere gore 9588 taze donmus plazma transfiizyonunun
50 tanesinde(%0,52) reaksiyon kaydedilmistir. Plazmaferez sirasinda verilen taze donmus plazmaya kars1 gelisen
reaksiyonlarin orani, diger taze donmus plazma transfiizyonu sirasinda gelisen reaksiyonlara gore fazladir. Yapilan
bir ¢alismada 2007-2019 yillar1 arasinda terapétik plazma degisimi esnasinda 122 hastanin 26 tanesinde (%21,3)
reaksiyon goriilmiistiir(1). Bizim ¢alismamizda da benzer sonug¢lar bulunmustur. Reaksiyon bildirimlerinin az olmasi
karsilagilan sorunlarin islem esnasinda ¢oziilerek bildirim yapilmamasi ile ilgili oldugunu diigiindiirmiistiir. Gelisen
transfiizyon reaksiyonlarmin hemovijilans birimine bildirilmesi ve kayit altina alinmasi 6nem arz etmektedir. Bu
veriler bir platformda toplanarak daha fazla ¢cok merkezli ¢caligmanin yapilmasina ihtiyag¢ vardir.
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PP-16. IVF Tedavisi Sonrasi Gelisen Direncli Otoimmiin Hemolitik Anemi Olgusu

Turhan Kéksal, Ebru Sinem Bilgin, Nergiz Erkut, Ozlen Balta, Mehmet Sénmez
Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Farabi Hastanesi Hematoloji Bilim Dali, Trabzon, Tiirkiye.

Giris ve Amac: Otoimmiin hemolitik anemi (OIHA) viicudun kendi eritrositlerine kars1 iiretilen antikorlardan
kaynaklanmaktadir. Direkt antiglobulin testi (DAT-coombs testi) pozitifligi ile karakterizedir. Aneminin derecesi
her hastada degiskenlik gostermektedir. Dalak genellikle biiyiimiis olarak tespit edilir. Hemolitik anemiler atak ve
remisyon donemleri seklinde tekrarlayici niteliktedirler. Baska bir hastaliga ikincil olarak (Ienfoproliferatif hastaliklar,
enfeksiyonlar, otoimmiin hastaliklar) veya ilaglara bagli olarak (penisilin, kinidin, a-metil dopa, sefalosporinler
vs) ortaya ¢ikabilir. Otoimmiin hemolitik anemide altta yatan etiyolojinin aydinlatilmasi, erken ve efektif tedavi
yoniinden hayati 6nem tagir.

Olgu: 30 yasinda bilinen hastalik 8ykiisii olmayan kadin hasta, 2 ay énce IVF(In Vitro Fertilizasyon) tedavisi nedeni
ile “’Follitropin Alfa” ilag kullanim1 dykiisii mevcut. Ilag kullanimindan iki hafta sonra Acil servise mukozalarda
solukluk ve halsizlik nedeni ile bagvuran hastaya otoimmiin hemolitik anemi on tanisi ile yatis yapildi.

FM: mukozalarda solukluk ve hepatosplenomegali mevcut.

Laboratuar: ALT: 72 U/L, AST:41 U/L, B12:410 ng/L, Folate>22 pg/L, Lokosit:30,230 x10"3/pL(%72 nétrofil),
Hemoglobin:3,4 g/dl, MCV:117 fL, Hematokrit:11 %, Trombosit:347,000 x10"3/uL, LDH:1332 U/L, Glukoz:344
mg/dl, Total Protein:62,2 gr/L, Albumin:40,9 gr/L, Direkt Bilirubin: 1.27 mg/dl, Total Bilirubin:8,98 mg/dl, Total
Demir:393 ug/dL, Demir Baglama Kapasitesi: <55 pg/dL, Transferin Satiirasyonu: 84-100 %, DAT: Pozitif, PY:
poikilositoz, polikromazi, Retikiilosit: 27%

04.01.2024 Batin USG: karaciger 180 mm vertikal uzunlukta, grade 1-2 hepatosteatoz, Dalak147 mm vertikal
uzunlukta. Hastaya 08.01.2024 tarihinde otoimmiin hemolitik anemi tanisiyla yatis yapildi ve 1mg/kg Prednol tedavisi
baslanildi. Genel durumu bozulan hipotansif seyreden, pozitif inotrop ihtiyaci , hipervolemi ve yiiklenme bulgular1
olan hasta 10.01.2024 tarihinde yogun bakim f{initesine devir edildi. Rituximab 9/16/23/30.01.2024 tarihlerinde
375mg/m?i.v. verildi. Hastanin YBU takibinde hb diizeyinde tedaviye ragmen diizelme olmamasi iizerine 17 Ocak’ta
Hastaya 2*100 mg Siklosporin tedavisi baslanildi. Hb degerleri ylikselen-diisiis olmayan hasta 1 Subat tarihinde
servis ve yogun bakim yatiginin 24. giiniinde Prednol 1*64 mg tb, Siklosporin 2*100 mg tb, Folbiol tb 1*1 6nerileri
ile taburcu edildi. Hastanin 5 Subat’ta bakilan hb: 9,5 gr/dl olup hasta remisyonda takip edilmektedir.

Sonug: Follitropin alfa iliskili tromboemboli bildirilmis olup; OIHA acisindan da dikkatli olunmas: gerektigi
diistiniilmektedir.Otoimmiin hematolojik anemiye neden olabilecek hastaliklarda (lenfoid maligniteler vs) ve
OIHA’ye neden olabilecek ilaclar1 baslamadan 6nce ve bu ilaglar1 tedavide kullanirken OIHA agisindan hastalar
dikkatle takip edilmelidir. Erken ve etkin tedavi ile mortalitede ve komplikasyonlarda azalma saglanmaktadir.

Anahtar sozciikler: Siklosporin, Rituximab
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PP-17. Graniilosit Donor Aferez isleminde Kullanilan Hidroksietil Nisastanin islem
Sonuclarina EtKisi

Tahir Darcin', Halil Silgeciler’, Ramazan Vural’, Bahar Uncu Ulu', Tugce Nur Yigenoglu'?, Turgay
Ulas', Mehmet Sinan Dal'?, Fevzi Altuntas’*
! Ankara Onkoloji EAH, Hematoloji Klinigi, Kemik Iligi Nakli Ve Terapétik Aferez Merkezi
2 Ankara Onkoloji EAH Terapdtik Aferez Merkezi
SSBU Giilhane Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali
‘AYBU Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali

Giris ve Amac: Hidroksietil nisasta (HES), hacim genisletici olarak yaygin klinik kullanima sahip sentetik bir glikoz
bilesigidir. Bu bilesik, kirmizi kan hiicrelerini ¢okeltici 6zelliginden dolay1 graniilosit iirlinlerinin hazirlanmasinda
onemli bir rol oynar. Bu bildiride grantilosit dondr aferez islemi amaciyla kullanilan HES in toplanan {iriin miktarina
olan etkileri degerlendirilmistir.

Yontem: Ocak 2023 ile Ocak 2024 tarihleri arasinda Ankara Onkoloji Hastanesi Terapotik Aferez Merkezi’nde
60 saglikli dondr iizerinde gergeklestirilen graniilosit aferez isleminin verilerini retrospektif olarak topladik. Islemden
12 saat dnce dondrlere 10 mcg/kg filgrastim cilaltina ve 10 mg deksametazon oral yolla verildi. Islem sirasinda
trisodyum sitrat (TSS) % 46, 7 (n=30) ve HES (130/0,4) %6 (n=30) ¢6zeltisi kullanildi. Tiim islemler Fresenius Com.
TEC sistemi kullanilarak gergeklestirildi. Iki grupta da islem oncesindeki WBC, HGB, HCT, PLT, Neu, Neu % ve
islem siiresi; igslem sonrasindaki WBC, HGB, HCT, PLT, Neu , Neu % , iirlin voliimii ve toplanan PMN degerleri
karsilastirildi.

Bulgular: islem siiresi HES kullanilan grupta daha yiiksek bulunmustur. islem sonrast WBC , HB , HCT , PLT
, Neu , Neu %, iiriin volimii ve toplanan PMN HES kullanilan grupta daha yiiksek bulunmus ve gruplar arasinda
anlamli bir farklilik géstermistir. HB, HCT ve {irtin voliimii TSS kullanilan grupta daha yiiksek bulunmustur (Tablo1).
Iki grupta da klinik olarak anlamli advers olay gézlenmedi.

Sonuc: HES ile yapilan dondr graniilosit aferez isleminde kirmizi kan hiicreleri nemli 61¢iide azalmis ve graniilosit
ve trombositler artmis olarak bulunurlar. Toplanan {iriin voliimiiniin de az olmas1 dondr graniilosit aferez isleminde
HES kullanilmasinin etkin ve giivenli oldugu gdsterilmistir ve aferez merkezlerinde bulundurulmalidir.

Anahtar kelimeler: aferez, hidroksietil niisasta, trisodyum sitrat

Tablo 1: Gruplar ile islem sonras1 klinik degiskenlerin karsilastiriimasi

Grup
‘ TSS HES p
Islem sonrasi (n=30) (n=30)
Mean£SD Mean+SD

WBC 64,50+£17,30 105,52+32.36 <0.001
HB 7,18+0,83 5,60+0,82 <0.001
HCT 22.314+2,29 16,36+2.44 <0.001
PLT 997,63+239,95 1238,73+356,69 0.003
Neu 46,52+17,13 82,45+32.49 <0.001
Neu % 67,93+16,28 76,50+11,48 0.022
Uriin voliimii (ml) 425,76+52,49 381,33+£57,52 0.003
Toplanan PMN miktari 1,94+0,71 3,11+1,03 <0.001
Islem siiresi (dk) 106,00+23,18 121,53+15,65 0.004

Independent t test, p<0.05 istatistiksel olarak anlamli
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PP-18. Multipl Myelom Tanih Hastada Ikincil Primer Olarak Akciger Kanseri Vakasi

Ayse Giinay', Seda Yilmaz', Abdulkadir Bastiirk’
'Konya Sehir Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Konya, Tiirkiye

Giris ve Amag¢: Multipl miyelom, neoplastik plazma hiicrelerinin ¢ogalmasi ve monoklonal immiinoglobulin
tiretimi ile karakterize malign bir neoplazmdir. Diinya ¢apindaki neoplazmlarin %1-2'sini ve tiim kanser 6liimlerinin
%?2'sini olusturan ikinci en yaygin hematolojik malignitedir. Multipl miyelom tanis1 alan hastalarin, solid veya
hematolojik ikinci primer maligniteler gelistirme potansiyeli uzun siiredir bilinmektedir. Bu oran diisiik olsa da yapilan
calismalar lenalidomid ve melfalan kullaniminin ikincil primer kanser goriilme oranini artirdigimi goézlenmistir.
Multipl myelom ile takipli ikincil primer olarak akciger kanseri teshisi alan vakamizi sunuyoruz.

Olgu: 69 yasinda bilinen hipertansiyon, sag kalp yetmezligi olan ve multip] myelom nedeniyle takipli olan
hasta bortezomib-siklofosfamid-deksametazon tedavisine yanitsiz olmasi iizerine dort kiir bortezomib-lenalidomid-
deksametazon tedavileri aldi. Tedaviye yanit gdzlenen hastada otolog kok hiicre nakli i¢in hazirliklar baglatildi.
Hazirliklar sirasinda yapilan pozitron emisyon tomografisinde sol akciger iist lob posteriorda santral yerlesimli 13x11
mm boyutlarinda artmis FDG tutulumu gésteren (SUVmax: 6.47) nodiiler dansite artisi izlenen hastaya ikincil primer
olarak akciger kanseri teshisi kondu ve wedge segment rezeksiyonu uygulandi. Patolojik degerlendirmede histolojik
grade II skuamdz hiicreli non-keratinize tipte karsinom tespit edildi. Akciger kanseri yoniinden kontrol altina alinan
hastada gerekli degerlendirmeler yapilarak otolog kok hiicre bakli hazirliklar tekrar baslatildi.

Sonug: Ilag tedavileri ve otolog kok hiicre nakli gibi yenilikler sayesinde multipl myelom hastalarinin yasam
stireleri artmistir ve bunun sonucunda hastalarda tespit edilen ikincil primer kanserler ¢aligmalara konu olmustur.
Oransal olarak genel popiilasyondan ¢ok biiytik farkliliklar gériilmese de yas, cinsiyet, kullanilan ilaglarin yeni kanser
teshislerinde rol oynadig1 goriilmektedir. Multipl myelom tanili hastalarin takiplerinde sekonder primer kanserlerin
gelisebilecegi unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: Akciger kanseri; ikincil primer kanser; Multipl myelom
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PP-19. Postpartum Goriilen Edinsel Hemofili A Vaka Sunumu

Serife Emre Unsal!,Mihraban Yildirim',Kemal Fidan'
! Erciyes Universitesi TipFakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali , Kayseri

Edinsel hemofili, pihtilagsma faktorlerine karsi ortaya ¢ikan otoantikorlarin neden oldugu bir kanama bozuklugudur.
Kanama 0Oykiisli olmayan kisilerde spontan olan, hayati tehdit edebilecek siddette olabilen, cogunlukla yumusak
doku, mukoza veya kas i¢i kanamasi goriilebilir. izole aktive parsiyel tromboplastin zamani1 (aPTZ) uzamas1 mevcut
olup tani i¢in Bethesda testi ile FVIII inhibitoriiniin varlig1 gosterilmelidir.

Giris: Edinsel hemofili, pihtilasma faktorlerine karsi ortaya ¢ikan otoantikorlarmm neden oldugu bir kanama
bozuklugudur. Pihtilasma faktorlerinden en sik faktor VIII (FVIII) 2° e karsi otoantikor gelisimi sdz konusudur.
Edinsel hemofili A’nin laboratuvar belirtileri; izole aktive parsiyel tromboplastin zaman1 (aPTZ) uzamas1 ve karigim
testinin inhibitoér yoniinde olmasidir. Kesin tani igin azalmig FVIII aktivitesi ve Bethesda testi ile saptanabilen bir
FVIII inhibitoriintin varligi gosterilmelidir. Tanisi, kisisel veya ailesel kanama 6ykiistiniin olmamasi nedeniyle siklikla
zordur. Burada dogum sonras1 Edinsel Hemofili A tanisin1 koydugumuz hastay1 nadir goriilen hastalik sebebiyle
sunuyoruz.

Olgu Sunumu : 28 yasinda kadin hastanin yasayan 2 ¢ocugu olup 1 kez abortus Oykiisii mevcuttur. 2016
yilinda ilk gebeligini gerceklestiren hasta normal dogum yapmis olup dogum sonrasi hastada anormal ve uzamis
kanama meydana gelmis. Hastaya postpartum 21. Giiniinde kanamay1 durdukmak i¢in endometrial kaviteye balon
yerlestirilmistir ve hematoloji poliklinigine yonlendirilmis. Hastanin poliklinikte hikayesi sorgulandiginda sik sik dis
eti kanamasi sikayeti oluyormus. Demir replasmanindan baska bir ila¢ kullanim 6ykiisii yokmus. Eklemlerinde sislik-
agr1 olmamis. Ailede herhangi bir hastalik 6ykiisii yokmus.

2016 yilindaki tan1 an1 kan degerleri su sekildedir: WBC(Beyaz Kiire) 11.36 10°3/uL (4,8 - 10,7), HGB(Hemoglobin)
11.0 gr/dL (12 — 16), PLT(Platelet) 108 10°3/uL (130 — 400), APTT 83.1 Sec (20 — 36), PT(SEC) (KAN) 12.1 Sn (10
—14), PT INR (KAN) 1.04 (0,8 - 1,2), TROMBIN ZAMANI (KAN) 20.9 (14-21), FIBRINOJEN (KAN) 224.0 mg/
dl (180-350), D-DIM (KAN) 4110 pg/l (0 —500), ANTITROMBIN III (PLAZMA) 79.0 (75 - 125), Von Willebrand
Antijeni 315.9 % (50 — 160), VWF AC (KAN) 273.2 % (46 — 173), Faktor VIII < 0.4 % (70 - 150), Faktor IX 107.5 %
(70 — 120) olmasi lizerine edinsel hemofili tanimiz ile hastaya 1 mg/dk ‘dan kortikosteroid tedavisi baglandi ve hasta
2 haftada 1 gelmek tizere hematoloji polikliniginde takip edildi. Etyolojiye yonelik bakilan tiimér markerleri (CEA,
CA19-9, AFP) ve romatizmal testler (RF, ANA, ANCA, ENA profil) normal saptandi

Takiplerinde kontrol kan degerleri:

aPTT 79.7 Sec (20 — 36), Faktor VIII 3.7 % (50 — 150) olup 2 hafta sonraki degerleri aPTT 55 Sec (20 — 36),
Faktor VIII 3.7 % (50 — 150) idi. Kortikosteroid tedavisine devam edildi. 2 hafta sonraki degerleri ; aPTT 43.2 Sec
(20 — 36), Faktor VIII 4 % (50 — 150) olmas: tlizerine 1mg/kg’ dan kortikosteroid tedavisi 3 aya tamamlandi. 3. Ay
sonunda kan degerleri : PT(Protrombin Zamani) 11.7 Sn. (10 — 14), PT INR 1 (0.8 - 1.2), aPTT 27 Sn. (20 — 36),
Trombin Zamani 16.8 Sn. (14 — 21), Faktdr VIII 60.6 % (50 — 150) olmasi iizerine kortikosteroid tedavisi azaltilarak
kesildi. Tlagsiz takiplerinde hastanin sikayeti olmadi. 2. dogumunu yaptiginda kanama ile alakali sikintis1 olmadh.
Giincel degerleri; aPTT 26,1 Sn (25 — 36), Faktor VIII 126,3 % (50 — 150) olup 6 ayda bir gelmek {izere takipleri
yapilmaktadir.
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Sonug

Sonug

Tarih Arahg

Tablo-2: Tarih araligina gore Faktor VIII degerleri

Tartisma: Yasli, otoimmiin hastaligi olan veya dogum sonrasi baslayan kanama 6ykiisii ve izole aPTZ uzamasi
durumunda akla edinsel hemofili tablosunu getirmelidir. Edinsel hemofili A, kanama &ykiisii olmayan kisilerde
spontan olan, hayati tehdit edebilecek siddette olabilen, ¢ogunlukla yumusak doku, mukoza veya kas i¢i kanamast
seklinde ortaya ¢ikar. Hemartroz nadir goriiliir (1). Cinsiyet farki yoktur. Cogunlukla malignite, SLE ve Romatoid
artrit gibi otoimmiin hastalik, gebelik, ila¢ kullanimi gibi altta yatan bir neden vardir.

Postpartum durumda Edinsel hemofili A ortaya ¢ikmasinda dnemlidir. Inhibitor gelisimi genellikle dogum sonrasi
olmakla birlikte, bazen hamilelik siirecinde olup ciddi kanamalara sebep olabilir. Inhibitor gelisimi nadiren gebelik
esnasinda da olabilir, antikorlarin transplasental olarak gecisi sonucunda neonatal hemoraji de gelisebilir. Postpartum
Edinsel hemofili A iyi prognozludur.

Edinsel hemofili A’'nin yonetiminde; kanamanin durdurulmasi ve inhibitoriin yok edilmesini (immiinosupresif
tedavi) hedeflenir. Buhedefe, desmopressin veya F VIl inflizyonlariile ulagilabilir. Hayati tehdit eden kanamalarda veya
yiiksek inhibitér titreli olgularda bypass edici ajanlar kullanilmaktadir. Inhibitor eradikasyonu igin kortikosteroidler
(1 mg/kg dozda) tedavinin temelidir. Siklofosfamid (1-2 mg/kg), rituksimab ve diger immiinosupresifler de tedavi
seceneklerindendir. Edinsel hemofili A’da morbidite riski yiiksektir. Edinsel hemofili A hastalarmin ¢ogunda,
saptanamayan bir inhibitdr titresi ve kanamanin durmasiyla remisyon saglansa da, bir kismi komplikasyonlar
nedeniyle 6lmektedir. AHA'ya bagli mortalitenin %9-22 oldugu bildirilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Dogum sonrasi kanama, edinsel hemofili, faktor VIII inhibitorii
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PP-20. Allojenik Kok Hiicre Naklinde Engraftman Sendromu ve Yonetimi

Esra Atakul', Pelin Cicekgil?, Biisra Demir?, Kiibra Citlak?, Nilay Burcu Altun?, Emine Hazal
Baykal?, Ebru Dogan?, Ebru Kaya?, Fevzi Altuntas®

ISaghk Bilimleri Universitesi Dr. Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Kemik
1ligi Transplant Unitesi, Ankara, Tiirkiye

2Saglik Bilimleri Universitesi Dr. Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Kemik
11igi Transplant Unitesi, Ankara, Tiirkiye

SAnkara Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi, Dahili Tip Bilimleri Boliimii, Ankara, Tiirkiye

Giris ve Amac¢: Engraftment sendromu (ES), ates, dokiintii, akciger 6demi, kilo alimi, karaciger ve bobrek
fonksiyon bozuklugu ve/veya ensefalopati ile karakterize klinik bir durumdur. Né6trofil engraftmanimin basladigi
ilk 72-96 saat igerisinde proinflamatuvar sitokinlerin ani ve asir1 salinimi nedeniyle artmis inflamatuvar cevap ile
kendini gosteren tablodur. Kok hiicre nakli (SCT) sonrasi notrofil iyilesmesi sirasinda ortaya ¢ikar. Bu konudaki
deneyimimizi paylasmak amaciyla bir olgu sunulmustur.

Olgu: 50 yasinda Diffiiz Biiyiikk B Hiicreli Lenfoma tanili kadin hasta 31 Agustos 2023 tarihinde Allojenik
Hematopoietik Hiicre Transplantasyonu (HHT) tedavisi i¢in nakil iinitesine yatirildi. Fludarabin (Flu), Anti-Timosit
Globulin (ATG), Total Viicut Isinlamasi (), Post Siklofosfamid (Pt-Cy) hazirlama rejimi ile akraba dis1 9/10 HLA
uyumlu erkek dondrden 6,47x10%kg CD 34+ kok hiicre nakli uygulandi. Nakil sonrasi tedavisinin +4. Giiniinde
hastada ates gelisti ve Febril Notropeni (FEN) protokolii uygulandi. Protokole uygun olarak hastanin kan ve siiriintii
kiiltiir 6rnekleri alindi, vital bulgular1 degerlendirildi ve fizik muayenesi yapildi. Degerlendirme sonucunda anormal
bir bulgu saptanmamis olup protokole uygun olarak Piperasilin-Tazobaktam 4x4,5gr olarak baslandi. Takibinde
hastanin 72 saat devam eden atesi ve sol el lizerindeki yumusak doku enfeksiyonu nedeni ile antibiyoterapisi
Karbopenem 3x1 gr ve Vancomicin 2x1gr olarak degistirildi. Atesin devam eden 5. Giiniinde ise FEN protokoliine
uygun olarak Amfoterisin-B baglandi ve Vancomicin tedavisi Daptomicin 1x500mg olarak degistirildi. Giincellenen
antibiyoterapi sonrasi hastanin atesi geriledi. Alinan kiiltiir tiremelerinde lireme tespit edilmedi. Sonraki takip
stirecinde 72 saat atessiz seyreden hasta HHT sonras1 +13. giiniinde engraftman oldu. Engraftman oldugu giinde
engraftman sendromu ile karakterize ates, kilo artisi, hipoksemi ve bacaklarda eritrodermatdz dokiintii tablosu
goriildii. Enfeksiyonu dislamak adina tekrar bir kiiltiir incelmesi yapildi. Asagidaki tablolarda belirtildigi gibi hastaki
risk faktorleri ve goriilen semptomlar literatiirdeki Engraftman Sendromu kriterlerine gore incelendi ve Engraftman
Sendromu tanist konuldu. Hastanin antibiyoterapisine ek olarak Engraftman Sendromu tedavi ve bakimi baslatildi.

Risk Faktorleri

« Hastanin yagsi (ilerleyen yasla birlikte risk artar) — 4m-—m

* Hazirlama rejimleri (Miyeloablatif)

*  Yiiksek miktarda CD 34+/kg hiicre infiizyonu —

*  Biiyiime faktorii (G-CSF) kullanimi

»  Lokosit sayisinda ani artig (Hizli engraftman)

+  Once alman Kemoterapi ve Radyoterapi siklign -

*  Altta yatan otoimmiin hastalik

»  Nakil 6ncesi kemoterapi ile yogun olarak tedavi edilmeyen hastaliklar igin Otolog HHT
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Tablo 1: ES Risk Faktorleri (Oklar ile belirtilen hastadaki risk faktorleri)

2001

Criteria for Diagnosis of Engraftment Syndrome

2003

Spitzer Criteria

Maiolino Criteria

Requirements

I 3 Major or I

Major + 1 minor

Major criteria
Minor criteria

Noninfectious fever, skin rash, or pulmonary edema
Weight gain, hepatic dysfunction, renal dysfunction,

Noninfectious fever
Skin rash, pulmonary infiltrates, or diarrhea

or transient encephalopathy

Timing of symptoms relative to engraftment

4 Days within ANC .5 x 10°]L

1 Day within neutrophils present

Major kriterler

Minor kriterler

Tanmimlanmis infeksivon etyolojisi olmadan

atesin 38,3 °C ve lizerinde olmasi,

Total bilirlibinin,. 2 mg/dl, den veya

transaminaz seviyelerinin 2 katindan yiiksek

olmasi

Viicut yiizey alanimin %25 ve fazlasinda

tedavi ile iliskisiz eritrodermatoz dokiint,
f—

(Serum  kreatinin,

seviyesinin bazal degerlere gore 2 katindan

Bobrek  yetmezligi

fazla artmasi)

ile kendini

. :
nonkardivoienik pulmoner ddemdir. g

gosteren

CRP degerlerinde ani artig

Bazal viicut agirhiginin %2,5 kat ve iizerinde

kilo artig1 s

Agiklanamayan gegici gnsefalopati

Divare,

Tablo 2: ES Tan1 Kriterleri (Oklar ile belirtilen hastadaki risk faktorleri)

Engraftman Sendromu Bakimi ve Yonetimindeki Basamaklar

1-Atesin kontrol altina alinmasi
2-Cilt dokiintiisii takibi

3-Pulmoner semptomlarin yonetimi

4-Sivi-elektrolit dengesi ve asir1 s1vi yiiklenmesi yonetimi

5-Kortikosteroid kullanim1 ve yan etki takibi

6-Immiinsupresif ilag diizeyi ve diger kan parametrelerinin monitorizasyonu

Engraftman Sendromu tanist konulan hastaya Igr/kg’dan prednizolon, diiiretik ve oksijen destegi tedavisi
uygulandi. Tedavisinin +15. Giiniinde kilo artis1 ve hipoksemisi diizelen hastanin vitalleri stabil seyretti. Bacaklardaki
eritrodermatdz dokiintii bulgusu geriledi. Alinan kontrol tiremelerinde lireme tespit edilmedi. 1gr/kg’dan prednizolon
tedavisi 3 giin boyunca devam eden hastamizin antibitotik tedavisi de es zamanli olarak devam etti. +25.glinde
tedavisi tamamlanan hastanin vitalleri stabil olarak taburcu edildi.

Anahtar Kelimeler: Allojenik hematopoietik hiicre transplantasyonu; engraftman sendromu
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KM-01. Telomeropatilerden Hematolojik Hastaliklara Yansimalar

Mehmet Bakirtas
T.C. Saglik Bakanhigi, Dr. Ismail Fehmi Cumaloglu Sehir Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Tekirdag.

Tamim: Telomer biyolojisi bozukluklar1 (TBB), telomeropatiler veyakisatelomer sendromlari olarak da adlandirilir.
Erken bebeklik doneminden orta yetigkinlige kadar klinik olarak anlamli tek veya ¢oklu sistem tutulumuyla ortaya
cikabilen bir dizi hastaligi kapsar.

TBB'lerin ¢esitli klinik goriiniimlerini tanimlamak i¢in farkli isimler kullanilmisg olsa da (6rnegin, klasik diskeratoz
konjenita [DC], Hoyeraal-Hreidarsson sendromu [HHS] veya ailesel MDS), hepsi yasa gore anormal derecede kisa
telomerlerin altinda yatan molekiiler kusuru paylagsmaktadir.

Patofizyoloji: Bugiine kadar TBB'lerle on yedi gen iliskilendirilmistir. Telomeraz ve shelin komplekslerinin
farkli bilesenlerinin yani sira telomer bakiminda 6nemli olan diger faktorler patolojiye sebep olurlar.

Telomeraz, replikasyondan sonra DNA iplik¢iklerinin ucuna telomerik bir tekrar ekleyen, hematopoietik kok ve
progenitor hiicreler ve aktive edilmis T hiicreleri gibi hizla bdliinen hiicrelerde telomer uzunlugunu korumak igin
gerekli olan 6zel bir ters transkriptazdir. Telomeraz olmadan telomerler birbirini izleyen her replikasyon turunda
kisalir ve kritik kisaliga ulagildiginda hiicreler yaslanmaya baslar.

Otozomal dominant, otozomal resesif ve X'e bagl resesif kalitim rapor edilmistir. Erken cocukluk donemi
baslangict ve ¢oklu sistem hastalig1 ¢ogunlukla DKC1'deki X'e bagli resesif mutasyonlar, TINF2'deki heterozigot de
novo mutasyonlar ve RTEL1 ve TERT'deki bialelik mutasyonlarla iligkilidir. Hematolojik, pulmoner veya karaciger
hastaliginin yetiskinlerde ortaya ¢ikisi tipik olarak TERT, TERC, RTEL1 veya PARN'deki heterozigot mutasyonlarla
iliskilidir.

Klinik: Klasik DC'li hastalar, cocuklukta anormal cilt pigmentasyonu, tirnak distrofisi ve oral 16koplakiden olusan
klasik mukokutanoz tigliiniin en az bir 6zelligini gosterir, ancak kemik iligi yetmezligi , daha genel olarak TBB'lerin
ilk ortaya ¢ikan o6zelligi olabilir ve klasik DC mukokutandz bulgular olabilir. TBB hastalarinin az bir kisminda
goriiliir ve bazi 6zellikler yetiskinlige kadar gelismez, hatta hi¢ gelismez.Kemik iligi yetmezligi siklikla 20 yasindan
once gelisir ve hastalari %80'e kadar1 30 yasina kadar kemik iligi yetmezlik belirtileri gdsterir. Ayni aile i¢inde bile,
hastalar arasinda baglangi¢ yasi ve hastaligin ciddiyeti agisindan 6énemli farkliliklar vardir. Bu da tek basina klinik
Ozelliklere dayanarak taniy1 zorlastirabilir.

TBB 'li hastalar ayn1 zamanda pulmoner fibrozis (eriskin baglangi¢chh TBB'de yaygin goriilen bir 6zelliktir), siroz,
vaskiiler komplikasyonlar (arteriyovendz malformasyonlar, gastrointestinal kanama ve retinal vaskiiler anormallikler
dahil), hepatopulmoner sendrom ve hematolojik ve kat1 maligniteler acisindan da risk altindadir. Bu maligniteler
ozellikle bas ve boyun skuamdz hiicreli karsinomu ve ayrica anogenital ve diger gastrointestinal kanserlerdir.

Ek olarak, B ve NK hiicreli lenfopeni ve ayni zamanda T hiicresi iglev bozuklugu, kemik iligi yetmezligi olmasa
bile gelisebilir ve TBB'li ¢ocuk ve yetiskinlerde potansiyel olarak yagami tehdit eden firsatg1 enfeksiyonlara yatkinlik
olusturabilir. TBB'de mortalitenin ana nedenleri kemik iligi yetmezligi (~%060 ila %70), akciger hastalig1 (~%10 ila
%15) ve malignitelerdir (~%10).

Tani: Telomer uzunlugu testi, TBB'lerin teshisinde énemli bir bilesendir, ¢linkii artik klinik olarak mevcuttur
ve genellikle periferik kandaki ortalama telomer uzunluklarini1 6lgmek icin telomer flow -FISH'i kullanir. Lenfosit
popiilasyonlarinda telomer uzunlugunun yasa gore ilk yilizdelik dilimin altinda olmasi1 genellikle TBB tanisiyla
tutarlidir.

TBB'lerin klinik spektrumuna iliskin farkindaliktaki ilerlemeler ve telomer uzunlugu testinin kullanilabilirligi ile
yetiskinlerde tani artmaktadir. Bu, DC'nin mukokutan6z {iglii 6zelliginin bulunmadigi AA'lr hastalari, 6nceden AA
tanis1 olmayan MDS'yi ve nadiren AML'yi igerir.

Ek olarak, sitopeni yoklugunda ailesel pulmoner fibrozisi olan hastalarin %15 ila %30'unda ve ayrica goriiniiste
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sporadik hastalig1 olan bazi hastalarda TBB oldugu bulunmustur. Pulmoner fibrozisli bir bireyde kisisel veya ailesel
AA Oykiisii, altta yatan TBB'yi yiiksek oranda dngoriir. Benzer sekilde, AA'l1 bir kiside kisisel veya ailesel pulmoner
fibrozis 0ykiisii, TBB'yi diisiindiirmelidir.

Tedavi: Kemikiligi yetmezligi TBB'lerde erken 6liimlerin ana nedenidir. Androjenler (oksimetholon veya danazol),
androjenlere yanit veren DC'li hastalarin yaklasik iicte ikisinde hematopoietik fonksiyonda iyilesme saglayabilir; bazi
durumlarda yanit birkag yil siirebilir. AA'l1 ve altta yatan TBB'li yetigkinler iizerinde yapilan prospektif bir ¢calisma,
danazoliin periferik kan mononiikleer hiicrelerinde telomer uzunlugundaki artislarla iligkili oldugunu gosterdi. Yan
etkilerin (0rn. karaciger toksisitesi) izlenmesi dnemlidir. Androjenler ve G-CSF'nin es zamanli kullanimi, bu tedavileri
es zamanli alan DC'li hastalarda splenik peliosis ve/veya riiptiir raporlari nedeniyle 6nerilmemektedir.

TBB'lerdeki hematolojik anormallikler i¢in tedavi potansiyeli olan tek segenek allojenik kok hiicre naklidir.
Tarihsel olarak, DC'li hastalarda allojenik kok hiicre nakli  6nemli mortalite ile iliskiliydi ve hazirlik rejiminin
seciminin hastanin hayatta kalmasi {izerinde bir etkisi oldugu goriiliiyor. Ge¢gmiste, myeloablatif hazirlama rejimleri
kotii sonuglarla, 6zellikle de karaciger ve akciger hastaligimin hizlanmasiyla iligkiliydi. Azaltilmis yogunluk ve
myeloablatif olmayan rejimlerin benimsenmesi, daha diisiik nakille iliskili morbidite ve mortalite oranlariyla kalici
engraftrasyona izin verdi. Etkilenmemis HLA-identic kardes dondrler ile yapilan allojenik kdk hiicre nakli, alternatif
donorlerden alinarak yapilan nakilden daha iyi hayatta kalma oranlarina sahiptir. DC'li hastalarin, hastaligin dogal
seyrini temsil eden ve nakil ile diizeltilemeyen pulmoner fibrozis, karaciger sirozu, vaskiiler komplikasyonlar ve
kanserler gibi hematolojik olmayan komplikasyonlar acisindan uzun dénem takip edilmesi gerekmektedir.
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KM-02. PNH’de Yenilik¢i Tedaviler ve Komplikasyon Yonetimi

Miizeyyen Aslaner Ak
Zonguldak Biilent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Zonguldak

PNH, nadir gozlenen klonal non malign bir hematopoietik kdk hiicre hastahigidir. PNH patogenezinde;X
kromozomunda bulunan PIG-A geninde edinilmis somatik bir mutasyon sonucunda GPI ¢ipasi ile hiicre ylizeyine
bagli olarak bulunan proteinlerin eksikligi rol oynamaktadir. Bu proteinlerden alternatif kompleman sisteminin
diizenlenmesinde gorev alan en onemli ikisi:CD55 ve CD59. PNH eritrositleri, bu proteinlerin azligi/yoklugu
nedeniyle kompleman iligkili lizise oldukga agiktir Kompleman diizenleyici proteinlerin bulunmamasi1 kronik
kontrolsiiz kompleman aktivasyonuna neden olur.Kontrolsiiz kompleman aktivasyonu hemoliz ve PNH’ nin yasami
tehdit eden sonuglarina yol acar. Destek tedavi ile PNH hastalarinin yaklasik %20-35'i tan1 konulduktan sonraki
5-10 y1l icinde 6lmektedir. PNH icin standart bakim tedavisi {ilkeden {ilkeye degisiklik gostermekte. Giliniimiizde
klasik PNH’de komplemani hedefleyen tedaviler kiiratif olmamasina ragmen morbidite ve sagkalimi énemli derecede
iyilestirdigi icin tedavide ilk basamakta yer almaktadir.Ozellikle yiiksek hastahk aktivitesinin varhg derhal ve
geciktirilmeden antikompleman tedavinin baslanmasini gerektirmektedir. PNH’de tek kiiratif tedavi HKHT dir.
Ancak transplant iliskili morbidite ve mortalite nedeniyle PNH’de baslangi¢ tedavisi olarak kullanimi sinirlidir
(aplastik anemi, kemik iligi yetmezligi). Anti-C5 monoklonal antikoru eculizumab, PNH i¢in onaylanan ilk hedefe
yonelik tedavi hemoglobinde, yasam kalitesinde iyilesme, transfiizyon ihtiyacinda azalma, trombozda azalma, genel
sagkalimda artma saglamistir81,2,3).

PNH'de ideal kompleman inhibiitorii nasil olmahdir?

Ideal bir kompleman inhibitdrii; tiim kan hiicrelerinde kompleman aktivasyonunu kontrol edebilmeli, eritrositlerde
IVH’i sadece stabil durumda degil her zaman oOnleyebilmeli, PNH'nin komplikasyonlarini onleyebilmelidir.
Hem farmakokinetik hem de farmakodinamik olarak rezidiiel IVHmin (herhangi bir klinik sonu¢ olmadan) ve
morbiditeyi etkileyen hemolizin alevlenmesini (BTH) 6nlemelidir.Kompleman inhibitérii klinik olarak anlamli
herhangi bir iatrojenik komplikasyona neden olmamalidir. Ozellikle kompleman aktivasyonunun arttig1 dénemde
(enfeksiyonlar, cerrahi, peri-transplant, peri-operatif donem vb.) caligabilmeli. Gebelikte kanitlanmig gilivenlik
profiline sahip olmalidir.Eculizumab 6ncesi donemde mobilite ve mortalitenin ana nedeni olan trombozun rolii
asla unutulmamali ve yeni tedaviler trombozu (uzun vadede) 6nlemeye devam etmeli ve altta yatan kemik iligi
yetmezligini kdétiilestirmemelidir(4,5). C5i olan eculizumabin, PNH'de kompleman aracili intravaskiiler hemolizi
ortadan kaldirmada oldukga etkili oldugu kanitlanmistir. Ancak C5 inhibitdrleri ile tedavi edilen PNH hastalarinda
hematolojik yararlar heterojendir(6). Distik Hb seviyeleri, transfiizyon gereksinimi, ekstravaskiiler hemoliz
karsilanmamus ihtiyaglar olarak devam etmektedir(6). PNH hastalarinin Hb seviyelerindeki iyilesme C51 tedavisi
sirasinda hedeflenen diizeyde olamamaktadir. Eculizumab ile tedavi edilmelerine ragmen hastalarin yaklasik tigte ikisi,
diisiik Hb seviyelerine sahip olmaya devam etmektedirler. C5i ile tedavi edilen hastalarin %20-36’sinda transfiizyon
bagimliligi devam etmektedir(7). Eculizumab ile tedavi edilen hastalarin %25-50’sinde C3-aracili ekstravaskiiler
hemoliz gelismektedir(6). PNH tedavisinde kullanilan ve Faz 2/3 asamasinda olan tedaviler(Tablo-1).

Ravulizumab: C5'e yiiksek afiniteli baglanma (+). C5a ve C5b olusumunu inhibe ederek immiin aktivasyonu,
MAK olusumunu ve IVH’i 6nler. RAV, yar1 émriinii uzatan modifikasyonlar nedeniyle ECU'dan farklidir.
Ravulizumab, eculizumab’in complemana baglanan ve Fc bolgesindeki 4 aminoasidin degistirilmesi yoluyla
tasarlanmistir. Boylelikle Fc reseptor yolagi sayesinde endozomlardan kagarak tekrar dolasima girerek dolasimda
daha uzun siire kalir.Ravulizumab, Eculizumaba gore yaklasik 4 kat daha uzatilmis bir yar1 6mre sahiptir(8,9).

Pegcetacoplan: Pegcetacoplan, kontrolsiiz kompleman aktivasyonunu diizenlemek i¢in tasarlanmig, hedefe
yonelik sentetik bir C3 inhibitdriidiir. Yar1 dmriinii uzatmak i¢in dogrusal bir polietilen glikol (PEG) zincirine konjuge
edilmis iki adet 15 amino asitlik siklik sentetik peptidden olusur(10,11,12).FDA ve EMA tarafindan onaylanmstir.
FDA: Pegcecatoplan eriskin PNH hastalarinda endikedir. (Empaveli)! EMA: En az 3 aylik C5i tedavisine ragmen
anemisi devam eden eriskin hastalarda endikedir.(Aspaveli)?(Mart’24 tarihinde 1.basamak)Pegcetacoplan Tiirkiye’de
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ruhsatli degildir.Onerilen doz: 1,080 mg, haftada 2 kez SC ev infiizyonu (Infiizyon pompasi ile). Pegcetacoplan
Kompleman sisteminin 2 temel bileseni olan C3 ve C3b’ye baglanarak C3’iin parcalanmasini engeller, boylelikle C3
aktivasyonuna bagli olusan diger aktif kompleman bilesenlerinin olusmasi engellenir. Iptacopan:Kiigiik bir molekiildiir
ve Faktor B’ye reversible olarak baglanarak etkinlik gosterir. Iptacopan, Faktor B’ye segici olarak baglanir, boylelikle
alternatif yolagin baslaticist olan Faktor B’yi inhibe ederek yolagin aktiflesmesini engeller. Hem intravaskiiler hem
de C3’lin aracilik ettigi ekstravaskiiler hemoliz etkin bir sekilde inhibe edilebilir. Iptacopan oral yolla uygulanir.
Calismalarin ¢ogunda giinde 2 kez 200 mg.lik standart dozlar kullanilmistir.

Kara kutu uyarisi: Kompleman inhibitorleriyle tedavi altinda hayati tehdit eden 6nemli komplikasyon
Meningokok ve diger kapsiillii organizmalara bagli enfeksiyonlardir.Hastalarin tedaviye baslarken ve sonrasinda
her 3-5 yilda bir veya varsa titrelere dayali olarak meningokok alt tiplerine (6rn. ACWY ve MenB) karsi agilanmasi
gerekir. Bu nedenle tedavi baglanmadan en az 2 hafta dncesinde meningokok asisinin yapilmasi zorunludur.Ayrica,
Haemophilus influenzae tip b ve Pnémokok asilarimin yapilmasi 6nerilmektedir. Gonokok enfeksiyonu i¢in de benzer
risk mevcuttur, bu nedenle C5 inhibisyonuna baslamadan once dikkatli bir cinsel dykii alinmali ve danigsmanlik
yapilmalidir(16).

Antikoagiilan tedavi: PNH hastalarinda eculizumab tromboz ag¢isindan belirgin koruma saglamaktadir.Cok
merkezli 3 caligmanin ortak verisi, sadece antikoagiilan profilaksiye karsilik antikoagiilana ek olarak eculizumab
baslanmasinin tromboemboli riskini %94 oraninda azalttigini gostermistir. Eculizumab kullanmayan hastalarda
goriilen trombozlarin yaklasik yarisinin antikoagiilan tedavi altindayken gerceklestigi bilinmektedir.

Gebelik: Yiksek hastalik aktivitesi olan PNH, gebelik igin goreceli bir kontraendikasyon olusturmaktadir. Anne
ve fotal morbidite ve mortalite artmistir(gebelikte tromboza yatkinlik ve 6zellikle 20. haftadan sonra kompleman
aktivasyonunda artmistir). Anne Oliimlerinin ¢ogu postpartum donemde goriilmekte ve tromboemboliden
kaynaklanmaktadir.Gebelikte eculizumab kullanimiyla ilgili veriler yeterli olmamakla birlikte teratojenitesi
gosterilememistir, anne siitine gecmemekte, plasentadan kompleman aktivasyonu yapmayacak disiik diizeyde
gectigi distiniilmektedir.Kullanimdaki antikompleman ilaclar arasinda eculizumab ile daha fazla deneyim oldugu
icin gliniimiizde gebelikte tercih edilecek ilagtir. Eculizumab tedavisi altinda olmayan, PNH klonu > %10 olan tim
gebelere, gebelik siiresince ve post-partum donemde terapdtik antikoagiilasyon onerilmektedir.PNH klonu >%20 ise
tedaviye eculizumab eklenmesi diisiiniilmelidir. Eculizumab tedavisi altindayken gebe kalan hastalarda ilaca devam
edilir.Eculizumab ulagimi olmayan gebe PNH’li hastalarda antikoagiilasyonun terapdtik dozda, eculizumab kullanan
gebelerde ise profilaktik dozda yapilmasi, antikoagiilasyonun diisiik molekiil agirlikli heparin ile 2.trimester baginda
baslanip ve post-partum 6-12 hafta siireyle devam edilmesi Onerilmektedir.Gebelikte ravulizumabin kullanimiyla
ilgili deneyimler artiyor ancak ¢ok az sayida yayinlanmis rapor var. Diger kompleman inhibitdrlerinin giivenligi
heniiz bilinmiyor(16).

Sonug olarak: Giliniimiizde PNH, kisisellestirilmis tedavi gerektiren bir hastalik oldugu kabul edilmektedir. C5
inhibitorleri (eculizumab ve ravulizumab) hastalifin dogal seyrini degistirerek PNH hastalarina normale yakin bir
yasam beklentisi sunmustur.Kronik hemoliz, ani hemoliz ve EVH organ hasarina yol acarak yasam kalitesini bozan
onemli sorun olmaya devam etmekte. Bu da yeni tedavilerin gelistirilmesine duyulan ihtiyacin temelini olusturmustur.
Proksimal kompleman inhibitorlerinin gelistirilmesi, PNH'nin terapdtik manzarasini tamamen degistirerek hem
IVH'yi hem de EVH'yi sinirlandirmakta ve 6zellikle hemoglobini iyilestirmede C5 inhibitorlerine gore tistiin etkinlik
gostermektedir. Kombinasyon tedavileri de umut vericidir. Ancak yeni ajanlarin maliyeti PNH hastalarinin basarili
tedavisinin oniinde engel olusturmaktadir. Bu nedenle diinya ¢apinda etkili tedavilerin genis ¢apta kullanilmasi igin
makul fiyatlandirma yapilmasi gerekmektedir.
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Tablo-1:PNH tedavisinde kullanilan ve Faz2/3 asamasinda olan tedaviler!

ilac ad Etki mekanizmasi Uygulama Yolu FDA f EMA | Endikasyon / Klinik caligma tasarimi
Onayi
Eculizumab Soliris Alexion C5 inhibitdri (C5i) 1V - 2 haftada 1 Ewet / Evet * Tiim yas gruplarninda PNH tedavisi endikedir
Ravulizumab Ultomiris Alexion C5 inhibitdri (C5i) 1V - 8 haftada 1 Ewvet [ Evet * Tiim yas gruplannda PNH tedavisinde endikedir
(Uzun etkili)
Pegcetacoplan  Empaveli (A.B.D.) Apellis C3 inhibitdri (C3i) 5C - Haftada 2 Evet [ Evet * FDA: 18 yas iistil tiim PNH hastalan
Aspaveli (A.B.D. disi) S0BI * EMA: 18 yas iistii, en az 3 ay C5 inh. Tedavisine:
ragmen anemik hastalar (1.basamak onay
Mart’2024)
Iptacopan_ Fabhalta Novartis Faktor B inhibitdrii Oral, 200 mg 2x1 { giin Ewet [Hayir * Erigkin PNH hastalannda endikedir
) Danicopan Vovdeya Astra-Zeneca Faktdr D inhibitdra Oral Hayir/Hayir * C5iile kombine clarak breakthrough hemolizlerin C
J Alexion (Joponya’da Bnlenmesinde
Ocok'24 onay aldi)  + Monoterapi ¢alismasi faz Il asamasindadir.
Vemircopan Klinik calisma Alexion Faktor D inhibitarii Oral, 120 — 180 mg Yok 3 farkh dizayn Faz 2 calisma
a;amasmdd 2x1/giin * Tedavi naive hastalar
* Eoulizumab kullanmms hastalar
* Danicopan kullanmis hastalar
Crovalimab Klinik calisma Roche Anti C5 antikoru fﬂ'.lkleme dozu: IV Yok * Egulizumab ile karsilastirma galismasi Faz 3
asamasinda Idame dozu: 3C asamasinda
Cemdisiran + Klinik calisma Alnylam Cemdisiran: C5 mRNA inh 5C Yok * PNH hastalarinda Pozelimab ile IV yikleme dozu
Pozelimab asamasinda Regeneron Pozelimab: lgG4 Ak, C5 inh. v sonrasl Cemdisiranile 5C infuzyon
kombinasyonu
Eculizumab Elizaria Generium C5 inhibitdri ' Yok * Rusya tarafindan gelistirilen ilk eculizumab biobenzeri
JIBlo—mmllar] [Rusya) o Tirkiye de geri Gdeme kapsaminda. ¢

1.www.clinicalresearch.org.tr
Koyu ile yazuli olanlar kullanimda olan ilaglar, italik yazanlar ise klinik ¢aligmasi sonlanip data okumasu yapilan {iriin
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KM-03. Eozinofili ile Seyreden Myeloid/Lenfoid Neoplazi Vetirozin Kinaz Gen
Fiizyonlari

Ersin Bozan
Ankara Sincan Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ankara

Hipereozinofili

Eozinofili periferik kanda eozinofil degerinin 350-500x106 olmasidir.
500-1.500X106 hafif, 1.500-5.000X106 orta, 5.000X106 {izeri siddetli eozinofili olarak tanimlanmaktadir.

Hipereozinofili (HE)ise genel olarak 1.500x106 olarak tanimlanir. Klasik olarak 1 ay arayla 2 olgiimde
gosterilmelidir fakat klinik durumun ciddiyetine gore tek dl¢tim yeterli olabilmektedir.

Hipereozinofili 4 kategoride degerlendirilebilir.
1-Klonal (neoplastik)

2-Sekonder (reaktif)

3-Herediter (familyal)

4-Onemi Belirsiz (nedeni belirsiz)

Sekonder (Reaktif)

Paraziter enfeksiyonlar (strongiloides, trisinella, sistosoma,ekinokoklar, entemoeba, ascaris, toxoplasma, fasiola
hepatica)

Viral (HIV, HSV, HTLV-2)

Fungal (coccidoides, histoplasma, criptokok, pneumocystis)

Mikobakteriler

Allerjik hastaliklar (astim, allerjik rinit, allerjik gastroenterit)

Pulmoner hastaliklar( bronsektazi, kistik fibroz, kronik eozinofilik pndmoni, Loffler sendromu)

Kardiyak hastaliklar( tropikal endokardiyal fibrozis, eozinoflik miyokardit/endokardit)

Cilt hastaliklar (atopik dermatit, tirtiker, egzema, biilloz pemfigus, dermatitits herpetiformis, epizodik anjioddem
—Gleich sendromu)

Bag dokusu hastaliklar1 (inflamatuar barsak hastaliklari, ¢olyak hastaligi, Churg strauss sendromu, romatoid artrit,
sistemik lupus eritematozus

Bag dokusu hastaliklar1 (IG G4 iliskili hastaliklar, eozinofilik fasiit, poliarteritis nodosa, sarkoidoz, sistemik
skleroz, sjogren sendromu

Ilaglar (aspirin, NSAID, antibiyotikler, dress (drug reaction with eosinophilia and systemic symptoms) sendromu)

Maligniteler (Solid tiimorler: bobrek, akciger, meme, endometrium, serviks, hodgkin- non hodgkin lenfoma, ALL,
Langerhans hiicreli histiyositozlar, eozinofilinin eslik ettigi anjiolenfoid hiperplazi(Kimura hastalig1)

Metabolik (adrenal yetmezlik)

Immiinolojik (Hiper Ig E sendromu, Omenn sendromu, Wiskott- Aldrich Sendromu, Ig A eksikligi

Diger (akut-kronik GVHD, solid organ rejeksiyonu, kolesterol embolisi, IL-2 tedavisi)

Herediter (Familyal)

Patogenezi bilinmemektedir. Reaktif ve sekonder nedenlerin dislanmasiyla ve ailesel gegis gosterilerek tani
konulmaktadir.

Onemi Belirsiz

Aile 6ykiisii olmayan, reaktif ve klonal eozinofilinin eslik etmedigi hastalarda goriiliir.
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Klonal (Neoplastik)
Klonal eozinofili tirozin kinaz gen fiizyonlarinin (PDGFRA, PDGFRB, FGFRI, JAK2, ABLI, veya FLT3) eslik
ettigi neoplazilerdir.

Klinik yansimasi oldukea farkli ¢esitlerde olabilmektedir. Miyeloproliferatif hastaliklar, MDS, AML, T veya B
hiicreli lenfoma, ALL, mikst fenotipik 16semi-lenfoma.

Karakteristik genetik degisiklikler her zaman standart sitogenetik testlerle gosterilemez (FIPILI::PDGFRA,
ETV6::ABLI)

Splenomegali, anemi, trombositopeni, 10koeritroblastositoz, displastik hiicreler, artmis serum triptaz diizeyleri ve
kemik iliginde anormal mast hiicre artis1 gozlenebilmektedir.

Eozinofili ile Seyreden Myeloid/Lenfoid Neoplazi(mlne) eslik eden Tirozin Kinaz Gen Fiizyonlarna gore
degerlendirilmektedir.

PDGFRA, PDGFRB, FGFR1, JAK2, FLT3, ABLI
MLNE-FIP1L1::PDGFRA

Kronik eozinofilik 16semi en sik klinik goriilen seklidir.

En sik erkeklerde goriilmektedir.

Splenomegali ve artmis serum triptaz seviyesi siklikla gortilmektedir.

Konvansiyonel sitogenetikle mutasyon gosterilemedigi i¢in FISH veya PCR tani i¢in gereklidir.
JAK-STAT yolagi tizerinden MY C ekspresyon artist olusumunda rol oynar.

En sik goriilen alt gruptur.

Imatinib 100 mg giinliik tedavide gogunlukla yeterlidir. Tam sitogenetik yanit saglandiktan sonra haftalik 100-200
mg dozlar tedavi devami igin yeterlidir.

T6741, D842V mutasyonlar1 imatinib direnciyle iligkilidir.
Avapritinib, D842V mutasyonu olanlarda etkinligi gosterilmis bir tirozin kinaz inhibitoriidiir.

Eozinofilik grantil salgilarinin olusturabilecegi kardiyotoksisitenin dnlenmesi i¢in kardiyak tutulumu olanlarda
ilk 10 giin tedaviye steroidler eklenmelidir.

MLNE-ETV6::PDGFRB

Klinikte KMML, atipik KML ve MDS olarak goriilebilmektedir.

Erkeklerde daha siklikla goriilmektedir.

JAK-STAT yolag: tizerinden MYC ekspresyon artist olusumunda rol oynar.

Imatinib 400 mg giinliik dozda verilmesi 6nerilir. idame doz 100-400 mg olarak verilir.
Kardiyak tutulumu olanlara ilk 7-10 giin steroid tedavisi verilmesi 6nerilmektedir.
MLNE-ZMYM?2::FGFR1

AML, B/T hiicreli lenfoma ve ALL olarak prezente olur.

JAK-STAT yolagi lizerinden MY C ekspresyon artist olusumunda rol oynar.
Erkeklerde daha sik goriiliir.

Progrese seyreder ve agresif gidislidir.

Pemigatinib, midostaurin veya ponatinib tedavide kullanilabilir.

ALL,AML ile presente olduysa indiiksiyon kt’sine ek olarak pemigatinib, midostaurin veya ponatinib verildikten
sonra remisyon saglanirsa allojenik kok hiicre nakli yapilmasi dnerilmektedir.

Pemigatinibin FIGHT-203 ¢aligmasinda %73 tam yanit sagladig1 gosterilmistir.
MLNE-PCM1::JAK2
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Eozinofilinin eslik ettigi MPN/MDS karakteristik klinik goriilme seklidir.
Erkeklerde daha sik goriilmektedir.

Hizli progrese olan ve agresif klinik seyri vardir.

Ruksolutinib ve fedratinib kullanilabilecek JAK inhibitorleridir.

Remisyon saglandiktan sonra allojenik kok hiicre nakli yapilmasi dnerilmektedir.
MLNE-ETV6::FLT3

Kronik eozinofilik 16semi olarak ¢ogunlukla klinikte goriilmektedir.

Agresif klinik gidislidir.

Gilteritinib, midostaurin, sorafenib, sunitinib kullanilabilen fit3 inhibitorleridir.
Yanit saglandiktan sonra allojenik kok hiicre nakli yapilmasi onerilir.
MLNE-ETV6::ABL1

Klinige siklikla de novo ALL olarak yansimaktadir.

Agresif seyirlidir.

Dasatinib, nilotinib, asciminib, bosutinib, imatinib, ponatinib tedavide kullanilabilen tirozin kinaz inhibitorleridir.
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