HEMATOLOJiK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

® 24-27 Mart 2022, KK.T.C, Hibrit Kongre

BILDIRI OZETLERI KITABI

‘2 =) Hematolojik Nadir
1 Hastallklar Derneg



5. HEMATOLOJIK NADIR HASTALIKLAR KONGRESI
24-27 MART 2022



Degerli Meslektaslarim,

Hematolojik Nadir Hastaliklar Dernegi, bilimsel, egitsel ve organizasyon
basarilarint1  uluslararasi  platformlara  tagimayi, ulusal/uluslararasi
platformlarda genis kitlelere ulasmay1 hedefleyen, cagdas, saygi deger ve
alaninda 6ncii bir kurum olmak amaciyla kurulmustur.

24-27 Mart 2022 tarihleri arasinda hematoloji uzmanlari, hematoloji yan dal
asistanlari, hematoloji alaninda hizmet veren hemsireler ve teknisyenlere
yonelik, Bafra/KKTC’de gergeklestirecegimiz “5. Hematolojik Nadir
Hastaliklar Kongresi” alaninda uzman meslektaslarimiz nadir hematolojik
hastaliklar baglig1 altinda giincel gelismeleri ve deneyimlerini tartisacaklardir.

Sicak ve samimi bir ortamda gergeklesecegine inandigimiz kongremiz sizlerin
de destegi ile daha da gliclenecektir.

Kongremize katilmlariniz i¢in simdiden tesekkiir ederiz.

Saygilarimizla,
Hematolojik Nadir Hastaliklar Dernegi
Y 6netim Kurulu

el f | 4 '
o,
% p '

—— '

Dog. Dr. Mehmet Sinan Dal Prof. Dr. Mehmet Ali Erkurt
Genel Sekreter Kongre Bagkani



Kongre Kurullar:

KONGRE BASKANI
Mehmet Ali Erkurt

KONGRE SEKRETERI
Mehmet Sinan Dal

KONGRE DUZENLEME KURULU
Cengiz Demir

Tuba Hacibekiroglu
Abdulkadir Bastiirk

[Thami Kiki

Serdal Korkmaz

Vahap Okan

Songiil Serethanoglu
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KONGRE BiLMSEL PROGRAMI

24 Mart 2022, Persembe

12.30-13:30 (Kayit

Hematoloji Universitesi Nadir Konusulan Hastaliklar Fakiiltesi

13:30-14:00 Dr. Mehmet Al Erkurt

Bening Hematoloji Oturumu

Oturum Bagkanlari: Dr. Mehmet Dagli, Dr. Ozcan Ceneli, Dr. Sinem Namdaroglu

Gebelikte Trombositopeniye Yaklasimi Nasil Olmali?

1400-14.20 |5 “Sinan Demircioglu =
Edinsel TTP tedavisinde Monoklonal Antikorlarin Yeri
14.20-1940 | Giilsiim Akgiin Caglayan =

Paroksismal Noktiirnal Hemoglobiniiri Hastalarinin Tedavi Yonetimi

14.40-13.00 | it ithan

15.00-15.30 |Soru ve Tartisma

15.30-15.50 {Kahve Arasi

Hematolojik Nadir Hastaliklar Oturumu

Oturum Bagkanlan: Dr. Elif Akdogan, Dr. Giiven Cetin, Dr.Ali Kutlucan

Langerhans Hiicreli Histiyositozis

15:50-1610 Didar Yanardag

Sistemik Mastosidozda Gozden Kaganlar

16.10-16.30 Dr. Murat Yildirim

.;))

(astleman Hastaligi: 2022 Tedavi Algoritmasi

16.30-16.50 | . Giiven Yilmaz

16.50-17.00 {Soru ve Tartisma

Depo Hastaliklar ve immunoloji Oturumu

Oturum Bagkanlan: Dr. Mesut Ayer, Dr. Osman Yokus

Hematolog Goziiyle Gaucher Hastaliginda Tani Algoritmasi Nasil Olmali?
17.00-17.20 .
Dr. Cengiz Ceylan

Eriskinlerde ADA Eksikligine Yaklasim: Kime, Ne Zaman Tarama Testi Yapalim?
Dr. Mehmet Ali Ucar

17.40-18.00 |Soru ve Tartisma

17.20-17.40
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24 Mart 2022, Persembe

Sozel Bildiriler Oturumu

Oturum Bagkanlan
Dr. Funda Ceran, Dr. Birgiil Oneg, Dr. Ahmet Kiirsat Giineg

SALON-A

18.00-18.05

Nadir Bir Olgu: Multipl Myelom ve Coklu Solid
Tumor Birlikteligi
Zeynep Tugba Giiven

Oturum Bagkanlan
Dr. Sema Akina

SALON -B

60 Yas Uzeri Hematolojik Malignitesi Olan Hastalarda
Polifarmasi ile Kemoterapi Yaniti ve Toksisite
Arasindaki lligki

Abdiilkadir Kanigmaz

18.05-18.10

Hematiiri ile Bagvuran Kadin Kalitsal Hemofili
A Olgusu

Seda Yilmaz =

Kok hiicre kaynagi olarak kemik iligi toplanmasi:
Yontemler degerlendirme ve maliyet etkinlik
aragtirmas|

Erol Ayyildiz

18.10-18.15

NGropati varliu ile vitamin B12 diizeyleri
Arasindaki lligkinin Degerlendirilmesi
Yildiz Ipek

Aplastik Anemi Tanili Hastanin Allogeneik
Hematopoetik Kok Hiicre Nakli Sonrasinda Gelisen
Transfiizyona Baglh Akut Akciger Hasan: Olgu
Sunumu

Salih Cink

18.15-18.20

Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfoma ve Sagli Hiicreli
Loseminin Nadir Goriilen Birlikteligi Olgusu:
Olgu Sunumu

Abdi ibrahim Halil Sonmez

HA330 Hemoperfiizyon Adsorbsiyon yonteminin
sepsiste inflamatuar belirteler ve end organ hasar
diizeyleri iizerine etkileri: Retrospektif tek merkezli
calisma

Ahmet Sarial

18.20-18.25

Ekstrameduller Karaciger Tutulumlu Bir
Myelom Olgusu

iy
Nuran Ahii Baysal =

B12 Vitamini ve Folik asit diizeyinin Multiple
Miyelomda sagkalima etkisi var mi?
Shehab Al-Haithamy

18.25-18.30

Rosai-Dorfman Hastaligi: Vaka Sunumu
Bilal Aygiin

Orak Hiicreli Anemi Hastasinda Multiple Miyelom:
Olgu Sunumuorak Hiicreli Anemi Hastasinda Multiple
Miyelom: Olgu Sunumu

Liitfiye Secil Deniz Balyen

18.30-18.35

Vaka Bazinda Kok Hiicre Bankaciliginin Onemi
Soykan Bi¢im

Diffiiz Biiyiik B-Hiicreli Lenfomada Tam Kan
Parametreleri
Taha Ulutan Kars

18.35-18.40

Lenfoma ve Multipl Miyelom Hastalarinda
Preemptif Plerixafor Kullaniminin Kok Hiicre
Mobilizasyonuna Etkisi

Ayse Uysal

Cocuk Hematoloji Unitemizde izlenen ve Tedavisi
Bitmig Olan Akut Lenfoblastik Losemi Hastalarin
Endokrinolojik Parametrelerinin Retrospektif Analizi
Kamuran Karaman

18.40-18.45

Eritrosit Stispansiyonu Transfiizyonu Planlanan
Hastalarda Disiplinler Arasi Yasam Kalitesi
Farkliliklarinin Degerlendirilmesi

Dilek Urtekin

Plazmadan Teshise
Samet Yaman

5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022
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Sozel Bildiriler Oturumu

Oturum Bagkanlan
Dr. Volkan Karakus, Dr. Rafiye Ciftciler

SALON-A

Reaktif lenfadenopati ile lenfoma (hodgkin
lenfoma, diffiiz biiyiik b hiicreli lenfoma)
aynminda nétrofil/lenfosit orani, monosit/

Oturum Bagkanlan
Dr. Kamuran Karaman

SALON - B
Periferik Kok Hiicre Toplamada Aferez Oncesi

(D34+ Hiicre Sayist ve Mono-niikleer Hiicre Sayisi
Aracih@iyla Uriin Toplam CD34+ Hiicre Sayisinin

18.50-18.55

Ut lenfosit orani, trombosit/lenfosit oraninin Tahmin Edilebilirliginin Arastinimasi: Cok Merkezli
prediktif roli ~— |Calisma
Dervis Murat Akkurd = _|Zerrin Ertas

Trombotik Trombositopenik Purpurayi Taklit
Eden Agir B12 Vitamin Eksikligi —
Burcu Aslan Candir o

Miyeloproliferatif Hastaliklar Kisir Dongii Mii?
Ersin Bozan

18.55-19.00

Oftalmik Tutulum ile Basvuran Erdem-Chester
Vakasi

—_—
Nesibe Taser Kanat -

Hematogon Mu Niiks Md?
Gok¢en Bozan

19.00-19.05

Multiple Myeloma Hastalarinda Otolog Kok
Hiicre Nakli Sonrasi Nadir Bir Komplikasyon;
Graft Versus Host Hastalii; 6 Vaka =
Giilsah Akyol o

Immiinoglobulin Hafif Zincir Amiloidozda
Daratumumab Deneyimi
Derya $ahin

19.05-19.10

Allojenik hematopoietik kok hiicre naklinden
sonra kullanilan G-CSF'nin trombosit

engraftman siiresi ve trombosit siispansiyon
replasman sayilarina etkisi

—
Emine Hidayet =

Pash Sendromu: Nadir Goriilen Atipik Klinik ile
Seyreden KML Olgusu
Sema Secilmis

19.10-19.15

Immiin trombositopeni ile prezente olan
tiiberkiiloz olgusu

——
Ferda Can =

Primer Myelofibroz ve Sacli Hiicreli Losemi
Birlikteligi; Olgu Sunumu
Burcu Altindag Ava

19.15-19.20

Aplastik Anemide Uglii Immiinsiipresif Tedavi
Rejimi (At Anti-Timosit Globulini, Siklosporin
ve Eltrombopag) Tek Merkez Deneyimi =
Ahmet Kaya =

19.20-19.25

Metastatik Renal Karsinomlu Olguda Cilt Tutulum
Nedeni: Burkitt Lenfoma
Filiz Yavagoglu

(OVID-19 Enfeksiyonuna Bagh Ciddi Pndmoni
Tablosu ile Basvuran Kronik lenfositik [Gsemi
Tanil Hastanin Hematolog Goziiyle Baganli
Tedavisi:Olgu Sunumu
Ahmet Kaya

)

Langerhans Hiicreli Histiyositoz Hastaliginda
Klinik, Laboratuvar Bulgularin Retrospektif Olarak
Degerlendirilmesi: Tek Merkez Deneyimi

Ercan Giimiigburun =

19.25-19.30

Multipl Myelom'da Nadir Bir Tutulum Alani:

Lumbal ve Torakal Vertebrada Ekstrameduller
Granulositik Sarkomla Basvuran AML Tanili Hasta:
Olgu Sunumu

Kemal Fidan

19.30-19.35

Testis Plazmasitomu

Serhat Celik =
Akut Losemilerde Aberan Antijen Sunumunun
Prognostik Onemi —
Orhan Kemal Yiicel =

Hematoloji servisinde yatan hastalarda HBV, HCV,
HIV, toksoplazma, rubella serolojik belirteclerinin
degerlendirilmesi

Tuba DAL

5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022
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25 Mart 2022, Cuma

08.15-08.30

Acilis Konugmasi
Dr. Mehmet Ali Erkurt

MPN Oturumu

Oturum Bagkanlari: Dr. ismet Aydogdu, Dr. Mahmut Tobii

08.30-08.50

PV tedavisinde yeni secenek; Giincel veriler isiginda Ropeginterferon a-2b
Dr. Mehmet Hilmi Dogu

08.50-09-10

MF: 2022 Tedavi Algoritmasinda JAK inhibitdrlerinin Yeri?
Dr. Giirsel Giinesg

09.10-09.30

KMML: 2022 Tedavi Algoritmasi? Klinik Pratige Yansiyanlar?
Dr. Omer Ekinci

09.30-10.00

Soru ve Tartisma

10.00-10.30

Kahve arasi

10.30-11.00

Novartis Uydu Oturumu

Oturum Baskani: Dr. Fevzi Altuntag

Kronik TP Tedavisinde Giincel Tedavi Yaklagimlari ve Eltrombopag Deneyimi — Eltrombopag: Kime? Ne
zaman?

Dr. Tugce NurYigenoglu

11.00-11.20

MDS-Talasemi-Aplastik Anemi Oturumu

Oturum Bagkanlan: Dr. Sehmus Ertop, Dr. Oktay Bilgir, Dr. Birol Giiveng

Diisiik Risk MDS ve Talasemide Anemi Yonetimi: 2022'de EPO Digi Yeni Tedaviler
Dr. Zafer Gokgoz

—
i

11.20-11.40

Asiri demir yiikii ile seyreden Talasemi ve diisiik Risk MDS hastasinda selator tedavi algoritmasi: Kime,
Ne Zaman, Ne kadar Siire?
Dr. Yusuf Bilen

11.40-12.00

Hipoplastik MDS ve Aplastik Anemide AT kaynakli ATG kullanimi. Doz, siire ve yanit degerlendirmesi
Nasil Olmali ?
Dr. Anil Tombak

.,))

12.00-12.30

Soru ve Tartisma

12.30-13.30

Ogle Yemegi

13.30-13.50

Multple Miyelom Oturumu

Oturum Bagkanlari: Dr. Meral Beksag, Dr. Seckin Cagirgan

Multiple Miyelomda ilk Basamak Tedavide Monoklonal Antikorlarin Yeri
Dr. Sevgi Besisik

13.50-14.10

Relaps/Refrakter Multiple Miyelomda Daratumab Deneyimleri
Dr. Atakan Tekinalp

) [9)

14.10-14.30

Relaps/Refrakter MultipleMiyelomda oral proteozamlarin yeri
Dr. llhami Berber

14.30-15.00

Soru ve Tartisma

5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022
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25 Mart 2022, Cuma
Neutec Uydu Oturumu — 2022'de imatinib

Oturum Bagkani: Dr. Ahmet Muzaffer Demir

KML Tedavisinde Milad Olusturan ila¢ ‘imatinib’
Dr. Ridvan Ali

15.20-15.40

EJenerik imatinib'in Tiirkiye ve Diinyadaki Yeri ve KML Uzerindeki Etkinligi
Dr. A. Emre Eskazan

15.45-16.00

Kahve arasi

16.00-16.20

KLL Oturumu
Oturum Bagkanlari: Dr. irfan Yavasoglu, Dr. Merih Kizil Cakar, Dr. Mehmet Sinan Dal

KLL'de IGVH Mutasyonunun ve Genetigin Onemi
Dr. Taha Bahsi

16.20-16-40

KLLde 1. Basamakta Genetige Dayali Tedavi Algoritmasi
Dr. Tuba Haaibekiroglu

16.40-17.00

Relaps/Refrakter KLLde 2022 Tedavi Algoritmasi
Dr. Selim Sayan

17.00-17.30

Soru ve Tartisma

17.30-18.00

08.30-08.50

Hodgkin Disi Lenfoma Oturumu - 1
Oturum Bagkani: Dr. Mehmet Ali Erkurt

RR Periferik T Hiicreli Lenfomalarda Monoklonal Antikor Digi Giincel Tedaviler
Dr. Mustafa Merter

26 Mart 2022, Cumartesi

Hodgkin Disi Lenfoma Oturumu - 2
Oturum Bagskanlari: Dr. Giilsiim Ozet, Dr. Simten Dagdas, Dr. Murat Albayrak

Hodgkin Lenfomada Ik Sira Tedavide Monoklonal Antikorlarin Yeri: Hangi Kombinasyon, Kime, Ne
Zaman, Ne Kadar Siire?
Dr. Tayfur Toptas

08.50-09.10

Geriatrik Hodgkin Lenfomada Tedavi Yonetimi: Hangi Kombinasyon, Ne Kadar Siire?
Dr. Ozgiir Mehtap

09.10-09.30

7))

Hodgkin Lenfomada Allogeneik Kok Hiicre Nakli: Kime? Ne Zaman? Hangi Hazirlama Rejimi?
Dr. Dicle Iskender

09.30-10.00

Soru ve Tartisma

10.00-10.30

BMS Uydu Oturumu
Oturum Bagkani: Dr. Serdal Korkmaz

Relaps/Refrakter Klasik Hodgkin Lenfoma tedavisinde Nivolumab’'in CheckMate 205 calismasi sonuglari
Dr. Bahar Uncu Ulu

10.30-10.50

Kahve arasi

10.50-11.20

Abbvie Uydu Oturumu

Oturum Bagkani: Dr. Burhan Turgut

V'nin Giicii ile Sinirli Stiveli Tedavi ile Tedavisiz Yasam
Dr. Mehmet Ali Ozcan

5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022
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26 Mart 2022, Cumartesi

Hodgkin Disi Lenfoma Oturumu - 3
Oturum Bagkanlari: Dr. Levent Undar, Dr. Zahit Bolaman, Dr. Orhan Ayyildiz

R/R PTHL: 2022 Giincel Tedavi Algoritmasinda Monoklonal Anitkorlarin Yeri
Dr. Turgay Ulas

R/R Mantle Hiicreli Lenfomada Ibrutinib Disi BTK inhibitdrlerinin Yeri: 2022'de Yeni Tedavi Segene},l.gu
Dr. Ozan Salim

R/R Follikiiler Lenfoma'da Immunmodulatuarin Yeri

- o]
12.00-12.20 Dr. Fehmi Hindilerden =
12.20-12.40 |Soru ve Tartisma

12.40-13.30 | Ogle Yemegi
Novo Nordisk Uydu Oturumu

11.20-11.40

11.40-12.00

Oturum Bagkanu: Dr. Diizgiin Ozatli

Fark Edince Farkeder: Agiklanamayan Kanamalarda Tani ve Tedavi
Dr. Aydan Akdeniz

Pfizer Uydu Oturumu

13.30-14.00

Oturum Baskani: Dr. Munci Yagal

Relaps Refrakter ALLde Inotuzumab Ozagamisin Etkinligi ve Yan Etki Yonetimi
Dr. Mehmet Sinan Dal

Dem ilag Uydu Oturumu

14.00-14.30

Oturum Bagkani: Dr. Ali Unal

ET tedavisinde Thromboreductin 15 yilda neleri degistirdi: Tiirkiye deneyimleri

1430-15.00 b, Tiilin Firath Tuglular

Janssen Uydu Oturumu

Oturum Baskani: Dr. Mehmet Sonmez

15.00-15.30 Relaps/Refrakter Mantle Hiicreli Lenfomada ibrutinib Monoterapisinin Etkinligi
' " | Dr. Abdiilkadir Bastiirk

15.30-16.00 (Kahve arasi

Hemofili Oturumu
Oturum Bagkanlan: Dr. Vahap Okan, Dr. Biilent Eser, Dr. Fuat Erdem

Hemofili Ada proflaksiyi Nasil Yapalim? Uzun etkili mi? Kisa etkili mi?
Dr. Abdullah Karakus

Inhibitorlii Hemofilide Tedavi Algoritmasi

Dr. Tekin Giiney

Hemofili B'de proflaksiyi Nasil Yapalim? Uzun etkili mi? Kisa etkili mi?
Dr. Cengiz Demir

17.00-17.20 |Soru ve Tartisma

16.00-16.20

16.20-16.40

)

16.40-17.00

5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022
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26 Mart 2022, Cumartesi

TURKOK Oturumu

Oturum Bagkanlari: Dr. Emin Kaya, Dr. Ziibeyde Nur Ozkurt

TURKOK'de Yeni Ne Var? Ne Planlaniyor?
Dr. Himmet Durgut

Giincel TURKOK Verileri
Dr. Helin Serda Terzioglu

17.20-17.40

17.40-18.00

18.00-18.20 {Soru ve Tartisma

27 Mart 2022, Pazar

Akila ila¢ Oturumu

Oturum Baskani: Dr. Demet Cekdemir

Akilcr ila Oturumu
Dr. Murat Kagmaz

Kok Hiicre Nakil Oturumu -1

09.30-10.00

Oturum Bagkanlari: Dr. Sami Karti, Dr. pek Yonal Hindilerden

VOD Profilaksi ve Tedavisi: Risk Temelli Yaklagim

10.00-1020 b S ongiil Serefhanoglu

Kok Hiicre Naklinde Yeni Hazirlama Rejimleri

WA 5y Sebnem izmir Giiner

Kok Hiicre Mobilizasyonun Basarisizliginda Plerixaforun Etkinligi
Dr. Mahmut Yeral

11.00-11.20 {Soru ve Tartisma
11.20-11.30 |Kahve arasi
Enfeksiyon Oturumu

10.40-11.00

Oturum Baskanlarn: Dr. Hasan Kaya, Dr. Mehmet Sencan, Dr. ilhami Kiki

Hematoloji Pratiginde Antifungal Kullanimi: Proflaksiden Tedaviye

11.30-11.50 Dr. Giilden Sincan

Hematoloji Pratiginde PCP Yonetimi: Proflaksiden Tedaviye

11.50-12.10 Dr. Hatice Terzi

Hematoloji Pratiginde Febril Notropeni Yonetimi: 2022 Tedavi Algoritmasi
Dr. Mustafa Koroglu

12.30-12.50 {Soru ve Tartisma

Kapanig
Dr. Mehmet Sinan Dal

12.10-12.30

12.50-13.00

5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022
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Hemsirelik Oturumu Bilimsel Programi
25 Mart 2022, Cuma

10.50-11.00

Agilis Konusmasi
Dr. Mehmet Sinan Dal

1. Oturum

14.00-14.20

Oturum Bagkanlari: Dr. Filiz Yavagoglu, Hem. Esra Atakul

— Hematoloji Siirecinde Stk Kullanilan ilaglar ve Etkilesimleri

Profilaksi Kullanimi
Ayse Bulut

14.20-14.40

Kemotorapatik Ajanlarin Kullanimi
Elife Kiling

14.40-15.00

Hematolojik Hastaliklarda Monoklonal Antikor Kullanimi
Kiibra Citlak

15.30-15.50

Ogle Yemegi

2.0turum

Oturum Baskanlar: Dr. Hikmetullah Batgi, Hem. Kiibra Citlak

15.50-16.10

Hematoloji Pratiginde IV ve SCIVIG Kullanim Prensipleri
Seyda Yilmaz

16.10-16.30

Hematoloji Pratiginde ATG Kullanim Prensipleri
Dila Basa

16.30-16.50

Hematolojik Hastaliklarda Car T Cell Tedavinin Yeri
Esra Atakul

16.50-17.00

Kahve arasi

3.0turum

17.00-17.20

— Giincel Yaklagimlarla Hematolojide Hasta Yonetimi

Oturum Bagkanlari: Dr. Semih Basci, Hem. Elife Kiling

Giincel Yaklasimlarla Hematolojide Hasta Yonetimi — Notropeni ve FEN Yonetimi
Arife Dogan

17.20-17.40

i_[\traveniiz Kateter Kullanimi ve iliskili Komplikasyonlar
Umit Giindogdu Maral

17.40-18.00

Soru ve Tartisma

4. Oturum

18.00-18.05

Oturum Bagkanlari: Dr. Funda Memisoglu, Hem. Serap Bostanci

Hematoloji Pratiginde Covid-19 Yonetimi
Vildan Celiker

18.05-18.10

Hematoloji Pratiginde Asilama-Bagisiklama
Kezban $en

18.10-18.15

Tegekkiir ve Oturum Kapanig

5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022
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Terapotik Aferez ve Hiicresel Tedaviler Oturumu

26 Mart 2022, Cumartesi

Agilig Konusmasi

08.30-08.40 Dr. Mehmet Sinan Dal

1. Oturum - Hiicresel Tedavi Oturumu

Oturum Baskanlari: Dr. Ayse Uysal, Mustafa Ozgiil, Ferdi Nayir
Adan Z'ye Pediatrik Kok Hiicre islemleri
Yasin Koksal

08.40-09.00

Kok Hiicre Mobilizasyon 5n1k
Dr. Bahar Uncu Ulu

(Car T Hiicrede Aferezin Yeri
09.20-0940" 1 Semih Basci
09.40-10.00 |Kahve arasi

2. Oturum - Terapotik Aferez Oturumu

09.00-09.20

Oturum Bagkanlari: Erol Ayyildiz, Fatih Kandemir

10.00-10.20 Pl§zn.1.aferez Yontemlerinde Etkinlik (Filtrasyon ve Santrifiij)
Ali Giil

Komplikasyon Yonetimi

Halil Silgeciler

Terapotik Islemlerde Pediatrik Yaklasim

Giines Yigit

Viral Enfeksiyonlarda Afereze Immiinolojik Yaklaisim

Dr. Mehmet Ali Karaselek

3. Oturum - Aferezde Yasal Siirecler ve Kalite Oturumu

10.20-10.40

10.40-11.00

11.00-11.20

Oturum Bagskanlan: Zerrin Ertag, Ali Kiling

11.20-11.40 |3K52020 Terapotik Aferez Faaliyetleri
Haydar Arikazan
Terapdtik Aferez Faaliyetlerinde Yasal Siireg
Sadan Ozdemir
Yeni Donemde SUT Fiyatlari ve Faturalandirma
Cem Perdecier
12.20-12.40 Aterezde Etik ve Sosyal Sorumluluklar
Giil Koca

12.40-14.00 |0gle yemegi
4, Oturum
Oturum Baskanlari: Aydin Kargin

11.40-12.00

12.00-12.20

14.00-14.20 Afer.ez Merkezlerinde Zorluklar ve Coziim Yolllan
Halil Giineg
Afereze Ilk Adim

14.20-14.40 Ferdi Nayir

14.40-15.00 Aferezde Temel Konular
Soru — Cevap

15.00 Tesekkiir ve Oturum Kapanis
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OP-01. Nadir Bir Olgu: Multipl Myelom ve Coklu Solid Tiimor Birlikteligi

Zeynep Tugba Giiven, Ali Unal
Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Kayseri

Giris: Ayn1 hastada iki farkli primer malignitenin birlikteligi nadirdir, ancak biri hematolojik malignite olan ii¢
primer neoplazmin kombinasyonu daha ender bir durumdur. Tiimor tanilar1 arasindaki siireye bagli olarak “coklu
primer maligniteler” iki kategoriye ayrilabilir. Senkron maligniteler, ayn1 anda veya ilk maligniteden sonraki 6 ay
icinde ortaya ¢ikan tiimdrler, metakron maligniteler ise 6 ay, hatta daha fazla siire sonra gelisen sekonder tiimorlerdir.
Burada ayn1 hastada hem senkron kolon kanseri hem de metakron renal hiicreli karsinomu olan bir multipl meylom
olgusunu sunuyoruz.

Olgu Sunumu: 61 yasindaki erkek hasta, 2 yil once siddetli sirt agris1 sikayetiyle hastaneye bagvurdu. Tibbi
Oykiisiinde bir 6zellik yoktu. Soyge¢misinde kardesinde kolon kanseri 6ykiisii vardi. Sirt agrisi arastirilirken yapilan
tetkiklerinde anemi ve sedimantasyon yiiksekligi saptandi. Protein elektroforezinde gama piki mevcuttu. PET-CT’de
coklu osteolitik kemik lezyonlar1 vardi ve kemik iligi biyopsi ile plazma hiicre artis1 dogrulandi. Hasta IGG / lambda
tipi Multipl myelom tanis1 aldi. Sirt agrist i¢in palyatif 10 giin radyoterapi verildi. Hastaya 4 kiir VCD kemoterapisi
verildi. Cok iyi kismi yanit olarak degerlendirilen hastanin takiplerinde karin agris1 ve melena gelisti. Acil kolonos-
kopik biyopside sigmoid bdlgede malign lezyonlar gériilmesi iizerine biyopsi alindi ve adeno Ca olarak tanimlandi.
Subtotal sigmoidektomi yapildiktan sonra hastaya adjuvan kemoterapi baglandi ve tam remisyon olarak takibe devam
etti. Onkolojik tedavisi tamamlanan hastaya multip myelom i¢in otolog nakil 6nerildi ancak hasta kabul etmedi. Tlac-
s1z takibe devam etmek istedi. Agustos 2021°de abdominal BT’ de sag bobrekte kitlesel lezyon goriildii. Sag bobrek
lezyonunun biyopsisi patolojik incelemede renal hiicreli karsinom, berrak hiicreli tip olarak sonuclandi. Hastanin es
zamanli kemik iligi aspiratinin son patolojik incelemesi %2 plazma hiicrelerini gosteriyor. Hasta takip ve tedavisi i¢in
onkoloji boliimiine devredildi.

Tartisma: Multipl miyelom (MM), monoklonal plazma hiicre proliferasyonu ile karakterize hematolojik bir ma-
lignitedir ve etiyolojisi belirsizdir. MM nin nedeni biiyiik 6l¢iide bilinmemektedir. Coklu primer malignitelerin (SPM)
gelisiminde rol oynayan diger risk faktorleri, genetik duyarlilik, hastalarin bagisiklik sistemi ve tiimorlerin tedavisin-
de kullanilan kemo- ve/veya radyoterapi dahil olmak {izere kanserojenlere yogun maruziyettir. MM tedavisi ile SPM
arasindaki iliski ilk olarak 1996 yilinda Govindarajan ve ark. yiiksek doz kemoterapide alkilleyici ajanlarla, 6zellikle
melfalanla gosterilmistir. Ayrica, kanser aile dykiisii olan kisilerin genetik kansere yatkinlig1 kalitsal bir risk fakto-
rli oldugu biliniyor. Daha 6nce KT/RT tedavi goérmiis ve genetik yatkinlig1 olan kisilerde sekonder kanser riskinin
yiiksek oldugu bilinmektedir Ozellikle MM hastalarinda ikincil malignitelerin gelisimine katkida bulunan karmasik
faktorler vardir. Hastamizin KT ve RT Oykiisiiniin yan sira aile dykiisii de mevcut, bu durum diger malignitelerin
gelisiminde rol oynayabilir. Senkron olarak solid tiimér ve multipl miyelom tanisi alan olgularda tedavi oncelikle
solid tiimorlere yoneliktir.

Sonug: Ailede kanser Oykiisii olan ve daha 6nce kemoradyoterapi alan hastalarda sekonder malignite riski akilda
tutulmal1 ve hastalar sekonder kanser agisindan her kontrolde degerlendirilmelidir.

5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022
2



HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

® 24-27 Mart 2022, KK.T.C, Hibrit Kongre

OP-02. Multiple Myeloma Hastalarinda Otolog Kok Hiicre Nakli Sonrasi Nadir Bir
Komplikasyon; Graft Versus Host Hastaligi: 6 Vaka
Giilsah Akyol

Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Boliimii

Amag: Multiple myeloma hastalarinda Graft versus host sikligini tespit etmek, klinik seyir ve tedavi yanitin
belirlemektir.

Metot: 240’1 erkek, 141’1 kadin, en az bir eslik eden hastalig1 olan 140 hastanin (%36.7) dahil oldugu toplam 381
otolog kok hiicre nakli olan Myelom hastalar1 incelemeye alindi. GVHH tanis1 diisiiniilen, biyopsi ile kanitlanan GIS,
KC ve cilt GVHH olan hastalarin 6zellikleri, GVHH zaman1 ve tedavisi degerlendirildi.

Sonug: Tiim hastalarin 6zellikleri degerlendirildiginde, 93 hastanin (%24.4) birden fazla kok hiicre nakli vardi.
Hastalarin cogunlugunu evre 3(%43.6) hastalar olusturmaktaydi. 55 hastada (%14.4) bobrek fonksiyon testi bozuklu-
gu vardi. Tiim hastalarin gogunlugunu evre 3(%43.6) hastalar olugturmaktaydi. 55 hastada (%14.4) bobrek fonksiyon
testi bozuklugu vardu.

Hasta ve klinik ozellikleri

Yag/cinsiyet Evreig tipi | Onceki CD34+hc GVHH GVHH GVHH
tedaviler X10*6/kg zamani yer/evre tedavi

63y/E c¢ 1ssll/1gG K | VAD/bor/len | 4.85 +15.gilin Gisn2 pred

70y/E kt 1sslll igG A | VAD/bor/len | 4.07 +13 Gis/3 pred

75y/E s¢ 1ssll/igA K VAD/bor 8.77 +11 KCr2 pred

59y/E msg 1sslll/igG A bor 5.57 +24 Cilt 1-2 Lokal steroid

66y/K tb 1ss1/1gG K VAD/bor 4.26 +30 GiS/cilt 2 pred

59y/E bg 1ssI1I/K bor 3.63 +7 Gis/3 pred

GVHH, 59-75 yas araliginda 6 hastada( 1,6% ) tespit edildi. GVHH olan hastalarin tek otolog nakli vardi. Higbi-
rinde bobrek fonksiyon testi bozuklugu ve ek kronik hastalig1 yoktu. 3 hastada GIS GVHH, 1 hastada KC, 1 hastada
cilt GVHH, 1 hastada da hem cilt hem GIS GVHH vardi. Hastalar hepsi steroid tedavisi ile diizeldi.

Tartisma: 2009°da Lazarus HM ve arkadaslarinin sundugu posterde 46 Multiple Myeloma hastasi nakil sonrasi
5 hastada GVHH gelismistir. Bundan sonra bildirilenler vaka serileri seklindedir. Bizde de 381 hastada 6 hastada
GVHH saptanmigtir. Hasta sayimiz ileri istatistik yapmak i¢in az sayidadir. Multiple Myeloma, otolog kok hiicre
nakli sonrasinda da GVHH goriilebilmektedir ve hizli baslanan steroid tedavisiyle hemen tedaviye olumlu cevap
alimmaktadir.
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OP-03. Noropati Varhig ile Vitamin B12 Diizeyleri Arasindaki Iliskinin
Degerlendirilmesi

Yildiz ipek!, Beray Gelmez Tas?, Giizin Zeren Oztiirk>
! [stanbul Dr. Liitfi Kirdar Sehir Hastanesi, Hematoloji
2 [stanbul Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Aile Hekimligi

Giris ve Amac: B12 eksikligi diinyada bir halk saglig1 sorunu olarak goriilmektedir ve siklig1 %3 ile %40 arasinda
degismektedir.B12 vitamini eksikligi cilt, gastrointestinal, hematolojik ve ndropsikiyatrik sistem olmak tizere birden
fazla sistemi etkiler ve sekeller hafif yorgunluktan siddetli nérolojik bozulmaya kadar ciddiyet bakimindan degis-
kenlik gosterir. B12 eksikliginde goriilen norolojik belirtiler progresif demiyelinizasyondan kaynaklanir ve periferik
noropati, arefleksi, propriyosepsiyon ve vibratuar duyu kaybini igerebilir.Bizde bu ¢alismada polikinigimize basvuran
hastalarda, izole B12 eksikligi olan bireylerde B12 duzeyi ile néropatinin Arasindaki iligkisiyi arastirmayi amagladik

Yontem: 6 ay boyunca poliklinigimize herhangi bir nedenle bagvuran 18 yas iistii izole B12 eksikligi olup calis-
maya katilmay1 kabul eden hastalar alindi. Noropati goriilebilen hastalik anamnezi olanlar (diyabet, sifiliz, alkolizm,
bazi ilaglar, multiple skleroz, multiple myelom, HIV) calismaya alinmadi. Katilimcilar ile yiiz ylize goriisme esas
aliarak; sosyodemografik ozellikleri, beslenme aligkanliklari, sigara ve alkol kullanimi, kullandiklari ilaglar, gegir-
dikleri operasyonlar sorgulandi. Semptomatik bulgular1 degerlendirmek amaciyla; noropatiyi degerlendirmek igin
el/ayakta uyusma ve his kaybi sorgulandi. Diyapazon deneyi ile meydana ¢ikan derin duyu bozuklugu test edildi.
Bunlardan herhangi birinin varlig1 néropati bulgu varligi olarak kabul edildi. Hematoloji Dernegi Tani1 ve Tedavi Ki-
lavuzu esas alinarak 6lgiilen serum vitamin B12 diizeyi 200pg/ml’1n altinda olmas1 B12 eksikligi kriteri kabul edildi.
Noropati bulgusunun varligi ile B12 arasindaki iligki bakildi.

Bulgular: Calismaya katilan 88 kisinin %71,6’si kadin (n=63), %28,4 ‘i erkekti (n=25). Katihmcilarin yas
ortalamasi 39,55 idi (min: 18, max: 63). Tiim katilimcilarin %56,8’inde (n=50) noéropati bulgular1 vardi. B12 diizeyi
100 pg/ml altinda olan 9 katilimcinin %88,9’unda noropati gézlenirken, 100 ila 200 pg/ml arasinda olan 79 katilim-
cmin %50,6’inde noropati tespit edildi. Tiim katilimcilarin B12 ortalamasi 143,59 + 35,327 olup; néropati bulgulari
varlig1 olanlarda B12 diizeyi anlamli olarak daha diisiik saptandi (p=0,010). Cinsiyete gore bu iliski aragtirildiginda
sadece erkeklerde noropati varligi ile B12 diizeyi arasinda iliski oldugu goriildii (p=0,026). Erkek hastalarin vitamin
B12 ortalamasi 138,84 + 35,975 idi. Kadin hastalarin vitamin B12 ortalamas1 145,48 &+ 35,178 idi.

Tartisma: Literatiirde B12 seviyesinin 200pg/ml’nin altinda oldugu hastalarda %33,7 ila %60,9 arasinda degisen
oranlarda ndropati izlenmis olup; bizim ¢calismamizdaki sonug benzerdir. Tiim katilimcilarda néropati bulgular: varli-
g1 olanlarda B12 diizeyi anlamli olarak daha diisiik saptandi. B12 diisiikliigii ve noropati ile cinsiyet karsilagtirildigin-
da ise erkek cinsiyette anlamli bulundu. Bunun nedeni erkeklerin hastaneye ge¢ basvurusu nedeniyle B12 degerinin
daha diisiik olmasi olabilir.

Sonuc Tiim katilimcilarda néropati bulgular varligi olanlarda B12 diizeyi anlamli olarak daha diisiik saptandi ve
cinsiyet ile karsilastirildiginda erkek cinsiyette anlamli bulundu. Bununla ilgili ek ¢alismalar yapilmalidir.
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OP-04. Diffiiz Bityiik B Hiicreli Lenfoma ve Sach Hiicreli Loseminin Nadir Goriilen
Birlikteligi Olgusu: Olgu Sunumu

Abdi ibrahim Halil Sénmez', Bugrahan Yigit>, Vahap Okan'
! Gaziantep Universitesi Ti ip Fakiiltesi Hastanesi, fg: Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Gaziantep,
Tiirkiye
2 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, I¢ Hastaliklar: Anabilim Dali, Gaziantep, Tiirkiye

Giris: Diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma (DLBCL), Non-Hodgkin lenfomanin (NHL) en yaygin histolojik alt tipidir
ve NHL vakalarinin yaklasik % 25’ini olusturur, ortanca vaka yast 64’tiir. Sacli (tiiylil) hiicreli 16semi (HCL), peri-
ferik kan, kemik iligi ve dalak kirmizi pulpa iginde bol sitoplazmali ve tiiylii ¢cikintilara sahip kii¢iik olgun B hiicreli
lenfoid hiicrelerin birikmesi ile karakterize nadir goriilen bir kronik B hiicreli lenfoproliferatif hastaliktir. Ortanca
baslangig yast ise 50-55 yil arasindadir. (1) Burada DLBCL tanili ve tedavi sirasinda HCL tanis1 koydugumuz olgu-
muzu sizlerle paylasmak istedik.

Olgu: Kirk bir yasinda erkek hasta Ocak 2021°de dis merkeze kilo kayb1 ve diger B semptomlarina ek olarak
mide agris1 ve siskinlik sikayetleri ile basvurmus. Ust GIS endoskopik inceleme islemi planlanan hastamizin islemi
sirasinda midede iilsere lezyonu saptanarak biyopsi alinmis. Biyopsi sonucu DLBCL (non-GC) olarak raporlanmast
iizerine boliimiimiize yonlendirilmis. Hastanemiz patoloji boliimiince de tan1 dogrulanan hastamiza evreleme amacl
cekilen PET-CT’de mide korpusunda, dalakta ve kemik iliginde tutulum nedenli evre 4 olarak kabul edip R-CHOP
tedavisi baglandi. Tedavi 6ncesi nétropenik olan ancak tedavi sonrasi notropenisi derinlesen hasta hospitalize edildi
ve ampirik antibiyoterapi ve 3 haftalik G-CSF tedavisine yanit alinamayan hastaya kemik iligi biyopsisi yapildi.
Akim sitometri sonucunda CD19, CD20, CD22, CD25, CD103 ve CD79b pozitif gelmesi iizerine patoloji boliimii
ile iletisime ge¢ildi. CD25 pozitifligi dogrulandi; TRAP ile hafif, annexin ile yogun boyanma goriilerek HCL olarak
sonuglandu. i1k kiir R-CHOP tedavisi sonrast hastaya Kladribin tedavisi planlandi. Kladribin tedavisi sonras1 G-CSF
tedavisi ile ndtropeniden ¢ikan hasta taburcu edilerek ayaktan takibe alindi. 2 kiir daha R-CHOP tedavisi verilen ve 3.
Kiir sonrasi kontrol PET-CT’de tam yanit saptanan hastaya kontrol kemik iligi biyopsisi yapildi ve kemik iligi remis-
yonda olan hastanin R-CHOP tedavisi 6 kiire tamamlandi. 2 kiir ek Rituksimab verilen hastanin ¢ekilen PET-CT’sin-
de tam remisyon saptandi. Hastamiza endoskopik degerlendirme planlanmis olup remisyonda takip edilmektedir.

Sonu¢: DLBCL en sik goriilen NHL olmakla beraber diger hematolojik malignitelerle birliktelik nadir goriiliir.
Nadir bir 16semi olan HCL ile DLBCL birlikteligi ise daha da nadir bir durum olup burada birliktelik gosteren vaka-
miz sizlerle paylastik. Iki hematolojik maligniteyi ayr1 ayr1 tedavi ederek remisyonda takip ettigimiz bu hastamizi
sunarak literatiire katki saglamak istedik

Anahtar kelimeler: Birliktelik; diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma (DLBCL); sacli (tiiylii) hiicreli 16semi (HCL)

Kaynaklar
1. Swerdlow SH, Campo E, Pileri SA, Harris NL, Stein H, Siebert R, Advani R, Ghielmini M, Salles GA, Zelenetz AD, Jaffe ES. The 2016 revision of the
World Health Organization classification of lymphoid neoplasms. Blood. 2016 May 19;127(20):2375-90.

2. Gasljevic, G., Kloboves-Prevodnik, V., Gazic, B. et al. Coexistent hairy cell leukaemia and hepatosplenic t-cell lymphoma: a case report. Diagn Pathol 9 , 58
(2014)

3. Sun T, Grupka N, Klein C. Transformation of hairy cell leukemia to high-grade lymphoma: a case report and review of the literature. Hum Pathol. 2004
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4. Bhargava R, Barbashina V, Filippa DA, Teruya-Feldstein J. Epstein-Barr virus positive large B-cell lymphoma arising in a patient previously treated with
Cladribine for hairy cell leukemia. Leuk Lymphoma. 2004 May;45(5):1043-8.
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OP-05. Primer Myelofibroz ve Sach Hiicreli Losemi Birlikteligi: Olgu Sunumu

Burcu Altindag Avcel
Namik Kemal Universitesi Hastanesi Hematoloji Boliimii, Siileymanpasa, Tekirdag

74 yasinda kadin hasta, 2019 agustos aymda 2 ayda 10 kg kayip, halsizlik ve sol iist kadranda dolgunluk ile po-
liklinigimize basvurdu. Yapilan sistemik muayenede dalak sert, agrisiz olarak kot altinda 3-4 cm ele gelmekteydi.
Periferik LAM saptanmadi. Hastada solukluk disinda diger sistem muayenelerinde patoloji saptanmadi. Hemogram-
da; Hgb: 6.24 mg/dl, MCV: 90 fl, total 16kosit: 7380 uL, Notrofil: 3280 uL, trombosit: 230000/mm3, Biyokimyada;
bobrek ve karaciger fonksiyon testleri, elektrolitler, retikiilosit, haptoglobulin, ferritin, B12 vitamini, folik asit normal
aralikta olup, LDH: 904 TU/L, beta2 mikroglobulin 7.27mg/L (0,8-2,2) olarak tespit edildi. Hastanin batin USG de
dalak 220 mm, karaciger 164 mm olarak 6l¢iildii, toraks ve batin kontrastli BT de LAM saptanmadi. Periferik yayma-
da lokoeritroblastik kan tablosu hakimdi. Periferik kanda Real Time PRC ile JAK 2 V617F mutasyonu pozitif tespit
edildi. Kemik iligi aspirasyon ve biopsisi yapildi. Kemik iliginden yapilan kromozom analizinde Del 13 (q12;q14)
tespit edildi. Aspirasyonda morfolojik olarak lenfositlerin %30 oraninda sagakli oldugu goriildii. Periferik kandan
Flow sitometri ; immiinofenotipleme yapildi. CD19 pozitif lenfositler iizerinden alindan gate de CD103 %36, CD
25 9%92,5, CD11c %98,5, CD45 %97,4, CD200 %99,29 olarak tespit edildi. Patoloji raporu: B lenfosit infiltrasyonu
bulunan hiperseliiler kemik iligi, CD20 igeren hiicrelerde CD25(+), CD11¢c(+), TRAP(+), PAX-5(+), megakaryosit-
lerde artis, derece 3 retikiiler lif artis1, sacl hiicreli 16semi ile uyumlu geldi. Hastanin kladribine almak i¢in servise
yatis1 yapildi. Hastaya yedi giin boyunca siirekli intravendz enjeksiyon yoluyla kladribin verildi. Kladribine sonrasi
6 ay sitopenik olarak takip edildi. Febril ntropeni ile 2 kez hastaneye yatis1 gergeklesti, haftanin 3 giinii filgrastim
destegi ve derin anemilerine eritrosit siispansiyonu transfiizyonu verildi. Kladribin tedavisinin 6. Aymda bakilan USG
de dalak boyutlar1 160 mm olarak 6l¢iildii. Kladribine tedavisinin 140. giiniide notrofil sayis1 1500/ml {izerine ¢ikt1.
180. giinde tam hematolojik remisyon saglandi. 3 ayda bir takip edilen hastanin, mevcut hemogrami Hgb: 11,2 mg/
dl, MCV: 101 fit, 16kosit: 7820 uL, nétrofil: 5080 uL, trombosit 292.000 mm3, LDH: 701 IU/L olarak 6l¢iilmistiir.

Sacli hiicreli 16semi (HCL), ¢esitli sitokinler ve biiyiime faktorlerini iceren karmasik patofizyolojiye sahip, nadir
goriilen kronik B hiicreli lenfoproliferatif bir hastaliktir. Sacli hiicreli [6semide kemik iliginde fibrozis sik rastlanilan
bir bulgudur. Neoplastik hiicre infiltrasyonuna reaktif olarak gelistigi diistiniiliir. Bizim hastamizda jak2 pozitifligi ile
karakterize grade 3 fibroz mevcuttur. Bu agidan hastanin sacli hiicreli 16semi ve primer myelofibroz birlikteligi olarak
degerlendirildi. Bunu destekler sekilde kladribin tedavisi sonras1 hasta uzun siire sitopenileri diizelmedi. Hastada ha-
len hafif anemi LDH yiiksekligi ve splenomegali myelofibrozu destekler sekilde devam etmektedir. Olgu literatiirde
ile kez tanimlanmus.
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OP-06. Rosai-Dorfman Hastaligi: Vaka Sunumu

Bilal Aygiin
Hematoloji ve I¢ Hastaliklar: Klinigi, Saglik Bakanligi Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Adana

Giris: Rosai-Dorfman hastaligi (RDD), 1969°da Rosai ve Dorfman tarafindan tanimlanan Langerhans dis1 hiicreli
histiyositozun nadir bir formudur.Siklikla ¢ocuklar1 veya geng eriskinleri etkiler. Etiyolojik mekanizma halen bilin-
memekle birlikte, immiindisfonksiyon sorumlu tutulmaktadir. RDD’li hastalarin neredeyse %90’1nda servikal lenf
nodlar1 tutulumu vardir, ancak tiim organlar tutulabilir.

Vaka: 28 yasindaki kadin hastaya dis merkezde 10/11/2016 tarihinde inguinal lap eksizyonel biyopsi yapilmis.
Patoloji sonucu siniis histiyositlerininin CD163, CD68 ve S-100 ile degisen oranlarda boyandig1 saptanmis. Rosa-
i-Dorfman hastalig1 tanis1 konulmus. PET-BT de, servikal, torakal, abdominopelvik, ossedz alanlarda yaygin malign
karakterde lenfoproliferatif hastalikla uyumlu PET-BT bulgular1 gelmis. Hasta ilagsiz takibe alinmis. 16/04/2019°da
klinigimize basvuran hastanin wbc 10.1, neu %88,5, hgb 7,6 g/dL, het %22,9, mev 87,9 fL, plt 723.000, coombs
testleri negatif, sedimentasyon >140, CRP 155,30 mg/L, LDH 263 saptandi. Kemik iligi biyopsisinde tutulum sap-
tanmadi. PET-BT de bilateral iliak ve inguinal alanlarda (SUV max: 14.4) konglomere multipl lenf nodlar1 saptandi.
Inguinal bulky kitle ve anemi nedeniyle sag inguinal lap eksizyonel biyopsi yapildi, patoloji Rosai-Dorfman hastalig
ile uyumlu geldi. 20/05/2019°da prednol 48 mg/giin/tb baslandi. 21/10/2019°da yanit degerlendirme amacli ¢ekilen
PET-BT sonucu parsiyel yanit ile uyumlu gelmesi iizerine prednol dozu azaltilarak 4 mg tablet/giinasir1 olacak se-
kilde devam edildi. Hasta sehir disinda yasadigi icin 22/06/2020’de klinigimize basvurdu. Bu dénemde prednol 4
mg/gilinasir1 devam eden hastaya, ¢ekilen PET-BT de progresyon saptanmasi tizerine vinblastin (6 mg/m?/giin), me-
totreksat (20 mg/m%hafta), 6-merkaptopurin (50 mg/m?%giin) tedavisi baglandi. Vinblastin 6 hafta boyunca haftada
bir verildi. Sonrasinda tedaviye diger ajanlar eklendi, vinblastin 3 haftada bir 4 doz daha verildi. Hasta Eyliil 2021
tarihinde covid gegirmesi nedeniyle ilaglarini kullanmay1 birakti. Hasta stabil hastalik nedeniyle ilagsiz takibe alindi.

Tartisma: RDD, Langerhans dis1 hiicreli histiyositozun nadir bir formudur. Histolojik incelemede tipik olarak
perikapsiiler fibrozis ve biiyiik histiyositler, lenfositler ve plazma hiicreleri ile yogun sekilde infiltre olmus dilate
siniisler goriiliir RDD genellikle ates, gece terlemeleri ve kilo kaybinin eslik ettigi, cogunlukla servikal olan agrisiz
ve masif lenfadenopati olarak ortaya ¢ikar. Cogunlukla deri, yumusak dokular, iist solunum yolu, retro-orbital doku
ve kemikleri tutan vakalarin yarisindan fazlasinda izole ekstra nodal tutulum mevcuttur. Asemptomatik hastalarda
spontan remisyon goriildiigiinden izlem yeterlidir. Konstitiisyonel semptomlari olan veya lenf nodlarinda ani biiyiime
olan hastalarin tedavi edilmesi gerekir. Antibiyotikler, asiklovir, steroidler, radyoterapi ve kemoterapi tedavide kulla-
nilmistir. Diislik doz steroid kullanilmasi 6nerilmektedir. Siddetli RDD’li hastalara ritiiksimab, vinblastin/prednizon/
MTX/6-MP 6nerilmektedir. Bizim hastamizda gelisen anemi nedeniyle metilprednisolon (1 mg/kg/giin) baslandi. Ta-
kibinde progresyon gelismesi nedeniyle vinblastin/MTX/6-MP baslandi.Senu¢: RDD nadir goriiliir. Baz1 hastalarda
spontan remisyon goriilebilir. Ancak tedavi gerektiren hastalar nedeniyle yakin takip edilmesi gerekir.

Anahtar kelimeler: Rosai-Dorfman, lenfadenopati, histiyositoz, metilprednisolon, vinblastin

Kaynaklar

1- Rosai J, Dorfman RF. Sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy: a newly recognized benign clinicopathologic entity. Arch. Pathol. 1969:87;63-70.
2- Abla O., Jacobsen E., Picarsic J. Rosai-Dorfman-Destombes hastaliginin teshisi ve klinik y6netimi i¢in fikir birligi 6nerileri. Kan. 2018; 131 :2877-2890.

3- Jabali Y, Smrcka V, Pradna J. Rosai-Dorfman disease: successful long-term results by combination chemotherapy with prednisone, 6-mercaptopurine,
methotrexate, and vinblastine: a case report. Int J Surg Pathol. 2005;13(3):285-289.
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OP-07. 60 Yas Uzeri Hematolojik Malignitesi Olan Hastalarda Polifarmasi ile
Kemoterapi Yamit1 ve Toksisite Arasindaki Tliski

Abdulkadir Karismaz', istemi Serin', Rafet Eren?, Ceyda Aslan®, Mehmet Hilmi Dogu*, Elif
Suyanr®
! [stanbul Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi
2 fstinye Universitesi, fg: Hastaliklar: ve Hematoloji BD, Liv Hospital, Vadistanbul
3 Derince Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi
4 fstinye Universitesi, fg Hastaliklar: ve Hematoloji BD, Liv Hospital, Ulus
*Adana Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji

Giris ve Amag: Genellikle iki veya daha fazla kronik saglik durumunun bir arada bulunmasi olarak tanimla-
nan multimorbidite, yash popiilasyonda yaygindir. Birden fazla kronik durumun varligi, hem saglik ¢alisanlar1 hem
de hastalar iGin terapOtik yOnetimin karmasikligini artirmakta ve saglik sonuclarini olumsuz yOnde etkilemektedir.
Ozellikle hematolojik maligniteler ve tercih edilen kemo-immunoteraptik ajanlar ile bu komorbiditelerin yonetimi
oldukg¢a zor bir klinik perspektifi olusturmaktadir. Yaygin olarak polifarmasi olarak adlandirilan birden fazla ilacin
kullanimi, multimorbiditesi olan yaslh popiilasyonda yaygindir. Hematolojik malignitelerde polifarmasi ise oldukga
az literatiir verisi bulunan bir arastirma alanidir. Akut miyeloid 10semi (AML), multipl miyelom (MM) ve kronik
lenfositik 16semi (CLL) gibi sik tan1 konulan hastaliklarda tan1 medyan yas 70 civarindayken miyelodisplastik send-
romlarda medyan yas daha yiiksektir. Hematoloji tedavi kilavuzlar1 da, yaslilarin ve komorbiditesi olanlarin siklikla
dislandigr klinik Galigmalardan bahsetmektedir. Bu hasta grubunda kisisellestirilmis tedavi yaklagimlarinin gelisti-
rilmesi gelecek yaklasimlar agisindan Onem tasimaktadir. Calismamizda, ileri yasta farkli hematolojik malignitelere
sahip hastalarda polifarmasinin tedavi cevabi ve sagkalim parametrelerine etkilerini arastirmay1 amagladik.

Yontem: Multipl miyelom (MM), kronik lenfositik 10semi (KLL) veya lenfoma tanisi alan > 60 yas 91 hastanin
verileri geriye doniik olarak analiz edildi. Hastalar Ekim 2012-Temmuz 2017 tarihleri arasinda tani almislardu.

Bulgular: Hastalarin ortanca yast 70 (60-85) idi. Hastalarin 42’si (%46) kadin, 49°u (%54) erkekti. Kirk (%44)
hastaya MM, 36 (%40) hastaya lenfoma ve 15 (%16) hastaya KLL tanis1 konulmustu. Hastalarin kullandig1 ortanca
ilag sayis1 6 (1-14) idi. < 6 ila¢ kullanan hasta sayist 52 (%57), > 6 ila¢ kullanan hasta sayis1 39 (%43) idi. En sik
birlikte kullanilan ilaglar 46 (%50) hasta tarafindan alinan antihipertansif ajanlardi. Hastalar es zamanli ilag sayilarina
gOre <6 ilag ve >6 ilag alan hastalar olarak iki gruba ayrildiginda gruplar yas ve cinsiyet agisindan benzerdi. Iki hasta
grubunda tan1 ve tedavi sekli farklilik gOsterse de tedaviye yanit ve genel sagkalim iki grupta benzerdi.

Sonu¢: Calismamizda, 60 yas ve Uzeri hematolojik maligniteye sahip hasta grubunda >6 Uzeri ilag
kullaniminin etkileri incelenmis olup, tedavi yaniti ve genel sagkalim agisindan olusturulan iki grup arasinda
herhangi bir farkliik saptanmadi. Polifarmasinin MM, KLL ve lenfoma hasta grubunda tedavi yaniti ve
sonuglarmi etkilememis olmasi, ileri yas hasta grubuna yaklasim agisindan Gnemli bir katki noktas1 olacaktir.

Anahtar Sozciikler: ileri yas; kronik lenfositik 16semi; lenfoma; multipl miyelom; polifarmasi
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OP-08. Aplastik Anemide Uclii Immiinsiipresif Tedavi Rejimi (AT Anti-Timosit
Globulini, Siklosporin ve Eltrombopag) Tek Merkez Deneyimi

Ahmet Kaya
Turgut Ozal Tip Merkezi Erigkin Hematoloji Klinigi, Malatya

Giris: Aplastik aneminin, kemik iligi hipoplazisi/aplazisi ile iliskili pansitopeni anlamina gelir ve ¢esitli nedenleri
bagl gelisir. Apilastik anemi tedavisi yas ve uygun kemik iligi vericisi olmasina gore sekillenir. 40 yasindan bilyiik
hastalar i¢in kemik iligi nakli yerine {i¢lii immiinsiipresif tedavi onerilmektedir.

Metot: Turgut 6zal tip merkezi eriskin hematoloji kliniginde Uclii immiinsiipresif ( at anti-timosit globulini, sik-
losporin ve eltrombopag ) tedavi rejimi alan 10 hastadaki deneyimizi sizlerle paylastik.

Sonug¢: Hastalarin yas ortalamasi 34 olarak tespit edildi. Tan1 sirasinda WBC (beyaz kiire sayis1) ortalama
3.265(1.27-7.98), Neutrofil 0.815(0.3-3.2), Hemoglobin 9.15(7.4-11.7),Trombosit 15(1-43) idi. Erkek hastalar %60
bayanlar %40 idi. 5 hastamiz kemik iligi nakli oldu 5 hasta niiks aplastik anemi ile takip ediliyor. Kemik iligi nakli
olan 5 hastadan 2 si nakile iligkili ex oldu.

Coziim: Uglii immiinsiipresif ( at anti-timosit globulini, siklosporin ve eltrombopag ) tedavi rejimi aplastik ane-
mi tedavisinde bilinen en giincel tedavi yaklasimi olmasina ragmen hastalarda yeterli yanit alinamamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Aplastik anemi, Uclii immiinsiipresif tedavi, Allojenik kemik iligi nakli
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OP-09. Orak Hiicreli Anemi Hastasinda Multiple Miyelom: Olgu Sunumu

Lutfiye Secil Deniz Balyen
Hatay Mustafa Kemal Universitesi Hematoloji Servisi

Giris ve Amac: Orak hiicreli anemi (OHA) diinyada en sik goriilen hemoglobinopati olup hemoglobinin beta zin-
cirindeki 6. pozisyonda bulunan Glutamik Asit’in yerine Valin’in gegmesi ile ve yeni ve patolojik bir hemoglobin olan
hemoglobin S’in olusumu ile sonuglanan genetik bir hastaliktir. Hastalik diinyada en sik Afrika, Amerika, Italya gibi
bolgelerde goriilmekte olup tilkemizde en sik Cukurova bolgesinde izlenmektedir. Hastaligin klinik gidisinde rol oyna-
yan en 6nemli faktdr vazookliizyon olup tiim sistemlerde akut ve kronik komplikasyonlara yol agmaktadir. Hastaligin
akut komplikasyonlar1 agrili krizler, hepatik ve splenik sekestrasyon krizleri, serebrovaskiiler olaylar ve Akut Gogiis
Sendromu (AGS) olarak sayilabilir. Kronik komplikasyonlar arasinda ise bobrek yetmezligi, osteoporoz, karaciger
yetmezligi, retinopati, pulmoner hipertansiyon ve kolelitiazis vardir (1,2). Multiple Miyelom (MM), tiim hematolojik
kanserlerin yaklasik %10 unu olusturan ve median goriilme yas1 66-70 olan malign bir plazma hiicre hastaligidir. Daha
¢ok genclerde goriilen OHA’ya yaslilikta daha sik izlenen MM gibi bir hematolojik malignitenin eslik etmesi nadir
goriilen bir durumdur. Burada MM tanist konulan bir OHA’l1 hastay1 sunduk.

Olgu: Orak Hiicreli anemi tanisi olan 55 yasindaki kadin hastanin rutin kontrollerinde serum kreatinin diizeyinin
1.21 mg/dl ve 24 saatlik idrarda mikroprotein diizeyinin 4 gr/giin oldugu goriildi. Yilda ortalama 1 kez agrili vazook-
luziv kriz gegiren, hemoglobin diizeyi 8-9 g/dl arasinda seyreden, krizlerinde hastaneye yatma ihtiyact olmayan hasta-
249.10%/uL , Sedimentasyon: 65 mm/h, BUN: , Cr:1.07 mg/dl, Ca: 9.7mg/dl , Total Protein:11.8 g/dL, Albiimin:3,5
gr/L, LDH:267 U/L, CRP: 12.7 mg/dl, 1GG:6.74 g/dL, IgA: <0.259 gr/L, IgM:0.26 gr/L, serum Kappa hafif zinciri:
356.2 mg/dl, serum Lambda hafif zinciri: 32.5 mg/L ve serum protein ve immiin fiksasyon elektroforezinde 1GG-kap-
pa monoklonal bandi saptandi. Kemik iligi aspirasyonunda %60 oraninda plazma hiicresi goriildii. Multiple Miyelom
(ISS:3) tanis1 konan hastaya 2 kez plazmaferez yapildiktan sonra VCD (Bortezomib-Siklofosfamid-Deksametazon)
kemoterapisi baslandi. Ikinci kiir sonrasinda nefes darlig1, ates ve genel durum bozuklugu gelisen hasta AGS, sepsis
ve ¢oklu organ yetmezligi ile nedeniyle eksitus oldu. Hastanin kan kiiltiirlerinde ESBL pozitif Klebsielle Pneumonia
iremesi oldugu 6grenildi.

Tartisma: Orak Hiicreli Anemi olup MM tespit edilen en erken vaka 1975 yilinda Anderson ve arkadaslari tara-
findan bildirilmistir. Hastanin MM tanist almadan 6nceki birka¢ ayda vazookluziv krizlerinin artigin dikkati ¢ektigi
belirtilmistir. Bu duruim hiperviskozite yaratan paraproteinlerin ve bozulmus kemik iligi mikrogevresinin oraklagsmay1
arttirmasi ile agiklanmistir. Su ana kadar OHA tanisi ile izlenirken MM tanis1 konulan sadece 12 hasta tarif edilmistir.
Bu hastalarin ¢gogunda ortak 6zellik MM tanist almadan dnceki son 2 yilda agrili krizlerinin artmig olmasi ve hastalarin
anemisinde goriilen derinlesmenin dikkati ¢ektigi soylenmistir. Bu hastalardan biri 39 yasinda ve gebelik sirasinda tani
almis, dogum sonrasi 3 yi1l 8 ay yasamustir. Altmis dort yasindaki diger bir hasta Melfalan-Prednisolon, Radyoterapi
ve CHOP (Siklofosfamid-Hidroksi Daunorubicin-Vinkristin-Prednisolon) tedavileri almis ve 2 y1l sonra gram negatif
sepsis ve MM’a bagli organ tutulumu nedeniyle kaybedilmistir. Yetmis yagindaki bir hasta ise bizim hastamizda oldugu
gibi VCD tedavisi ve ardindan Lenalidomid almig ve VGPR yanit1 alinmigtir. Hastalardan ti¢li degisik tedavi modali-
teleri (Melfalan-Prednisolon-Talidomid, Melfalan-Prednisolon, Vinkristin-Adriamsin-Deksametazon) almiglar ve biri
otolog kok hiicre nakline gidebilmistir. Bu hastalarda mortaliteye yol agan en dnemli nedenlerin karaciger sirozu, kardi-
yak hemosideroz ve OHA’ya bagli komplikasyonlar oldugu iizerinde durulmustur (3). Bizim hastamizin da durumunun
kotiilesmesinde bir OHA komplikasyonu olan AGS rol oynamistir.

Sonug: Orak Hiicreli Anemi’de MM nadir goriilen bir hastalik olup hastalar diger MM hastalarina gore ¢oklu organ
yetmezligi ve 6liim agisindan daha yiiksek risk altindadir. Ozellikle kemiklerde agrili kriz siklig1 ve anemisi artan,
ayrica hiperkalsemi, bobrek yetmezligi gibi durumlarin gelistigi OHA hastalarinda MM akla gelmelidir. Bu hastalarin
tedavileri sirasinda ise enfeksiyon ve AGS gibi komplikasyonlar acisindan dikkatli olunmalidir.

Kaynaklar

1. Platt OS, Thorington BD, Brambilla DJ, et al. Pain in sickle cell disease-rates and risk factors. N Engl J Med 1991;325:11-6.
2. Steinberg MH, Hebbel RP. Clinical diversity of sickle cell anemia: genetic ancellular modulation of disease severity. Am J Hematol 1983;14(4):405-16.

3. Bou Zerdan M, Diacovo MJ, Chaulagain CP. Challenges of Managing Multiple Myeloma Patients with Sickle Cell Disease: A Case Report and Review of
Literature. The American journal of case reports. 2021;22:¢933470.
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OP-10. Aplastik Anemi Tanihh Hastanin Allogeneik Hematopoetik Kok Hiicre Nakli
Sonrasinda Gelisen Transfiizyona Bagh Akut Akciger Hasar1: Olgu Sunumu

Salih Cirik!, Mehmet Ali Erkurt?, irfan Kuku?, Emin Kaya?, ilhami Berber> Emine Hidayet?,
Ahmet Saricr’, Soykan Bicim?
WMalatya Egitim ve Arastima Hastanesi, I¢ Hastaliklart Anabilim Dali
2[nénii Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali
*Malatya Egitim ve Arastima Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali

Ozet: Transfiizyon iliskili akut akciger hasar1 (Transfusion-related acute lung injury, TRALI) klinik bir send-
romdur. TRALI ile iligkili akciger hasar1 kan transfiizyonunun ciddi bir komplikasyonu olup, transfiizyona bagh
oliimlerin en sik nedenlerinden birisidir. Ilk kez 1957°de Brittingham tarafindan tanimlanmus olup siklig1 1:5000 kan
iirtinii transflizyonu ve 1:625 hasta olarak bildirilmistir. Biz burada aplastik anemi tanisi ile allogeneik hematopoetik
kok hiicre nakli (Allo-HKHN) yapilan ve miikerrer kan transfiizyonu sonras1 TRALI gelisen olgumuzu sunmay1
amaglamaktayiz.

Giris: TRALI klinik bir sendromdur. Goriilme sikligir 5000 transfiizyonda bir olarak bildirilmistir (1). Tan1 trans-
flizyon sirasinda veya sonrasindaki ilk alti saat i¢inde akut akciger hasar1 gelismesi, transfiizyon oncesinde akut
akciger hasar1 bulunmamasi ve bu tabloya yol agabilen risk faktorlerinin olmamasi ile konur (2). TRALI, biitiin
kan {irtinleri ile gelisebilmekle beraber; kan bankasinda uzun siire bekletilmis trombosit siispansiyonlarinin ve 50
ml’den fazla plazma igeren kan iiriinleri transfiizyonunun riski arttirdigi belirtilmistir (3). Hastaligin patogenezi tam
anlasilamamis olmakla birlikte iki ana teori dne siiriilmiistiir. Immiin mekanizmada verici plazmasinda bulunan doku
uygunluk antijeni (human leukocyte antigen, HLA) smif [ veya sinif II antijenlerinin uyardigi nétrofillerin akciger
kapiller hasar1 olusturmasi ve bu durumun hasarlanmis kapiller damarlardan sivi kagagi sonrasi 6dem olusumuna
neden oldugu disiiniilmektedir. Non-immiin mekanizmada ise; hastanin hastaligina bagli olarak graniilosit ve/veya
kapiller reaktivitesi veya graniilosit aktive edici lipitleri ve sitokinleri igeren bekletilmis kan lirlinlerinin transfiizyonu
ve alicida ortaya ¢ikan graniilosit aktivasyonu sonucu édem olustugu diistiniilmektedir (4). Klinik olarak transfiizyon
sirasinda veya sonrasindaki ilk alti saat i¢inde ani baglangicli solunum sikintisi, tagipne, tasikardi, hipoksemi, perife-
rik oksijen satiirasyonunda diisme ve pembe kopiiklii sekresyonlar gelismektedir. Arter kan gazinda parsiyel oksijen
basinci diisiiktiir, akciger filminde bilateral yaygin infiltratif goriintii tipiktir. Tedavinin ana unsuru destek tedavisidir.
Belirgin hipoksemisi olan hastalar ARDS gibi tedavi edilmelidir (5). Biz burada aplastik anemi tanisi ile Allo-HKHN
yapilan ve miikerrer kan transfiizyonu sonrast TRALI gelisen olgumuzu sunduk.

Bulgular: 32 yasinda kadin hasta viicudunda morluklarin olmasi tizerine aile hekimine bagvurmus. Yapilan tet-
kiklerinde platelet diisiikliigii saptanan hasta tarafimiza yonlendirilmis. Poliklinikten yapilan tetkikler ve periferik
yayma sonucu hasta idiopatik trombositopenik purpura 6n tanisi ile hospitalize edildi. Tedaviye cevap vermeyen ve
plateletlerinde yilikselme olmayan hastaya yapilan kemik iligi biyopsisi sonucu aplastik anemi tanis1 konuldu. Akraba
dis1 Allo-HKHN planlanan hastanin yapilan hemogram ve biyokimyasal tetkiklerinde beyaz kiire sayisi: 2.100/mm3,
trombositler: 12.000/mm3, he-
moglobin: 7,4 g/dl, glukoz: 88
mg/dl, BUN: 13 mg/dl, Cr: 0,7
mg/dl, Na: 140 mEq/l, K: 4,06
mEq/l, AST: 29 U/, ALT: 17
U/l idi. Akciger grafisi, toraks
tomografisi normal idi (Sekil
1) ve batin ultrasonografisinde
herhangi bir patolojik bulgu ve
organomegali saptanmadi.

Sekil 1: Vakanin kan transfiizyonu 6ncesi akciger grafisi ve toraks tomografi kesiti
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Olgunun AKIT sonrasinda 5. giiniinde iki {inite eritrosit siispansiyonu, bir iinite taze donmus plazma, bir iinite
trombosit siispansiyonu transfiizyonu yapildi. Takiplerinde kan basinci:100/60 mmHg, nabiz: 133/dk, oksijen satii-
rasyonu: %100, GKS: 14 olan olgunun hemoptizisi olmasi ve hematokrit %13 saptanmasi tizerine tekrar iki {inite
eritrosit siispansiyonu transfiizyonu yapildi. Kan transfiizyonunun 1. saatinde hipoksemi gelisen olguda oksijen satii-
rasyonu %75-85 arasinda seyretti. Es zamanli alinan kan gazlari analizinde pH: 7,14 PaO2: 69 mmHg, PaCO2: 67,8
mmHg, HCO3: 18,1 mmol/l, BE: -5,1, oksijen fraksiyonu oran1 (PaO2/Fi02): 110 saptandi. Olgunun akciger grafisi
ve toraks tomografisinde, bilateral infiltrasyon mevcut idi (Sekil 2).

Sekil 2: Vakanin kan transfiizyonu 6ncesi akciger grafisi ve toraks tomografi kesiti

Kardiyoloji ile konsiilte edilen hastanin ekokardiyografi (EKO) ve elektrokardiyografi (EKG) incelemesi normal
olarak degerlendirildi. Kan basincinin diisiik olmasi nedeni ile noradrenalin, dobutamin ve adrenalin intravenoz in-
fiizyon tedavileri baslandi. Olgu entiibe edilerek invaziv mekanik ventilasyon destegine alindi. Yapilan tedavilere
cevap vermeyen hasta exitus oldu.

Tartisma: Transfiizyon ile iligkili akciger hasari kan transfiizyonunun ciddi bir komplikasyonu olup, transfiizyona
bagli 6liimlerin en sik nedenlerinden birisidir. Klinisyenlerin bu komplikasyondan habersiz olmasi ya da tan1 konula-
mamasi nedeniyle gercek sikligi bilinmemekte olup, 5000 transfiizyonda 1 olarak bildirilmistir (1). Tan1 transfiizyon
sirasinda veya sonrasindaki ilk alt1 saat i¢cinde akut akciger hasar1 gelismesi, transfiizyon oncesinde akut akciger
hasar1 bulunmamasi ve bu tabloya yol acabilen risk faktorlerinin olmamasi ile konur (2). Transfiizyon ile iligkili
akciger hasar1 pndmotoraks, bronkopndmoni, akciger embolisi, konjestif kalp yetersizligi, siv1 yiiklenmesi, l6kosi-
toz, anafilaktik reaksiyonlar ile ayiric1 tanisinin yapilmasi gerekir (5). Bizim hastamizda oncesinde akciger hasari
olmadan transfiizyon sirasinda geligsen ve bu tabloyu agiklayan ikincil bir nedeni olmayan akut akciger hasari mevcut
idi. TRALI’nin 6zgiil bir tedavisi olmadigi i¢in hasta yonetiminin ana unsurlari bulguya yonelik tedavi ve destek te-
davisidir. TRALI tanis1 diisiiniiliir diisiiniilmez eger transfiizyon devam ediyorsa hemen sonlandirilmalidir. Oksijen,
mekanik ventilasyon, hemodinamik destek verilir. Hipovoleminin diizeltilmesi dnemlidir. Hipotansiyona yonelik ola-
rak hastaya etkin s1v1 tedavisi ve vazopressor ajan destegi verilmelidir. Bu nedenle diiiretiklerden kaginmak gerekir.
Steroidlerin avantaj veya dezavantaji netlestirilmemistir (6). Bu hastalarin yonetimindeki kilit nokta hipokseminin
tedavisidir. Bu hastalarda dogru tedavi stratejileri ile dramatik yanit alinabilir. Birgok hastaya oksijen ve mekanik
ventilasyon destegi gerekebilir. Gerekirse entiibasyondan ka¢inilmamalidir. Onlem olarak kullanilacak kan iiriiniiniin
yikanmasi, plazmanin azaltilmasi, 16kofiltrasyon, solvent — deterjan islemi (SDP) gibi hiicre ve hiicre pargaciklarini
yok eden, alloimmunizasyon ve diger yan etkilerin daha az goriilmesini saglayan islemlerin tercih edilmesi onerile-
bilir (7). Transfiizyon ile iligkili akciger hasarinda destek tedavisi sonrasinda hastalarin %80’inin semptomlarinin ilk
96 saatte geriledigi gozlenmis olup, %20’si uzun siire destek tedavisine gereksinim duymustur. Mortalite orani %5-
10°dur (8). Bizim olgumuz solunumsal ve hemodinamik destek saglanmis olup radyolojik ve klinik iyilesme olmayan
hasta tedaviye cevap vermemesi {izerine exitus oldu.

Sonug olarak transfiizyon dykdisii olan ve transfiizyon yapilmasindan itibaren alt1 saat iginde solunum sikintist
gelisen her hastada TRALI gelismis olabilecegi diisiiniilmelidir. Transfiizyon ile iligkili akciger hasari erken tanindi-
ginda destek tedavileri ile yiiz giildiiriici sonuglar alinmaktadir.
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OP-12. Periferik Kok Hiicre Toplamada Aferez Oncesi CD34+ Hiicre Sayis1 ve Mono-
niikleer Hiicre Sayis1 Aracihgiyla Uriin Toplam CD34+ Hiicre Sayisinin Tahmin
Edilebilirliginin Arastirilmasi: Cok Merkezli Calisma

Selim Sayin', Murat Yildirim', Zerrin Ertas', Erol Ayyildiz?, ilknur Aksoyoglu?®, Ferit Aveu?, Ali
UgurUral®, Meltem Ayl'
YGiilhane Egitim ve Arastirma Hastanesi, Kemik fligi Nakil Merkezi, Ankara
2Ankara Memorial Hastanesi, Kemik fligi Nakil Merkezi, Ankara,
*Bayindir Sogiitozii Hastanesi, Kemik flig“i Nakil Merkezi, Ankara,

Giris ve Amag: Aferez islemi dncesi periferik kandaki CD34+ hiicre sayisinin, aferez igslemi ile toplanacak CD34+
hiicre oranin1 tahmin etmede en iyi parametre oldugu bilinmektedir. Ancak akim sitometrinin maliyet, teknik karma-
siklik ve sonuglanma siiresinin uzun olmasi nedeniyle islem siiresinin gereksiz uzamasina yol agmaktadir. Toplanan
iiriindeki CD34+ hiicre miktarinin ayn1 giin ¢caligsilamadigi durumlarda ise gereksiz ek GCSF kullanimi olamktadir.
Calismamizda I6kosit sayisi, mononiikleer hiicre sayis1 aferez islemi dncesi periferik CD34+ hiicre sayisini igeren bir
algoritma ile toplanacak olan iiriindeki CD34+ hiicre sayisinin ve hedef CD34+ hiicre sayisi i¢in toplanmasi gereken
ortalama hacmin tahmin edilmesi amaglanmistir.

Yontem: Calismamizda 2011-2021 yillar arasinda ii¢ aferez merkezi tarafindan kok hiicre mobilizasyonu ama-
ciyla yapilan toplam 373 16koferez islem verileri retrospektif olarak tarandi. Periferik kandan islem 6ncesi CD34+
hiicre sayis1, mononiikleer hiicre ve 16kosit sayim1 yapildi. Lokoferez i¢in uygun hastalar isleme alindi. Aferez islemi
sirasinda {iriin 100-200 ml ulastiginda iiriinden tekrar hemogram calisildi. Uriindeki toplam CD34+ hiicre say1sin1 ve
toplanacak tiriin miktarini tahmin etmek icin asagidaki formiil kullanildi.

Tahmin edilen iiriin toplam CD34+ hiicre sayisi/mL:

Bu formiilden elde edilen sonug, hastanin viicut agirligi ile ¢arpilarak hedef CD34+/kg hiicreye ulagsmak igin
toplanmasi gereken kok hiicre ml cinsinden hesaplandi. Hedef hacme ulasinca aferez islem sonlandirildi. Prosediir
tamamlandiginda toplanan tirtindeki CD34+ hiicre sayisi akim sitometri ile 6l¢iildii. Bu sonug islem sirasinda hesap-

Uriin WBC Sayisy/uLx UriinMononiikler Hiicre Sayisi/ul.~ x  Islem Oncesi CD34+ hiicre
Perifer WBC Sayisi/pL.  PeriferMononiikler Hiicre Sayisi/puL orany/mL

lanan CD34+ hiicre sayist ile karsilastirildi.

Bulgular: 219 hasta ve 154 saglikli dondrden olmak tizere toplam 373 aferez islemi gerceklestirildi. Katilimcila-
rin 234 erkek, 139 kadindi. Kok hiicre nakil endikasyonlari siklik sirasina gore saglikli dondrler (154 dondr %41.3),
multiple myelom (116 hasta %31.1) hodgkin dis1 lenfoma (38 %10.2),hodgkin lenfoma (27 hasta %7.2), digerleri
(38 hasta %10.2) idi.
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Calismada kullandigimiz formiille hesapladigimiz CD34+ diizeyi ile islem sonunda akim sitometri ile dl¢tiigiimiiz
CD34+ hiicre diizeyleri arasinda giiclii bir korelasyon saptandi (lineer regresyon analizine gore R:0.939) (sekil-1). Alt
grup analizinde bu korelasyonun tiim hastalik alt gruplarinda ve saglikli donérlerde de oldugu saptanmistir.

Sonuc¢: Lokoferez islemi sirasinda hedef CD34+/kg kdk hiicre i¢in toplanmasi gereken hacmin, islem dncesi
CD34+ 6n sayimi, lokosit+mononiikleer hiicre sayis1 ve islemin ortasinda alinacak 16kosit+mononiikleer hiicre sayisi
ile kolayca hesaplanabilecegi gosterilmistir. CD34+hiicre diizeyini tahmin etmek igin agiklanan formiil, ikinci bir
giiniin gerekli olup olmayacagini belirlemek igin yararlt oldugu ve boylece prosediiriin gereksiz uzamasini engelle-
yebilecegi gdzlenmistir.

Sekil-1: Formiil ile tahmin edilen toplam CD34+ hiicre ile akim sitometri ile 6l¢iilen CD34+ hiicre sayilarinin karsilastiriimasi
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OP-13. Allojenik Hematopoietik Kok Hiicre Naklinden Sonra Kullanilan G-CSF’nin
Trombosit Engraftman Siiresi ve Trombosit Siispansiyon Replasman Sayilarina
Etkisi

Ahmet Saric1', Mehmet Ali Erkurt?, Iirfan Kuku?, Emin Kaya?, ilhami Berber?, Soykan Bi¢cim?,
Emine Hidayet?, Ahmet Kaya?, Muhammed Furkan Keser?, Omer Faruk Bahcecioglu®, Ayse Uysal®
Malatya Egitim ve Arastirma Hastanesi, I¢ Hastaliklar: Anabilim dali, Hematoloji Bilim Dali
2[nonii Universitesi Tip Fakiiltesi, Turgut Ozal Tip Merkezi, Hematoloji Bilim Dali
SInonii Universitesi Tip Fakiiltesi, Turgut Ozal Tip Merkezi, I¢ Hastaliklar: Anabilim Dali
*Kirsehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Klinik Eczact
SFirat Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali

Amag: Allojenik hematopoietik kok hiicre nakli (Allo-HKHN) sonrasi graniilosit koloni uyarici faktdr (G-CSF)
kullanimi ile nétrofil engraftman siiresi ve hastane yatig siiresi kisaldi. Bununla birlikte, G-CSF>nin trombosit
engraftrasyon siiresi lizerindeki etkisi konusunda bir fikir birligi yoktur. Calismamizin primer amaci, G-CSF kulla-
niminin Allo-HKHN sonrasi trombosit engraftrasyon siiresi iizerindeki etkisini belirlemektir. Sekonder amaglar, Al-

lo-HKHN sonras1 trombosit siispansiyonu sayisini, eritrosit slispansiyonu sayisini ve akut graft versus host hastaligi
(GVHD) insidansini belirlemektir.

Materyal ve Metod: 01.01.2011-01.01.2022 tarihleri arasinda merkezimizde Allo-HKHN yapilan hastalar retros-
pektif olarak incelendi. Hastalar nakil sonrasi G-CSF alan ve almayan olarak 2 gruba ayrildi.

Bulgular: Toplam 64 hasta dahil edildi. 32 hastaya Allo-HKHN sonras1 G-CSF destegi verilirken, diger 32 hasta-
ya verilmedi. Notrofil engraftman siiresi ve hastanede kalis siiresi G-CSF alan grupta daha kisaydi (p<0.05). G-CSF
almayan grupta trombosit engraftman siiresi daha kisaydi (p<0.05). Grup 1»>deki hastalarda akut GVHD insidans1
grup 2>deki hastalardan daha yiiksek olma egilimindeydi (%40.6>ya kars1 %15.6, p=0.052). Allo-HKHN sonras1
trombosit slispansiyonu G-CSF almayan grupta daha azdi1 ancak bu fark istatistiksel olarak anlamli degildi (p=0,173).

Sonug¢: Allo-HKHN sonras1t G-CSF kullaniminin nétrofil engraftrasyon siiresi ve hastanede yatis siiresi lizerinde-
ki olumlu etkisi agik olmakla birlikte trombosit engraftmani {izerindeki etkilerinin arastirilmasi gerekmektedir.

Tablo 1. Gruplarin demografik ve klinik 6zellikleri

Grup 1 (n=32) Grup 2 (n=32) p degeri
Yas, median (range) 46.5 (18-65) 43 (18-67) 0.856
Cinsiyet 0.79
Erkek, n (%) 21 (65.6) 22 (68.8)
Kadin, n (%) 11 (34.4) 10 (31.2)
Primer hastalik 1
Akut myeloid l6semi, n (%) 20 (62.5) 19 (59.4)
Akut lenfoblastik 16semi, n (%) 6 (18.8) 7(21.9)
Aplastik anemi, n (%) 3(9.4) 3094
Hodgkin lenfoma, n (%) 2(6.2) 2(6.2)
Primer myelofibrozis, n (%) 1(3.1) 1(3.1)
Donor tipi 0.355
Akraba, n (%) 31(96.9) 28 (87.5)
Akraba disi, n (%) 13.1) 4(12.5)
Hazirlama reimi 1
Myeloablatif, n (%) 19 (59.4) 20 (62.5)
Azaltilmis yogunluklu, n (%) 13 (40.6) 12 (37.5)
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Tablo 2. Gruplarin ana klinik sonuglar

Grup 1 (n=32) Grup 2 (n=32) p degeri
Notrofil engraftman zamani, 15.5 (10-30) 23 (15-41) <0.001
median (range)
Platelet engraftman zamani, me- 18 (11-40) 14 (10-41) 0.015
dian (range)
Eritrosit replasman sayisi, nakil 3.5 (0-20) 2 (0-9) 0.013
sonrasi, median (range)
Platelet replasman sayisi, nakil 5.5 (0-35) 3 (0-20) 0.173

sonrasi, median (range)

OP-14. Vaka Bazinda Kok Hiicre Bankacihiginin Onemi

Soykan Bicim', Mehmet Ali Erkurt', irfan Kuku', Emin Kaya', ilhami Berber!, Ahmet Sarici?,
Ahmet Kaya', Emine Hidayet'
Unénii Universitesi, Turgut Ozal Tip Merkezi, Hematoloji Boliimii, Malatya/Tiirkiye
2Turgut Ozal Universitesi, Malatya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Béliimii, Malatya/Tiirkiye

Ozet: Hematopoietik kok hiicre nakli genetik ve otoimmiin hastaliklar, 16semi, lenfoma ve bazen de solid organ
kanserlerinin tedavisinde yillardan beri siiregelen ve yeni ilaglarin ortaya ¢ikmasi ile giderek gelisen bir tedavi me-
todudur (1). Ulkemizde ulusal doku bilgi ve kok hiicre bankacilig1 Saglik Bakanlig1 énciiliigiinde 1 Nisan 2015 tari-
hinde Tiirkiye Kok Hiicre Koordinasyon Merkezi (TURKOK) nin kurulmasi ile baglamistir. 2021 yilsonu verilerine
gbre 3415 hastaya nakil igin verici temin eden TURKOK araciligi ile indnii Universitesi K&k Hiicre Nakil kliniginde
sadece 2021 yilinda 16, TURKOK kurulusundan bu yana ise toplamda 62 nakil basari ile gergeklestirilmistir. Haliha-
zirda 780.000 goniillii dondrii bulunmakta olan merkez {ilkemizin bu konudaki ihtiyacini karsilamaya ¢aligmaktadir.
Caligmamizda 2012 yilinda Akut Lenfoblastik Losemi tanisi alan, akraba i¢i vericisi olmayan ve o donem imkanlari
nedeniyle hematopoietik kok hiicre nakli yapilamayan hastaya; 2021 yilinda, hastaligin niiksii sonrasinda, TURKOK
sayesinde bulunan akraba dig1 dondr araciligi ile yapilan nakil sunulmustur. Tedavinin temel tagini olusturan uygun
dondr ihtiyact iilkemizde TURKOK tarafindan basari ile saglanmaktadir.

Anahtar Kelimeler: TURKOK, Kok Hiicre Bankacilig,

Giris: Hematopoietik kok hiicre nakli genetik ve otoimmiin hastaliklar, 16semi, lenfoma ve bazen de solid organ
kanserlerinin tedavisinde yillardan beri siiregelen ve yeni ilaglarin ortaya ¢ikmasi ile giderek gelisen bir tedavi meto-
dudur (1). Ulkemizde ulusal doku bilgi ve kok hiicre bankacili1 Saglik Bakanlig1 énciiliigiinde 1 Nisan 2015 tarihinde
Tiirkiye Kok Hiicre Koordinasyon Merkezi (TURKOK) nin kurulmasi ile baslamistir. Bu tarihten dnce yurtdis: kok
hiicre bankalar1 araciligi ile yiiriitilmeye ¢alisilan tedavilerde pek ¢ok zorlukla karsilagilmistir. Calismamizda daha
once Akut Lenfoblastik Losemi (ALL) nedeniyle uygun vericisi olmadigindan kok hiicre nakli yapilamayan hastada,
9 y1l sonra hastaligin niiksii ve TURKOK aracilityla temin edilen imkanlarla yapilan kok hiicre nakli anlatilmustir.

Vaka Sunumu: Yirmi bes yasinda erkek hasta 2012 yili Temmuz ayinda ALL tanis1 ile bir baska merkezde ALL
IC-BFM 2009 protokolii ile tedavi edilmis. Methotreksat ve merkaptopiirin igeren idame tedavisini de 2 yil siire ile
kullanan hasta ilk tanidan yaklasik 7 yil sonra hastaligin niiksii ile tekrar ilk tani aldig1 merkeze basvurmus. Bu kez
CALGB 8811 tedavi protokolii ile remisyona giren hasta klinigimize allojenik nakil i¢in yonlendirilmis. Hastanin
ikisi kardes olmak tizere 17 akrabasinin HLA (Human Leukocyte Antigen) doku gruplari [llumina MiSeq® Next-Ge-
neration Sequencing metodu ile ¢alisildi. Hastanin en yiiksek uyumlu vericisi %50 olmasi iizerine iilkemiz kok hiicre
bankas1 olan TURKOK ’e basvuruldu. TURKOK basvuru siirecinde hastada yanit kayb1 olusmamasi i¢in merkezi-
mizde Hyper-CVAD kemoterapi protokolii 1. ve 2. basamaklar1 uygulandi. Hasta i¢in uygun hematopoietik kok hiicre
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TURKOK tarafindan saglandi. Kan grubu A Rh + olan hastaya %100 HLA uyumlu AB Rh+ vericiden hematopoietik
kok hiicre nakli yapildi. Nakil sonras1 komplikasyon gelismeyen hasta taburcu edildi.

Tartisma: Allojenik hematopoietik kok hiicre naklinin basarist HLA doku gurubu uyumunun derecesine baglidir.
Bu sebeple ideal donoér aile i¢i olmaktadir (2). Aile igi uygun vericisi olmayan hastalar i¢in diinyada mevcut doku
bilgi bankalarinda yaklasik 39,7 milyon erigkin vericinin bilgisi bulunmaktadir. Bat1 toplumlarinda doku bilgi banka-
lar1 araciligryla hastalara %70 oraninda aile dis1 verici bulunabilirken gelismekte olan iilkelerde ve etnik azinliklarda
bu oran %10-15"lere kadar inmektedir (3). 2012 yili verilerine gore {ilkemizde 234 akraba dist nakil yapilmistir. Bu
nakiller i¢in kullanilan {irlinlerin biiyiik boliimii yurt disindan temin edilmistir. Bir {iriin i¢in yurt digina aktarilan
ticretin 20000-30000 Euro oldugu disiiniiliirse, bu kaynak i¢in yurt disina biiyiikk miktarda doviz 6denmekte her {irii-
niin ortalama temini 6-8 ay gibi bir siire aldigindan bu aralik da hasta kaybina yol agmaktadir (4). Hasta ve dondriin
HLA doku tiplemesi de énemli bir basamaktir. Halihazirda {ilkemizde saglik bakanligi tarafindan yetkilendirilen 47
adet doku tipleme laboratuvari olup bunlardan 8 tanesi EFI (European Federation of Immunogenetics) akreditasyonu
almustir (5, 6). 2021 yilsonu verilerine gore 3415 hastaya nakil igin verici temin eden TURKOK araciligi ile Indnii
Universitesi Kok Hiicre Nakil kliniginde sadece 2021 yilinda 16, TURKOK kurulusundan bu yana ise toplamda 62
nakil basar1 ile gerceklestirilmistir. Yine 2021 yilinda aferez iinitemizden TURKOK icin 29 dondrden kok hiicre
toplanip ilgili merkezlere gonderilmistir. Halihazirda 780.000 goniillii dondrii bulunmakta olan merkez iilkemizin bu
konudaki ihtiyacini karsilamaya ¢aligmaktadir.

Sonu¢: Hematopoietik kok hiicre nakli tilkemizde basar1 ile uygulanan spesifik bir tedavi metodudur. Tedavinin
temel tasini olusturan uygun donér ihtiyact iilkemizde TURKOK tarafindan basar ile saglanmakla birlikte bu konuda
toplumsal farkindaligin arttirtlmasi sahip olunan HLA havuz ¢esitliligini arttiracaktir. Bu amagla bagta sosyal medya
olmak tizere kitlesel iletisim araglar1 kullanilarak toplum hafizasinin dinamik tutulmasi gerekmektedir.

Kaynaklar
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OP-15. Reaktif Lenfadenopati ile Lenfoma (Hodgkin Lenfoma,Diffiiz Biiyik
B Hiicreli Lenfoma) Ayriminda Monosit/Lenfosit Oran1 ve Trombosit/Lenfosit
Oraninin Prediktif Rolii

Dervis Murat Akkurd!, Salih Serta¢c Durusoy?, Handan Haydaroglu Sahin', Ali Tekbas', Abdi
ibrahim Halil S6nmez', Zeynep Ka¢maz', ilkay Dogan, Vahap Okan'
'Gaziantep Universitesi Sahinbey Arastirma ve Uygulama Hastanesi Hematoloji Boliimii
2Sanko Universitesi Hastanesi
3Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Biyoistatistik Anabilim Dali

Giris: Notrofil/lenfosit orani sistemik inflamatuvar durum gostergesi olup tani aninda kanser iligkili inflamas-
yonu gostermede etkili bir parametre oldugu gosterilmistir (1). Diffiiz biiyiik B hiicreli lenfomada nétrofil/lenfosit
orant (NLO)(2) ve Hodgkin lenfomada nétrofil/lenfosit orani, trombosit/lenfosit orani(TLO) (3) ve monosit/lenfosit
orani(MLO) (4) daha 6nceden prognostik belirteg olarak da ¢aligmalarda ortaya konulmustur . Bu ¢alismada eksiz-
yonel biyopsi sonucunda reaktif lenfadenopati , diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma ve hodgkin lenfoma tanisi konulan
hastalarin tan1 anindaki tam kan sayimindaki NLO, MLO ve TLO hesaplanarak, bu degerlerin ayirict tanida prediktif
rollerini ortaya koymak istedik.

Materyal ve metot: Bu retrospekif calismada Gaziantep Universitesi Hastanesi Hematoloji boliimiine 2013-2020
yillar1 arasinda lenfadenopati ileri tetkik amagli bagvurmus olan tam kan sayimi istenmis ve eksizyonel biyopsisi
yapilip Gaziantep Universitesi Hastanesi Patoloji boliimiince tanis1 konulmus olan hastalar degerlendirilmeye alin-
mustir. Gaziantep Universitesi Etik Kurulu’dan onay almmstir (GAUN 2021/41). Reaktif lenfadenopati tanis1 almis
olan 108 hasta , Hodgkin lenfoma tanis1 almis olan 206 hasta ve Diffiiz Biiyiik B Hiicreli lenfoma tanis1 almig olan
148 hasta tam kan sayimlariyla beraber ¢alismaya alinmislardir. Istatistiksel Analiz: Monosit/Lenfosit oran1 kesim
degeri 0,42 secildiginde ((Sensitivite=52,82% (95% CI 47,5-58,1); Spesifite=87,96%(95% CI 80,3-93,4)) istatistik-
sel olarak anlamli saptanmustir. (AUC=0,732; p<0,05). Platelet/Lenfosit orani kesim degeri 130.95 se¢ildiginde (Sen-
sitivite=71,75% (95% CI 66,8-76.,4); Spesifite=65,74% (95% CI 56,0-74,6)) istatistiksel olarak anlamli saptanmistir
(AUC=0,716; p<0,05).

Tartisma: Bilgilerimize gére bu ¢alismamiz Hodgkin lenfoma ,Diffiiz Biiyiikk B hiicreli lenfoma ve reaktif
lenfadenopatinin karsilastirildigr ilk ¢alismadir. Her ti¢ hastalik grubunda da tani anindaki nétrofil/lenfosit oranini
anlamli derecede farkli saptadik ve bu oranin tan1 anindaki kullanimi birbirlerinden ayirici tanida oldukg¢a yardimei
olabilecegini bulduk. Monosit/lenfosit oran1 ve platelet/lenfosit oranin1 hesapladigimizda her ikisinin de benign ve
malign(Hodgkin ve Diffiiz Biiyiik B hiicreli lenfoma) lenfadenopati ayrimimi saglamada anlamli derecede etkili ol-
dugunu bulduk.
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OP-16. Diffiiz Bilyiik B-Hiicreli Lenfomada Tam Kan Parametreleri

Taha Ulutan Kars, Atakan Tekinalp
Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Hematoloji BD, Konya, Tiirkiye

Giris ve Amac: Diffiiz biiyiik B-hiicreli lenfoma (DBBHL), non-Hodgkin lenfomalarin (NHL) en sik goriilen alt
tipi olup, agresif bir hastaliktir. Rituksimabin kullanilmasindan sonra biiylik oranda kiir saglanabilir bir hastalik hali-
ne gelmistir. Prognostik indeks olarak rituksimab &ncesinde Uluslarars: Prognostik Indeks (IPI) kullanilmaktayken,
rituksimab sonrasinda revize edilmis IPI (R-IPI) ve National Comprehensive Cancer Network IPI (NCCN-IPI) sik-
likla kullanilmaktadir. Ancak DBBHL nin biyolojik ve klinik olarak heterojen karaktere sahip olmasi nedeniyle, bu
indekslerin yeterli olamadigina dair ¢calismalar mevcuttur. Bu nedenle prognozu belirleme i¢in indeks arayisi halen
devam etmektedir. Son zamanlarda nétrofil-lenfosit oran1 (NLO), trombosit-lenfosit oran1 (TLO), lenfosit-monosit
orani (LMO) ve sistemik inflamatuar indeks (SII) gibi bazi tam kan parametrelerinin bir ¢ok malignitede kotii prog-
noz ile iligkili oldugu gosterilmistir. Tiimor gelisimi ve inflamasyon arasinda siki bir iligki mevcuttur, bu nedenle tam
kan sayiminin inflamasyon hakkinda sagladigi bilgi malignite siirecini yansitabilir. Bu ¢alisma, DBBHL tanili1 hasta-
larda tam kan parametreleri kullanilarak, inflamasyon ve DBBHL arasindaki iliskiyi degerlendirmeyi amaglamakta-
dir. Anlamli iligki saptanmasi durumunda bu parametrelerin primer nodal hastalik ile primer ekstranodal hastalik i¢in
kiyaslanmasi1 planlamaktadir. Ayrica bu parametreler ile R-IPI ve NCCN-IPI arasinda korelasyon olup olmadiginin
incelenmesi hedeflenmektedir.

Yéntem: Bu retrospektif calismaya, Ocak 2012 ve Ekim 2020 tarihleri arasinda Necmettin Erbakan Universitesi
Meram Tip Fakiiltesi Hematoloji BD basvurusu olan ve DBBHL tanisi almis olan 84 hasta ile 39 saglikli birey dahil
edilmistir. Hasta dosyalarindan tan1 anindaki NLO, TLO, LMO ve SII ile R-IPI ve NCCN-IPI hesaplanarak kayde-
dilmistir. Once hasta ve saglikli grupta NLO, TLO, LMO ve SII diizeyleri degerlendirilmistir. Anlamli fark goriilmesi
iizerine hasta grup, primer nodal ve primer ekstranodal hastalig1 olan grup olarak ikiye ayrilmis, bu iki grup arasinda
NLO, TLO, LMO ve SII diizeyleri arastirilmistir. Ayrica hasta grupta NLO, TLO, LMO ve SII diizeyleri ile R-IPI ve
NCCN-IPI arasindaki korelasyon varlig1 incelenmistir.

Bulgular: Hasta grupta NLO, TLO, LMO ve SII degerleri anlamli olarak farkli idi (p>0.001). Bu degerler igin
primer hastalik olan grup ile primer ekstranodal hastalik olan grup karsilastirildiginda anlaml farklilik saptamadi.
Prognostik indeksler ile korelasyon incelendiginde hicbir parametre R-IPI ve NCCN-IPI ile korelasyon gostermedi.

Tartisma: Caligmanin sonuglart DBBHL nin biyolojik ve klinik olarak heterojen karakterinde inflamasyonun
onemli bir rol oynadigi hipotezini desteklemektedir. Bu bulgular, tam kan parametrelerinin DBHHL tanili hastalar1
saglikli bireylerden 6nemli 6l¢iide ayirt edici performansa sahip olabilecegini diigsiindiirmektedir. Ancak ¢aligmanin
verileri, bu parametrelerin primer nodal ve primer ekstranodal hastaligin ayriminda faydali olamadigini gostermistir.
Ayrica indirek kiyaslama ile bu parametrelerin prognozu belirlemede de kullanisl olmadigini diigiindiirmiistiir. Bu
bulgulart dogrulamak igin daha fazla ¢alisma gereklidir.

Anahtar Kelimeler: Diffuse large B-cell lymphoma, inflammation

5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022
19



HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

® 24-27 Mart 2022, K K.T.C, Hibrit Kongre

OP-17. Lenfoma ve Multipl Miyelom Hastalarinda Preemptif Plerixafor
Kullaniminin K6k Hiicre Mobilizasyonuna Etkisi

Ayse Uysall, Mehmet Ali Erkurt?, irfan Kuku?, Emin Kaya?, ilhami Berber?, Ahmet Sarici, Soykan
Bicim?, Ahmet Kaya®, Emine Hidayet?>, Mustafa Merter'
! Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Elazig, Tiirkiye
2 Inénii Universitesi Turgut Ozal Tip Merkezi, Hematoloji Bilim Dali, Malatya, Tiirkiye

Giris ve Amac: Aferez islemi dncesi periferik kandaki CD34* kdk hiicrenin sayilmasi, efektif dozda hiicre toplan-
mas1 ve mobilizasyon yetersizligini gostermek i¢in biiyiik 6nem tasir. Bunun i¢in mobilizasyon basarisizligini azalt-
mak icin GCSF ile yapilan mobilizasyonda 4. giin periferik kanda kok hiicre sayimi1 yapilarak CD34* kok hiicrelerin
<10-15/microL’ nin altinda ise plerixafor’ un preemptif uygulanmasi caligsmalarda kullanilmistir. Biz de hem multipl
myelom (MM) hem de lenfoma [non-Hodgkin lenfoma (NHL) ve hodgkin lenfoma (HL)] hastalarinda mobilizasyon
sonrast 4. giin periferik kanda sayilan CD34"* hiicre say1st <15/microL olan hastalara preemptif tek doz uyguladigimiz
plerixafor etkisini sunmay1 amagladik.

Yontem: Bu ¢alismaya Ocak 2020-Kasim 2021 tarihleri arasinda OKHN i¢in kok hiicre mobilizasyonu amaciyla
tek bagina GCSF uygulamasi sonrasi 4. giinde periferik kanda CD34 pozitif hiicre sayisina gore preemptif olarak tek
doz pleriksafor yapilan 35 hasta dahil edildi. Hastalarin tanilari, mobilizasyon oncesi tedavileri, pleriksafor dncesi
ve sonrasi periferik kanda CD34* kok hiicre miktar1 (/microL), kdk hiicre toplanmasi i¢in uygulanan aferez sayisi,
aferez sonrasi toplanan CD34* kok hiicre miktar (x108/kg), nakil i¢in kullanilan hazirlama rejimi, nétrofil ve platelet
engraftman stireleri, ndtropenik ates durumu, transplantasyon sonrasi hastanede kalig siiresi irdelendi.

Bulgular: Hastalarin 20 (%57,1) MM, 15’1 (%42,9) lenfoma tanis1 aldi. Ortanca yas 53 (19-74) olup sadece 7
(20%) hasta 60 yas tlistiindeydi. Hastalarin 16 (45,7%)’ si kadin, 19 (54,3%)’ u erkekti. Hastalar arasinda cinsiyet farki
yoktu (p=0,807). Tiim hastalarin mobilizasyon 6ncesinde aldiklar1 median tedavi sayisi 2 (1-6) sira idi. Mobilizasyon
aninda hastalik durumuna gore hastalarin tamami parsiyel ya da daha iyi yanithi iken hicbir hastada refrakter hasta-
lik yoktu. Dérdiincii giin periferik kanda bakilan median CD34* hiicre sayis1 5,2/microL (0,1-13,4) iken plerixafor
sonrasi 5. giinde periferik kanda median 206,6 (31,57-49347) kat bir CD34* kok hiicre artis1 ile median 924,80 /mic-
roL (295,00-5056) hiicre tespit edildi. (Wilcoxon; Z=-5.160; r=-872,2; p<0.0001). Plerixafor sonrasi1 hi¢gbir hastada
yan etki gozlenmedi. Lenfoma ve MM gruplar1 arasinda 4. giin plerixafor 6ncesi bakilan CD34* sayisinda, sonrasi
periferik kanda bakilan CD34* sayisinda ve artma oraninda istatiksel fark saptanmadi (p=0,840). Yine lenfoma alt
gruplari ile yapilan karsilagtirmada periferik kanda 5. giinde CD34* artis oraninda da anlamli farklilik saptanmadi.
Tlim hastalara aferez ile sadece 1 kez toplama islemi uygulandi. Mobilizasyon basarisizligi hi¢gbir hastada goriilmedi.
Toplanan CD34* hiicre sayis1 median 5,90x10%kg (2,70 x10°-14,4 x10°) idi. Ttim hastalarin 22 (62,9%)’ sinde 5x10%/
kg tizerinde CD34* kdk hiicre toplanmisti.

Sonug: Preemptif plerixafor kullanimi, etkin dozda kok hiicre toplama oranimi artirarak, mobilizasyon siiresini/
aferez seanslarini azaltarak ve hastay1 yeniden mobilizasyon riskinden kurtararak etkili bir mobilizasyon yontemi
oldugunu gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Aferez; CD34+ kok hiicre; mobilizasyon; plerixafor
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OP-18. Oftalmik Tutulum ile Basvuran Erdem-Chester Vakasi:

Ali Unal', Nesibe Taser Kanat', Meltem Giiman2, Mustafa Baydar', Muzaffer Keklik'
Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Klinigi,
2 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklar: Klinigi

Giris ve Amac: Erdem Chester hastaligi multisistemik seyredebilen langerhans dis1 histiositozis grununda yer
alan hastaliklardandir. Nadir hastaliklar grubundan olan ECH literatiirde 1000° den az sayida bildirilmistir. Daha
cok uzun kemiklerde multifokal sklerotik lezyonlara neden olur. Biz burada oftalmik tutulum ile bagvuran bir Erdem
Chester Vakas1 sunduk.

Olgu: 49 yasinda erkek hasta yaygin kemik agrilari, halsizlik, g6z arkasinda agr1 sikayeti ile bagvurdu. Fizik mu-
ayenesinde kemiklerde hassasiyet disinda bulgu yoktu. Hastanin laboratuar incelemelerinde tam kan sayiminda Hb:
11 gr/dl, 16kosit: 12000, plt: 646000, kr: 1.7, GFR: 45 ml/ dk saptandi. Goriintiileme yontemleri ile incelemesinde;
Retroperitoneal Fibrozis, hidronefroz, siirrenal hiperplazi, orbita aksinda kitle saptandi. PET-BT’ de retroorbital kitle,
T7-T10 vertebral tutulum, siirrenal tutulum, sol humerus, klavikula, sakrum ve femurda sklerotik lezyonlar saptand1
(resim 1). Orbita BT’ de, belirgin destriiksiyona yol agmayan sagda ~23x11mm solda ~18x15mm 0l¢iisiinde yumu-
sak doku dansitesinde yer kaplayici goriiniimler izlendi (resim2). Sakral epidural kitleden alinan biyopsinin immiino-
histokimyasal incelemesinde CD68 pozitif, S-100 negatif, Langerin negatif, BRAF V600E pozitif saptandi. Hastaya
Erdem Chester Hastalig1 tanisi konuldu. Vemurafenib (BRAF inhibitorii) ve steroid tedavisi baglandi. Hidronefrozu
olan hastaya double J stent takildi. Takiplerinde kreatinin degerlerinde anlamli diizelme oldugu goriildii. Retroorbital
kitlede kiiclilme oldugu goriildii. Hastanin takipleri halen klinigimizde devam etmektedir.

Sonuc¢: ECH, nonlangerhans histiositozis grununda olan nadir hastaliklardandir. ECH, Diinya saglik 6rgiitii lenfo-
id timorler siniflamasina 2008 yilinda dahil olmustur. ECH’ nin en sik etkiledigi sistem iskelet sistemidir ve daha ¢ok
bilateral simetrik kortikal osteoskleroza neden olur. Multisistemik tutulum yapabilen ECH, kardiovaskiiler sistemi
de azimsanmayacak derecede etkilemektedir. Yaklagik hastalarin %50 sinde kardiovaskiiler sistem etkilenir. Kapak
bozukluklari, aritmiler, periaortik fibrozis, dal bloklar1 goriilebilir. Retroperitoneal fibrozise neden olarak bobrek
yetmezligine yol agabilir. SSS bulgularina neden olabilir ve SSS tutulumu ECH’ nda kétii prognozun gostergesidir.
Orbitada infiltrasyon, retroorbital agri bulgular1 goriilebilirken, okiillomotor paralizi ve korliige kadar ilerleyebilir.
Hipofizi etkileyebilir, Diabetes Insipidusa neden olabilir. Histopatolojik incelemede kopiiklii histiositler goriiliir. Pa-
togenezinde BRAF mutasyonu 6nemli rol oynar. BRAF inhibitérler, MEK inhibitorleri, IFNa, glukokortikoidler
ve kladribin ECH tedavisinde kullanilan ajanlar arasindadir. Pek ¢ok sistemi etkileyen ECH’ nin erken teshisi ile
etkilenen sistemlerin tedavisi miimkiin olabilmektedir. Klinik spektrumu genig olan ECH’ nin ayirici tanilarda akla
getirilmesi oldukca 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: Erdem-chester hastalig1; histiositozis; nadir hastaliklar

Iif

Resim 1 Hastanin tan1 anindaki PET- BT goriintiisii
Resim 2 Hastanin tan1 anindaki orbita BT goriintiisii, retroorbital yer kaplayici olusumlar ok ile gdsterildi.
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OP-19. Eritrosit Siispansiyonu Transfiizyonu Planlanan Hastalarda Disiplinler Arasi
Yasam Kalitesi Farkhiliklarinin Degerlendirilmesi

Dilek Urtekin', Burhan Turgut?
Tekirdag Namik Kemal Universitesi Hastanesi, Hemovijilans Birimi, Tekirdag, Tiirkiye

2Tekirdag Namik Kemal Universitesi Hastanesi, fc Hastaliklart Ana Bilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Tekirdag,
Tiirkiye

Giris ve Amac: Eritrosit siispansiyonu transfiizyonu (EST) ihtiyaci olan hastalar diisiik hemoglobin diizeyine
sahip olduklar1 i¢in halsizlik, ¢abuk yorulma, carpint1 ve dikkat daginiklig1 gibi giinliik yagam aktivitelerini etkileyen
yan etkiler yasayabilmekte bazi bireyler ise farkinda olmadan giinliik yasantisina devam etmektedir. Bu arastirmada
eritrosit siispansiyonu transfiizyonu ihtiyaci olan ve eritrosit siispansiyonu transfiizyonu planlanan farkli boliimlerde
tedavi goren bireylerde transfiizyon oncesi yasam kalitesinin disiplinler arasi karsilagtirilmasi ve transfiizyon oncesi
hastalarin yasadig1 belirti-bulgularin ortaya konmasi amaglanmistir.

Yontem: Tekirdag Namik Kemal Universitesi Hastanesi’nde 2018-2019 yillarinda EST planlanan hematoloji,
onkoloji, kadin hastaliklar1, ortopedi, beyin cerrahisi ve genel cerrahi olmak {izere toplam 6 farkli bolimde tedavi
gbren 60 hasta calismaya dahil edilmistir. Veriler EST 6ncesi “Genel Bilgi Formu” ve “SF-36 Yasam Kalitesi Ol-
cegi” kullanilarak toplanmigtir. Verilerin degerlendirilmesinde tanimlayici istatistiksel metodlarin (frekans, yiizde,
ortalama ve standart sapma) yaninda Mann Whitney U Testi ve Kruskal Wallis Analizleri kullanilmustir. Istatistiksel
degerlendirmeler yapilirken p<0,05 degeri anlamli kabul edilmistir.

Bulgular: Hastalarin yag ortalamasi 56,46+16,00 olup %63,3’l kadin ve %36,7’si erkek bireylerdir. EST plan-
lanan hastalarin tamaminda yasam Kkalitesi tiim alt boyutlarda diisiikk bulunmustur. En diisiik puan alan alt boyut
17,914£35,32 ile fiziksel rol giigliigii, normal degerlere en yakin olan ruhsal saglik alt boyutu puan ortalamasinin
64,40+20,32 oldugu goriilmiistiir. EST Oncesinde cinsiyete gore yasam kalitesi alt dlgek puanlaria bakildiginda
fiziksel fonksiyonellik alt boyutunda kadin-erkek degiskeninin istatistiksel olarak anlamli derecede farkli oldugu
goriilmistiir (p<0,05). Disiplinlere gore yasam kalitesi incelendiginde agr1 alt dlgeginde disiplinler arasinda anlaml
diizeyde fark bulunmustur (p<0,05). Hastalarin son bir haftadir yasadigi belirti-bulgular sorgulandiginda, %81,7’sin-
de yorgunluk ve halsizlik, %38,3 linde ¢arpinti, %31,7’sinde dikkat dagmikligi ve %70inde cilt renginde solukluk
oldugu goriilmiistiir.

Sonugc: Transfiizyon dncesi yagam kalitesi puanlarmin 8 alt boyutta diisiik oldugu normal degerlere en yakin
puanlamanin ruhsal saglik alaninda oldugu goriilmistiir. Disipline gore yasam kalitesi agri alt 6l¢ceginde sonuglarin
istatistiksel diizeyde anlamlidir (p<0,05). Kadin hastaliklar1 ve onkoloji boliimlerinde tedavi géren hastalarin agrisi
olmadig1 ve hastalarin sahip oldugu hastaligin agriya neden olmamasi veya hekimler tarafindan agr1 kontroliiniin iyi
yapilmas ile ilgili olabilecegi diisiiniilmiistiir. Cinsiyete gére yasam kalitesi fiziksel fonksiyon alt boyutunda kadin-
larin erkeklere gore giinliik fiziksel aktiviteleri istatistiksel olarak anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu goriilmiistiir
(p<0,05). Bunun nedeninin kadinlarin ev isleri ve giinliik yapilmasi gereken aktivitelerde var olan sorumlulukla-
rindan dolay1 daha aktif olmaya ¢aligmalarindan kaynaklandigi diistintilmiistiir. Hastalarin biiytik ¢cogunlugu EST
oncesinde yorgunluk, halsizlik, cilt renginde solukluk, bas agrisi ve sa¢ dokiilmesi yasadigini ifade etmistir. Bu ¢a-
lisma yalnizca yapilan bolgedeki verileri yansitmaktadir ve daha net sonuglar alinabilmesi i¢in genis ¢apli ¢aligmalar
yapilmasi gereklidir.

Anahtar kelimeler: Anemi; Eritrosit siispansiyonu transfiizyonu; Yasam kalitesi
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OP-20. HA330 Hemoperfiizyon Adsorbsiyon yonteminin sepsiste inflamatuar
belirtecler ve end organ hasar diizeyleri iizerine etkileri: Retrospektif tek merkezli
calisma

Mehmet Ali Erkurt', Ahmet Sarici?, Ayse Belin Ozer®, irfan Kuku', Emin Kaya', Soykan Bi¢im',
Mustafa Said Aydogan®, Adem Kose‘, Funda Memisoglu*, Volkan Ince’, Emrah Otan’, ilhami
Berber!, Mustafa Ozgiil', Muhammed Furkan Keser®, Emine Hidayet', Ahmet Kaya', Ayse Uysal’
L Inénii Universitesi Tip Fakiiltesi, Turgut Ozal Tip Merkezi, Hematoloji Bilim Dali
2 Malatya Egitim ve Arastirma Hastanesi, I¢ Hastaliklar: Anabilim dali, Hematoloji Bilim Dali
SInonii Universitesi Tip Fakiiltesi, Turgut Ozal Tip Merkezi, Anestezi ve Reanimasyon Anabilim Dali
4 Inonii Universitesi Tip Fakiiltesi, Turgut Ozal Tip Merkezi, Enfeksiyon Hastaliklar: Anabilim Dali
S Inénii Universitesi Tip Fakiiltesi, Turgut Ozal Tip Merkezi, Genel Cerrahi Anabilim Dali
S Inonii Universitesi Tip Fakiiltesi, Turgut Ozal Tip Merkezi, I¢ Hastaliklart Anabilim Dali
"Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali

Amag: Sepsis, enfeksiyon ve bakteriyemiden sepsis ve septik soka kadar uzanan bir klinik spektruma
sahiptir. Hemoadsorpsiyon tedavisi modaliteleri -sitokin ve toksin inaktivatorleri kombinasyon halinde -
sepsis tedavisinde arastirilmaktadir. Bu ¢alismada, Inénii Universitesi Turgut Ozal Tip Merkezi Hastane-
si’nde HA330 Hemoperflizyon Adsorbsiyon tedavisi alan sepsis/septik soklu hastalarda inflamatuar belir-
teclerdeki degisiklikler ve organ disfonksiyonundaki degisikliklerin bildirilmesi amaglanmuistir.

Materyal ve metod: 1 Ocak 2019 - 01 Ocak 2021 tarihleri arasinda In6nii Universitesi Turgut Ozal Tip
Merkezi Hastanesi’nin ¢esitli kliniklerinde sepsis veya septik sok tanisi ile HA330 Hemoperfiizyon Ad-
sorbsiyon ile tedavisi uygulanan hastalar retrospektif olarak bu ¢alismaya dahil edildi.

Bulgular: Caligmaya toplam 150 hasta dahil edildi. Hastalara sitokin adsorpsiyonu uygulandiktan ortalama 2.5
(1-114) giin sonra 104 (%69.3) hasta 61dii ve 46 (%30.7) hasta sepsisten iyilesti. Yasana 46 hastada WBC, notrofil
say1s1, CRP, prokalsitonin, BUN, kreatinin ve degerlerinde azalma olmasina ragmen bu diisiisler istatistik-
sel olarak anlamli degildi (sirasiyla p=0.924, 0.608, 0.175, 0.201, 0.798, 0.154). HA330 Hemoperfiizyon
Adsorbsiyon tedavisinden sonra sadece ALT ve AST degerlerinde istatistiksel olarak anlamli bir diisiis
(strasiyla p=0.024, 0.017) tespit edildi.

Sonuc¢: HA330 hemoperfilizyon tedavisinin sepsis tanisindan sonraki ilk 24 saat i¢inde baslanmasinin
enfeksiyon belirtegleri ve son organ hasart ve 6zellikle karaciger hasari belirtecleri lizerinde iyilestirici
etkisi oldugu izlendi. Bu ¢alisma, sepsiste HA330 hemoperfiizyon tedavisinin erken kullaniminin yararini
gostermesi acisindan énemlidir.

Anahtar kelimeler: HA330 hemoperfiizyon Adsorbsiyon yontemi; sepsis; septik sok; inflamatuar belirtegler; end organ hasari
belirtecleri
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Tablo 1. Hastalarin baslangigtaki klinik 6zellikleri

Yas, yil 51.9+17.7
Cinsiyet (Kadin/erkek), n 49/101
Viicut kitle indeksi, kg/m? 24.4+4
Septik sok, n 102 (68%)
APACHE II skoru 15.3+4.8
Enfeksiyon kaynag

Intra-abdominal, n 30 (20%)
Pulmoner, n 80 (53.4%)
Uriner sistem, n 12 (8%)
Cilt ve yumusak doku, n 14 (9.3%)
Diger ya da bilinmeyen, n 14 (9.3%)

Enfeksiyon kokeni

Toplum kdkenli, n
Hastane kokenli, n
Patojen

32 (21.3%)
118 (78.7%)

Gram pozitif bakteri, n
Gram negatif bakteri, n
Fungus, n

Virus, n

Miks, n

Bilinmeyen, n

28 (18.7%)
31 (20.7%)
15 (10%)
4 (2.6%)
41 (27.3%)
31 (20.7%)

Mekanik ventilasyon, n

64 (42.7%)

Tablo 2. Sitokin adsorpsiyonundan dnce ve sonra laboratuvar parametreleri

Sitokin absorpsiyon Sitokin absorpsiyon p degeri
oncesi sonrasi

Platelet sayis1 (x10°/L) 54 (3-647) 41 (2-588) 0.041
CRP (mg/L) 11.3 (0.3-125) 10 (0.3-45.9) 0.352
Hemoglobin (g/dl) 9.3 (5-15.9) 9.2 (5.5-14.9) 0.203
WBC (x10°/L) 5.33(0-116.67) 5.32(0.01-139) 0.227
Notrofil sayisi 5(0-94.3) 3.85(0-95.8) 0.626
(x10°/L)

Prokalsitonin (ng/mL) 2.49 (0.05-100.1) 2.21 (0.09-100) 0.927
BUN (mg/dl) 27.95 (3.03-167.84) 37.38 (3.03-125) <0.001
Kreatin (mg/dl) 0.91 (0.4-5.21) 0.9 (0.4-10.68) 0.057
AST (IU/L) 35 (3-3885) 42 (6-4202) 0.206
ALT (IU/L) 27 (6-2171) 29 (5-4013) 0.021
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OP-21. B12 Vitamini ve Folik Asit Diizeyinin Multiple Miyelomda Sagkalima Etkisi
Var M1?

Dervis Murat Akkurd', Shehab Al-Haithamy?, Handan Haydaroglu Sahin’, Ali Tekbas', Abdi
ibrahim Halil S6nmez', Zeynep Ka¢maz', Vahap Okan'
'Gaziantep Universitesi Sahinbey Arastirma ve Uygulama Hastanesi Hematoloji Boliimii
2 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi

Giris: B12 vitamini (vit B12) hiicre proliferasyonu sirasinda, DNA replikasyonunda énemli bir kofaktordiir. Ce-
sitli calismalarda yiiksek serum vitB12 diizeylerinde 6zellikle sigara ve alkol iliskili kanserler ile hematolojik malig-
nitelerin prevalansinda artig oldugu gosterilmistir(1). Retrospektif analizlerde MM ve diger plazma hiicre hastalik-
larinda %20 oraninda vitamin B12 eksikligi raporlanmistir (2). Biz de multiple myelom hastalarimizda B12 vitamin
diizeyi ve folik asit diizeyi bakarak sagkalim {izerine etkisini incelemek istedik.

Bulgular: 2012-2020 yillar1 arasinda multiple myelom tanis1 konulan 554 multiple myelom tanili hastanin verile-
ri incelenmis , 201 hasta ¢alismaya uygun bulunmus olup retrospektif verileri incelenmistir. Sagkalim siireleri(1-3-5
yillik sagkalim) bakimindan roc analizi yapilmis olup B12 eksikligi olanlar ve olmayan arasinda anlamli farklilik
bulunmamistir(p=0,284). B12 gruplar1 (220 ve >220) ile mortalite arasinda anlamli iliski bulunmamistir(P=0,120).
Folik asit gruplari(6 alt1 ve >6) ile mortalite arasinda anlamli iligki bulunmamigtir (P=0.948). Sagkalim siireleri (1-
3-5 yillik sagkalim) bakimindan roc analizi yapilmis olup folik asit gruplar1 arasinda anlamli iliski bulunamamustir.

Sonug¢: Vitamin B12 ve Folik asit diizeylerinin multiple myelom hastalarimizda sagkalim siiresi ve mortalite
iizerine etkisi gosterilememistir.

Kaynaklar
1.Arendt JF, Pedersen L, Nexo E, Serensen HT. Elevated plasma vitamin B12 levels as a marker for cancer: a population-based cohort study. J Natl Cancer
Inst. 2013 Dec 4;105(23):1799-805. doi: 10.1093/jnci/djt315. Epub 2013 Nov 18. PMID: 24249744; PMCID: PMC3848986.

2.Braschi C, Doucette J, Chari A. Characteristics of Vitamin B12 Deficiency in Patients With Plasma Cell Disorders. Clin Lymphoma Myeloma Leuk. 2017
Dec;17(12):¢65-e69. doi: 10.1016/j.clm1.2017.07.001. Epub 2017 Jul 12. PMID: 28757000.
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OP-22. Trombotik Trombositopenik Purpurayi Taklit Eden Agir B12 Vitamin
Eksikligi
Burcu Aslan Candir, Tugce Nur Yigenoglu, Merih Kizil Cakar, Mehmet Sinan Dal, Fevzi Altuntag
Ankara Onkoloji Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji ve Kok Hiicre Nakli Unitesi, Ankara

Giris: Siddetli B12 vitamini eksikligi, hemolitik anemi, trombositopeni, sistosit, yiiksek laktat dehidrogenaz
(LDH) ve diisiik retikiilosit tiretimi olarak kendini gosterebilmektedir. Bu duruma psddo trombotik mikroanjiopati
denir ve diger trombotik mikroanjiopatik hemolitik anemileri taklit edebilmektedir (1). Klinik ve laboratuar tablo
trombotik trombositopenik purpura (TTP) gibi tedavisinin acilen baslanmasi gereken yasami tehdit eden durumlarla
karigmaktadir. Hastalarin tam tetkikleri devam ederken terapotik plazma degisimi (TPE) gibi invaziv islemlerin
yapilmasina neden olabilmektedir. B12 vitamin eksikliginde TTP aksine TPE yanit vermez ve bunun yerine B12
vitamini takviyesi ile tedavi edilir. B12 eksikliginin bu atipik sunumu olan hastalar gereksiz, maliyetli ve potansiyel
olarak zararli tedavi alabilirler. Burada agir B12 vitamin eksikligi olup TTP ile prezente olan bir olgu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu: Elli iki yasinda daha 6nce bilinen bir hastalik ve ilag kullanim1 olmayan hasta yorgunluk ve vii-
cutta morarma sikayetleri ile dis merkeze bagvurmus. Yapilan tetkiklerde anemi, trombositopeni, bilirubin ve LDH
ylksekligi saptanmig (Hg:5,4g/dl, PLT 80.000/mm3, total/indirekt bilirubin: 2,7/0,9mg/dl, LDH: 4437 U/L). Peri-
ferik yaymasinda fragmente eritrositler, gistositler ve trombositopeni 6zlenmis. Hastanin mevcut bulgularina biling
dalgalanmasi da eklenince TTP diisiiniilerek hastaya TPE baslanmis. Takip ve tedavisinin merkezinde yapilmak tizere
sevk edildi. Merkezimizde yapilan tetkiklerde trombositopeni, hiperbilirubinemi, trombositoz, anemi gézlendi. Peri-
ferik yaymast mikroanjiopatik hemolitik anemi ile uyumlu bulundu. Etiyolojik nedenlere yonelik yapilan tetkiklerde
vitamin B12 diizeyinin 69 pg/dl olarak asir1 diisiik oldugu tespit edildi. Hastaya oncelikle 1/2 ampul subkutan B12
vitamini uygulandi. Trombositleri ylikselince intramuskuler tedaviye gecildi. TPE tedavisi ADAMTS13 aktivitesinin
normal diizeyde saptanmasi ve hastada B12 vitamin eksikligi olmasi nedeni ile durduruldu. B12 vitamin replasmani
tedavinin 1. haftasinda hastanin trombositopenisi ve anemisinin diizeldigi gozlendi (Hg: 11,8g/dl, PLT 327.000/mm3,
LDH 308 U/L).

Tartisma: Vitamin B12 eksikligi genel popiilasyonda sik goriiliir ve nadiren psddo trombotik mikroanjiopati dahil
olmak tizere ¢ok ¢esitli hematolojik belirtilerle kendini gdsterebilir. B12 vitamini eksikliginden kaynaklanan inefektif
eritropoez, intramediiller hemolize ve mikroanjiopatik hemolitik anemilerde goriilen LDH artisina yol acarak ayiric
taniy1 zorlagtirir. Literatiirde hastamiza benzer daha dnce TTP diisiiniiliip TPE yapilan ancak agir B12 vitamin eksik-
ligi olan vakalar bildirilmistir (2,3). Agir B12 vitamin eksikligi; gebelikte HELLP sendromu, bobrek yetmezligine
eslik ettigi durumlarda hemolitik tiremik sendromu ile karisan tablolara neden olabildigi bildirilmistir (4, 5). Agir B12
vitamin eksikliginde klinik ve laboratuar tablo TTP gibi tedavisinin acilen baglanmasi gereken yasami tehdit eden
durumlarla karismakta, gereksiz terapotik plazma degisimi gibi invaziv islemlerin yapilmasina neden olabilmektedir.
B12 vitamin eksikliginde TTP aksine plazma degisimine yanit vermez ve bunun yerine B12 vitamini takviyesi ile te-
davi edilmektedir. B12 vitamini eksikliginde goriilen ¢esitli hematolojik belirtilerin klinisyenler tarafindan taninmasi,
bu invaziv prosediirlerden ve tedavilerden kaginmaya yardimei olabilir. Hemoliz, sistositoz ve trombositopeni gibi
hematolojik anormallikleri olan hastalarda B12 vitamini eksikligi degerlendirilmesi gerekir.

Anahtar kelimeler: B12 vitamini; Pseudo trombotik mikroanjiopati; Trombotik trombositopenik purpura

Kaynaklar

1- Tadakamalla AK, Talluri SK, Besur S. Pseudo-thrombotic thrombocytopenic purpura: a rare presentation of pernicious anemia. N Am J Med Sci. 2011;
3(10):472-474.

2- Ly B, Santos J. Vitamin B12 deficiency mimicking thrombotic thrombocytopenic purpura. Consultant. 2017;57(10):618-619.

3- Routh JK, Koenig SC. Severe vitamin B12 deficiency mimicking thrombotic thrombocytopenic purpura. Blood. 2014 Sep 11;124(11):1844

4- Govindappagari S, Nguyen M, Gupta M, Hanna RM, Burwick RM. Severe Vitamin B12 Deficiency in Pregnancy Mimicking HELLP Syndrome. Case Rep
Obstet Gynecol. 2019 Mar 25;2019:4325647.

5-Vanoli J, Carrer A, Martorana R, Grassi G, Bombelli M. Vitamin B12 deficiency-induced pseudothrombotic microangiopathy without macrocytosis

presenting with acute renal failure: a case report. ] Med Case Rep. 2018 Oct 3;12(1):296.
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OP-23. Akut Losemilerde Aberan Antijen Sunumunun Prognostik Onemi

Orhan Kemal Yiicel, Ozan Salim, Aysen Timuragaoglu
Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Giris ve Amac: Bu calismanin amaci, Akut Losemi tanisi ile takip edilen hastalarin tani sirasindaki immiinfe-
notipik 6zelliklerinin remisyon indiiksiyon tedavi yanitina ve genel sagkalima olasi1 etkilerinin degerlendirilmesidir.

Yontem: Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali Hematoloji Bilim Dali’nda Nisan 2008
ile Nisan 2011 tarihleri arasinda “de novo (yeni)” Akut Ldsemi tanisi alan, 18 yas ve listii, 90 hasta degerlendirildi.
Hematoloji Bilim Dali kayitlari, Hastane Arsivi, Merkez Laboratuvari Ozel Hematoloji Laboratuvari (Akim Sitomet-
ri Laboratuvari) kayitlari, Tibbi Biyoloji ve Genetik Anabilim Dali kayitlar1 ve elektronik hasta dosya sistemi olan
MEDIHASTA programu retrospektif olarak incelendi. Sagkalim analizleri i¢in “Kaplan-Meier” yontemi ile sagkalim
karsilagtirmasi “Log-rank” testi ile yapildi. Cift yonlii p degerinin 0.05ten kii¢iik oldugu durumlar istatistiksel olarak
anlamli kabul edildi. Verilerin analizinde Stata SE for Mac® version 11.2 (Texas, A.B.D) kullanildz.

Bulgular: 90 hasta retrospektif olarak incelendiginde; 62 (%68.9) hasta AML, 18 (%20) hasta ALL (16 B-ALL,
2 T-ALL), 5 (%5,6) hasta AUL, 5 (%5,6) hasta BAL olarak saptandi. AUL ve BAL tanisi olan hastalar istatistik
analize alinmadi. Aberan antijen ekspresyonu olan ALL (My + ALL) hastalar1 ile olmayan ALL (My — ALL) hasta-
lar1 remisyon indiiksiyon tedavisine yanit ve 10 aylik genel sagkalim a¢isindan karsilagtirildiginda anlamli bir fark
saptanmadi (Sekil 1). ALL’de en sik gozlenen aberan antijen ekspresyonu CD33 pozitifligi olarak saptandi. CD33 +
ALL ile CD33 — ALL remisyon indiiksiyon tedavisine yanit ve genel sagkalim acisindan karsilastirildiginda anlaml
fark gozlenmedi. Aberan antijen ekspresyonu olan AML (Ly + AML) hastalari ile olmayan AML (Ly — AML) hasta-
lar1 remisyon indiiksiyon tedavisine yanit ve 10 aylik genel sagkalim a¢isindan karsilagtirildiginda anlamli bir fark
saptanmadi (Sekil 2). AML hastalarinda en sik aberan antijen ekspresyonlari ise sirasiyla CD7 (%27), CD10 (%16),
Tdt (%15) olarak bulundu. CD7 + AML ile CD7 — AML, Tdt + AML ile Tdt - AML, CD10 + AML ile CD10 - AML
remisyon indiiksiyon tedavisine yanit ve genel sagkalim acisindan karsilastirildiklarinda anlamli fark saptanmada.

Sonug¢: Bu ¢aligma klinigimizde takip edilen yeni tan1 Akut Losemi hastalar1 hakkinda bilgiler vermektedir. So-
nucta ¢alismamizda aberan antijen ekspresyon varliginin remisyon indiiksiyon tedavisine yanit ve genel sagkalim
iizerinde anlaml1 bir etkisi olmadig1 saptandi. Her ne kadar son yillarda immiinfenotipik inceleme ile saptanan aberan
antijen ekspresyonunun akut I¢semilerin tanisinda, izleminde (minimal kalint1 hastalik) ve prognozunda énemi ile
ilgili bilgiler artmasina ragmen hastaligin prognozunu belirlemede sitogenetik analiz giinlimiizde ana unsur olarak
yerini korumaktadir. Hastalik prognozunu belirleyen sitogenetik anormallikler ile aberan antijen ekspresyon iligkisini
irdeleyecek olan calismalar bu konuya 151k tutacaktir.

Anahtar sozciikler: Akut Losemi, Aberan antijen ekspresyonu, immiinfenotipleme.

Sekil 1. ALL hastalarinin genel sagkalim egrisi. Sekil 2. AML hastalarinin genel sagkalim egrisi.
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OP-24. immiin Trombositopeni ile Prezente Olan Tiiberkiiloz Olgusu

Esra Cengiz', Ferda Can!, Tekin Giiney?
YT.C. Saghk Bakanlhigi Ankara Sehir Hastanesi
2 SBU Ankara Sehir Hastanesi

Giris-Amag: Tiberkiilozda anemi, 16kositoz, monositoz, lenfopeni, 16kopeni, trombositopeni, trombositoz, 16-
komoid reaksiyonlar ve pansitopeni goriilebilir, ancak ciddi trombositopeni ve tiiberkiilozun immiin trombositopeni
ile prezente olmasi nadirdir. Bu olguda immiintrombositopeni ile prezente olan bir tliberkiiloz olgusu sunulacaktir.

Olgu: 23 yasinda Somalili erkek hasta karin agrisi, hematiiri ve dis eti kanamasi ile acil servise bagvurdu. Yapilan
tetkiklerinde trombosit say1s1 5 x 10%/L saptandi. Periferik yaymasinda nadir trombosit izlendi. Hastaya immiin trom-
bositopeni 6n tanistyla 1 mg/kg/giin metilprednizolon baslandi. Etyolojiye yonelik ¢ekilen abdomen ultrasonografide
dalak normal, paraaortik ve iliak zincirde 39x17 mm boyutlarinda ¢ok sayida biiytimiis lenf nodlari, sol psoas kasinda
yaklasik 93x48 mm’lik bir alanda kalinlik artig1 ve heterojen goriiniim izlenmis olup bu alan igerisinde biiyligii 68x36
mm boyutlarinda yogun igerikli alanlar izlendi. Cekilen toraks abdomen bilgisayarli tomografide mediastende sag
hiler lokalizasyonda 10x7 mm boyutlarinda lenf nodu, sag akcigerde apikal segment diizeyinde 4 mm, sag akciger
alt lob superior segment diizeyinde periferde 5 mm, solda lingular segment diizeyinde perifissiiral 2 mm, solda alt
lob posterior bazal segmentte. 3 mm nodiiler lezyonlar; paraaortik alanda multiple sayida yer yer konglomerasyon
gosteren bilyiigii 21x13 mm boyutlarida olmak tizere lenf nodu, aortokaval lokalizasyonunda 26x13 mm lenf nodu
izlendi. Psoas kasi diizeyinde icerisinde hava degerleri de olan periferi hiperdens goriiniimde biiyiigii 75x30 mm
boyutunda olmak tizere 3-4 adet abse ile uyumlu goriiniim izlendi. Ve multiple mayi kolleksiyonlar izlendi. Psoas
absesi saptanan hasta tiiberkiiloz agisindan enfeksiyon hastaliklarina danisildi. Steroid tedavisi ile trombosit sayisi
230x 10%/L olan hastanin tiiberkiiloz siiphesi nedeniyle steroid dozu 0.5 mg/kg/giin dozuna diisiildii. Enfeksiyon has-
taliklar1 Onerisi ile psoas absesinden drnek almarak kiiltiir, arb, tbc per gonderildi. Quantiferon testi ¢aligildi, pozitif
olarak sonuglandi. Steroid hizlica azaltilmakta olan hasta takibe devam etmektedir.

Sonug: Kilavuzlarda immiin trombositopenisi mevcut tiim hastalarin eslik eden hepatit C ve HIV agisindan taran-
mas1 onerilmektedir. Bununla birlikte, immiin trombositopenili hastalar i¢in tiiberkiiloz taramasi 6nerilmemektedir.
Bu vakanin sonucuna dayanarak, 6zellikle hasta endemik bir bolgeden geliyorsa ve/veya lenfadenopati ve psoas
absesi gibi bulgular1 varsa, etyolojide tiiberkiiloz da diisiiniilmelidir.
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OP-25. Pash Sendromu: Nadir Goriilen Atipik Klinik ile Seyreden Kml Olgusu

Sema Secilmis', Tugce Nur Yigenoglu', Merih Kizil Cakar', Mehmet Sinan Dal', Fevzi Altuntas'>
! Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Onkoloji Egitim Arastirma Hastanesi Hematoloji ve Kok Hiicre Nakil Klinigi
2 Ankara Yildirim Beyazit Universitesi, I¢ hastaliklar: Anabilim Dali ve Hematoloji Bilim Dali

Giris: PASH sendromu; akne, hidradenitis stipiirativa ve piyoderma gangrenozum ile karakterize nadir goriilen
otoinflamatuar bir hastaliktir. Genetik zemini net anlasilamamakla birlikte PASH sendromlu hastalarda PSTPIP1
(proline-serine-threonine-phosphatase interacting protein 1) ve NCSTN (Nicastrin) genlerinde mutasyonlar tanim-
lanmistir. Ayrica hidranitis siipiirativa olgularinin bir kisminda PSENEN (Presenilin Enhancer -2) ve PSEN1 (Pre-
senilin -1) genlerinde mutasyon saptanmistir(1,2). PASH sendromunda konjenital bagisikligin agir1 aktivasyonu s6z
konusudur. IL-1p, IL-8, IL-17 ve TNF-a dahil olmak iizere artan inflamatuar medyator seviyeleri, hastaligin gelisimi-
ne katkida bulunur(3). Tani, klinik 6zelliklere dayanilarak konur. Genetik mutasyonlarin saptanmasi taniy1 destekler,
ancak sart degildir(4). Genellikle yara bakimi, topikal tedavi, sistemik ve biyolojik ilaglar igeren ¢ok yonlii bir tedavi
yaklasimi gerektirir. PASH sendromuna eslik eden kanser birlikteligi cok nadirdir. Biz burada PASH sendromu ve
kronik myeloid 16semi tanisi olan bir olguyu anlatmak istedik.

Olgu Sunumu: 29 yasinda erkek hasta 5 giindiir devam eden yemek yemesine ve konugmasina engel olacak
siddette bogaz agrisi, 39 derece ates, 10 gilindiir olan koltuk altinda ve kasiklarda siddetli agriya yol agan, sar1 renk-
te akintili yara sikayetiyle dis merkezde tetkik edilmis. 1 haftadir yiriiyemeyecek diizeyde halsizligi olan hastada
pansitopeni saptanmasi iizerine hematoloji boliimiine sevk edilmis. Hastanin son 2 yildir kasiklarinda ve koltuk
altlarinda ara ara ¢ikan iilsere lezyonlar ve nodiiler akne nedeniyle cildiye boliimii tarafindan hidranitis supurativa,
akne tanis1 aldigi, bu lezyonlarin topikal ve sistemik tedavi kullandiginda gectigi 6grenildi. Fizik muayenesinde ge-
nel durumu kétii, ajite, nabiz: 120/dakika, atesi: 39,4 derece, kan basinct: 90/60 mmHg idi. Hasta soluk goriiniimde,
oral mukozasi ve dili kuru, bilateral tonsilleri hipertrofik, kriptik, bilateral servikal bolgede en biiyiigii 15x10 mm
boyutlarinda multiple lenfadenopatileri mevcuttu. Dalagi 4 cm palpabl idi. Koltuk altlarinda ve her iki inguinal bol-
gede kivrim yerlerinde sar1 sulu, agril, eritemli lezyonlar1 vardi. Ayrica sakral bolgede de erode akintili hiperemik
lezyonlar1 vardi. Bagvuru sirasinda hemoglobin: 7,9 g/dL, trombosit: 15000/uL, total beyaz kiire:1470/uL, notrofil
210/uL, CRP:170 mg/L, sedim: 97/saat idi. Periferik yaymasinda atipik hiicre izlenmedi. Pansitopeni ve notropenik
ates, hidranitis siiplirativa tanisiyla yatirilan hastaya sefaperazon siilbaktam, vankomisin, flukonazol baslandi. Sakral
bolgedeki cilt lezyonu dermatoloji tarafindan pyoderma gangrenosum, koltuk alt1 ve skrotum yanindaki lezyonlar1
hidradenitis siipiirativa olarak degerlendirildi. Ajitasyonlarmin olmasi ve diizenli alkol kullanimi olan hasta psiki-
yatrik degerlendirmede alkol kullanim bozuklugu diisiiniilmedi, anksiyolitik tedavi verildi. Hastanin viral ve immiin
belirtegleri negatifti. Antibiyotik tedavisine ragmen hastanin atesi devam etti, genel durumu diizelmedi. Kan, bogaz
ve idrar kiiltiirlerinde tireme olmadi. Koltuk alt1 cilt biopsisi hidratinis siipiirativa; sakral bolgedeki lezyondan alinan
biopsisi piyoderma gangrenozum ile uyumlu idi. Hastanin yara yeri kiiltiiriinde proteus iiremesi oldu ve antibiyogra-
ma gore hastanin tedavisi meropenem, dabtomisin, trimetoprim siilfametaksazol olarak degistirildi; ancak hastanin
atesi hala devam etti. G6z muayenesinde sol goz {ist temporal bélgede mantar odagi saptandi ve tedavisine vorika-
nozol eklendi. Maksillofasial paranazal siniis BT ’sinde ve beyin diffiizyon MR’inda mastoidit ile uyumlu goriiniim
saptandi. Orbita MR normaldi. Abdomen BT sinde dalak boyutlar1 aksiyel planda 160x92 mm 6l¢tilmiis olup artmis-
t1. Kemik iligi 6rneginden akim sitometri ile yapilan degerlendirmede hastada akut l6semi diisiindiirecek immiinfe-
notipik bulgu saptanmadi. Kemik iligi biopsi sonucu T lenfosit dominant belirgin lenfositoz gdsteren hiposelliiler
kemik iligi olarak degerlendirildi. Hastanin DEB testi ve PNH klonu negatif olarak geldi. Hastanin kemik iligi FISH
sonucunda %25 tipik t(9;22) saptandi. Kemik iligi sitogenetik sonucu 46, XY, t (9;22) (q34; q11.2) (4)/46, XY (1)
olarak gelmesi tlizerine periferik kandan tekrar ber-abl PCR gonderildi. P190 negatif, p210 pozitif (IS: %24,591)
olarak sonuglandi. Periferik kan FISH sonucunda %22 tipik t (9;22) saptandi. Hasta hematoloji konseyinde degerlen-
dirildi. Hastaya PASH sendromu (Piyoderma gangrenozum, akne, hidranitis siipiirativa) ve eslik eden kronik myeloid
16semi tanistyla imatinib 1x400mg baslanmasi karar1 alindi. Hastada PASH sendromunda goriilen genetik mutas-
yonlar izlenmedi. Hastanin cilt lezyonlari igin topikal ve sistemik tedavisine ek olarak kolsisin 3x1 verildi. Hastanin
cilt lezyonlan geriledi. Atesi tekrarlamadi. Genel durumu ve klinigi diizelen hasta taburcu edilerek 16semi poliklini-
ginde takibe alind1. Poliklinik kontrollerinde hastann cilt lezyonlar1 izlenmedi. imatinib tedavisinin 9.ayinda tedavi
basarisizlig1 nedeniyle imatinib kesildi, dasatinib baslandi. Dasatanib tedavisinin 6.ayinda akut iist gastrointestinal
kanama ve akut 16koz nedeniyle yogun bakim iinitesine yatirildi. Hastanin dasatinibi diizenli kullanmadig1 6grenildi.
Genel durumu kotii, oral mukoza kuru, her iki inguinal bolgede sar1 krutlu lezyonlar mevcuttu. Hastanin yatisinda
hemoglobin: 3,4 g/dL, trombosit: 4000/uL, total beyaz kiire:64500/uL, notrofil 590/uL, CRP:170 mg/L, ates: 38,6
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derece, kan basinci: 80/60 mmHg, CRP: 26 mg/L idi. Hastaya sefaperazon siilbaktam ve vankomisin antibiyoterapisi
baglandi. Periferik yaymasinda % 90 blast infiltrasyonu izlendi. Kemik iliginin akim sitometriyle yapilan immiinfe-
notipik degerlendirmesi B-ALL ile uyumlu idi. Kemik iligi biopsi sonucu %90 oraninda diffiiz B lenfoblastik hiicre
infiltrasyonu saptandi. Hasta KML’den transforme B-ALL olarak degerlendirildi. T3151 mutasyonu pozitif oldugu
i¢in endikasyon dis1 ponatinib bagvurusu yapildi. Hastanin yiiziinde goziine vuran agri sikayeti oldu. Paranazal siniis
BT incelemesinde mantar enfeksiyonu siiphesi olmasi iizerine alinan bilateral konka biopsi sonucu aspergillus ile
uyumlu geldi ve tedavisine vorikonazol eklendi. Hastanin toraks BT sinde her iki akcigerde fungus topuyla uyumlu
goriiniim saptandi. Hasta yapilan tedavilere yanit vermedi ve sepsis nedeniyle kaybedildi.

Tartisma: Piyoderma gangrenozum, genellikle eritemat6z, mor renkli sinirlart olan cilt iilserleri seklinde izlenen
nétrofilik bir dermatozdur. Tek basina izlenebildigi gibi PAPA(piyojenik artrit, piyoderma gangrenozum ve akne),
PASH (Piyoderma gangrenozum, akne ve siipiiratif hidradenit), PAPASH (piyojenik steril artrit, akne, piyoderma
gangrenozum ve siipiiratif hidradenit) veya PSAPASH (psoriatik artrit, piyoderma gangrenozum, akne, hidradeni-
tis siipiirativa ) gibi otoinflamatuar sendromlarin bir pargasi olarak ya da inflamatuar barsak hastaligi gibi sistemik
hastaliklarla birlikte de goriilebilir. Piyoderma gangrenozum ve sendromik formlari, konjenital immiin disfonksiyon
ile karakterize poligenik otoinflamatuar bir spektrumda izlenir. Farkli klinik 6zelliklere sahip olmalarina ragmen bu
grup hastalikta inflamatuar kompleks proteinleri veya inflamatuar fonksiyonu diizenleyen proteinleri etkileyen ¢esitli
mutasyonlar sonucu otoinflamasyon tetiklenir. Ozellikle IL-1, IL17 ve TNF alfanin asir1 ekspresyonu patogenezde
etkilidir. Bu nedenle, tedavide bu sitokinleri hedefleyen biyolojik ilaglar da kullanilmaktadir (5, 6). Otoinflamatuar
hastaliklar dogustan gelen immiin yanitin diizensizligi ile karakterize bir grup hastaliktir (7). PSTPIP1 gen mutasyon-
lari, inflamatuar yolaktan sorumlu inflamatuar kompleksin proteinlerini veya islevini diizenleyen proteinleri etkiler
ve otoinflamatuar hastaliklarla iliskilidir(8). Otoinflamasyon ve kanser arasindaki iligski tam olarak bilinmemektedir.
Kiryopirin iligkili periyodik sendromlar (CAPS) ve sistemik jiivenil idyopatik artrit gibi inflamatuar hastaliklarda
IL-1 beta diizeyleri artmaktadir. Bu hastaliklarin tedavisinde IL-1 beta inhibitorli, monoklonal antikor olan kanaki-
numab kullanilmaktadir. Kanakinumab ile tedavi edilen hastalarda daha az tiimor gelistigi gosterilmistir(9). PASH
sendromunun patogenezi hala net olarak aydinlatilamamistir. PASH sendromuyla kanser birlikteligi ¢cok nadirdir. Li-
teratiirde PASH sendromu ile testis kanserinin birlikteligi, Crohn birlikteligi, poliartrit/osteitis birlikteligi gosterilmis-
tir. Ancak bildigimiz kadariyla PASH sendromu ile 16semi birlikteligi hi¢ gosterilmemistir(10,11). Bizim olgumuzda,
hidranitis siipiiriitiva tanisi olan bir hastada yapilan tetkikler sonucu PASH sendromu ve kronik myeloid 16semi bir-
likteligini gosterdik. Hastada PASH sendromunda goriilebilen mutasyonlar saptanmadi. Ancak PASH sendromu tani-
sinda bu mutasyonlarin varligi gerekli degildir, tan1 klinik olarak konmaktadir. Kronik myeloid 16seminin tedavisinin
baslamasiyla birlikte hastanin PASH sendromu klinigi de gerilemistir. Deri bulgulari i¢in uygulanan topikal, sistemik
ilaclarin etkisi dislanamamakla birlikte kanser tedavisinin cilt bulgularinda diizelmeyi artirdig1 diisiiniilebilir.

Sonug: Lésemi olgularinda cilt bulgulariin dikkatli degerlendirilmesi, nadir de olsa bazi sendromlarm varliginda
malignitelerin olabilecegi goz ardi edilmemelidir.

Kaynaklar:

1- Sonbol H, Duchatelet S, Miskinyte S, Bonsang B, Hovnanian A, Misery L. PASH syndrome (pyoderma gangrenosum, acne and hidradenitis suppurativa): a
disease with genetic heterogeneity. Br J Dermatol. 2018;178:17-18.

2- Genovese G, Moltrasio C, Garcovich S, Marzano AV. PAPA spectrum disorders. G Ital Dermatol Venereol. 2020;155:542-550.
3- Ahn C, Negus D, Huang W. Pyoderma gangrenosum: a review of pathogenesis and treatment. Expert Rev Clin Immunol. 2018;14:225-233.
4- Smith EJ, Allantaz F, Bennett L, et al. Clinical, molecular, and genetic characteristics of PAPA syndrome: a review. Curr Genomics. 2010; 11: 519-527

5- Cugno M, Borghi A, Marzano AV. PAPA, PASH and PAPASH Syndromes: Pathophysiology, Presentation and Treatment. Am J Clin Dermatol. 2017;18:555-
562.

6- Turcu G, loana Nedelcu R, Teodora Nedelcu I, Hodorogea A, Balaban M, Brinzea A, Nichita L, Gabriela Popp C, Andrada Zurac S, Theodor Andrei R.
Pyoderma gangrenosum and suppurative hidradenitis association, overlap or spectrum of the same disease? Case report and discussion. Exp Ther Med. 2020
Jul;20(1):38-41.

7- Masters SL, Simon A, Aksentijevich I et al. Horror autoinflammaticus: the molecular pathophysiology of autoinflammatory disease. Annu Rev Immunol
2009; 27:621-68.

8- Starnes TW, Bennin DA, Bing X et al. F-BAR protein PSTPIP1 controls extracellular matrix degradation and filopodia formation in macrophages. Blood
2014; 123:2703-14.

9- Ridker PM, MacFadyen JG, Thuren T, et al. Effect of interleukinlbeta inhibition with canakinumab on incident lung cancer in patients with atherosclerosis:
exploratory results from a randomised, double-blind, placebo-controlled trial. Lancet. 2017;390: 1833-1842.

10- Maione V, Perantoni M, Caravello S, Zambelli C, Calzavara-Pinton P. A case of PASH syndrome associated to testicular cancer. Dermatol Ther.
2021;34:14763.

11- Marzano AV, Damiani G, Ceccherini I, Berti E, Gattorno M, Cugno M. Autoinflammation in pyoderma gangrenosum and its syndromic form (pyoderma
gangrenosum, acne and suppurative hidradenitis). Br J Dermatol. 2017;176:1588-1598.
5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022
30



HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

® 24-27 Mart 2022, KK.T.C, Hibrit Kongre

OP-26. Hematiiri ile Basvuran Kadin Kalitsal Hemofili A Olgusu

Seda Yilmaz
Hematoloji Boliimii, Konya Sehir Hastanesi, Konya

Giris ve Amac: Hemofili A nadir, genellikle kalitsal goriilen, siklikla erkeklerde izlenen bir pihtilasma bozuklu-
gudur. Hematiiri sikayeti ile bagvuran kadin kalitsal Hemofili A olgusunu sunduk.

Olgu: 57 yasinda kadin hasta 12 giindiir siiren hematiiri sikayeti ile bagvurdu. Cocuklugundan beri araliklt burun
kanamasi sikayeti olan hastanin 3 yil dncesinde burun operasyonu sonrasi kanama kontroliinde sikint1 yasandigi 6g-
renildi. Laboratuvar degerlendirmesinde aPTT:45 (19-28) sn 6l¢iildii; karisim testi ile aPTT normal sinirlara geriledi.
Von willebrand antijen: 283, von willebrand antijen ristosetin kofaktdr: 291, faktor 8: %4, faktdr 8 inhibitdr: negatif
saaptandi. Hastaya faktor 8 konsantresi replasmani yapildi ve hematiirisi geriledi. Baba, anne, 2 erkek kardes ve og-
lunda benzer sikayetler olan, anne babasi teyze ¢cocuklari olan hastadan faktér 8 gen dizi analizi istendi.

Sonug: Diinya Hemofili Fedarasyonunun tanimina goére hastamiza orta hemofili tanis1 konularak tedavisi diizen-
lendi. Hemofili A’nin X kromozomuna bagli resesif gegis gostermesi nedeni ile kadin hastamizda hemofili olmasinin
2 sebebi olabilir: Homozigot genetik mutasyon veya ¢arpik X kromozomu inaktivasyonu. Her iki sebeple de kadin
hastalarda Hemofili hastalig1 nadir goriilmektedir. Kanama ile bagvuran, aPTT yiiksekligi olan kadin hastalarda da
kalitsal hemofili olabilecegi akla getirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Hemofili, kadin, kanama
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OP-27. Ekstrameduller Karaciger Tutulumlu Bir Myelom Olgusu

Nuran Ahii Baysal, Dicle Iskender, Bahar Uncu Ulu, Mehmet Sinan Dal
Ankara Onkoloji Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Ve Kok Hiicre Nakli Unitesi, Ankara

Giris: Multipl myelom (MM), hematolojik malignitelerin %10’unu olusturan, tipik olarak kemik iliginde (me-
diiller hastalik) bulunan bir klonal, malign plazma hiicre hastaligidir. Kemik iligi diginda klonal plazma hiicrelerinin
bulunmasi, ekstramediiller myelom (EMM) olarak tanimlanir.

Olgu: 71 yas, kadin hasta; Subat 2020 de Bartin da kappa hafif zincir MM, Evre 11, ISS II tanis1 almis. Tan1 aninda
serbest hafif zincir oran1 (FLO) 7,4, M protein 590 mg/dl tespit edilmis. Tan1 aninda sol asetabuluma plazmositom
nedeniyle 10 giin radyoterapi almis. Dort kiir Veldex kemoterapisini Bartin da almis. Yanit degerlendirmesinde
cekilen PET-BT de karacigerde 2 cm kitle, intratorasik 3,5 cm kitle ve kemik yapilarda yaygin tutulum izlemis. Bu-
nun {izerine Ankara Onkoloji Hastanesi Hematoloji Boliimii’'ne bagvuran hastanin yapilan karaciger biyopsisi; kappa
monoklonal atipik plazma hiicre infiltrasyonu olarak raporlandi. Kemik iligi biyopsisi normaldi. FLO 4,5, serum
immunfiksasyon elektroforezde (IFE) Ig G kappa izlendi. 24 saatlik idrar IFE de monoklonal gamopati izlenmedi.
Bunun {izerine dort kiir VRD (bortezomib, lenalidomid, dexametazon) uygulandi. Tedavi sonrast FLO 1,4, serum ve
idrar IFE de monoklonal gamopati izlenmedi. Tedavi sonras1t PET-BT de karacigerdeki lezyonun izlenmeyip, kemik
yapilardaki tutulumda gerileme izlendi. Cok iyi kismi yanit elde edilen hastada 6 kiir VRD sonrasi tam yanit elde
edildi. Lenalidomid idame tedavisi halen devam etmektedir.

Tartisma: Ekstramediiller myelom yeni tanida %1-2 oraninda gdzlenirken; %8 hastada myelomun ileri donemle-
rinde saptanabilir. Ekstramediiller myelom; hematojen yayilima sekonder gelisen, cogunlukla karaciger, deri, santral
sinir sistemi, plevra, bobrekler, lenf nodlar1 ve pankreasda goriilen plazma hiicre infiltrasyonu olarak tanimlanir.
PET-BT ozellikle ekstramediiller myelom arastirilmasinda nerilen bir yontemdir. Yeni tan1 konmus MM’li 1027
hastadan olusan bir seride, tanida sadece dort hastada (%0.4) EMM kaydedilmistir. EMM daha sik relaps refrakter
hastalikta goriiliir. Ekstramediiller tutulumla seyreden multipl myelom vakalarinda tedaviye yanit oran1 daha diistik
olup genel sagkalimda azalma ile iliskili olabilir. Bizim hastamizda dort kiir Veldex sonras1 progresyon gdzlenmis
olup, progresyon sirasinda karacigerde, ve intratorasik alanda kitle (konglomore lenfadenopati) tespit edilmistir. Ka-
racigerden yapilan biyopsi ile extramediiller myelom tanist kesinlestirilmistir. Veldex sonrasi yanit degerlendiril-
mesinde; diger labaratuar bulgular ile yanit elde edilmis gibi goziikse de PET-BT ile tam tersine progresif hastalik
olarak degerlendirilmistir. Olgumuz, myelom tani ve tedavi yanit degerlendirilmesinde PET-BT ile goriintiilemenin
Ooneminin gosterilmesi a¢isindan 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Multiple Myelom, Ekstrameduller hastalik, PET-BT
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OP-28. Multipl Myelom’da Nadir Bir Tutulum Alani: Testis Plazmasitomu
Serhat Celik, Ali Unal

Erciyes Universitesi Ti p Fakiiltesi, I¢ Hastaliklart Ana Bilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Kayseri

Giris: Testikiiler plazmasitomlar oldukga nadir gézlenmektedir. Primer soliter plazmasitom, aktif multiple mye-
lom (MM) seyri sirasinda ekstramediiller tutulum ya da MM relapsi sirasinda kemik iligi tutulumu olmadan sadece
testis tutulumu ile sekonder soliter plazmositom seklinde agiga ¢ikabilir. Olgumuzda, sekonder soliter testis plazmo-
sitomu olup giincel literatiirdeki 3. olgu sunumudur.

Olgu Sunumu: 61 yasinda erkek hasta, Temmuz 2019’da MM, IgG/Kappa tipi, R-ISS:2 tanis1 ald1. Tan1 aninda
kemik iligi %85 monoklonal plazma hiicre infiltasyonu gézlendi. VCD (bortezomib, siklofosfamid, deksametazon)
kemoterapisi baglandi hem 2 kiir hem de 4 kiir sonrasi ara degerlendirmelerinde tam yanit elde edildi. Siklofosfamid
ile mobilizasyon yapilamad: ancak pleriksafor ile kok hiicresi toplandi. Otolog kok hiicre nakli (OKIT) amaciyla
yatirildiginda kontrol PET/CT ‘de izole testis tutulumu? gozlendi (Resim1,2). Kemik iligi biyopsisinde tutulum goz-
lenmedi. Sag testis orsiektomi yapildi, patolojisi plazmositom, kappa monoklonal olarak raporlandi. Melfelan 200
mg/m? ile OKIT’i yapildi. OKIT sonrasi kars1 testise radyoterapi uygulandi. Kontrol PET/CT ‘de remisyonda oldugu
gozlendi (Resim 3). Idame lenalidomid 15 mg ile klinigimizde takip edilmektedir.

Tartisma: MM de testis tutulumu 16semi ve lenfomalarda oldugu gibi ¢ok eskiden tanimlanmig(1) olsa da olduk-
¢a nadirdir. 1978 de yayinlanan ¢alismada sikliginin %0.6 oldugu gosterilmistir (1). Khan ve ark.’nin derlemesinde
giinlimiize kadar 14 primer soliter plazmositom, 2 sekonder yani MM relapsinda g6zlenen soliter plazmositom ve 27
aktif MM seyri sirasinda gozlenen testis plazmositomu mevcuttur (2). Bizim hastamizda aktif hastaligi yok iken izole
testis tutulumu gozlenen 3. vaka olmustur. MM’ de ekstramediiller yumusak doku plazmasitomlar1 daha kétii prognoz
ile iligkilidir ve testis tutulumu tedavi i¢in de ilaglarin kan-testis bariyerini gegcememesinden kaynaklanan sikintilar
mevcuttur (3). Tedavide, primer soliter testis plazmositomunda lokal tedavi (radyoterapi ya da cerrahi) yeterli olabilir
ancak sekonder soliter testis plazmositomunda ya da ekstramediiller tutulumlu MM’de sistemik tedavi gerekmektedir
(4). Tipki diger hematolojik malignitelerde oldugu MM de de testisin siginak alan1 olarak kaldigi ve bu nedenle testis
tutulumunun gelistigi diistinilmektedir (4).

Sonu¢: MM’de testis tulumu oldukg¢a nadir goriilmektedir. Kotii prognoz gostergesi olup halen net bir tedavi
yaklagimi mevcut degildir bu nedenle tedavi yaklasimlarimi kolaylastirmak ig¢in testikiiler plazmasitom vakalar bil-
dirilmelidir.

Kaynaklar:
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Resim-1,2:PET/BT de testis tutulumu Resim-3: Orsiektomi ve OKIT sonras1 PET/CT goriiniimii

5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022
33



HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

® 24-27 Mart 2022, K K.T.C, Hibrit Kongre

OP-29. immiinoglobulin Hafif Zincir Amiloidozda Daratumumab Deneyimi

Derya Sahin', Tugce Nur Yigenoglu' Merih Kizil Cakar', Mehmet Sinan Dal', Fevzi Altuntas'?

! Hematoloji ve Kemik Iligi Nakil Merkezi, Ankara Dr: Abdurrahman Yurtaslan Onkoloji Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara, Tiirkiye

2 Hematoloji Bilim Dali, Yildirim Beyazit Universitesi, Ankara, Tiirkiye

Giris ve Amag: Immiinoglobulin hafif zincir (AL) amiloidozu, gesitli organlarin dokularinda birikerek organ
disfonksiyonuna neden olan yanlig katlanmig immiinoglobulin hafif zinciri tireten plazma hiicrelerinin klonal bir
bozuklugudur. Daratumumab, plazma hiicrelerinin yiizeyindeki CD38’e kars1 gelistirilmis bir monoklonal antikor
olup hem yeni tan1 hem de relaps refrakter multipl myeloma hastalarinda etkililigi gosterilmistir. Yakin bir zamanda
daratumumabin AL amiloidoz hastalarinda da giivenilir ve etkin bir se¢cenek oldugu bulunmustur. Bu bildiride AL
amiloidozu i¢in darartumumab kullanilan bir vaka sunulmustur.

Olgu Sunumu: Kirk {i¢ yasinda erkek hastanin hematokezya etyolojisine dair yapilan incelemelerinde proteinii-
risi oldugu saptandi. Hastaya renal biyopsi yapilarak lamda AL amiloidozis teshisi konuldu. Kemik iligi biopsisinde
%10 oraninda lamda monotipik plazma hiicresi tespit edildi. Hastanin tan1 aninda hemoglobin degeri 10.1 g/dL,
kreatinin degeri 1.66 mg/dL, total protein 53.5 g/dL, albumin 29.7 g/dL, glomeriil filtrasyon oran1 (GFR) 69.8 ml/dk
idi. Serum IgG, IgM, IgA sirasiyla 2.6, 0.15, 0.24 g/dL ve beta 2 mikroglobulin degeri 5.8 mg/dL idi. Hastaya VCD
(bortezomib, deksametazon ve siklofosfamid ) rejimi baslandi. Takiplerinde kreatinin degeri ytlikseldi ve GFR 40 ml/
dk’ya kadar indi. Klinik progresyon gelisen hastanin tedavisi dara-VRD (daratumumab, lenalidomid, bortezomib ve
deksametazon) olarak degistirildi. Daratumumab 16mg/kg dozunda tedavisinin 1. 8. ve 15. giiniine eklendi. Birinci
kiiriin sonunda hastada yanit elde edildi ve GFR 57.9ml/dk ya kadar yiikselirken kreatinin 2 mg/dl’ ye geriledi.

Tartisma: Daratumumabin AL amiloidozlu hastalarin 6n tedavisindeki rolii, yakin zamanda tamamlanan rando-
mize faz [II ANDROMEDA c¢aligmasinda arastirildi. Yeni tan1 konmus AL amiloidozu olan hastalarin tedavisine
daratumumab eklenmesi, daha yiiksek hematolojik tam yanit sikligi ile iligkilendirildi*a human CD38-targeting an-
tibody, may improve outcomes for this disease. METHODS We randomly assigned patients with newly diagnosed
AL amyloidosis to receive six cycles of bortezomib, cyclophosphamide, and dexamethasone either alone (control
group. Tedaviye subkutan veya intravendz olarak daratumumab eklenmesi AL amiloidozu olan hastalarda iyi tolere
edilmistirta human CD38-targeting antibody, may improve outcomes for this discase. METHODS We randomly as-
signed patients with newly diagnosed AL amyloidosis to receive six cycles of bortezomib, cyclophosphamide, and
dexamethasone either alone (control group. Hematolojik yanitin derin ve hizli olmasinin yani sira énemli organ ya-
nitlarint indiiklemistir; kalp, bobrek ve/veya karaciger i¢in %64°liik bir genel organ yanit orani, AL amiloidozundan
en sik etkilenen organlarda klinik olarak anlamli fonksiyonel iyilesme gosterilmistir'a human CD38-targeting anti-
body, may improve outcomes for this disease. METHODS We randomly assigned patients with newly diagnosed AL
amyloidosis to receive six cycles of bortezomib, cyclophosphamide, and dexamethasone either alone (control group.
Medyan takip siiresi 11.4 ay olan bu ¢alismada 6. ayda daratumumab alan kolda renal ve kardiyak yanit elde edildi.
Bizim hastamizda da bu ¢alismada elde edilen verilere benzer sekilde hizli bir yanit elde edilmis olup birinci kiiriin
sonunda hastanin bobrek fonksiyonlarinda 6nemli bir gelisme kaydedilmistir.

Sonuc: Daratumumab, hematolojik yanit ve organ cevap oranlar1 ve ileri evre hastalarda bile iyi tolere edilebilir-
ligi ile yeni teshis edilen AL amiloidozda oldukga etkili bir ajan olarak tanimlanmaktadir.

Anahtar Kelimeler: immi’moglobulin hafif zincir, amiloidoz, daratumumab
Kaynaklar:

1. Kastritis E, Palladini G, Minnema MC, et al. Daratumumab-Based Treatment for Immunoglobulin Light-Chain Amyloidosis. N Engl J Med. 2021;385(1):46-
58. doi:10.1056/nejmoa202863 1
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OP-30. Plazmadan Teshise

Samet Yaman, Tug¢ce Nur Yigenoglu, Merih Kizil Cakar, Mehmet Sinan Dal, Fevzi Altuntas

Saghk Bilimleri Universitesi Dr. Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi
Hematoloji ve Kemik Iligi Nakil Unitesi*

Girig: Multiple Myeloma (MM) hematolojik maligniteler igerisinde ikinci en siklikla gdriinendir. Semptomatik
olan MM hastalar1 en sik anemi, hiperkalsemi, renal yetmezlik ya da litik kemik lezyonlari ile karsimiza ¢ikmaktadir.
Biz burada nadir bir klinik durum olan hipervizkoziteye bagli kan sonuglari ‘ayrismayan serum’ olarak gelen MM
olgumuzu sunacagiz.

Olgu: Eslik eden hastaligi olmayan 60 yasinda erkek hasta dis merkeze kilo kayb1 nedeniyle basvurusunda iste-
nen kan tetkikleri ‘ayrigmayan serum’ yorumuyla ¢alisilamamis. Merkezimize bagvuran hastanin yapilan fizik mu-
ayenesinde patoloji saptanmadi, istenen kan tetkikleri benzer yorumla geldi. Hastanin kan tetkikleri tekrar istendi,
sicak santriflij yapildi ancak sonu¢ alinamadi. Bunun iizerine kemik iligi biyopsisi yapildi. Kemik iligi aspiratinin
mikroskobik incelemesinde artmis plazma hiicresi saptandi. Takibinde burun kanamalar1 olan hasta acil plazmafereze
alindi. Plazmaferez sonrasinda hastanin kan deger sonuglarina ulasildi ve total protein: 112,3 gr/l, albumin:29,77 g/l
kreatinin: 1,71 mg/dl, Hb:8,4 gr/dl, 1gG:37,23 g/l olarak saptandi. Hastanin patoloji sonucunda MM tanisi kesinles-
tirildi ve kemoterapi programi baslatildu.

Tartisma ve Sonu¢: MM hastalarinda tan1 aninda hipervizkozite bulgusu waldenstrom makroglobulinemisinin
aksine nadir bir durumdur. Hastamizda saptanan bu durum artan Ig G ye bagli artan toplam protein miktar1 ve sonu-
cunda dansitenin artmasidir. Bir ¢alismada Ig alt tiirlerine gore bakildiginda 6zellikle IgG artis1 total protein artist ile
pozitif korelasyon gostermistir. Ayrismayan serum olgular1 sadece malign durumlarda degil benign durumlarda da
karsimiza ¢ikabilmektedir. Bu tarz ayrismayan serum olgularinda kemik iligi biyopsisini hizli yapmak ve gerekirse
plazmafereze almak tani ve tedavi oranini artiracaktir.

Anahtar Kelimeler: multiple myelom, plazmaferez, plazma dansite, Ig G

Kaynaklar
1. Van de Donk NWCJ, Pawlyn C, Yong KL. Multiple myeloma. Lancet. 2021 Jan 30;397(10272):410-427. doi: 10.1016/S0140-6736(21)00135-5. PMID:
33516340.

2. Kanduri SR, LeDoux JR, Kovvuru K, Wu Q, Velez JC. Multiple Myeloma, Hyperviscosity, Hemodialysis Filter Clogging, and Antigen Excess Artifact: A
Case Report. Kidney Med. 2021 Apr 21;3(4):649-652. doi: 10.1016/j.xkme.2021.02.011. PMID: 34401731; PMCID: PMC8350819.

3. Srivastava R, Murphy MJ, Card J, Severn A, Fraser CG. The case of the floating gel. J Clin Pathol. 2004 Dec;57(12):1333-4. doi: 10.1136/jcp.2004.020495.
PMID: 15563680; PMCID: PMC1770493.

4. Zi-e Wang, Xiao-fei Song, Jian-wen Zou, et al. The Usage of Separating Gel Vacuum Tube with Different IgG Concentratio, Annals of Clinical &
Laboratory Science, vol. 45, no. 4, 2015
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OP-31. Kok Hiicre Kaynagi Olarak Kemik iligi Toplanmasi: Yontemsel
Degerlendirme ve Maliyet-Etkinlik Arastirmasi

Erol Ayyildiz, Yasemin Giindiiz, Ahmet Tiirker Cetin, Ferit Avcu
Memorial Ankara Hastanesi, Kemik fligi Nakil Merkezi, Ankara,

Giris ve Amag: Allojenik ve otolog kok hiicre nakillerinde kok hiicre kaynagi olarak siklikla kemik iligi kaynakli
kok hiicreleri ve aferez yontemi ile elde edilen periferik kan kok hiicreleri kullanilmaktadir. Her iki yontemle elde
edilen kok hiicrelerin bazi avantaj ve dezavantajlar1 olmakla birlikte, 6zellikle graft versus host hastaligi (GVHH)
iligkili morbidite ve mortalite géz 6niinde bulunduruldugunda, kok hiicre kaynagi kemik iligi ise GVHH na bagh
morbidite oranlarinin ¢ok daha diisiikk oldugu bilimsel olarak kanitlanmigtir. Bu amagla merkezimizde de 6zellikle
allojenik nakillerde kok hiicre kaynagi olarak kemik iligi elde edilerek nakil ger¢eklestirilmektedir. Bu sunuda kemik
iligi kaynakli kok hiicrelerin elde edilmesi asamasindaki yontemsel degerlendirmenin ve maliyet-etkinlik analizinin
irdelenmesi amaglanmistir.

Yéntem: Memorial Ankara Hastanesi Kemik 1ligi Nakil Merkezi’nde 2015-Ocak-2022 tarihleri arasinda toplam
161 donérden kok hiicre kaynagi olarak kemik iligi toplama islemi gergeklestirilmis ve nakledilmistir. Toplanan
kemik iligi miktar1 ortalamast 760ml’dir (Medyan: 400-1150ml). Kemik iligi toplama islemi Thomas kemik iligi
aspirasyon igneleri ile bilateral spina iliaca posteriordan a¢i yontemi ile iliak kemikten ve sakrum’dan ii¢ veya en
fazla dort kuyucuk acilarak, her ¢ekimde 4-5 ml farkli mikrogevreden aspirasyon yapilarak gergeklestirilmistir. Top-
lama iglemi sirasinda kan torbasi ve {iclii musluk kullanilmigtir. Bu torbalar pratikte donérden kan toplama torbasi-
dir. igerisinde CPDA-1 (Citrate Phosphate Dextrose Adenine, 63ml) soliisyonu vardir. Torba igerisine 450ml kemik
iligi toplanabilmektedir. Icerisindeki soliisyon ile birlikte toplam iiriin 513ml’dir. Kan torbalar1 toplama islemi i¢in
hazirlanmasi; torbaya bagli hortum hatti 15cm. uzaklikta olacak sekilde kesilmekte, acik olan u¢ kismi bir makas
yardimiyla {iclii musluk takilabilecek sekilde genisletilmekte ve {i¢lii musluk takilmis olan torba kullanima hazir ol-
maktadir. Heparinli serum fizyolojik ile enjektdre toplanan kemik iligi ticlii musluk {izerinden torbaya aktarilmakta,
ilk aktarimda hortumda {iriin kalmamasi i¢in enjektdrle bir miktar hava verilerek {iriin torba i¢ine itilmektedir. Anti-
koagulan karigimi icin torba her {iriin aktariminda ¢alkalanmaktadir. Eriskinlerde toplanacak miktara gore genelde 2,
nadir olarak 3 torba, pediatrik hastalarda ise genelde 1 torba yeterli olmaktadir. Bu iiriin torbalar1 nakledilinceye kadar
+4 derecede bekletilmistir. Toplanan {iriin kan verme seti ile hastaya nakledilmistir.

Bulgular: Kemik iligi toplanmasinda 62 islemde hazir kemik iligi toplama torbasi1 kullanilmis, 99 islemde ise ken-
di dizayn ettigimiz set ile kan torbalar1 kullanilmistir. Kendi dizayn ettigimiz torbalara toplamada iki islemde kiiciik
miktarlarda piht1 olusumu goriilmis, nakil sirasinda kan seti degistirilerek pihtilar siiziilmiis ve {iriin kayb1 olmadan
nakiller gerceklestirilmistir. Toplanan kemik iligi ¢ogu hasta i¢in yeterli olmus ve engraftman yetersizligi nedeni ile
sadece iki hastaya ilave olarak periferik kok hiicre ile takviyesi yapilma ihtiyact olmustur. Kemik iligi toplama islevi
sonrasi1 5 (%3,1) hastada isleme bagli agri nedeni ile kisa siireli analjezik kullanma ihtiyaci olmustur. Toplama islemi
oncesi dondrlerin %91,3’line spinal anestezi, %8,7’sine genel anestezi uygulanarak kemik iligi toplanmistir. Kemik
iligi nakli uygulanan hastalarm sadece ti¢tinde Grade III GVHH (%1,86) gozlenmis olup, hi¢birinde Grade IV GVHH
gbzlenmemistir. Bir hastada uzun siire tedavi gerektiren Akut+Kronik GVHH gozlenmistir.

Sonug: Kok hiicre kaynagi olarak kemik iligi toplama islevi tim dondrlerden basarili olarak gergeklestirilmistir.
Islem bolgesinde agr1 haricinde (kanama, enfeksiyon, iiriin sterilitesinde bozulma-kontaminasyon gibi.) baska komp-
likasyon gozlenmemistir. Kok hiicre kaynagi olarak kemik iligi toplama islemi yontemsel basamaklar1 da g6z dniinde
bulundurdugumuzda, maliyet-etkinlik analizi sonucu 6zellikle kendimizin dizayn ettigi set ile diger kullandigimiz
setin arasinda ¢ok biiyiik fiyat farklilig1 oldugu gézlenmistir. Periferik kok hiicre uygulanan nakil olgularia gore li-
teratiir bilgisi karsilagtirildiginda GVHH g6zlenme orani kemik iligi kaynakli nakil hastalarimizda ¢ok diisiik oranda
gdzlenmistir.
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OP-32. COVID-19 Enfeksiyonuna Bagh Ciddi Pnomoni Tablosu ile Basvuran Kronik
Lenfositik Losemi Tanihh Hastanin Hematolog Goziiyle Basarih Tedavisi:Olgu
Sunumu

Ahmet Kaya, Mehmet Ali Erkurt,_irfan Kuku, Emin Kaya, ilhami Berber, Soykan Bi¢im, Emine
Hidayet
Inénii Universitesi, Turgut Ozal Tip Merkezi Eriskin Hematoloji Klinigi, Malatya

Vaka Sunumu: 66 yasinda erkek hasta eyliil 2018 yilindan beri merkezimizde KLL takipli hasta 6 kiir FCR
(fludarabin, siklofosfamid ve rituksimab kombinasyonu) tedavisinin son kiiriinii haziran 2021 de aldi. Klinigimiz
tarafindan remisyonda ilagsiz takip edilen hasta dis merkezde COVID-19 pozitifligi tespit edilip evinde ilagsiz 10
giin izole takip edilmis. Hasta daha 6nce 3 doz Sinovac (inaktif, viral vektor tabanli) agl olmus. Buna ragmen CO-
VID-19’a yakalanmuis, hastanin nefes darligi halsizliginde artiS olmasi nedeniyle merkezimize basvurdu. Hastanin
COVID-19 testi pozitif ve genel durumu satiirasyonu bozuk olmasi nedeniyle yatiridi ve COVIT-19 tedavisine basla-
nildi. Gelis wbc 1,62 10"3/uL hgb 11 g/dL plt 129 10"3/uL crp 28 mg/L ferritin 1094 ng/mL prokalsitonin 0,176 ng/
ml d-dimer 2,03 ng/ml olarak dl¢tildU. Torax bilgisayarli tomografisinde yaygin tutulum izlendi. Hastaya 10 L/dk
oksijen verilmesine ragmen oksijen satiirasyonu (SpO2) 76 kadar diistii. Hastaya 80 mg prenizolon baglanildi ve ya-
kinindan covid plazma (ayni kan gurubundan, asil, daha dnce COVID 19 hastaligi gegirmis, yuksek antikorlu
dondrden kizilaydan aldigimiz yetkiyle plazma topladik) temin edilmesi tizerine 200 ml konvelesan plazma 24
saat arayla iki defa verildi. Hastanin mevcut labaratuvar ve klinigi ile sitokin firtinasinda oldugu dusunalip 12
saat arayla U¢ seans sitokin aferezi uygulandi Hastada bakilan IgG diizeyi 296 g/L olmasi nedeniyle hastaya sitokin
aferezi uygulanmasi sonrasi 20 mg intravendz immiinglobulin 24 saat arayla iki defa toplam 40 mg verildi. Yatisinda
gogiis hastaliklar1 kliniginin 6nerisi ile 80 mg prednizolon baslanan ve etkin tedavi edilen hasta takibinin 4. giinlinde
oksijen desteksiz SpO2 95 olarak 6lciildii. Hastanin steroid dozu 40mg diisiildii genel durumu diizelen crp si 8 mg/L
diisen hasta tedaviye yanit alinmasi nedeniyle, steroid doz azaltilmasi planlandi.

Hastanin tedavi dncesi toraks bt goriintiileri (yaygin tutulum lezyonlar)
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Tartisma: COVID-19 bagisiklig1 baskilanmis hastalarin tedavisi hala bir gizemdir.Hematolojik maligniteleri olan
hastalarda artan mortalite ve morbidite beklenen bir sonuctur. Hematolojik malignitesi olan hastalarda, birincil hasta-
liga ve hastalik tedavisinde kullanilan ajanlara bagli olarak hem dogal hem de hiimoral bagisikligin zayiflamaktadir.
COVID-19 i¢in standart bir tedavi yoktur. Kullanilan ajanlar ¢cogunlukla favipiravir, remdesivir, lopinavir-ritonavir,
oseltamivir gibi antiviral ilaglardir. Konvelesan plazma tedavi agisindan {imit vericidir. Bagigiklig1 diistik hastalarda
konvelesan plazma kullanimi1 6nerilir (5). Giincel literatiir incelendiginde konvelesan plazma daha ¢ok akut solunum
sikintist sendromu gibi ileri evre hastalarda kullanildigi goriilmektedir(4). COVID-19 enfeksiyonu olan hematolojik
kanser hastalarinin tedavisinde konvelesan plazma kullanimina iliskin veriler ¢ok sinirlidir. Ancak etkili ve giivenli
bir tedavi olarak bildirilmistir (5). Senefeld’in ¢calismasina goére, hematolojik maligniteleri olan hastalarin cogunlu-
gunda klinik iylesme durumu ve viral klirens goriilmistiir. Benzer sekilde, hematolojik maligniteleri olan 14 hasta-
dan olusan ayr1 bir kohortta, hastalarin ¢ogu ile tedaviden sonra azalan oksijen gereksinimleri de dahil olmak {izere
klinik ve semptomlarda iyilesme gorilmistiir (6). Vakamizda tedavinin 2 giintinde yanit alinmig 4 giiniinde Spo2
96 olarak oOlciilmiis ve hastanin klinigi normale donmiistiir. Amerika Birlesik Devletlerinde yapilan bir ¢calismada
konvelesan plazma inflizyonunu takiben oksijenasyon diizeylerinin istikrarli bir sekilde iyilestigi soylenmektedir.
Entiibe edilen 5 hastanin tiimii, konvelesan plazma infiizyonundan sonra ekstiibe edilmistir. Geri kalan 11 hasta,
oksijen ihtiyacinda dramatik bir diisiis gostermis ve ventilator destegi azalmistir (7). Covid-19 hastaliginin baglama-
sindan sonra 72 saat i¢inde konvelesan plazma verildiginde( 6zellikle <65 yasindaki siddetli Covid-19 hastalarinda)
diisiik mortaliteye ve oksijenizasyonda diizelmelere neden oldugu tespit edilmistir (8). Vakamizda plazma sonrasi
hizla satiirasyonda diizelme olmus ve oksijen destegi azalmistir. Besi randomize olan 17 ¢alismanin meta-analizinde
konvalesan plazma alan hastalarin 6liim oranlarinin almayanlara gére anlamli derecede diisiik oldugu bildirilmistir
(9). Covid-19’un halen standart bir tedavisi yoktur. Ancak viriisiin tedavisinin antiviral oldugu bilinmektedir. Yiiksek
riskli hasta grubunda tedavi i¢in hizli hareket etmek ve gerekirse elimizdeki tiim silahlar1 ayni1 anda kullanmak gere-
kir. Olgumuzda Covid-19 enfeksiyonuna maruz kalan naif hasta gurubundan bir hastanin hematolog goziiyle basarili
tedavisini sunduk.

Sonug: Covid-19 enfeksiyonuna tedavisinde ¢aresiz degiliz. Yiiksek riskli hasta grubunda tedavi i¢in hizli hare-
ket etmek ve gerekirse elimizdeki tiim silahlar1 ayn1 anda kullanmamiz gerekir. konvalesan plazma kullanimi tedavi
secenekleri arasinda one ¢ikmaktadir.
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OP-33. Torakal Vertebrada Ekstrameduller Granulositik Sarkomla Basvuran AML
Tanihh Hasta:Olgu Sunumu

Kemal Fidan, Mustafa Baydar, Serhat Celik
Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi /¢ Hastahklar1 Hematoloji ABD

Giris: Graniilositik sarkom (Kloroma,myeloid sarkom, myeloblastoma) matiir veya immatiir myeloid hiicrelerin
olusturdugu myeloid blastlarin ekstramediiller proliferasyonundan kaynaklanan ender bir tiimordiir. Akut myeloid
l6semili (AML) hastalarda hastaligin seyri sirasinda veya kemik iligi tutulumu olmadan da ortaya ¢ikabilir. Sinir
sisteminin tutulumu kismen daha az goriiliir. Bu olgularin spinal kord kompresyonuyla tan1 almasi oldukga nadirdir.
Burada klinigimizde daha 6nce AML tanist almis ve remisyonda takip edilen hastada torakal vertebra kitle eksizyon
sonucu granulositik sarkom (GS) tanisi alan bir olgu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu: Nisan 2018’de NPM 1 TYPE A+ AML tanisi konulan hastaya 1 kiir 7/3,3 kiir HIDAC KT veril-
dikten sonra remisyonda takip edilen hastada Kasim 2020’de bel agris1 ve idrar kagirma sikayeti ile bagvurdu. Ceki-
len Lumbal MR’da L5 vertebradan baslayip Slvertebraya kadar uzanan ve spinal kanali oblitere eden 6x2x2.5 cm
kitle lezyon izlendi. Cerrahi diisliniilmeyen hastaya yapilan BOS flow sitometride %33 oraninda myeloid blast ,BOS
sitolojisi de Class 3 olarak geldi.Yapilan kemik iligi biyopsi patolojisi normoseluler, kemik iligi fow sitometride blas-
tik hiicre saptanmadi. Hastaya sistemik KT verilmesi planlandi,yalniz hasta KT almak istemedi. Granulositik sarkom
tanisiyla 6 hafta boyunca 3°li (40 mg ARA-C,12 mg Metotreksat,4 mg Deksametazon) IT tedavi ve L5-S3 alanina
toplam 3000 cGy RT verildi. RT ve IT tedavi sonras1 BOS sitolojisi Class 1 olarak gelen hasta tedavisiz takibe alin-
di. Remisyonda takip edilen hasta Agustos 2021°de sirt agris1 ve bacaklarda uyusma sikayeti ile bagvurdu. Cekilen
torakolumbal MR’da T8-9 -10 korpus diizeyinde posteriyorda 56x16 mm o6lgiisiinde heterojen kontrastlanan ekstra
mediiller ekstra dural kitle lezyonun izlendi (primer hastaligin tutulumu?). Yatiginin 12.saatinde alt extremitede pa-
rapleji gelisti. Beyin ve Sinir Hastaliklar1 Klinigi tarafindan acil opere edildi (torakal extradural tm eksizyonu). Kitle
biyopsi patoloji sonucu; ekstramediiller myeloid tiimor (graniilositik sarkom) olarak geldi. Hastaya yapilan kemik
iligi biyopsi sonucu normoseluler olarak geldi. Kemik iligi flow sitometride blastik hiicre saptanmadi. Hastaya T7-11
alanina toplam 3000 cGy,boost alanina 2x300 total 600 cGy RT verildi. RT sonras1 7/3 kemoterapisi baslanan hasta
yatisinin 37.giinii Covid pnomonisi sonrasi gelisen sepsis nedeniyle vefat etti.

Resim 1.Lumbal bolgede kitle lezyon Resim 2.Torakal bolgede kitle lezyon

‘ 1 9
“

Sonug: Graniilositik Sarkom, ekstra-mediiller alanlarin immatiir graniilositik hiicreler tarafindan infiltre olma-
sidir. AML tanis1 olan hastada ek tutulum ve hatta izole olgu olarak ta goriilebilir. Bizim olgumuzda da kemik iligi
remisyonda iken ortaya ¢ikmistir. Cogu olgu kemoterapi ve radyoterapiye iyi yanit vermektedir. Cerrahi girisim
spinal kord basis1 yapan lezyonlar i¢in diistiniilebilir. Kabul edilen standart bir tedavi olmamakla beraber ¢ogu GS
olgusu AML’ye ilerledigi i¢in, AML gibi tedavi edilmesi 6nerilmektedir. Remisyon sonrasi allojenik kemik iligi nakli
onerilmektedir

Anahtar Kelimeler: AML; granulositik sarkom,
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OP-34. Langerhans Hiicreli Histiyositoz Hastaliginda Klinik, Laboratuvar Bulgularin
Retrospektif Olarak Degerlendirilmesi: Tek Merkez Deneyimi

Ercan Giimiisburun', Dervis Murat Akkurd?, Abdi ibrahim Halil Sonmez2, Ali Tekbas?, Handan
Haydaroglu Sahin?, Vahap Okan?, Ayse Ceyda Oren’, Sinan Akbayram?
'Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Sahinbey Arastirma ve Uygulama Hastanesi I¢ Hastaliklar: Anabilim Dali

2Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Sahinbey Arastirma ve Uygulama Hastanesi I¢ Hastaliklar: Anabilim Dall,
Hematoloji Bilim Dali

3Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Sahinbey Arastirma ve Uygulama Hastanesi Pediatri Anabilim Dali,
Hematoloji Bilim Dali

Giris: Langerhans hiicreli histiyositozis (LHH) lokal ve yaygin olarak deri , kemik, akciger, karaciger, lenf nod-
larive ¢esitli dokularda birikmesi sonucunda hasara neden olan nadir goriilen bir hastaliktir(1,2). LHH tanis1 alan
42 hastaya yonelik, bagvurudaki baslica sikayetleri, sikayetlerin siiresi, fizik muayene bulgulari, radyolojik bulgular
(iskelet incelemesi), akciger grafisi, ultrasonografi, bilgisayarli tomografi, manyetik rezonans goriintiileme, yiiksek
cozlintirliklii bilgisayarli tomografi, pozitron emisyon tomografisi ve bilgisayarli tomografi, laboratuvar incelemeleri
ve histopatolojik raporlar geriye doniik olarak incelendi. Semptomdan teshise ve teshisten tedaviye yanit oranlari
degerlendirildi.

Bulgular: Merkezimiz hematoloji klinigimizde 2001-2022 yillar1 arasinda histopatolojik olarak LHH tanis1 alan
42 hastamiza yonelik retrospektif olarak yapilan ¢alismamizda. Hastalarimizin 29 tanesi erkek, 13 tanesi kadin; 24
tanesi 18 yas ve lizeri, 18 tanesi ise 18 yasindan kiigiiktiir. Tedavi ve takibin devam ettigi 22 yillik bu siirecte hastalari-
mizdan 2 tanesi ex olmustur. Tek Sistem LHH (SS-LHH), unifokal veya multifokal bir organ/sistem (kemik, cilt, lenf
nodu, yumusak doku gibi) tutulmasidir. Multisistem LHH (MS-LHH)), iki veya daha fazla organ/sistemin, riskli organ
tutulumu ile birlikte ya da tek basina tutulmasidir. Kemikiligi tutulumu olan 2 hastamiz ve PET-CT’de dalak tutulumu
olan 1 hastamiz olup bu hastalarimiz yiiksek riskli olarak kabul edilmistir. Yaygin olarak kemik tutulumu ile seyre-
den bir hastalik olan LHH tanis1 alan 16 hastamizda unifokal, 12 hastamizda kemik tutulumu multifokaldir. Dokuz
hastamizda lenf nodu tutulumu saptanmis olup SS-LHH tanis1 olan 31 hastamiza baslangigta standart tedavi olarak
prednizolon ve vinblastin rejimi uygulanmistir. Bes hastamiz cerrahi lokal eksizyon sonrasi tedavisiz izlenmektedir.
MS-LHH tamli 11 hastamiza standart tedavi olarak prednizolon ve vinblastin rejimi uygulanmis olup; Indiiksiyon
kemoterapisi sonrasi aktif hastalik yok ise vinblastin ve prednizolon kombinasyonu ile 12 ay boyunca tedaviye devam
edilmistir. Tan1 sirasinda riskli organ tutulumu varsa tedaviye merkaptopiirin eklenmistir(3). Riskli organ tutulumu
olan 3 hastamiza ikinci basamak tedavi; tek ajan kladribin, yiiksek doz kladribin ve yiliksek doz sitarabin kombinas-
yonu uygulanmisir(3). Tedaviye yanitsiz olan 2 hastamizda BRAF V600E mutasyonu bakildi ve 1 tanesinde pozitif
sonuglanmasi lizerine hastaya vemurafenib ajani baglandi. 4 hastaya itravenéz immunoglobulin tedavisi verildi. 2
tane hastamizda santral sinir sistemi tutulumu olup ndrohipofiz etkilenmesine bagli buna bagl olarak diyabetes insi-
pitus gelisti ve uygun tedavisi verildi.

Sonug: Toplam 42 hastay1 kapsayan bu ¢alismayla, 22 yillik tek merkez deneyimimizi retrospektif olarak deger-
lendirip, LHH hastalarin klinik, radyolojik davranislari, tedavi stratejileri ve niiksleri de iceren uzun dénem takip
sonuglarimizi sunarak literatiire katki sunmak istedik.

Anahtar sozciik: Langerhans hiicreli histiyositoz, tani, tedavi, tek merkez deneyimi
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OP-35. Cocuk Hematoloji Unitemizde Izlenen ve Tedavisi Bitmis Olan Akut
Lenfoblastik Losemi Hastalarin Endokrinolojik Parametrelerinin Retrospektif
Analizi

Mehmet Mehdi Oguz', Eda Celebi Bitkin’, Kamuran Karaman'
"Van Yiiziincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji BD
2 Van Yiiziincii Y1l Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrinoloji BD

Amac: Bu calismada Van Yiiziincii Y1l Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Unitesi’nde izlenen ve teda-
visi bitmis olan akut lenfoblastik 16semi hastalarin endokrinolojik parametrelerinin retrospektif olarak incelenmesi
amagclanmistir.

Yéntem: Calisma Van Dursun Odabasi Tip Merkezi Hastanesi Pediatrik Hematoloji Unitesi’nde 1 Ocak 2007- 31
Aralik 2019 tarihleri arasinda ALL tanis1 alan ve tedavisi tamamlanan hastalar ile ger¢eklestirilmistir.

Bulgular: Olgularin %51,1°1 (n=23) erkek, %48,9’u (n=22) kiz, yas ortalamas1 12,94+4,0°dir. ALL tipi incelendi-
ginde %75,6 (n=34) pre B cell ALL, %24,4 (n=11) T cell ALL dir. Puberte evresi incelendiginde olgularin %24,4’1
(n=11) prepubertal idi. Hastalarin %2,2’si (n=1) bodur, %44,52’si (n=20) kisa, %8,9’u (n=4) ¢ok zayif ve %20’si
(n=9) zayifti. Calismamizda puberte durumu degerlendirilen hastalarin hi¢ birinde puberte prekoks veya puberte
tarda saptanmadi. Calismamizda TSH >10 olan ve TSH 5-10 aras1 olan hastamiz yoktu. Olgularin %13,3’1 (n=6)
osteoporotik, %44,4’1ii (n=20) osteopenik %42,2’si (n=19) idi.

Sonug: ALL olgularinda antropometrik Sl¢imler cinsiyetten, hastalik tipinden ve puberte evresinden bagimsiz
olarak olumsuz sekilde etkilenmektedir. Bu konuda diizenli izlem ile destekleyici tedavilerin saglanmasi, ALL olgu-
larinda antopometrik degerleri daha iyi bir seviyeye getirebilir. Ozellikle erkek ALL olgularinda olmak iizere her iki
cinsiyette de malniitrisyon gelisebilecegi i¢in beslenmenin diizeninin saglanmasi onemlidir.

Anahtar Kelimeler. Cocuk Hastaliklari, Hematoloji, Endokrinoloji, Akut Lenfoblastik Losemi
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OP-36. Miyeloproliferatif Hastahklar Kisir Dongi Mii?

Ersin Bozan!, Merih Kizil Cakar', Tugce Nur Yigenoglu', Mehmet Sinan Dal', Fevzi Altuntas'~
L SBU Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji ve Kemik Iligi Nakil Unitesi
2 Ankara Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar: Anabilim Dali Hematoloji Bilim Dali

Giris: Kronik myeloproliferatif hastaliklar (KMPH) myeloid serinin olgun hiicrelerinden kdken alan ve cogunluk-
la bir serinin kontrolsiiz cogalmasiyla giden hematolojik hastalilardir (1). Esasen klasik myeloproliferatif hastaliklar
temelde 7 gesit olarak siniflandirilirlar.

1-Kronik myeloid 16semi (KML)

2-Kronik nétrofilik 16semi (KNL)

3-Polisitemia vera (PV)

4- Primer myelofibrozis (PMF)

5- Esansiyel trombositoz (ET)

6-Kronik eozinofilik 16semi

7-Myeloproliferatif neoplazi (siniflandirilamayan) (MPN)

JAK-2, MPL, CBL, TET2, CALRQ ve RBBP6 geni sik karsilagilan sorumlu genetik mutasyonlardir. Sporadik
vakalar goriilebildigi gibi ailesel gecisli vakalar da bildirilmistir (2-4). Miyeloproliferatif hastaliklar igerisinde 6zel-
likle KML’de t(9;22) goriilmektedir. KML hastalarinin %95’inde t(9;22) mevcuttur (5). JAK2 mutasyonu esasen
neredeyse tim PV hastalarinda goriilmekteyken ET ve PMF hastalarinda goriilme siklig1 yaklasik %50°dir(6-10).
Myeloproliferatif hastaliklarin seyri sirasinda 6liimciil seyirli bir ¢cok komplikasyonlar goriilebilecegi gibi en korku-
lan komplikasyonlardan birisi de akut myeloid 16semi (AML) gelisimidir(11,12). Lésemik transformasyon riski en
yiiksek KML’de iken risk en diisiik ET’dedir(13). Ayrica hastalarda hematolojik ve non-hematolojik malignitelere
yakalanma riski de artmistir(14). Biz sunumumuzda aslinda nadiren 16semik transformasyon gosteren esansiyel trom-
bositoz tanili hastamizda allojenik kok hiicre nakliyle remisyon sagladiktan sonra kronik faz KML geligsmesini ele
alacagiz.

Olgu: Esansiyel trombositoz nedeniyle dis merkezde takip edilen 56 yasinda erkek hasta progresif olarak artan
halsizlik ve yorgunluk sikayetlerinin olmasi iizerine yapilan kemik iligi biyopsi sonucu AML tanis1 almig. Hastami-
za Ocak 2021°de 3+7 (idarubisin-ara-c) kemoterapi protokolii uygulanmis. Tedaviye refrakter olan hastaya Subat
2021°de FLAG-IDA (fludarabin, ara-C, GCSF, idarubisin) kurtarma kemoterapisi verilmis. Kurtarma kemoterapisine
tam yanit alinan ve tam uyumlu erkek kardes vericisi olan hastaya merkezimizde Nisan 2021°de allojenik kok hiicre
nakli (AKHN) yapildi. AKHN sonrast takiplerinde 6. ayda kontrol kemik iligi biyopsisinde Ph + KML saptandi. p210
%91 pozitif saptanan hastaya imatinib 400mg baslandi. Kronik faz KML olarak degerlendirilen hastanin takiplerinde
Ph kromozomu lod alt1 dl¢iildii. Hasta su anda tam remisyonda ve imatinib tedavisi altinda klinigimize ayaktan takip
edilmektedir.

Tartisma ve Sonuc¢: Kronik myeloproliferatif hastaliklarda 16semik transformasyon ve diger non hematolojik
maligniteler normal popiilasyona gore artmis siklikta goriilebilmektedir. En stk KML hastalarinda 16semik transfor-
masyon gozlenirken bizim vakamizda oldugu gibi nadiren esansiyel trombositoz sonrasinda da gozlenebilmektedir.
Vakamizda esansiyel trombositoz sonrasinda AML transformasyonu olusmus, AKHN sonrasi tam remisyon saglan-
masina ragmen bir bagka miyeloproliferatif hastalik olan kronik faz KML gozlenmis ve tedavi ile tam yanit saglan-
mustir. Myeloproliferatif hastaliklarda bu denli transformasyonlarin olabilecegi géz oniinde bulundurularak hastalar
yakin takip edilerek erken tani ve tedavi ile olast morbidite ve mortaliteler 6nlenebilir.
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OP-37. Hematogon Mu Niiks Mii?

Gokcen Bozan', Ersin Bozan?, Tugce Nur Yigenoglu?, Ozgiir Kara'
L SBU Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi I¢ Hastaliklar: Klinigi
2 SBU Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji ve Kemik Iligi Nakil Unitesi

Giris: Akut Lenfoblastik Losemi(ALL) immatiir lenfositlerden koken alan hematolojik bir malignitedir. Koken
aldig1 hiicre tipine gore B lenfoblastik 16semi (B-ALL) ve T lenfoblastik 16semi (T-ALL) olarak adlandirilirlar (1).
ALL’nin diinya genelinde insidans1 1-5/100.000°dir. Vakalarin 3te 2sinden fazlasin1 B-ALL olugturmaktadir (2,3).
Esasen ¢ocukluk ¢aginda ¢ok sik goriilmekle birlikte 60 yasindan sonra da goriilmekle sikligi artmaktadir. Beyaz
irkta siyah irka gore 3 kat daha fazla goriilmektedir. Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte enfeksiydz nedenler
ve iyonize radyasyon ile iligkili olabilecegi disiiniilmektedir (4). Ailesel gegis nadirdir ancak PAXS, ETV6 ve TP53
mutasyonlari ile iligkilidir (5,6). Klinikte ¢ogu hasta anemi, ndtropeni ve trombositopeniye bagli bulgular ile klinige
bagvururlar. Beyaz kiire sayis1 azalmis, artmig veya normal olabilir. Semptomlarin i¢inde halsizlik, sik gegirilen en-
feksiyonlar, kolay veya spontan gelisen ekimoz ve kanamalar goriilebilir. Hepatomegali, splenomegali, lenfadenopati
hastalarin yarisinda goriilebilir. Santral sinir sistemi tutulumuna baglh kranial néropati ve meningeal semptomlar
goriilebilir. Periferik kan yaymasinda dar sitoplazmali, bazofilik, homojen kromatinli, nukleolus igeren, blastik hiic-
reler goriiliir. B-ALL’de immunhistokimya incelemede blastlar CD19, CD79a, CD22 pozitiftir. Bir¢ok olguda CD10,
CD24, PAXS ve TdT(terminal deoksitransferaz) pozitifligi de eslik etmektedir. Hematogonlar kemik iliginin ¢esitli
nedenlere bagli rejenerasyonu sonrasinda goriilebilen immatur B lenfosit kaynakli hiicrelerdir. Bu hiicreler blastik
hiicreler ile ¢ok benzerlik gosterdigi i¢in klinik tan1 ve takipte karigikliga yol acabilmektedir. Viral enfeksiyonlar,
ITP, Gaucher, retinoblastom ve kemoterapi sonrasinda goriilebilmektedir(7-9). Biz burada B-ALL tanis1 sonrast al-
lojenik kok hiicre nakli yapilan ve takipte kontrol degerlendirmede hematogon goriilen ve niiks hastalik ile ayirict
taniya giren hastamizdan bahsedecegiz.

Olgu: Halsizlik, yorgunluk nedeni ile dis merkeze basvuran 34 yasindaki kadin hasta, yapilan tetkikler sonrast
Agustos 2020’de Ph negatif B-ALL tanis1 almis. Hastamiza Dana-Farber tedavisi verilmis. En son 3. Intensifikasyon
tedavisi sonrasi tam remisyon saglanan hastaya 10/10 tam uyumlu vericisi olmasi lizerine Ocak 2021°de allojenik
kok hiicre nakli yapildi.Nakil sonrasi takiplerinde yapilan +60. giin kontrol degerlendirmede kemik iligi biyopsi se-
lillaritesi %35 ve hastanin yasina gore hiposeliiler olarak degerlendirildi. Kemik iliginde yer yer gruplar olusturan,
genellikle interstisiyel dagilim gosteren, orta biiylikliikte hiperkromatik niikleuslu,dar sitoplazmali,bazilart niikle-
ol iceren atipik lenfoid hiicresel infiltrasyon goriildii. Immiinhistokimyasal incelemede diffiiz infiltrasyon gosteren
blastik hiicreler PAXS, TDT,CD10 ile kuvvetli ve yaygin pozitif olup popiilasyonun % 15-20’sini olugturmaktay-
di. CD3 ile % 1-2, CD20 ile % 4-5 oraninda lenfoid hiicre reaksiyon gostermekteydi. CD34 ile % 2-3 oraninda
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hiicrede pozitiflik izlendi. Ik asamada hastada niiks B-ALL diisiiniildii. Fakat klinik semptomu olmayan ve kemik
iligi akim sitometrisinde tan1 aniyla uyumlu immunfenotipe sahip hiicre oran1 %3 olarak 0l¢iildii. Biyokimya ve
tam kan sayiminda anormallik saptanmadi. Patoloji klinigi ile tekrar degerlendirilen hastanin artmis blast oraninin
hematogonlarla iliskili oldugu anlasildi. Hasta su anda tam remisyonda klinigimizde ayaktan takip edilmektedir.

Tartisma ve Sonuc: B-ALL sik goriilen ve agresif seyreden bir hematolojik malignitedir. Kok hiicre nakli sonrasi
hastalarin yakin takibi hayati 6nem arz etmektedir. Olas1 niiks durumunda erken tani ve tedavi sag kalim siiresinde
belirleyici olabilmektedir. Hematogonlar klinikte hastanin takibinde niiks olarak degerlendirilmesine yol agabilmek-
tedir. Ozellikle kemoterapi ve nakil sonrasi artmis B hiicre proliferasyonu burada rol oynamaktadir. Hematogon
kiimelerinde olgun hiicreler goriildiigii i¢in akim sitometrisinde matur-immatiir karakterde hiicreler gozlenmektedir
(10). Oysa ki ALL’de akim sitometrisinde matiir karakterde hiicre gézlenmemektedir. Klinikte multidisipliner yakla-
simla bu durum g6z 6niinde bulundurularak ayirici taniya gidilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Blast; hematogon; niiks
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OP-38. Metastatik Renal Karsinomlu Olguda Cilt Tutulum Nedeni: Burkitt Lenfoma

Filiz Yavasoglu
Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Hastanesi I¢ Hastaliklart ABD/ Hematoloji BD

Giris: Renal hiicreli kanser, tiim malign tiimoérlerin yaklasik % 3’tinii olusturan malign neoplazmlar arasinda
insidans agisindan 10. Siradadir

Burkitt lenfoma (BL), MYC geninin kromozom 8§ {izerinde yer degistirmesi ve deregiilasyonu ile karakterize,
oldukea agresif bir B hiicreli non-hodgkin lenfomadir. Burkitt lenfomada cilt tutulumu oldukga nadirdir ve genellikle
cocuklarda daha sik goriilmektedir (1-6).

Biz de metastatik renal cell Ca tanis1 olan hastada gelisen cilt lezyonu ile Burkitt lenfoma tanisi alan hastamiz1
sunmay1 amacladik.

Olgu: Bilinen kronik hastalig1 olmayan hasta 69 yasinda erkek hasta 10 yil dnce renal karsinom nedeniyle sag
nefrektomi operasyonu gecirmis. Sag aksiller bdlgede yeni gelisen ve gittikce biiyliyen akintili lezyon nedeniyle
hasta,takipte oldugu medikal onkoloji béliimiine bagvurmus. Hastanin malignite Oykiisii olmas1 nedeniyle ciltteki
lezyondan biyopsi alinmis. Ve Evreleme amagli PET CT ¢ekilmis. PET CT’ de sag akciger iist lopta 28%19 mm SUV
MAX: 3,9 olan lezyon, sag hemitoraksta lateral kesimde cilt cilt alt1 diizeyinde 117*39*83 mm boyutunda posteriora
dogru uzanim gosteren kas doku ile komsulugu olan SUV MAX: 42, 6 olan yumusak doku lezyonu izlenmis. Sag
paraaortik alanda 45*38 mm SUV MAX:6,9 olan kitle lezyonu izlenmis. Bronkoskopi yapilan hastanin sag iist lopta
endobronsial lezyon izlenmis. Alinan biyopsisi berrak hiicreli renal hiicreli karsinom metastazi ile uyumlu saptanmis.
Hastanin sag aksiller bolgesindeki akintili lezyonuna RT baglanmis. 10 cmlik kitleye toplam 3000cGY palyatif ERT
uygulanmig. Cilt biyopsisinin histopatolojik incelemesinde CD19+, CD20+, CD10+, BCL6+, ki67%100+, ¢ myc
%80+ olarak saptanmis. Burkitt lenfoma ile uyumlu saptanmasi {izerine Hematoloji Boliimiine konsulte edildi. Ke-
mik iligi tutulumunu degerlendirmek agisindan hastaya kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi yapildi. Laboratuar ince-
lemelerinde WBC 2*10"3, nétrofil: 1,4*1073 hb: 11 gr/dL, plt: 72*1073/uL, cre: 0,94 mg/dL, alb: 4,5 gr/dL, LDH:
179 U/L beta 2 mikroglobulin: 4,5 mg/dL, sedim: 6 mm/saat olarak saptandi. Kemik iliginde tutulum saptanmayan,
HbsAg, antiHbs, anti HCV, antiHIV negatif saptanan hastaya R-EPOCH kemoterapisi baglandi. Kemoterapinin 7.
Giintlinde karin agris1 gelisen hasta Genel cerrahi boliimii tarafindan degerlendirildi. Akut batin tablosu ile hasta opere
edildi. Operasyon sonrasinda hasta sepsis nedeniyle kaybedildi.

Sonuc: Lenfoma ve 16semide cilt tutulumu hematolojen yayilim yoluyla olabilmektedir. Operasyon sonrast tii-
mor hiicrelerinin cilde ekimi sonrasi veya alttaki lezyonun hizli biiyliyerek ciltte tutulum yapabilmektedir. Malig-
nitesi olan hastalarda cilt tutulumu eslik edebilmektedir. Ancak sekonder malignitelerin eslik etmesi / ekartasyonu
acisindan mutlaka biyopsi ile dogrulanmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Renal cell karsinom; Burkitt lenfoma; Cilt tutulumu
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OP-39. Hematoloji Servisinde Yatan Hastalarda HBV, HCV, HIV, Toksoplazma,
Rubella Serolojik Belirteclerinin Degerlendirilmesi

Ipek Mumcuoglu', Ayla Yenigiin', Betiil Ozdemir?, Zehra CakiP’, Kadircan Yurdakul?, Tuba Dal'
Y Dr Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji Hastanesi Tibbi Mikrobiyoloji
2 Ankara Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi
3 Saglik Bilimleri Universitesi Giilhane Tip Fakiiltesi
* Dr Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji Hastanesi Hematoloji Klinigi

Giris:Hepatit B viriisii (HBV), HCV, HIV, rubella ve toksoplazmoz, bagisiklik sistemi baskilanmis kisilerde,
ozellikle 16semi ve lenfomali hastalarda morbidite ve mortaliteye neden olabilmektedir. Bu ¢alismada hematoloji
servisinde yatan hastalarda HBV, HCV, HIV, toksoplazma, rubella serolojik belirteclerinin degerlendirilmesi amacg-
lanmustir.

Materyal ve Metot: Calismaya 01.01.2021 ve 01. 01. 2022 tarihleri arasinda, Dr Abdurrahman Yurtaslan Ankara
Onkoloji Hastanesi Hematoloji servisinde yatan, 14-85 yas araligindaki hastalar dahil edilmistir. Hastalara ait demog-
rafik veriler ve laboratuvar sonuglari retrospektif olarak taranmigtir. Serolojik belirteglerinin saptanmasinda ELISA
12000, Abbott cihazi kullanilmistir,

Bulgular: Calismada HBsAg test edilen 225 hastanin yas ortalamasi 48,82 olup hastalarin 133’1 erkekti. HBsAg
reaktif sonug¢ oran1 %2,22 (5/225), Anti HBs pozitifligi %53,74 (122/227), Anti Hbe pozitifligi %9,41 (8/85), Anti
Hbc total pozitifligi %24,43 (54/221) olarak saptandi. Hicbir hastada Anti Hbc IgM ve HbeAg pozitifligi tespit edil-
medi. Anti HCV test edilen 218 hastanin yas ortalamasi 48,82 olup hastalarin 133’1 erkekti. Anti HCV pozitifligi
%1,83 (4/218) idi. Anti HIV test edilen 218 hastanin yas ortalamasi 48,33 olup hastalarin 135’1 erkekti. Anti HIV
pozitifligi saptanmadi. Anti Rubella IgM test edilen 56 hastanin yas ortalamasi1 44,17 olup hastalarin 32’1 erkekti.
Anti Rubella IgM pozitif sonug orani %3,57 (2/56) idi. Anti Rubella IgG pozitif sonug orani ise %91,07 (51/56) idi.
Rubella IgG avidite calisilan iki hastanin biri erkek digeri kadin olup avidite test sonuglari sirastyla 106,5 ve 90,55
idi. Calismada Anti Toxoplasma IgM test edilen 60 hastanin yas ortalamasi 44,11 olup hastalarin 35’1 erkekti. Anti
Toxoplasma IgM pozitif sonug oran1 %6,66 (4/60) idi. Calismada Anti Toxoplasma IgG pozitifligi %71,66 (43/60)
idi. Toxoplasma IgG avidite ii¢ hasta i¢in ¢alisildi. Hastalarin ikisi erkek digeri kadin olup avidite test sonug araligi
42,05 -70,87 olarak saptandi.

Tartisma: Sonug olarak hematolojik kanserli hastalarda HBsAg, Anti HCV, Anti HIV, Anti Rubella IgM, Anti
Toxoplasma IgM pozitiflik oran1 sirasiyla %2,22, %1,83, .., %3,57, %6,66’dir. Bu hastalarin yonetiminde serolojik
belirteclerin takibi 6nemlidir.
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OP-40. Nadir Bir Anemi Nedeni Olarak Edinsel Saf Eritroid Dizi Aplazisi
Hikmettullah Batgi', Mehmet Dogan*

1Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi
2 Saglik Bilimleri Universitesi, Dr. Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Patoloji Klinigi

Giris: Edinsel saf eritroid dizi aplazisi (ESEDA), normositik normokromik anemi, siddetli retikiilositopeni ve
kemik iliginde azalmis eritroid onciileri ile iligkilidir. Erigkinlerde edinilmis ESEDA, birincil (idiyopatik veya oto-
immiin) ve ikincil ESEDA (biiyiik graniiler lenfosit [6semi, otoimmiin hastaliklar, parvoviriis B19, viral enfeksiyon,
timoma, ilaglar, ABO-uyumsuz hematopoietik hiicre nakli veya hamilelik) olarak ikiye ayrilir.

Amag: anemi etyolojisi arastirilan hastaya ESEDA tanis1 konulup tedavi izlemini paylasmaktir.

Olgu: 67 yasinda bayan hasta halsizlik nedeniyle bagvurdu. Yapilan fizik muayenesinde lenfadenopati, hepatosple-
nomegali tespit edilmedi. Laboratuar tetkiklerinde WBC: 5430 /mm3, Notrofil:3120/mm3, Hb: 6.9 gr/dL, MCV:83/
fl, PLT: 335.000 /mm3, glukoz: 125 mg/dl, kreatinin: 0.5 mg/dl, demir: 265, total demir baglama kapasitesi: 288, crp:
10, sedimentasyon:56, tsh: 2.1, vitamin B12: 353, folik asit: 5, ferritin: 1185, total protein: 6.9, albumin: 4 gr/dl, total
bilirubin: 0.2, 1dh: 200, retikiilosit %0.25, retikiilosit iiretim indeksi: 0.04 (< 2) idi. Periferik yaymasinda hipokrom
normositer eritrositler, blast ve myeloid dnciil hiicreler izlenmedi. Serum immunoglobin seviyeleri normaldi. Serum
protein elektroforezinde anormal M-spike gosterilmedi. Antiniikleer antikor tespit edilmedi. Direkt antiglobulin testi
IgG ve C3 i¢in negatifti. Hemoliz i¢in klinik/laboratuvar kanit1 yoktu. Abdomen ultrasonografisinde dalak boyutu
normal tespit edildi. Kemik iligi biopsisinde yeterli sayida intertrabekiiler alan i¢eren ortalama selliilaritesi % 95 olan
ve fibrotik nitelikte kemik iligi, ayrica myeloid eritroid ve megakaryositer seriye ait hiicreler izlenmis olup arada
lenfoid hiicreler secilmekte idi. Eritroid seri elemanlar1 belirgin olarak azalmis olup megaloblastik degisiklikler gos-
termekte idi. Megakaryositer seri elemanlar1 proliferasyon ve gruplagsma egilimi gostermekte olup yer yer displastik
nitelikte idi. Tani eritroid seride belirgin azalma ve megaloblastik degisiklikler, megakaryositer seride proliferasyon
ve displazi, grade 2 retikiiler lif artig1 gosteren hiperselliiler kemik iligi bulgular myelodisplastik sendrom ile iligkili
fibrozis ile uyumlu seklinde raporlandi. Kemik iligi kromozom analizi 46,XX (15 metafaz), mds fish panelinde (8, 7
kromozom sayisal, 5q delesyon, 20q delesyon 7q) anomali saptanmadi. Toraks tomografisi ¢ekildi, timoma ve lenfa-
denopati tespit edilmedi. Hasta birincil ESEDA olarak degerlendirildi. Hastaya giinde 1 mg/kg oral metilprednizolon
baslandi. Hemoglobin seviyeleri periyodik olarak kontrol edildi (baslangig: 6.9 gr/dl,19.giin 10 gr/dl, 35.giin 13.3 gr/
dl, 42.giin 15.2 gr/dl ). Normal seviyelere ulasinca steroid dozu yavas yavas azaltilip kesildi.

Tartisma: ESEDA nedeni saptanamayan hastalarda %10-12 oraninda kendiliginden diizelme olabileceginden
dolayi, hastalar bir ay siireyle spesifik tedavi yapilmaksizin izlenmelidir. Bu siiregte hastaya gerekli oldugunda ES
transfiizyonu yapilmali ve hastalikla iliskilendirilebilecek tiim ila¢ ve tedaviler kesilmelidir. Enfeksiyon, lenfopro-
liferatif hastaliklar ve otoimmiin/kollajen hastaliklarla iligkili ESEDA tedavisinin temelini altta yatan hastaligin te-
davisi olusturur. ESEDA’nin optimal tedavisi bilinmemektedir. Bir aydan uzun siiren ve retikiilositopeni ile beraber
transfiizyon ihtiyacina yol acan semptomatik anemi varliginda immiinosiipresif tedavi baslanmalidir. Birinci basa-
mak tedavide 1 mg/kg dozunda oral metilprednizolon tercih edilmektedir. 6-8 hafta igerisinde yanit yok ise tedavi
kesilmeli veya doz azaltilarak kombinasyon tedavisi diisiiniilmelidir. Siklosporin ise en etkili immiinosupresif ajandir
ve %75 e varan yanit oranlaria sahip olup steroid direngli olgularda tercih edilmektedir. Kortikosteroid ve/veya sik-
losporine yanitsiz olgularda steroid ile kombine tedavi olarak azatioprin veya siklofosfamid kullanilabilir. Direngli
olgularda anti-timosit globulin ve rituksimab kullanilabilir. Ozellikle parvoviriis B19 enfeksiyonu iliskili olgularda
da intraven6z immiinoglobulin kullanilir. Direncli olgularda diger tedavi segenekleri ise plazma degisimi, splenekto-
mi ve allojenik kok hiicre naklidir.

Kaynaklar
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Resim 2 Resim 3
Myeloperoksidaz ile immiinohistokimyasal CD71immiinohistokimyasal boyasinda
boyasinda myeloid hiicreler ¢ekirdekli eritroid seri hiicreler
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PP-01. Gribal Enfeksiyon Sonras1 Boyunda Sislik, Karinda Kitle Sikayeti ile
Basvuran Endometriozis Olgusu

Seda Yilmaz
Hematoloji Boliimii, Konya Sehir Hastanesi, Konya

Giris ve Amag¢: Endometriozis, endometrial glandlar ile stromanin uterus disinda yerlesimi sonucu olusan benign
bir hastaliktir. Ekstragenital olarak prezente olabilmektedir. Lenfadenomegali ve rektus kasinda ele gelen kitle ile
bagvuran, endometriozis olgusu sunuldu.

Olgu: 30 yasinda kadin hasta servikal ve rektus abdomisde ele gelen kitle sikayeti ile basvurdu. Oykiisiinden 10
giin 6nce gribal enfeksiyon gecirdigi ve 14 yasinda tiiberkiiloz siiphesi nedeniyle biyopsi yapildigi, sonucun normal
oldugu 6grenildi. Karindaki lezyonun menstriiel ddnemde agridig: 6grenildi. Fizik muayenede rektus abdominis kasi
icerisinde yaklasik 1 cm agrisiz lezyon; servikal, aksiller ve inguinal bolgede bilateral, mobil 1.5-2 cm hafif agrili lenf
nodlar1 saptandi. Goriintiilemede inguinal bdlgede biiyiigii solda biiyiigii 17x8 mm, sol aksillada biiyiigii 18x9 mm,
sag aksillada biiyligii 24x7 mm, servikal zincirde biiyiigii solda 16x7 mm boyutunda olan korteksi hafif kalinlagsmis
ince hilluslar1 segilen lenf nodlar1 izlendi. Rektus kas1 i¢indeki lezyon eksizyonel biyopsi patoloji sonucu ER :(+), PR
:(+), endometriozis ile uyumlu olarak raporlandi.

Sonu¢: Endometriozis lireme ¢agindaki kadimnlarin %2-10’unu etkileyen kronik jinekolojik bir hastaliktir. Endo-
metriozis en sik pelvik bdlgede izlenir. Rektus abdomis kasi icerisinde endometriozis goriilmesi olduk¢a nadir bir
durumdur. Bu olguda oldugu gibi gribal enfeksiyon sonrasi gelisen lenf nodlar1 ile es zamanli saptanmasi durumu
zorlagtirsa da, batin 6n duvarinda kitle ile bagvuran, fertil cagdaki kadinlarda endometriozis akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Endometriozis, lenfadenomegali, rektus abdominis kasi

Kaynaklar
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analysis. Human reproduction update, 2019, 25.4: 486-503.
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PP-02. izole Trombositopeni ile Basvuran Trombotik Trombositopenik Pupura
Olgusu

Seda Yilmaz, Abdiilkadir Bastiirk
Hematoloji Boliimii, Konya Sehir Hastanesi, Konya

Giris ve Amac: Trombotik trombositopenik purpura (TTP) , ADAMTS-13 (a disintegrin and metalloproteinase
with a thrombospondin type 1 motif, member 13) ad1 verilen ve von Willebrand faktorii (vVWF) pargalayan bir me-
talloproteinaz enziminin kalitatif veya kantitatif eksikligi nedeniyle olan, nadir ve mortalitesi ¢ok yiiksek bir klinik
tablodur. Gogiis, sirt agrisi, ciltte petesiyel lezyonlar nedeniyle bagvuran, tam kan sayiminda izole trombositopenisi
olan edinsel TTP olgusunu sunduk.

Olgu: 38 yasinda erkek hasta tarafimiza bagvurusundan 3 giin 6nce sirt ve goglis agrisiyla acil servise bagvurmus
ve o donem radyolojik goriintiilemeleri normal, Covid PCR testi negatif saptanan hastanin tam kan sayimi pihtili
olmas1 nedeniyle ¢alisilamamis ve tekrar edilmemis, sonrasinda hasta eksterne edilmis. Sonrasinda hasta evinde
hacamat uygulatmis, kanamasi o donem fazla olmus. Hasta sikayetlerinin gegmemesi iizerine tekrar acil servise
bagvurdugunda trombositopeni nedeniyle tarafimiza konsulte edildi. Giinde 5-6 defa digkilama, sirt gdgiis agrisi
tarifleyen hastanin fizik muayenesinde gogiis 6n duvarda petesiyel lezyon, torakal bélgede uygulanan hacamata se-
konder 4 cm ekimotik alanlar izlendi. Yaklagik 1 ay once platelet degeri 236.000 /pl olan hastanin yeni bakilan kan
sayiminda hemoglobin:13.5 gr/dL, platelet:20.000 /ul, kreatinin:0.8 mg/dL, LDH: 769 U/L, total bilirubin: 1.2 mg/
dL, direkt bilirubin: 0,3 mg/dL, D-dimer:3.64, INR/ aPTT/ fibrinojen normal sinirlarda saptandi. Periferik yayma
incelemesinde trombositler 10.000 ile uyumlu, l6kosit dagilim oranlar1 normal, her alanda 2-3 fragmante eritrosit
ve polikromazi izlendi. Steroid tedavisi uygulanan ve yakin hemogram, hemoliz parametre takibi yapilan hastanin 2
giin sonra hemoglobin 11.8 gr/dl, kreatinin:0.9 mg/dL LDH: 1046 U/L total bilirubin: 1.4 mg/dL, direkt bilirubin:
0,3 mg/dL olmasi lizerine plazmaferez baglandi. ADAMTS diizeyi: <0.2%, antijen diizeyi: 0.1 TU/mL, ve inhibitor
diizeyi 70.3 U/mL sonuglandi.

Sonug¢: Mikroanjiopatik hemolitik anemi ve trombositopeni varlig1 6n planda TTP diisiindiirmekle beraber, izole
trombositopeni le bagvuran hastanin takibinde klinik oturmus TTP tanis1 konulmustur. Mortal seyredebilecek bir
hastalik i¢in tan1 sirasindaki periferik yayma degerlendirmesi ve takibin énemini vurgulamak ac¢isindan bu olguyu
sunduk.

Anahtar Kelimeler: ADAMTS diizeyi, mikroanjiopatik hemolitik anemi, trombositopeni
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PP-03. Yiiksek LDL ve Hipertrigliseridemi Hastalarinda Hangi Aferez Yontemi
Kullanilmahdir?

Nevzat Akay', Cem Perdecier', Adnan Cagl', Filiz Yavasoglu?, Selvihan Beysel’, ibrahim Eker*
L Afyonkarahisar Saghk Bilimleri Universitesi Hastanesi Terapitik Aferez Merkezi
2 Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Hastanesi I¢ Hastaliklar: Anabilim Dali, Hematoloji
3 Afyonkarahisar Saghk Bilimleri Universitesi Hastanesi I¢ Hastaliklar: Anabilim Dali, Endokrinoloji
* Afyonkarahisar Saghk Bilimleri Universitesi Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Kok Hiicre Nakil Klinigi

Giris ve Amac: Hastanemiz Terapotik Aferez Merkezine 2018 -2022 yillari arasinda bas vuran yiiksek LDL ve
hiper trigliseridemi hastalarinin tedavisinde kullanilan double filtrasyon teknigi ve santrifiij yontemi ile plazma degi-
simi tekniginin etkinliklerinin karsilagtirmasi amaglanmistir.

Yontem: Hastanemize bagvuran 6 LDL hastasi ve 11 trigliserit hastasina Asahi ve Fresenius cihazlari ile Double
Filtrasyon teknigi ile 134 islem, Fresenius cihazi ile Plazmaferez (santrifiij yontemi) toplam 109 iglem yapilmistir.

Bulgular: 6 LDL hastamiza Asahi cihazi ile 7 adet Double Filtrasyon iglemi yapilmis, hastalarin 1,5 hacim
plazmalart islenmistir. Elde edilen sonuclarda LDL degerinin %75,14 distigl goriilmistiir. Ayn1 hastalara Fresenius
cihazi ile 24 adet Double Filtrasyon islemi yapilmis ve 1,5 hacim plazmalari iglenmistir elde edilen sonuglarda LDL
degerini % 73,3 azaldig1 goriilmiistiir. Hastalara Double Filtrasyon tekniginin etkin olmasi nedeniyle plazmaferez
islemi yapilmamustir.

Merkezimize hipertrigliseridemi nedeniyle bagvuran 11 hastamiza 103 Double Filtrasyon islemi, 106 plazmaferez
(santrifiij yontemi) yapilmistir. Asahi cihazi ile Double Filtrasyon yapilan 20 islemde %55 oraninda trigiserit degeri-
nin diistiigii gorilmistiir. Fresenius cihazi ile Double Fitrasyon yapilan 83 islemde %48 oraninda trigliserit degerinin
diistiigii gorilmustiir. Trigliserit degerinin 2000mg/dl iizerinde oldugu hastalarda trigliserit degerinin maksimum %
45 oraninda diistiigli goriilmiistiir. Plazmaferez yontemi ile 106 islem yapilmis olup en yiiksek degeri 8525mg/dl
degeri Olciilen hipertrigliseridemi hastalarinda %68.6 oraninda diistiigii goriilmiistiir.

Sonu¢: LDL hastalarinda double filtrasyon tekniginin, cihazlardan bagimsiz olarak etkin oldugu goriilmiistiir.
Hipertrigliseridemi hastalarinda 2000 mg/dl ye kadar olan degerlerde Double Filtrasyon tekniginin kullanilabilecegi
goriilmek ile beraber yiiksek trigliserit degerlerinde santrifilij yontemi ile plazmaferez isleminin yapilmasi gerektigi
gOrilmiigtiir.
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PP-04. Castleman Hastalhig1 ve Kaposi Sarkomu Birlikteligi: Olgu Sunumu
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2 Atatiirk Universitesi Ti ip Fakiiltesi Hastanesi, fg: Hastaliklart Anabilim Dali, Erzurum,

Giris ve Amac: Castleman hastalig1 anjiofolikiiler lenf nodu hiperplazisi olarak da isimlendirilen nonklonal
bir lenfoproliferatif hastaliktir. Unisentrik veya multisentrik olabilir. Multisentrik tip etyolojisinde HHV-8 suglan-
maktadir ve siklikla HIV enfeksiyonu pozitif olgularda goriiliir. HHV-8 enfeksiyonu HIV negatif olgularin yak-
lasik %50’sinde mevcuttur. Multisentrik Castleman Hastaligi’nda siklikla B semptomlari, assit, lenfadenomegali,
organomegali, 6dem, anemi, otoimmun trombositopeni ve anemi goriiliir. Castleman hastalig1 Kaposi Sarkomu ile
birliktelik gosterebilir. Tedavide antiretroviral tedavi (HIV pozitif olgularda), kortikosteroidler, rituksimab, sistemik
kemoterapdtik ajanlar kullanilir. Biz nadir goriilmesi nedeniyle HIV negatif ancak HHV-8 pozitif multisentrik Cast-
leman Hastalig1 ve Kaposi Sarkom’lu olgumuzu sunuyoruz.

Olgu Sunumu: 61 yasinda erkek hasta son 2 aydir olan ates, geceleri ¢amasirlarini degistirmesine neden olan
gece terlemesi ve son 6 ayda yaklasik 15 kilogram kilo kaybi sikayetleri ile poliklinigimize basvurdu. Hastanin 15
yildir hipertansiyon, 30 y1l dnce tiiberkiiloz ve 1 yil 6nce Covid 19 enfeksiyonu dykiisii vardi. Delix 5 mg tb 1x1 ve
post Covid-19 akciger sekeli nedeniyle de yaklagik 1 yildir araliksiz olarak degisen dozlarda metilprednizolon tablet
tedavisi aliyordu. Fizik muayenesinde vital bulgulart normal idi. Bilateral akciger sesleri kaba, bilateral servikal ve
aksiller bolgede en biiyligii 2x1 cm olan lastik kivaminda lenf bezleri mevcut idi. Karaciger kot kavsi altinda yaklagik
15 cm, dalak ise 10 cm palpabl idi. Viicutta yaygin en biiyligii 2x0.5 cm olan kismizi—mor renkli ve ciltten kabarik
lezyonlart mevcut idi. Laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin: 8.4 g/dL, hematokrit: %28.2, laktat dehidrogenaz: 664
U/L, albiimin: 2.64 g/dL, total biliiribin: 3.18 mg/dL, indirek biliiribin: 2.4 mg/dL, haptoglobulin:0.02 g/L ve direk
coombs testi pozitif olarak saptandi. Hastanin aksiller lenf nodu eksizyonel biyopsisi yapildi. Patoloji sonucu HHV8
pozitif multisentrik Castleman Hastalig1 olarak raporlandi. Hastanin cilt lezyonlarindan biyopsi yapildi. Patoloji so-
nucu Kaposi Sarkomu (CD31, CD34, HHV-8 pozitif) ile uyumlu idi. Olguda POEMS sendromu 6n tanisi diistiniildii.
Alt extremite elektromyografisinde bilateral sensoryal néropati saptandi. Ancak protein ve immunfiksasyon elektro-
forezlerinde monoklonalite saptanmadi. Hastamiza HHV-8 pozitifligi nedeniyle gansiklovir tedavisi baglandi. Ayrica
haftalik rituksimab tedavisi ve etoposid tedavisi baglandi. Rituksimab tedavisinin 3. haftasinda olgumuzun anemisi
ve trombositopenisi diizeldi. Lenf bezi boyutlarinda belirgin regresyon izlendi. Hasta Kaposi Sarkomu nedeniyle
plastik cerrahi ve Medikal Onkoloji birimlerine danigildi. Yaygin Kaposi Sarkomu olmasi nedeni ile plastik cerrahi
birimi tarafindan eksizyon yapilamadi. Hastanin takibi esnasinda Covid-19 enfeksiyonu gelismesi nedeniyle hasta
Covid servisine devredildi.

Sonug: Castleman Hastalig1 nadir goriilen ve Kaposi Sarkomu ile birliktelik gosterebilen bir lenfoproliferatif has-
taliktir. Bu nedenle cilt lezyonlar1 olan Castleman olgularinda mutlaka Kaposi Sarkomu ag¢isindan da degerlendirme
yapilmalidir.
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PP-05. Notropeni ile Prezente Olan Akut Apandisit Vakasinda Tedavi Sonrasi
Notropenin Diizelmesi

Atilla Alev', Ahmet Saricr?
! Ozel Malatya Hayat Hastanesi, I¢ hastaliklart Uzman
2 Malatya Egitim ve Arastirma Hastanesi, I¢ Hastaliklar: Anabilim dah, Hematoloji Bilim Dali

Girig: Notropeni prevalansi saglikli bireylerde yiizde 0 ila 10 arasinda bildirilmistir (1). Notropeni sebepleri ara-
sinda otoimmiin, romatolojik hastaliklar, enfeksiyonlar, inflamasyon, ilaglar, hematolojik maligniteler yer almaktadir.
Burada karm agris1 sikayeti ile bagvuran ve akut apandisit tanis1 alan hastada tan1 aninda nétropeni varligi bildirile-
cektir.

Olgu Sunumu: Otuz iki yasinda erkek hasta karin agris1 sikayeti ile i¢ hastaliklari poliklinigine bagvurdu. Kronik
hastalik dykiisii olmayan hastanin tetkiklerinde WBC:3,600/mikroL saptandi. Fizik muayanesinde sag alt kadranda
hassasiyet ve rebound pozitifligi olan hastaya ¢ekilen abdomen BT neticesinde akut apandisit tanis1 konuldu. Ope-
rasyondan hemen once bakilan WBC: 3,010/mikroL olarak saptandi. Opere edilen hastanin takiplerinde WBC:6,3/
mikroL olarak normale dondiigi gézlendi.

Tartisma: Notrofiller kemik iliginde iiretilerek dolasima salinir. Damar endoteline, dalaga ve enfeksiyon/ilti-
hap bolgelerine go¢ ederler. Notropeni, kemik iliginde nétrofil {iretimi/farklilasmasinda azalma (6rnegin ilaca bagli,
enfeksiyon, beslenme yetersizligi), dolasimdaki nétrofillerin vaskiiler endotelyuma veya dalaga yeniden dagilimi
(“marjinasyon” olarak adlandirilir) ve immun supresyon (6rnegin ilag reaksiyonu, otoimmiinite) sebepleri ile goriil-
mektedir. Cerrahi hastalarinda siklik ndtropeni daha 6nce bildirilmistir (2). Hastamizda da cerrahi 6ncesinde var olan
notropeni tablosunun tamamen diizeldigi gozlenmistir.

Anahtar kelimeler: Notropeni, Akut apandisit, Cerrahi operasyon, Siklik ndtropeni
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PP-06. Trombositopenin Nadir Bir Nedeni Olarak Akkiz Amegakaryositik
Trombositopeni

Serhat Sayin, Metin Bagci, Mehmet Dagh
Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Giris: Akkiz amekaryositik trombositopeni ciddi trombositopeniye neden olan kemik iliginde megakaryositlerin
belirgin azalmasi veya yoklugu ile karakterize nadir bir hematolojik bozukluktur(1). Tek basina olabildigi gibi oto-
immiin hastaliklar, viral infeksiyonlar, timoma, saf eritroid hiicre aplazisi gibi durumlara eslik edebilir (2). Tlaglarin
indiikledigi bir durum olarak da olusabilir. Siklikla immiin trombositopenik purpura (ITP) ile karisir ve ITP gibi teda-
vi edilir. Genellikle steroid ve immiinglobulin tedavisine gegici yanit alinir veya yanit alinamaz. Standart bir tedavi
protokolii olmayan bu bozuklukta steroid, IVIG, eltrombopag ve siklosporin gibi immiinsupresif ilaglar kullanilmis-
tir (3). Biz de ciddi trombositopeni ile bagvuran ilk planda ITP diisiinerek tedavisine basladigimiz ve yanit alamadi-
gimiz ama sonrasinda kemik iligi degerlendirmesi ile akkiz amegakaryositik trombositopeni tanist koydugumuz ve
siklosporin tedavisi ile yanit aldigimiz bir hastay1 nadir bir durum olmasi nedeni ile sunmak istedik.

Olgu: 85 yasinda erkek hasta burun kanamasi ile bagvurdu. Hipertansiyon tanisi ile takip edilen hasta kandesar-
tanthidroklorotiazid ve asetilsalisilik asit aliyordu. Bitkisel bir ila¢ kullanim1 yoktu. Fiziki muayenesinde hasta soluk
goriiniimde idi ve bacaklarinda petesial lezyonlart mevcut idi. Atesi yoktu ve kan basinct normal idi. Hepatospleno-
megalisi ve lenfadenopatisi yoktu. Tetkiklerinde Hgb: 10.4 gr/dl, Platelet: 11x10°, hepatit markerleri negatif ayrica
diger viral serolojisi (CMV, EBV, Parvo, HIV) negatif idi. Periferik yaymasinda blast ve fragmente eritrositler izlen-
medi. Kemik iligi yaymasinda megakaryosit izlenmedi (Resim 1). Hastaya 1 mg/kg steroid baslandi. Takiplerinde
kanamas1 olmad1 ancak platelet sayisinda yiikselme izlenmedi. 1 gr/’kg IVIG (immiinglobulin) verildi. IVIG tedavisi
ile platelet sayisinda gegici bir yiikselme (30x10°) oldu ve bir kag giin i¢inde tekrar <10x10° diizeylerine geriledi.
ANA ve Anti dsDNA negatif idi. Kemik iliginden c¢alisilan flow sitometri ve karyotip analizi normal idi. Kemik iligi
patolojisi: Minimal hiperseliiler, fibrozis izlenmedi ve bir adet megakaryosit izlendi seklinde raporlandi. Atipik hiicre
infiltrasyonu yoktu. Hastaya akkiz amegakaryositik trombositopeni diisliniilerek siklosporin (2-3 mg/kg) verildi.
2-4 ve 12. hafta takiplerinde platelet diizeyleri sirasi ile 31-47 ve 70x10° olarak izlendi ve takiplerinde herhangi bir
kanamas1 olmadi.

Sonug¢: Agiklanamayan trombositopenisi olan veya ITP tanis1 almis ancak steroid ve/veya IVIG tedavisine yanit
almmamayan hastalarda amegakaryositik trombositopeniyi dislamak i¢in kemik iligi degerlendirmesi yapilmalidir.

Kaynaklar:
1. Tian H, Kong D, Li Y, Gu C, Yu Z, Wang Z, Wu D, Yin J. Successful treatment of acquired amegakaryocytic thrombocytopenia with eltrombopag and
immunosuppressant. Platelets, DOI:10.1080/09537104.2021.2012140.

2. Abdulsalam MS, Vijayanarayanan A, Pandurangan P, Soni M, Katchabeswaran R. Acquired Amegakaryocytic Thrombocytopenic Purpura with Literature
Review. ] Appl Hematol 2017;8:116-8.

3. Roy AM, Konda M, Sidarous GK, Atwal D, Schichman SA, Kunthur A. Acquired Amegakaryocytic Thrombocytopenia Misdiagnosed as Immune
Thrombocytopenia: A Case Report. Perm J 2020;24:19.203.

Resim 1. Kemik iligi aspirasyon yaymasinda megakaryosit izlenmedi.
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PP-07. Akut Myeloid Losemi Nedeniyle Allogeneik Hematopoetik Kok Hiicre Nakli
Olan Hastada COVID-19 Enfeksiyonu Sonrasi1 Trombositopeni
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Giris: Hematopoetik kok hiicre nakli (HKHN) akut myeloid l6semi (AML) hastalarinda kiir saglayici tedavi
secenegidir. HKHN sonrasi hastalarda enfeksiyonlara yatkinlik, graft versus host hastaligi (GVHD) gibi medikal
problemlerle sik karsilagilmaktadir. Biz burada merkezimizde AML hastamiza uygulanan allogeneik HKHN sonra-
sinda gegirilen COVID-19 enfeksiyonu sonrasi trombositopenisi gelisen hastamizi sunmay1 amacladik.

Olgu Sunumu: Yirmi bes yasinda kadm hasta 1,5 y1l dnce AML tamsi ile servisimizde takip edildi. Indiiksiyon
kemoterapisi sonrasi remisyon elde edilen hastaya kiz kardesinden (MSD) alloegenik HKHN uygulandi. Takiplerinde
tam kan sayimi normal aralikta izlendi. GVHD goriilmedi. Ancak hastanin 1 ay énce COVID PCR pozitif olarak iz-
lendi. Bu donemde trombosit sayisinda tedricen azalma g6zlendi. Son bakilan trombosit sayis1 46.000/mikroL olarak
izlendi.

Tartisma: COVID-19 hastalarinda lenfosit ve trombosit sayisinda azalma yaygin hematolojik degisiklikler-
dir. Cin’den 1099 hastay1 kapsayan bir ¢alismada, hastalarin %82.1’inde lenfopeni, %36.2°sinde trombositopeni ve
%33.7’sinde 16kopeni oldugu bildirilmistir [1]. COVID-19 hastalarinda trombosit sayisi, kanamaya sebebiyet verecek
diizeylere diismedigi bildirildi [2]. Koronaviriisiin hematopoietik sistemi hangi mekanizma ile etkiledigi belirsizdir.
Ancak COVID-19 hastalarinda trombositopeni mevcudiyeti literatiire daha 6nce baska c¢alismalarla da bildirilmistir
[3]. Hastamizda da HKHN sonrasi kan degerleri tamamen normal sinirlarda seyrederken araya giren COVID-19 en-
feksiyonu sonrasi trombositopeni gelisti.

Anahtar kelimeler: Allogeneik hematopoetik kok hiicre nakli, Akut myeloid 16semi, COVID-19, Trombositopeni
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PP-08. Bobrek Yetmezligi Olan Hodgkin Lenfoma Hastasinda COVID-19’un
Konvalesan Plazma ile Profilaktik Tedavisi

Soykan Bicim', Mehmet Ali Erkurt', irfan Kuku', Emin Kaya', ilhami Berber', Ahmet Sarici?,
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Ozet: COVID-19, Cin Halk Cumhuriyeti’nin Wuhan kentindeki bir hayvan pazarindan Aralik 2019°da ortaya ¢iktig1
ve ardindan pandemiye neden oldugu diisiliniilen bir viral enfeksiyon hastaligidir. Salginin baglamasinin tizerinden 2 y1l
gegmesine ve bir¢ok tedavi ajan1 denenmesine ragmen halen onaylanmais bir tedavisi yoktur. Konvalesan plazma tedavisi
pasif bir bagisiklama yontemidir ve COVID-19 tedavisinde umut vaat etmektedir. Bu ¢aligmada, Hodgkin lenfoma teda-
visinde R-DHAP (Rituximab — Cisplatin — Cytarabine — Dexamethasone) kemoterapisi alan ve buna baglh akut bobrek
yetmezligi gelisen geng bir hastada asemptomatik COVID-19 enfeksiyonunun konvalesan plazma ile etkin bir sekilde
tedavi edildigini gozlemledik. Asemptomatik hastalarda hastaligin erken evresinde uygulandiginda ise bu tedavinin daha
etkili olabilecegini diisiinmekteyiz.

Giris: Son yirmi yilda, koronaviriis ailesine ait enfeksiyonlar salginlara yol agmistir. Bunlardan SARS (Siddetli Akut
Solunum Sendromu) ve MERS (Orta Dogu Solunum Sendromu), 2002 ve 2012 yillarinda korku salmig ancak son pande-
mi koronaviriis ailesinin yeni bir iiyesi olan SARS-CoV-2 (Siddetli Akut Solunum Sendromu Coronaviriis 2) sayesinde
olmustur. Bu pandemiyi COVID-19[1] ad1 altinda yapmistir. Konvalesan plazma tedavisi, yiiz yili agkin siiredir ¢esitli
bulasict hastaliklar i¢in etkili ve giivenilir bir tedavi olarak kullanilan ve COVID-19 tedavisinde umut vaat eden pasif
bagisiklama yontemidir [2]. Konvalesan plazma tedavisi, hasta kisilerin tedavisine yardimei olmak i¢in bir hastaliktan
kurtulan insanlardan alinan kan plazmasini kullamir. ABD Gida ve ilag Dairesi (FDA), COVID-19’u tedavi etmek icin
yiiksek antikor seviyelerine sahip konvalesan plazma tedavisi i¢in acil kullanim onay1 vermistir. B ve T hiicre kaynakl
bagisikligin olmamasi nedeniyle, bagisikligi baskilanmis hastalar konvalesan plazma tedavisinden daha fazla fayda go-
rebilir. Salginin baglamasinin tizerinden 2 y1l gegmesine ve bir¢ok tedavi ajan1 denenmesine ragmen halen onaylanmig
bir tedavisi yoktur. Immiin yetmezligi olan bireyleri tedavi etmedeki zorluklar halen devam etse de [1], immiinsuprese
bireylerde, 6zellikle hematolojik maligniteleri olan hastalarda tedavi modalitesi gelistirme cabalari devam etmektedir.
Bu ¢alismada, kemoterapisinden kisa bir siire sonra enfekte olan ve akut bobrek yetmezligi gelisen Hodgkin lenfomali
hastada COVID-19 hastaliginin konvalesan plazma ile hizli ve etkili bir sekilde tedavisi anlatilmigtir.

Vaka Sunumu: 22 yasinda kadin hasta, 2 y1l 6nce Hodgkin Lenfoma tanisi ile 6 kiir ABVD (Adriamycin-Bleomy-
cin-Vinblastin-Dacarbazine) tedavisi gormiis ve Ekim 2020 tarihine kadar remisyonda takip edilmis. Hastaligin niiksii
nedeniyle R-DHAP (Rituximab — Cisplatin —Cytarabine-Dexamethasone) kemoterapisi baglanmis olan hastaya tedavinin
ikinci siklusunda ilaca bagli nefrotoksisite gelismis ve 6 kez hemodiyaliz ve renal replasman tedavisi almis. Sonrasinda
hasta hematopoetik kok hiicre nakli i¢in klinigimize sevk edilmis. Servisimize kabul edilen hastadan nakil protokoliimiize
uygun olarak nazofaringeal siiriintii 6rneginden COVID PCR testi gonderildi. Asemptomatik hastaya testinin pozitif
cikmasi {izerine favipiravir tedavisi baslandi. Serum immiinoglobulin seviyeleri 6l¢iildii ve diisiikliik tespit edilmedi.
COVID konvalesan plazma tedavisi uygulandi. i1k olarak, dondriin plazma antikor titresi 6l¢iildii. IgG seviyesi 1/320’nin
iizerinde olan dondrden plazma toplandi. Hastaya 15 dakikada 200 cc konvalesan plazma verildi ve herhangi bir kompli-
kasyon olmadi. Hasta COVID servisinde takibe alindi. Hastanin renal replasman tedavisine bu serviste devam edildi. Ta-
kipte intravendz meropenem 3x1000 mg/giin tedavisi baslandi. Konvalesan plazma tedavisinin 7. giiniinde nazofaringeal
stirlintli 6rneginden alinan COVID PCR testi negatif ¢ikti. Bobrek fonksiyonlari diizeldikten sonra otolog kdk hiicre nakli
islemine devam edilmesi planlanmaktadir.

Tartisma ve Sonu¢: COVID-19’un immunsuprese hastalarda tedavisi hala gizemini korumaktadir. Hematolojik ma-
lignitesi olan hastalarda COVID-19’a bagli artan mortalite ve morbidite beklenen bir sonuctur. Bu hastalarda oncelikle
hastaliga bagli, sonrasinda ise hastalik tedavisinde kullanilan ajanlar nedeniyle hem dogal hem de humoral bagisikligin
zayifladigi aciktir. Su anda, COVID-19 i¢in standart bir tedavi yoktur. Kullanilan ajanlar ¢ogunlukla favipiravir, remde-
sivir, lopinavir-ritonavir, oseltamivir, nirmatrelvir-ritonavir, molnupravir gibi antiviral ilaclardir. Konvalesan plazma te-
davisi bu acidan umut verici bir tedavidir. Solid organ transplantasyonu olan, hematolojik malignitesi olan ve bagisiklig
diisiik hastalarda konvalesan plazma kullanimi 6nerilmektedir [3]. Buna ek olarak, antiviral tedavi ve konvalesan plazma
tedavilerinin kombinasyon halinde kullanilmasi tavsiye edilmektedir. Giincel literatiir gozden gegirildiginde konvalesan
plazma tedavisinin daha ¢ok akut solunum sikintisi sendromu gibi ileri evre hastalarda kullanildig1 gézlenmistir [4].
COVID-19 enfeksiyonu olan hematolojik malignite hastalarinin tedavisinde konvalesan plazmanin kullanimina iligkin
veriler ¢ok sinirlidir. Ancak etkili ve glivenli bir tedavi oldugu bildirilmistir [3]. Bizim olgumuza benzer sekilde bobrek
yetmezligi gibi komorbiditesi olan hastalarda konvalesan plazma giivenli bir tedavi olarak kullanilabilir. Anti-B hiicre
tedavisi alan 17 hasta {izerinde yapilan bir ¢aligmada, konvalesan plazma tedavisinin etkinliginin bir hafta gibi kisa bir
stirede ortaya ¢iktig1 bildirilmistir [5]. Senefeld ve ark.’in calismasina goére, hematolojik maligniteleri olan 54 hastanin
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cogunlugu, konvalesan plazma transfiizyonu sonrasindaki 48 saat i¢inde daha iyi bir klinik durum ve etkin viral klirens
gostermistir [6]. Bu bilgiye ek olarak, seronegatif olmasina ve viral temasin {izerinden 88 giin gegmesine ragmen sika-
yetleri devam eden non-Hodgkin Lenfoma hastasina konvalesan plazma tedavisinin baslamasindan sonra sikayetlerinin
hizla diizeldigi ile ilgili literatlir mevcuttur [7]. Baska bir vakada ise hastaneye yatiginin 20. giinlinde olan bir hastaya kon-
valesan plazma transfiizyonu yapilmistir. Bu tedaviyi takiben hastanin bir giin iginde ECMO’dan bagimsiz hale geldigi
ve iki giin i¢inde basariyla mekanik ventilasyondan ayrildig bildirilmistir [8]. Ek olarak, ABD’deki 16 hastadan olusan
bir ¢alismada, konvalesan plazma inflizyonunu takiben tiim hastalarin satiirasyon seviyelerinde iyilesme gozlemlendigini
bildirilmis olup entiibe edilen 5 hastanin tiimii, konvalesan plazma inflizyonundan bir ila on dokuz giin sonra ekstiibe edil-
mistir. Kalan on birinin oksijen ihtiyaclariin dramatik bir diisiis gosterdigi ve solunum destegi ihtiyacinin ortadan kalk-
t181 belirtilmistir [9]. Calismamizda Hodgkin Lenfoma ile birlikte akut bobrek yetmezligi gelisen ve anti-CD-20 tedavisi
alan geng bir hastada asemptomatik COVID-19 enfeksiyonunun konvalesan plazma ile etkin bir sekilde tedavi edildigini
gozlemledik. Literatiirdeki baz1 ¢aligmalarda belirtildigi gibi hastanin 1 hafta icerisinde COVID-19 PCR testinin negatif-
lestigi tespit edildi [10]. Baska bir calismada ise 65 yasin altindaki, agir Covid-19 hastalarinda konvalesan plazma tedavisi
teshisten sonraki ilk 72 saat i¢inde verildiginde 4 kat daha diigiik mortalite ve daha iyi saturasyon degerleri saptanmistir
[11]. Diger 2 calismada ise yasli hastalarda ortalama ilk 44 ve 72 saatte konvalesan plazma kullanildiginda mortaliteyi
azalttig1 belirtilmistir. Bu ¢alismalarda konvalesan plazmanin erken donemde, 6zellikle sitokin firtinas1 baglamadan 6nce
kullanilmasi 6nerilmistir [12, 13]. 5»i randomize olan 17 ¢alismanin meta-analizinde konvalesan plazma alan hastalarin
oliim oranlarinin almayanlara gore anlamli derecede diisiik oldugu bildirilmistir [14]. FDA, COVID-19 tanis1 veya has-
taneye kabuliinden sonraki 3 giin iginde yiiksek titreli konvalesan plazma alan kisilerde en iyi sonuglarin elde edildigini
bildirmistir [15]. Baz1 kilavuzlarda ise, yiiksek titrede konvalesan plazma tedavisinin riskli olabilecegi ve kullaniminda
dikkatli olunmasi gerektigi bildirmektedir [16]. Hastanin durumundaki klinik iyilesmenin konvalesan plazma ile birlikte
kullanilan diger ilaglara bagli olabilecegini diislinmekteyiz. Standart tedavinin olmadig1 ve altta yatan hastaliga bagh
6lim oraninin yliksek oldugu hastalarda konvalesan plazma tedavide ek bir ajan olarak kullanilabilir. Son olarak, bu teda-
vi asemptomatik ve bagisiklig1 baskilanmig hastalarda teshis konulur konulmaz verildiginde daha etkili olabilir.

Anahtar Kelimeler: COVID-19, Konvalesan Plazma, Hodgkin Lenfoma
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PP-09. Gaziantep Universitesi Sahinbey Arastirma ve Uygulama Hastanesi Terapotik
Aferez Merkezi (01 Kasim 2020 — 01 Kasim 2021) 12 Ayhk Deneyimi

Dervis Murat Akkurd', ibrahim Ozaslan' ,Handan Haydaroglu Sahin',Hakan Tebir!, Isa Tosun’,
Adem Demir', - Sinan Akbayram?,Abdi Ibrahim Halil Sénmez!, Ali Tekbas', Zeynep Kacmaz',
Vahap Okan'

! Gaziantep Universitesi, Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali
2 Gaziantep Universitesi, Tip Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji Bilim Dali

Amag: Terapétik aferez, kanin hizli ve seri bir sekilde bilesenlerine ayrilmas: ve hastalik siireglerini olumlu et-
kileyebilecek bir sekilde yeniden bicimlendirmesi olayidir. Giiniimiizde ¢ok sayida hastalik grubuna terapotik aferez
uygulanmaktadir, amag hastalik patogenezinde rol oynayan hiicre, monoklonal proteinler ve otoantikorlarin uzaklas-
tirilmasi ve yerine eksik hiicre veya plazma bilesenlerinin konulmasi esasina dayanir. Bu yazida merkezimizin son
bir yilda gerceklestirdigi terapotik aferez faaliyetlerini sunmay1 amagladik.

Yontem: Merkezimizde yapilan aferez islemleri; Plazma exchange, l6koferez, eritrosit exchange, eritrosit dep-
letion, terapdtik trombosit aferezi, graniilosit aferezi, lipit aferezi, immiin filitrasyon, immiin absorbsiyon, sitokin
aferezi, fotoferez, otolog hematopoetik kok hiicre toplama, allojenik hematopoetik kdk hiicre toplama, DLI toplama,
kemik iligi isleme ve ayristirma, otolog hematopoetik kok hiicre eritme ve transfer, allojenik hematopoetik kok hiicre
eritme ve transfer, DLI eritme ve transfer.

Merkezimizde yapilan aferez islemlerinde Spectra Optia, Fresenius COM.TEC, Fresenius 4008 ADS, Freseni-
us ART Universal, Fresenius multiFiltrate, AsahiKASEI, Medica AFER Smart, UVA PIT cihazlar1 kullanilmistir.
Replasman sivist olarak TDP veya %5’lik albiimin soliisyonlar: kullanilmistir. Antikoagiilan olarak terapdtik aferez
isleminin niteligine gére ACD-A veya heparin kullanilmistir.

Bulgular: Merkezimizde 01 Kasim 2020 — 01 Kasim 2021 tarihleri arasinda 12 aylik siire icerisinde toplam 402
hastaya 2389 terapotik aferez islemi (ASFA 2019) yapilmistir. Yapilan bu iglemlerin dagilimi su sekildedir; 220
hastaya 1333 Plazma exchange, 35 hastaya 666 lipit aferezi, 38 hastaya 176 immiin filtrasyon, 44 hastaya 97 lokofe-
rez, 14 hastaya 29 Sitokin aferezi, 14 hastaya 27 otolog hematopoetik kok hiicre toplama, 1 hastaya 14 fotoferez, , 4
hastaya 12 DLI eritme ve transfer, 8 hastaya 11 terapotik trombosit aferezi, 9 hastaya 9 kemik iligi isleme ve ayris-
tirma, 7 hastaya 7 otolog hematopoetik kok hiicre eritme ve transfer, 3 hastaya 3 DLI toplama, 2 hastaya 2 allojenik
hematopoetik kok hiicre toplama, 2 hastaya 2 graniilosit aferezi, 1 hastaya 1 eritrosit Exchange islemi. Islemler sira-
sinda replasmana bagli alerjik reaksiyonlar ve hipotansiyon gozlenmis olup hasta ve/veya cihaza gerekli miidahaleler
yapilarak islemler saglikli bir sekilde tamamlanmigtir.

Sonug: Bilim dallart arasindaki multidisipliner yaklagimlar ile beraber terapétik aferez islemlerinin farkindalig
ve onemi giderek artmaktadir.
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PP-10. POEMS Sendromu ve Otolog Kok Hiicre Nakli: Bir Olgu Sunumu

Ash Kum', Esra Yildizhan', Koray Demir’, Serdal Korkmaz'
1S.B.U. Kayseri Tip Fakiiltesi, Hematoloji Klinigi, Kayseri, Tiirkiye.

Giris: POEMS sendromu, plazma hiicre diskrazileri grubu igerisinde yer alan olduk¢a nadir multisistemik bir
hastaliktir. Bu yazida kok hiicre nakli merkezimizde otolog hematopoetik kok hiicre nakli ile tedavi edilen klasik bir
POEMS sendromu vakasi sunulmustur.

Olgu: 50 yasinda erkek hasta kuvvet kayb1 nedeni ile néroloji klinigine bagsvurdugunda kronik inflamatuar demye-
lizan polindropati tanis1 konmus. Intravendz immunoglobulin ve steroid tedavisi uygulanmis ancak yanit alinamayin-
ca klinigimize yonlendirilmis. Fizik muayenede, bacaklarda belirgin olan kuvvet kaybi, pretibial 6dem, splenomegali,
extremite ekstensor ylizlerde belirgin hiperpigmente likenoid cilt lezyonlar tespit edildi. Laboratuvar tetkiklerinde
hafif kreatinin yiiksekligi, primer hipotiroidi ve hipogonadizm, serum immiinfiksasyon elektroforezde IgA/Lambda
monoklonal bandi tespit edildi. PET-CT’de hipermetabolik ¢oklu milimetrik lenf nodlar1 ve sklerotik kemik lezyonla-
r1 izlendi. Servikal lenf noduna eksizyonel biyopsi yapildi ve patoloji sonucu Castleman hastaligi, hyalen vaskiiler tip
ile uyumluydu. Kemik iligi aspirasyonu normoselliiler idi ve %7 plazma hiicresi tespit edildi. Yaklasik 2 aylik tetkik
stirecinin sonunda POEMS sendromu tanisini alan hastaya melfelan (140 mg/m?) hazirlik rejimiyle otolog kok hiicre
nakli yapildi. Basarili bir nakil siirecinin ardindan halen takip siirecinde olan hastamiz naklin 9. ayinda, cilt lezyonlari
tamamen kaybolmus durumdadir. Klinik olarak polindropatinin ilerlemesi durdu ve EMG takibinde hafif iyilesme
oldugu goriildi. Laboratuar bulgularinda kismi gerileme goriildii.

Tartisma: Sunulan vaka demyelinizan polindropati, splenomegali, hipotiroidi, hipogonadizm, monoklonal ga-
mapati ve yaygin hiperpigmente deri lezyonlari ile POEMS sendromunun klasik 6zelliklerini karsilamaktadir. Bunun
yaninda bu hastada da tespit edilen sklerotik kemik lezyonlari, periferik dem, lenfadenopati gibi bulgular da POEMS
sendromunda siklikla bildirilmis ve tan1 kriterlerine dahil edilmis bulgulardandir. Her ne kadar tam olarak aydinlatil-
mamis olsa da hastaligin patogenezinde klonal plazma hiicre proliferasyonu ve sitokin kaynakli inflamatuar yanitin
rol aldig1 bilinmektedir. Pek ¢ok sistemi ayni anda etkileyen bu sendromun tedavisinde patogenezden sorumlu tutulan
plazma hiicreleri hedeflenir. Uygun hastalarda yiliksek doz kemoterapiyi takiben otolog kemik iligi transplantasyonu
ile basarili sonuglar bildirilmektedir. Sunulan hastaya geleneksel kemoterapi yontemleri uygulanmadan melfelan ile
otolog kok hiicre nakli yapildi. Nakil sonras1t dokuz aylik takipte semptomlarin ve laboratuar bulgularimin biiyiik
oranda geriledigi goriildii. En fazla iyilesme cilt bulgularinda gézlenirken en az iyilesme saglanan bulgu ndropati
oldu. Ancak literatiir incelendiginde otolog kdk hiicre nakli sonrasi nérolojik semptomlarda diizelmenin 4 yila kadar
uzayabildigi bildirilmektedir.

Sonu¢: POEMS sendromu birbiri ile alakasiz gibi goriinen pek ¢ok bulguyu {izerinde toplayan multisitemik bir
patolojidir ve tan1 i¢in ¢ok yonlii bir bakis agis1 ve dikkat gerektirir. Diger plazma hiicre hastaliklarinda da oldugu
gibi uygun hastalarda otolog kok hiicre nakli umut vadeden bir tedavi yontemi olarak klinisyenlerin elini gii¢lendir-
mektedir.

Anahtar kelimeler: POEMS sendromu, monoklonal gamapati, polindropati, otolog kdk hiicre nakli.
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PP-11. ATRA (All-Trans Retinoik Asit) Tedavisi Kullanilan Akut Promiyelositik
Losemili Bir Hastada Akut Miyokard Enfarktiisii

Ahmet Kaya
Inénii Universitesi, Turgut Ozal Tip Merkezi Erigkin Hematoloji Klinigi, Malatya

Giris: Akut promiyelositik 16semi (APL), diger 16semi alt tipleri arasinda en uygun prognozlardan birine sahiptir.
Bununla birlikte, APL’deki ana mortalite nedeni, basvuru sirasinda yayilmis intravaskiiler pihtilasmadir. APL ile
iligkili koagiilopati karmagiktir ve hem Dissemine intravaskiiler koagiilasyon (DIC) hem de primer hiperfibrinolizi
icerir. Tan1 sirasinda ya da sitotoksik kemoterapinin baslangicindan hemen sonra ortaya ¢ikar.

Vaka sunumu: 40 yasinda bayan hasta acute promyelocytic leukemia tanisiyla 2. Kiir remisyonindiiksiyon teda-
visinin 28. Giiniinde ATRA (All-trans retinoic acid) tedavisi aldig1 sirada anterior myocardial infarction gecirmistir.
Hasta ya remisyon indiksiiyon tedavisi dncesi kardiyoloji oneri alinmis ve ,, diyograt cekilmistir. Hastaya koroner
stent takilip durumu stabilestiginde kardiyoloji kliniginin goriisiiyle birlikte ATO (arsenik trioksit) tedavisi baslandi.

Sonug¢: Akut promiyelositik 16semi ATRA ile tedavisi hemorajik komplikasyon insidansini azaltabilir, ancak
trombozu ortadan kaldirmaz.

Coziim: Akut promiyelositik 16semi hastalar ATRA ile tedavi edildikleri sirada akut trombozlar agisindan dikkatli
olunmalidir. Tromboz olustugunda ATO (arsenik trioksit) hastalik kontrolii i¢in alternatif bir secenektir.

PP-12. Multipl Myelom Tanih Hastada Kardiak Amiloidoz Gelismesi Sonrasinda
Hemodinamik Stabilizasyon Saglanmasi icin Noradrenalin infiizyona Bagimh Hale
Gelmesi: Olgu Sunumu

Salih Cirik!, Mehmet Ali Erkurt?, irfan Kuku?, Emin Kaya?, ilhami Berber?, Emine Hidayet?,
Ahmet Saricr’, Soykan Bi¢im?
Malatya Egitim ve Arastima Hastanesi, I¢ Hastaliklart Anabilim Dali
2[nénii Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dalt
*Malatya Egitim ve Arastima Hastanesi, Hematoloji Bilim Dall

Giris ve Amag: Amiloidoz; organ ve yumusak dokularin hiicre dist boslugunda amiloid fibril birikiminin neden
oldugu bir hastaliktir. Oncii proteinin tipine gére amiloidoz siniflandirmasi yapilir. Kalp, bébrek, karaciger, gastroin-
testinal sistem ve/veya otonom sinir sistemi gibi ¢esitli organlarda amiloid birikimi izlenebilmekle birlikte, prognozu
en kotii olan organ tutulumu tiirii kardiyak amiloidozdur. Birgok amiloidoz tiirleri arasinda hemen hemen tiim klinik
kardiyak amiloidoz vakalarina, transtiretin amiloidoz (ATTR) veya hafif zincir amiloidoz (AL veya primer sistemik)
neden olur (1). Kardiyak ATTR; kalitsal (ATTRm) veya dogal tip (ATTRwt) olabilir. Kardiyak tutulum sikligi ve
kardiyomiyopatinin prognozu amiloidoz tipleri arasinda degiskenlik gdsterir ve klinik belirtiler, organ tutulum pater-
nine bagh olarak degisir. Degisken klinik fenotip ve genellikle 6zgiil olmayan klinik 6zellikler, bu hastalikta tanida
gecikmelere neden olabilir ve tanida multidisipliner (hematoloji, patoloji, radyoloji, niikleer tip, noroloji, nefroloji,
kardiyoloji, romatoloji, gastroenteroloji) yaklasim gerekir. Gelisen tan1 yontemleri klinisyene kardiyak amiloidozda
erken tan1 olanagin1 vermektedir. Kardiyak amiloidozdan siiphelenilen hastalarda; goriintiileme yontemleri ve gere-
kirse doku biyopsisi ile amiloid birikimi gosterilmelidir. Amiloidoza sebep olan 6ncii protein saptandiktan sonra, altta
yatan hastaligin tedavisi ve semptomatik hastalarda kalp yetmezligine yonelik tedavi uygulanmaktadir. Erken tani
ve tedavi yaklasimlari ile prognozun diizeltilebilecegi gosterilmistir (2). Biz burada multipl myelom tanisi ile takipli
hastada kardiak amiloidoz gelismesi sonrasinda hemodinamik stabilizasyon saglanmasi i¢in noradrenalin infiizyona
bagimli hale gelen hastamizi sunmay1 amaglamaktayiz.
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Bulgular: 56 yasinda erkek hasta yaklasik 10 ay once kronik ishal, halsizlik, yorgunluk ve bel agrisi sikayetleri ile
dis merkeze bagvurmus. Yapilan kolon biyopsisi amiloidozis ile uyumlu gelmesi lizerine tarafimiza yonlendirilen has-
taya yapilan tetkikler sonucunda multipl myelom tanisi konuldu. Hastaya Bortezomib + Siklofosfamid + Dekzame-
tazon (VCD) tedavisi baslandi. Tedavi sonrasi yapilan kemik iligi asiprasyon biyopsi sonucunda remisyonda multipl
myelom olarak takip ve tedavisi devam eden hastada tedavi bitiminden yaklasik 3 ay sonra ciddi hipotansiyon gelis-
mesi lizerine hastada hemodinamik stabilizasyonu saglamak i¢in inotropik destek baslandi. Kardiyoloji ile konsiilte
edilen hastaya yapilan ekokardiyografi ve kardiyak mr sonucu kardiak amiloidozis tanisi konuldu. Diger sekonder
amiloidozis sebepleri i¢in yapilan tetkiklerden sistemik kronik inflamatuar sebepler, brucella, sistemik romatolojik
hastaliklarin digslanmasi yapildi. Ayrica hastadan gonderilen ailevi akdeniz atesi genetik mutasyon analizi sonucunda
V726A heterozigot tasiyiciligi tespit edildi. Vakamiz halen servis sartlarinda monitdrize sekilde, tansiyonlarina gore
aktiiel olarak noradrenalin intravendz infiizyon almakta olup takip ve tedavisi devam etmektedir.

Tartisma: Restriktif kardiyomyopati (RKMP) nadir goriilen, ayirici tanisi zor ve prognozu diger kardiyomiyopa-
tilerle kiyaslandiginda kétii olan bir kalp hastaligidir. RKMP nin en sik sebeplerinden olan kardiak amiloidoz, goriin-
tilleme yontemleri ve tedavi segeneklerindeki gelismelerle erken tanisi ve dolayisiyla tedaviye erken baglanabilmesi
miimkiin olabilmektedir. Erken baglanan uygun tedavi ile de prognozun diizeltilebilecegi bilinmektedir (3). AL veya
primer amiloidoz, plazma hiicre diskrazisi nedeniyle immiinoglobulin hafif zincirlerinin birikmesinden kaynaklanan,
nadir goriilen ve amiloidoz tipleri i¢inde en kotii prognoza sahip amiloid tipidir. AL amiloidozu; karaciger, bobrekler,
otonom ve periferik sinir sistemlerini, akciger ve kalbi yaygin olarak etkileyen sistemik bir hastaliktir. Kalp tutulumu
40 yas tistii cogu hastada (% 50-70) bulunur, hatali katlanmis hafif zincirlerin miyositlere direkt toksik etki yapmasi
s06z konusudur ve kalp tutulumu prognozun ana belirleyicisidir (4). Tanida birgok goriintiileme modalitesinden ya-
rarlanilmaktadir. Kardiak amiloidoz hastalarinin, multimodalite goriintiileme saglayabilen ve ayrica ilgili tiim bran-
slarin dahil oldugu multidisipliner ekip yaklagimin yapilabilecegi uzmanlagsmis merkezlere yonlendirilerek takip ve
tedavilerin yapilmasi daha uygun goziikkmektedir. Giiniimiizde 6zellikle kardiak amiloidoz medikal tedavisiyle ilgili
cok sayida galigma devam etmektedir. Tedavide yeni kullanilmaya baslanan ilaglarin uzun dénem mortalite, morbi-
dite, major kardiyak sonlanimlar ve goriintiilemedeki kardiyak bulgular {izerine etkilerini gdsteren daha fazla veriye
ihtiya¢ var goziikmektedir. Ayrica gelecekte ailevi tarama acisindan yol gdsterici olabilecek genetik caligmalara,
erken tanida yardimci olabilecek spesifik laboratuvar ve goriintiileme bulgularinin degerlendirildigi veya farkli etki
mekanizmalarina sahip ilaglarin kombine olarak kullanilmalariin etkilerinin ne olacagi ve kimlere, nasil uygulana-
bilecekleri gibi konulari agikliga kavusturacak yeni ¢aligsmalara ihtiya¢ vardir (5,7). Sonug olarak bu gibi vakalarda
amiloid fibrillerini olusturan onciil proteinlerin azaltilmasinin kardiak amiloidozun prognozunun iyilestirilmesinde
temel roli vardir. Bunun i¢in AL amiloidozda serbest hafif zincir proteinleri azaltan kemoterapi kombinasyonlari,
ATTR’de ise farkli mekanizmalar iizerinden etki gosteren antifibriller tedavilerin kullanilabilecegi diisiiniilmektedir.
AL amiloidozlu hastalarda sagkalim organ tutulumunun derecesine gore degisir ve kalp yetmezligi olan hastalarda
ortalama sagkalim dort ila alti ay kadar kisadir (6,8). Bizim hastamizda da oldugu gibi daha erken tani, dikkatli hasta
secimi ve halihazirda mevcut kemoterap6tik rejimlerin kullanimi ile sagkalim 6nemli Sl¢lide uzatilabilir.
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PP-13. Otolog Kok Hiicre Nakli Oncesi Ferritin Diizeyi Nakil Sonuclarinda Etkili
Mi? Tek Merkez Deneyimi

Ayse Uysall, Mehmet Ali Erkurt?, irfan Kuku?, Emin Kaya?, ilhami Berber?, Ahmet Sarici, Soykan
Bicim?, Ahmet Kaya’, Emine Hidayet?>, Mustafa Merter'
! Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Eldzig, Tiirkive
2 Inénii Universitesi Turgut Ozal Tip Merkezi, Hematoloji Bilim Dali, Malatya, Tiirkiye

Giris: Yiiksek demir yiikii transplant sonras1 donemde enfeksiyon riskinin artmasina, niiks gelisiminden bagimsiz
olarak 6liim oranlarinin artmasi ile iliskili bulunmustur. Yine yiiksek demir diizeyi ile, daha kotii toplam sag kalim ve
progresyonsuz sag kalim ¢aligmalarda gdsterilmistir. Biz de bu ¢calismamizda merkezimizde otolog kok hiicre nakli
(OKHN) yapilan multipl myelom (MM), non-Hodgkin lenfoma (NHL) ve Hodgkin lenfoma (HL) hastalarinda nakil
oncesi ferritin diizeylerinin nakil sonuglaria etkisini gostermeyi amagladik.

Metot: Bu retrospektif ¢alismaya Temmuz 2017 ve Agustos 2021 tarihleri arasinda OKHN ve nakil dncesi son
30 giin i¢inde ferritin diizeyi bakilan 170 hasta dahil edildi. Hastalarin demografik ve klinik bilgileri, nakil dncesi
hastalik durumlari, nakil sonrasi engraftman durumlari, gelisen enfeksiyonlar, hastanede kalis siireleri, nakil sonrasi
sag kalim bilgileri ve ferritin diizeyinin bunlarla iliskisi irdelendi. Ferritin cut-off degeri 500 ng/mL olarak alindi.
>500 ng/ml olanlar yiiksek ferritin diizeyi olarak tanimlandi.

Bulgular: Hastalarin 105”1 (%61,8) MM ve 65’ i (9%38.2)’ si lenfoma taniliydi. Lenfoma hastalarmin 34’ i
(%52,3)’1 NHL ve 31’1 (%47,7) HL idi. Ortanca yas, MM ve lenfoma hastalarinda sirasiyla 59 (32-77) ve 40 (18-73)
yildi. MM grubunda 65 (%61,9) ve lenfoma grubunun 46 (%70,8)’1 erkekti. Nakil aninda MM ve lenfoma hastalari-
nin en az kismi yanitli olanlarin orani sirasiyla %99 ve %91,1 idi. Nakil 6ncesi ortanca ferritin diizeyi MM grubunda
360,26+430,52 ng/mL iken lenfoma grubunda 609,98+568,36 ng/mL idi. Lenfoma hastalarinda nakil 6ncesi ferritin
diizeyi istatiksel olarak anlamli yiiksekti (p=0,001). Ferritin diizeyi yliksek ve diisiik olan hastalarda MM grubunda
ortanca notrofil ve trombosit engraftman siiresinde istatiksel anlamli fark yoktu [nétrofil engraftmani: 12,5 (10-22)
giin &13 (10-19) giin, p= 0,860 trombosit engraftmant: 14 (8-27) giin & 13 (9-26) giin p=0,736]. Lenfoma hastalarin-
da da engraftman siireleri ferritin diizeyi 500 ng/mL {istiinde ve altinda olan hastalarda benzerdi (nétrofil engraftmani;
p=0,613, trombosit engraftmani; p=0,666). Nakil sonrasi hastanede kalis siiresi ile ferritin diizeyi arasinda hem MM
hem lenfoma hastalarinda istatiksel olarak anlamli iliski saptanmadi sirasiyla (p=0,667 ve p=873). Febril nétropeni
orani MM hastalarinda ferritin yiiksek olanlarda %70,8 iken diisiik olanlarda %45,68 saptand: ve istatiksel olarak
anlamli fark saptanmadi (p=0,053). Yine lenfoma hastalarinda yiiksek ferritin grubunda %88,9, diisiik olan grupta
%78.,95 saptanirken istatiksel olarak benzerdi (p=0,338). Ferritin diizeyi ile iliskili olarak MM hastalarinda toplam
sag kalimda fark saptanmadi (p=0,446) ancak lenfoma hastalarinda ferritin diizeyi diisiik olanlarda toplam sag kalim
daha yiiksek saptand1 (=500 ng/ml; 22,139 (%95GA:14,738-29,540) ay & 27,29 (%95GA: 22,41-32,17) ay p=0,038).

Sonug¢: Calismamizda multipl myelom hastalarinda nakil 6ncesi ferritin diizeyi ile nakil sonuglar1 ve sag kalim
arasinda iliski saptanmazken yine lenfoma hastalarinda da nakil sonuclarma etki saptanmad1 ancak lenfoma grubun-
da toplam sag kalim nakil 6ncesi ferritin diizeyi yiliksek olan grupta daha diisiik saptandi. Bu sonuglara gore 6zellikle
lenfoma hastalarinda OKHN’ de nakil dncesi ferritin diizeyi nakil sonrasi sag kalim 6n gordiirticiisii olarak bir faktor
olabilir.

5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022
63



HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

® 24-27 Mart 2022, K K.T.C, Hibrit Kongre

PP-14. Multipl Miyelom Hastalarinda Dondurulmus ve Dondurulmamis Olarak
Infiize Edilen Kok Hiicrelerin Otolog Kok Hiicre Transplantasyon Sonucuna Etkisi

Ayse Uysall, Mehmet Ali Erkurt?
! Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Eldzig, Tiirkive
2 Inénii Universitesi Turgut Ozal Tip Merkezi, Hematoloji Bilim Dali, Malatya, Tiirkiye

Giris ve Amac: Otolog kok hiicre nakli (OKHN)’ de CD34+ kok hiicreler, toplandiktan sonra ya dondurulmadan
ya da dondurularak ve ardindan infiize edilir. Hiicre dondurma igleminde ise dimetil siilfoksit (DMSO), hiicre canli-
ligin1 korumak i¢in kriyoprotektan olarak en sik kullanilan ajandir ancak kardiyovaskiiler, norolojik, solunum, renal
ve hepatik disfonksiyon gibi bazi advers reaksiyonlara neden olur. Bu nedenle, giivenli bir yontem olarak hiicrelerin
dondurulmadan infiizyonu tizerinde ¢alismalar yapilmistir. Biz de bu calismamizda MM hastalarinda dondurulmus ve
dondurulmamis CD34+ kdk hiicrelerle yapilan OKHN sonuglarini ve glivenligini karsilastirmayi amagladik.

Yontem: Bu calismada Ocak 2019 ile Haziran 2021 arasinda OKHN uygulanan MM hastalarini geriye doniik
olarak analiz edildi. Hastalarin transplantasyon sirasindaki demografik ve klinik bilgileri, inflize edilen kok hiicre
tirleri (dondurulmus ve dondurulmamas), infiize edilen CD34+ kok hiicre miktari, hazirlama rejimi/doz, infiizyon
iligkili reaksiyonlar, notrofil/trombosit engraftman siiresi, transplantasyon sonrasi enfeksiyoz komplikasyonlar, ilk
100 giinde transplant iligkili mortalite (TRM) ve hastanede kalis siiresi incelendi

Bulgular: Bu ¢alismaya toplam 163 hasta alindi. Elli besi (%33,7) dondurulmus kok hiicre ve 108’1 (%66,3) don-
durulmamis kok hiicre aldi. Hastalarin 68°1 (%41,7) kadin, 95’1 (%58,3) erkekti. Transplantasyon sirasindaki median
yas 57.2+9.1 idi. Tanidan nakle kadar gegen medyan siire 5 (2-18) aydi. Infiize edilen median CD34+ kok hiicreleri
dozu her iki grupta benzerdi, [dondurulmus;4,70 (2-18,40) x106 vs. dondurulmamis; 4,80 (2-15,45) x106, p=7,55].
Notrofil ve trombosit engraftmaninin medyan stiresi, dondurulmus ve dondurulmamis hiicre alan gruplar [13 (10-22)
ve 13 (9-19) giin ile 14 (8-25) ve 13 (9-21) arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik géstermedi (sirasiyla,
p=0.896 ve p=0.183). Dondurulmus ve dondurulmamis hiicre alan gruplar arasinda medyan hastanede kalis siiresinde
istatistiksel bir fark gézlenmedi [sirasiyla, 16 (13-26) ile 15 (11-31) giin, p=0.124]. Febril nétropeni oran1 dondurul-
mus hiicre alan hastalarda diger gruba gore daha yiiksekti, ancak iki grup arasinda istatistiksel fark yoktu [dondurul-
mus hiicre alan grup; %56,4 & dondurulmamis hiicre alan grup; %48,1, p=0.301]. Antibakteriyel ajan kullanimi don-
durulmus hiicre alan grupta (%52,7) dondurulmamus hiicre alan grupta (%47,2) gére daha yiiksekti, ancak istatistiksel
olarak anlamli degildi (p=0,506). Bulanti, kusma ve dokiintii gibi infiizyon reaksiyonlarmin oranlart dondurulmus
hiicre alan grupta dondurulmamus hiicre alan gruba gore daha yiiksekti (%21,8’e kars1 %12) ancak istatistiksel olarak
anlamli bir fark yoktu (p=0.159). Ik 100 giin i¢inde tamam1 dondurulmamus hiicre alan grupta olmak iizere 3 hastada
(%1,8) TRM saptand1. Tiim vakalarda 6liim nedeni pnémoni idi.

Sonuc: Calisma sonuglarimiza gore, dondurulmus kok hiicre alanlar ile dondurulmamis kok hiicre alanlarin MM
hastalarinda OKHN sonuglar1 benzerdi ancak dondurulmamis hiicre daha diisiik toksisiteye sahipti. DMSO’ nun tok-
sik etkilerinden kaginmak ve yan etkileri daha az oldugu icin hastanede kalis siiresini kisaltmak i¢in dondurulmamais
kok hiicreler tercih edilebilir.
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PP-15. Otolog Kok Hiicre Nakli Uygun Olmayan Multipl Miyelomlu Hastalarda
Tedavi Sonuclari: Tek Merkez Deneyimi

Ayse Uysal', Mustafa Merter', Askin Sen”
! Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali
2 Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Genetik Anabilim Dali

Amag: Bu ¢calismanin amaci, yeni anti-miyelom ajanlar1 ¢aginda otolog kdk hiicre nakli (OKHN) uygun olmayan
multipl miyelomlu (MM) hastalarinda ilk basamak ve sonrasindaki tedavi segeneklerinin se¢imini, tedavi sonuglarini
ve sagkalim etkilerini degerlendirmektir.

Yontem: Transplantasyona uygun olmayan 45 MM hastasi geriye doniik olarak degerlendirildi. Hastalarin de-
mografik 6zellikleri, tan1 anindaki hastalik skoru, sitogenetik, LDH durumu, tedavi sayilari, tedavi protokolii, teda-
viye yanit1 ve son takipteki sagkalim durumlari incelendi.

Bulgular: Hastalarin medyan yas1 71 (60-85) yildi. Otuz dokuz (%86,6) hasta 65 yas iistii, 32’ sinde (%71,1)
diisiik performans skoru ve 25’ inde (%55,6) komorbidite mevcuttu. En ¢ok kullanilan indiiksiyon rejimi bortezomib,
siklofosfamid ve deksametazon kombinasyon tedavisiydi (n:33; %73,3). indiiksiyon rejimleri sonrasi genel yanit
oran1 %66,6 olarak tespit edildi. Indiiksiyon tedavisi sonrasi 14 (%31,1) hastaya idame tedavisi uygulandi ve idame
tedavisi i¢in lenalidomid ve deksametazon (Rd) tedavisi kullanildi. On iki (%85,8) hasta halen VGPR veya daha iyi
yanit ile idame tedavisi almaktadir. En ¢ok kullanilan ikinci basamak rejim Rd (n:12; %46,1) ve bortezomib, lenali-
domid ve deksametazon (n:9;34,6) kombinasyonuydu. Medyan takip siiresi 36 (1-81) ay olarak degerlendirildi. Bi-
rinci basamak tedavi sonrasi progresyonsuz sagkalim 12 (0-64) ay olarak tespit edildi. Medyan genel sagkalim (OS)
17 (1-81) aydi. On iki hasta halen progresyonsuz olarak takip edilmektedir. Medyan OS, tan1 aninda yiliksek LDH’
si olan hastalarda normal LDH’ si olan hastalara kiyasla anlamli olarak daha kisaydi [sirasiyla 28 (12.06—43.94) ay
ve 47.21 (21.23-50.77) ay] (p<0.05). Idame tedavisi alan hastalarda medyan PFS’ ye ulasilmazken, idame tedavisi
almayan hastalarda medyan PFS 23 (10-35,9) ay olarak tespit edildi (p=0.058).

Sonugc: Derin ve uzun yanit saglamak i¢in bir indiiksiyon rejimi iyi se¢ilmeli ve transplantasyona uygun olmayan
hastalarda yanit1 siirdiirmek i¢in uygun hastalarda idame tedavisi tercih edilmelidir.
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PP-16. Hairy Cell Losemi: Tek merkez deneyimi

Ash Kum', Esra Yildizhan', Koray Demir’, Serdal Korkmaz'
1S.B.U. Kayseri Tip Fakiiltesi, Hematoloji Klinigi, Kayseri, Tiirkiye.

Amag: ‘Hairy Cell 16semi (HCL)’, ‘Tiiyli hiicreli 16semi’ veya ‘Losemik Retikiiloendotelyozis’, Bouroncle ve
ark.1 tarafindan ilk defa 1958 yilinda kronik B hiicreli hastalik olarak tanimlanmistir. Periferik kan ve kemik iliginde
tipik tiiylii hiicrelerin goriilmesi, pansitopeni ve degisik derecelerde splenomegali ile karakterize nadir bir indolen B
hiicreli 16semi tipidir. Periferik yayma ve kemik iligi aspirasyonunun morfolojik degerlendirilmesi, immunfenotip-
leme ve kemik iligi biyopsisi tan1 asamasinda gereklidir. Biz de merkezimizde tani ve tedavi almig HCL hastalarinin
ozelliklerini ve sonuglarini paylasarak bu nadir hastaliga bir kez daha dikkat ¢ekmek istedik.

Gerec ve Yontem: Ocak 2019- Aralik 2021 tarihleri arasinda Hematoloji Klinigimizde tani ve tedavi alan bes
HCL hastasi retrospektif olarak incelenmistir.

Bulgular: Bes hastanin [3 erkek (%60) ve 2 kadin (%40)] ortalama yaslar1 57,4 (range; 48-66) olarak izlendi.
Hastalarin tan1 anindaki ortalama l6kosit sayis1 7600/mm?, Hgb degerleri 10.6 gr/dl, trombosit degerleri 73800/mm?
olarak izlendi. Iki hasta bisitopeni, iki hasta pansitopeni ve bir hasta 15kositoz ve trombositopeni ile basvurmustu. Sa-
dece bir hastada masif splenomegali saptandi. Hastalarin tiimiinde periferik yayma incelenmesinde degisik oranlarda
ama az sayida tliyli hiicreler izlendi. Kemik iligi biyopsilerinde 2 hastada diffiiz, 3 hastada nodiiler tutulum izlendi.
Hastalarm hepsinde kladribin kemoterapisi 0,1 mg/kg/giin (1.-7. glinlerde) IV dozunda birinci basamak tedavi olarak
uygulandi. 5 hastada da tam yanit elde edildi.

Tartisma ve Sonuclar: HCL tiim lenfoid 16semilerin %2’sini olusturur. HCL tanisi alan hastalarin %80’ninde
pansitopeni vardir. Pansitopeninin asil nedeni kemik iligi yetersizligi ve splenomegalidir. Kemik iligi yetersizligini-
nin sebebi, tiiylii hiicreler tarafindan salinan TNF-a gibi sitokinlerin miyelopoezi inhibe etmesi ve retikiilin fibrozise
neden olmasidir. HCL’de standart tedavi 1980’lerin ortalarina kadar tek basina splenektomi idi. Giiniimiizde tedavi
secenekleri oldukca artmistir ve piirin analogu bir anti-neoplastik olan kladribin (2-klorodeoksiadenozin) genelde
ilk basamak tedavide tercih edilen ajandir. Kladribin, rituximab ile kombine halde de kullanilabilir. Relaps/refrakter
vakalarda alternatif bir piirin analogu veya vemurafenib ve moxetumomab pasudotox gibi yeni ajanlar da kullanila-
bilmektedir. Oldukc¢a nadir goriilen bu hasta grubunda biz sadece kladribin kemoterapisi ile tiim hastalarimizda tam
yanit elde ettik ve median 16 aylik takiplerimizde sagkalim %100 olarak izlendi.

Anahtar Kelimeler: Hairy cell, pansitopeni, kladribin, prognoz.

5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022
66



HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

® 24-27 Mart 2022, KK.T.C, Hibrit Kongre

PP-17. Lokoferez Uygulamasinin Ilk islemdeki Etkinliginin Degerlendirilmesi

Hiilya Ozbal, Sadiye Tombul, Diizgiin Ozath, Meliha Peynir
Ondokuz Mayis Univertesi Saglik Uygulama ve Arastirma Merkezi, Terapétik Aferez Merkezi, Samsun

Amac: Lokositoz;kanda 16kosit degerlerinin 100.000 den fazla olmasi durumudur.Daha ¢ok 16semi hastalarinda
goriiliir. Acil bir sekilde tedavi gerektirir.

*AML LOKOSITOZ; > 100.000/ML
*ALL LOKOSITOZ;>200.000/ML
*KML LOKOSITAZ;>300.000/ML
*KLL  LOKOSITOZ;>400.000/ML
- WBC sayisin1 <100.000 diistirmek

- SSS hasarint 6nlemek

- Hipoksiyi diizeltmek

- Timor lizis sendromunu 6nlemek

Lokoferez uygulamasi alternatif bir tedavi yontemi olarak uygulanmaktadir.Lokoferez uygulamasinin Akut Lo-
koz gelisen hastalarda etkinliginin arastirilmasi hedeflenmistir.

Materyal ve Metot: Ondokuz Mayis Universitesi Saglik Uygulama ve Aragtirma Merkezi Terapotik — Aferez
Merkezinde 18.02.2021 - 18.02-2022 tarihleri arasinda Akut Lokoz tanili 19 hastaya yapilan Lokoferez islemleri
retrospektif olarak incelenmistir.Lokoferez islemi icin Spectra Optia cihazi kullanilmistir.

Bulgular: 14 Erkek 5 Kadin olmak {izere 19 hasta takip edimis olup yas ortalamasi 44 yil(min.2-max.78)dir.Has-
talarimizin islem dncesi ve sonrast WBC degerlerine bakilmistir.

Hasta Ad1 | Yas Cinsiyet Tan1 1.0.WBC |1.S.WBC WBC Degisim %
1 Y.E 2 E AML 430 219 49,0
2 A.S. 27 E ALL 334 170 49.1
3 N.K. 75 K ALL 254 163 35.8
4 S.0. 25 E ALOKOZ |474 202 57.3
5 T.K. 62 E KLL 320 252 21.2
6 Z.B. 13 K ALL 552 379 31.3
7 E.A. 13 E ALL 613 374 38.9
8 E.D. 12 E ALL 554 103 81.2
9 A.C. 64 E KML 198 148 25.2
10 AT 40 E AML 131 106 19.0
11 G.Y. 71 K AML 131 76 41.9
12 A K. 58 E ALOKOZ |335 179 46.5
13 K.K. 73 E AML 214 136 36.4
14 M.K. 64 E AML 169 127 24.8
15 H.C. 68 E A.LOKOZ |355 238 32.9
16 U.0. 12 E ALL 173 112 35.2
17 M.K. 78 K KML 93 68 26.8
18 T.K. 67 E LENFOMA | 237 174 26.5
19 G.C. 31 K ALL 346 163 52.9

Sonug: Akut 16koz tanili hastalarda l6koferez uygulamalar1 sonrasinda WBC degerlerinin %38.4 oraninda azaldig1
goriilmiistiir.

5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022
67



HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

® 24-27 Mart 2022, K K.T.C, Hibrit Kongre

PP-18. Yash Mikrograniiler Varyant Akut Promyelositik Losemi Hastasinda
Azasitidin+ATRA Indiiksiyon Tedavisi

Metin Bagci, Serhat Sayin, Mehmet Dagh
1 Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji BD

Giris: Yasli hasta grubunda APL (akut promyelositik 16semi) daha nadir goriilmektedir. Bu hasta grubuna 6zellikle
kemoterapi+ATRA tedavisi verildiginde geng yas grubuna gore daha yiiksek erken mortalite izlenmektedir. Arsenik
trioksit ve gemtuzumab ozogamisin ile bagarili sonuglar bildirilmistir [1]. Biz de daha iyi tolere edilen ve ulasilabilir-
ligi kolay olan azasitidin ile ATRA (All-trans retinoik asit) tedavisini kombine ettigimiz mikrograniiler varyant APL
vakamizdan bahsedecegiz.

Vaka: 70 yasinda kadin hasta dis merkez acil servise halsizlik, yorgunluk ve bogaz agrist nedeniyle bagvuruyor.
Yapilan tetkiklerinde pansitopeni goriilmesi iizerine hastanemize yonlendiriliyor. Poliklinik bagvurusunda hastanin
diyebetes mellitus nedeniyle oral antidiyabetik aldig1 6grenildi. Haricinde bir rahatsizlig1 olmayan hastanin muaye-
nesinde genel durumu iyi, vitalleri stabil, muayenesinde solunum sisteminde kardiyovaskiiler sistem muayenesinde
anormallik saptanmadi. Batini rahat organomegali saptanmadi. Hastanin hemograminda WBC:1,3 K/uL, Hb:9 g/dL,
PIt:51 K/uL, nétrofil: 0,1 K/uL, LDH:352 U/L, fibrinojen:364 mg/dL, D-Dimer: 5500 ng/mL saptandi. Hastanin peri-
ferik yaymasinda atipik hiicre blast izlenmedi. Derin ndtropenisi olmasi nedeniyle kemik iligi aspirasyonu ve biyop-
sisi yapildi. Aspirasyon degerlendirmesinde %80 oraninda hipograniiler stoplazmaya sahip bazilar1 bilobule formda
promyelosit infiltrasyonu izlendi. Flow sitometri analizinde CD13(+), CD33(+), CD45(+) CD34(+), MPO (+), HLA-
DR (-) malign hiicre popiilasyonu izlendi. Hastaya 45mg/m?/giin dozunda ATRA tedavisi ve azasitidin tedavisi veril-
di. Tedavi esnasinda ve takibinde koagulopati izlenmedi. Hasta tedaviyi iyi bir sekilde tolere etti. Kemik iligi FISH
analizinde PML-RARa %7 pozitif saptandi. Yatisinin 14. giiniinde taburcu edilerek ayaktan takiplerine devam edildi.
Tedavinin 20. giinliinde trombosit, 30. giiniinde noétrofil sayist ylikselmeye basladi. ATRA tedavisine 45 glin devam
edildi. Azasitidin tedavisine 28 giinde bir 7 giin olacak sekilde devam edildi. Remisyon degerlendirmesinde hastanin
aspirasyon yaymasinda blast artigi izlenmedi. Hastanin tedavisine devam ediliyor.

Sonugc: Yasl hasta grubunda arsenik trioksit+ATRA tedavisi dnerilen bir tedavi modalitesi olmakla birlikte mik-
rograniiler varyant APL vakalarinda azasitidin+ATRA tedavisi de se¢enekler arasinda diisiiniilebilir.
Kaynaklar

Lo-Coco, F., Latagliata, R., & Breccia, M. (2013). Management of acute promyelocytic leukemia in the elderly. Mediterranean journal of hematology and
infectious diseases, 5(1), €2013045. https://doi.org/10.4084/MJHID.2013.045
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PP-19. Galectin-3, Orak Hiicre Anemili Hastalarda Vasooklusif Kriz Siddetini
Ongormede Kullanilabilir Mi?

Mahmut Bakir Koyuncu', Hakan Basir?, Selma Unal’, Aml Tombak?, Eyiip Naci Tiftik
Y Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji, Adana, Tiirkiye
2 Mersin Universitesi Ti ip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Mersin, Tiirkiye
3 Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji Bilim Dali, Mersin, Tiirkiye
Giris ve Amag: Orak hiicre anemili hastalarda goriilen vasooklusif krizlerde hastalik siddetini gosteren belirteg
ve tedavide kullanilabilecek ilag sayisi oldukca azdir. Bu g¢alismada, viicutta pek ¢ok rolii oldugu bilinen serum gale-
ctin-3 diizeylerinin agrili kriz sirasindaki diizeyleri ve degisimlerini degerlendirmek amaglanmistir.

Yontem: Agrili kriz nedeniyle hastaneye yatan hastalarda 0. Saat ve 48. Saat galectin-3 diizeyi 6l¢limlerinin yani
sira stabil durumdaki orak hiicre anemili hastalarda ve saglikli bireylerde de galectin-3 dl¢iimleri yapildi.

Bulgular: Galektin-3 diizeyleri, hasta gruplar bakimindan istatistiksel olarak anlamli farklilik gostermekteydi
(p=0,001). Agril1 krizde olan hastalarda 48. Saatteki galectin-3 diizeylerinin 0. Saate gore anlamli olarak daha fazla
oldugu gortildi. Hem 0. Saat hem 48. Saat galectin-3 diizeylerinin agrili kriz nedeniyle hastaneye yatis siiresi ve
intraven6z opioid kullanim siiresi ile korelasyon gdsterdigi bulundu.

Sonug: Galektin-3 diizeyleri orak hiicre anemili hastalarda agrili kriz sirasinda yiikselmektedir ve agrili kriz sid-
deti ile iligkilidir.
Anahtar Kelimeler: Agrili kriz; Galektin-3;Orak hiicreli anemi

Tablo 1:Tanimlayici 6zelliklerin dagilimi

n (%) Toplam Grup 1 Grup 2 Kontrol
n (%) n (%) n (%) p

Cinsiyet  Kadmn 61 (49,2) 20 (16,1) 18 (14,5) 23 (18,5) 20,675
Erkek 63 (50,8) 20 (16,1) 23 (18,5) 20 (16,1)

Yas (yil)  Ort£Ss 32,82+£10,95  30,37+9,77 33,9249,69 34,04+12,84 00,214

Galec- Medyan (Min- 11,9 (6,4- 19,6 (12,1- 11,9 (6,7-18,9) 8,4 (6,4-13,1)

tin-3 dii- Maks) 25,7) 25,7)

zeyleri

“Pearson Chi-Square Test "Kruskal Wallis Test **p<0,01

Grup 1: Agrili krizle hastaneye yatirilan orak hiicre anemili hastalar
Grup 2: Agrili krizi olmayan orak hiicre anemili hastalar
Kontrol: Calismaya katilan saglikly eriskin hastalar

Tablo 2: Agril kriz siiresi ve intravendz opiod giin sayist ile ilgili degerlendirmeler

Kriz Siiresi Iv opiod Giin Sayis1
r p r p

Yas (y1l) -0,096 90,558 -0,029 90,861
Galektin3 0. saat 0,442 90,007** 0,509 90,001**
Galektin3 48. saat 0,828 90,001** 0,896 90,001**
Hb 0,014 9,930 0017 %916
HbA2 0,090 9,581 0047 Y0774
HBS 0030 0,856 0084 0608
HBF 0,156  °0,336 0,179 0,269
Hematokrit 0,049 0,763 0,031 ‘0848
Platelet 0,119 0,463 0,142 0,381

5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022
69



HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

® 24-27 Mart 2022, K K.T.C, Hibrit Kongre

Lokosit Sayis1 0,200 90,217 0,241 0,135

30,04

25,04

20,09

15,07

Galectin-3 levels (ngimL)

10,07

5,07

| ! 1
SCAVOC SCA control Healthy control

Sekil: Hasta ve kontrol gruplarindaki galectin-3 diizeyleri

SCA: Sickle cell anemia
VOC: Vasooclusive crisis

Kaynaklar

1. Ware RE, de Montalembert M, Tshilolo L, Abboud MR. Sickle cell disease. Lancet. 2017;390(10091):311-23.

2. Zhang D, Xu C, Manwani D, Frenette PS. Neutrophils, platelets, and inflammatory pathways at the nexus of sickle cell disease pathophysiology. Blood.
2016;127(7):801-9.

3. Dong R, Zhang M, Hu Q, Zheng S, Soh A, Zheng Y, et al. Galectin-3 as a novel biomarker for disease diagnosis and a target for therapy (Review). Int J] Mol
Med. 2018;41(2):599-614.
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PP-20. Siklofosfamid iliskili D-Dimer Yiiksekligi

Ece Vural, Fadime Nurcan Alhan, Utku Iltar, Orhan Kemal Yiicel, Ozan Salim, Levent Undar
Akdeniz Universitesi Ti ip Fakiiltesi, fg: Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dall

Giris ve Amag: Yiiksek plazma D-dimer konsantrasyonu, yakin zamanda gelisen veya devam eden damar igi
pihtilasmay1 ve fibrinolizi gosterir. Ozellikle vendz tromboemboli ve yaygin damar igi pthtilasma sendromunun
(YDP) teshis ve izlemi i¢in yaygin olarak kullanilir. Ancak D-dimer yiiksekliginin nedenleri bunlarla sinirli olmayip,
giiniimiizde SARS-CoV-2 viriis enfeksiyonunu da iceren oldukca genis yelpazede nedenleri mevcuttur. Ilag iliskili
D-dimer yiiksekligi ve YDP literatiirde oldukga nadir bir antite olarak bildirilmistir. Bu yazida siklofosfamid iligkili
D-dimer yiiksekligi gelisen bir miyelom olgumuzu paylastik.

Olgu: 65 yasinda bilinen ek bir hastalig1 olmayan, ¢enede kitle nedeniyle arastirilirken IgG kappa miyelom tanist
alan erkek hastaya VCD (Bortezomib 1,3 mg/m?, 1,4,8 ve 11.giinler; siklofosfamid 500 mg/m?, 1,8 ve 15.giinler;
deksametazon 40 mg 1,8 vel5.giinler) rejimi baglandi. Bel agrisi yakinmasi nedeniyle immobil oldugundan hastaya
diisiik molekdl agirlikli heparin ile tromboprofilaksi yapildi. Hastanin baslangicta saptanan D-dimer diizeyi normal
olup VCD rejiminin 5. giintinde 3760 pg/L (0-550), 9. giinlinde 36580, 10. giinde 29270 olarak gdzlendi. Bu sira-
da trombosit sayist da 103.000/mm? diizeylerinden 32.000/mm?*’e kadar geriledi. Ayn1 dénemde yapilan parsiyel
tromboplastin zamani (PTZ), aktive parsiyel tromboplastin zamani1 (APTZ), fibrinojen diizeyleri tiimiiyle normaldi.
D-dimer’1n artisina laktat dehidrogenaz artisi da eslik etmekteydi. Periferik kan yaymasinda anlamli fragmante erit-
rosit izlenmedi ve retikiilositopeni mevcuttu. CRP 2 kat yiiksek olup enfeksiyon odagi saptanmadi. Alt ekstremite
vendz doppler ultrasonografide tromboz yoktu. PET-BT goriintiilemede litik lezyon disinda patoloji saptanmadi. Bu
donemde hastaya herhangi bir kan iiriinii transfiizyonu yapilmamis olup, 2 kez tekrarlanan SARS-CoV-2 PCR testi
negatifti. Ayrica bir travma 6ykiisli olmayan hastanin ekokardiyografi ve kardiyak enzimlerle yapilan kardiyak deger-
lendirmesinde patoloji saptanmadi. Tiim bu veriler 15181nda ilag iliskili olabilecegi diigiiniilerek tedavi protokoliinden
alkilleyici ajan siklofosfamid ¢ikarildi ve 15.giindeki dozu uygulanmadi. Takip eden giinler i¢inde D-dimer diizeyi
azalarak normallesti (Grafik).

Sonug: Tedavi rejimi igerisinde siklofosfamid 1. ve 8. giinlerde uygulanmig olup her uygulama sonrasinda D-di-
mer yiikselisi gelismis ve ayrica siklofosfamidin tedavi rejiminden ¢ikarilmasi sonrasinda yeni bir D-dimer yiikseligi
olmamistir. D-dimer yiikselisinin oldugu siirecte fibrinojen seviyesinde diislis veya PTZ ve APTZ’de uzama olma-
mistir. Trombositopeni gelismis olmakla birlikte, D-dimer yiikselisiyle korele olmayan bu trombositopeni 6n planda
bortezomib ile iligkilendirilmistir. Olgumuzda D-dimer yiiksekligi gelismesine karsin tromboz gibi klinik bir yan-
simasinin gelismemis olmasi siklofosfamidin tedavi rejiminden erkenden ¢ikarilmasina ve uygulanan tromboprofi-
laksiye bagli olabilir. Mevcut D-dimer yiiksekligi ise bir hiperfibrinoliz veya YDP’nin erken dénemi olarak yorum-
lanabilir. Siklofosfamidin sitotoksik etkisi sonrasinda myelom hiicrelerinden veya normal hiicrelerden agiga ¢ikan
prokoagulan maddelere bagl bu tablonun gelismis olmasi muhtemeldir. Miyelom olgulariyla literatiirde daha 6nce

benzer bir olgu bildirilmemistir. Akut 16semi olgularinda YDP
Tedavi sursdnde: Laboratuvar TREtia sendromu sik¢a gozlenebildigi igin bu olgularin takibinde D-dimer
icin rutin test yapilirken miyelom olgularinda benzer bir takibin
yapilmiyor olmasi bu tiir olgularin gézden kagirilmasina neden ol-
mus olabilir. Bilindigi gibi multiple myelom olgularinda tromboz

- riski artmustir ve 6zellikle tedavi siirecinin erken sikluslarinda bu

1 = risk daha yiiksektir. Tedavi siirecinde klinik olarak tromboz gelis-

I - % -.,_‘_I mis bir miyelom olgusunda yapilan laboratuvar tetkiklerinde yer
[} el =

Vs vmn oo v e (016 alan yiiksek D-dimer kolayca tromboza sekonder olarak yorum-

remeost /) e 0% /L e pomarie —zeerwevas womenslt - Janabilir ve miyelom iligkili artmis tromboz riskine atfedilebilir.

M e mm oy ow me  Ancak bizim olgumuz miyelom olgularinda 6zellikler erken tedavi

e/ TN sem gm0 siirecinde bu artmig tromboz riskinde anti-miyelom ajanin gesidi-
| mD-Gimer g/ we w0 o wemo we we nin de rol alabilecegine isaret etmektedir.
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PP-21. Hodgkin Lenfoma Hastasinda Hiperkalsemiye Bagh Akut Pankreatit: Olgu
Sunumu

Tugce Aciyer Dogan', Emrullah Dogan’, Ali Unal?
! Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar: Anabilim Dali, Kayseri
2 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Kayseri

Giris: Kanser hastalarinda hiperkalsemi %20 oraninda goriilmektedir. Hastanede yatan hastalarda goriilen hiper-
kalseminin en sik nedeni ise malignitelerdir. Akut pankreatit hiperkalseminin nadir bir komplikasyonudur.

Amag: Hiperkalsemiye bagl akut pankreatit yoniinden irdelendi. Hiperkalsemiye bagl akut pankreatit bildirimi
yok denecek kadar az olmasi nedeniyle irdelenmeye deger bulundu.

Olgu Sunumu: 47 yas, kadin hasta, Kasim 2021°de mix seliiler hodgkin lenfoma tanis1 aldi. 1 kiir siklofosfomid,
vinkristin, prokarbozin, prednizolon tedavisi alarak taburcu oldu. Yaklasik 1 ay sonra akut bobrek yetmezligi (aby)
ve hiperkalsemi (diizeltilmis kalsiyum: 14,7) nedeniyle yatirildi. Karin agrisi olan hastada amilaz:2129 lipaz:1927
olarak geldi. Goriintiileme yapildi. Evre e pankreatit olarak raporlandi. Hastanin orali kapatilarak hidrasyon tedavisi
verildi. Takiplerinde aniirik olan ve kreatin artis1 devam eden hasta nefrolojiye danisilarak hemodiyalize alindi. Kal-
siyum degeri geriledik¢e hastanin amilaz, lipaz degeri geriledi. Karin agrisi geriledi.

Sonuc¢: Malignitesi olan hastalarda hiperkalsemi sik karsilastigimiz bir durumken; hiperkalsemiye bagl akut
pankreatit nadir goriilen bir komplikasyondur. Klinik bulgulara eslik eden yiiksek serum amilaz, lipaz diizeyleri ve
radyolojik bulgularla tan1 konan hastamizda hiperkalsemiden baska akut pankreatit risk faktorii saptanmadi. Hiper-
kalseminin diizelmesi ile pankreatit atag1 6nlendi. Hiperkalsemi 6nlenebilir bir durumdur. Hiperkalsemi sebebinin
ortadan kalkmasi tedavinin temelini olusturur.

Anahtar kelime: Hiperkalsemi ;malignite; pankreatit
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PP-22. Krioprezervasyon Yontemi ile Yapilan Kok Hiicre Nakillerinin Viyabilite ve
Hematopoetik Koloni Kiiltiir Yontemi ile Engraftman iliskisinin Degerlendirilmesi

Yasin Koksal', ikbal Ok Bozkaya?, Namik Yasar Ozbek?, H. Meltem Ozgiiner!
Y Ankara Sehir Hastanesi Kok Hiicre Laboratuart
2 Ankara Sehir Hastanesi Kemik Iligi Nakil Unitesi

Giris ve Amac: Glinlimiizde malign ve nonmalign hastaliklarin tedavisinde hematopoetik kok hiicre nakli (HKHN)
hayat kurtarici bir tedavi secenegi olarak tercih sebebidir. Nakilden dnce verilen hazirlik rejimi ve toksisitesi, nakil
sonrasi olusan enfeksiyonlar, graftversushost hastaligi (GVHH), kullanilan immiinsupresiflerin yan etkilerinin yanin-
da kok hiicre naklinin sekli, taze iiriin verme veya krioprezarvasyon sonrasi ¢ozerek verme nakil basarisini, morbidite
ve mortaliteyi etki eden 6nemli faktdrlerden biridir. Kok hiicre kaynagi olarak kemik iligi, periferik ve kordon kan
kullanilabilmektedir. Hastanin kendi kok hiicresi kullanilacaksa (otolog) nakil dncesi kok hiicrenin toplanarak don-
durulmasi gerekmektedir. Kordon kani kok hiicreleride dondurulmaktadir. Allojenik nakillerde dondurulmamis kok
hiicreler tercih edilirken son yillarda yasadigimiz pandemi sebebi ile aliciy1 riske atmamak agisindan kok hiicreler
toplanip krioprezerve edilerek depolanip tedavi siirecine dyle baglanmaktadir.

Metot: Genel olarak kullanilan krioprezervasyon yontemi mevcut olmakla beraber farkli merkezlerde farkli
protokoller de kullanilabilmektedir. Hastanemizde krioprezervasyon islemi i¢in %5 dimetilsiilfoksit (DMSO), %6
hidroksietilstarch (HES) ve plazma kullanilmaktadir. Otomatik dondurucu (Planner ®) ile asamali sogutma islemi
yapilmaktadir. Ototolog kok hiicre nakli i¢in periferden toplanan 11 hasta ve allojenik nakil i¢in toplanan 11 kemik
iligi kaynakl1 kok hiicreler krioprezervasyon oncesi ve ¢oziildiikten sonra koloni olusturma potansiyellerine bakil-
mistir.

Sonuc¢: Merkezimizde kdk hiicre nakli amaci ile otolog toplanan ve krioprezervasyon sonrasi nakil yapilan 11 kok
hiicre 6rneginin islem Oncesi ve islem sonrasi viyabilite sonuglar1 ColonyFormingUnit(CFU) sayilari ile, 11 kemik
iligi vericisinden toplanan ve krioprezerve edilmeden direkt nakil yapilan 6rnegin, CFU sayilari,viyabilite sonuglar1
ve engaftman siireleri degerlendirilmistir. Kemik iligi kaynakli kok hiicre CFU ve Otolog nakil i¢in periferik toplanip
krioprezervasyon Oncesi ve sonrasi yapilan CFU sonuglar1 Tablo 1 de 6zetlenmistir. Koloni fotograflar1 Sekil 1°de
gosterilmistir. Krioprezervasyon sonrasi GFU-GM olusturma kapasitesi istatiksel olarak belirgin artmistir. Diger
kolonilerde degisiklik gbzlenememistir.

Tartisma: Uriinlerin dondurulmasinda 2 farkli yéntem kullanilmaktadir. Bunlar programlanabilir dondurucu
ile dondurma, digeri mekanik yontemler ile dondurma. Programlanabilir dondurma yonteminde hiz kontrolii
ayarlanabilmekte ve faz gecisleri kontrollii olmaktadir. Mekanik yontemde sogutulan kok hiicre dondurma kaplarina
koyulup — 80 °C buzdolaplarma alinir. Kang EM-2002 ve ark. ile Almici C-2003 ve ark. Yaptig1 calismada mekanik ve
programli dondurma yontemlerinin etkileri arastirilmis ve mekanik dondurma yénteminde hiicre kaybinin daha fazla
olmast ile birlikte notrofil ve trombositengraftmanlarinin ayni oldugu goriilmiistiir. Programli ve mekanik dondurma
yonteminde randomize yapilan bir ¢alismada Perez CZ—Oteya ve ark 1998 viyabilite testi agisindan her iki yontemin
benzer oldugu, yalnizca mekanik dondurma yonteminde CFU-GM (ColonyFormingUnit-granulocyte, macrophage)
koloni iireme kapasitesinde diislis oldugunu gézlemlemistir. Montanelli ve ark. 2003 Yaptig1 ¢alismada periferik kok
hiicre naklinde engaftman siirelerini programlanabilir dondurucuda daha uzun bulmuslardir. Yapilan bu calismalar
gostermektedir ki kok hiicre naklinde dondurma yontemi {iriin canliliginda ve hematopoetik koloniler iizerinde fark-
liliklar olugturmakta ve buna bagli olarak engraftman stireleri farklilik gostermektedir. CFU-Assayhematopoetik
kok hiicre koloni olugturma potansiyellerini in virto ortamda degerlendiren 6nemli ve hassas bir biyolojik analiz
yontemidir. Hematopoetik kok hiicre nakillerinde dnerilen bu analiz sonuglarina gore hiicre krioperezervasyon islemi
hematopoetik koloni olusturma kapasiteleri taze {iriinle kiyaslandiginda koloni olusma kapasitesinde bir artis oldugu
gozlemlenmektedir. Bunun artan iiriin konsantresi ve iirliniin daha potent hale gelmesinden kaynaklandig diistiniil-
mektedir.
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BFU-E CFU-GM CFU-GEMM
(COLONY FORMING UNIT ERY-
THROID GRANULOCYTE MAC-

(BURST FORMING UNIT ERYTH-  (COLONY-FORMING UNIT

ROID RANULOCYTE
O G vLoc ) ROPHAGE)
Tablo 1: Kemik iligi kaynakl1 ve periferik kok hiicrelerin koloni olusturma kapasiteleri
TazeC- KrioC- TazeB- KrioB- TazeC- | KrioC- TazeC- KrioC-
FU-GM FU-GM FU-E FU-E FU-E FU-E FU-GEMM | FU-GEMM
PK | N:11
Median 25,3800 | 44,5200 25,5200 | 38,9400 | ,4000 ,7100 3,3000 2,5700
Minimum | 2,50 10,20 2,08 6,51 ,00 ,00 ,00 ,10
Maximum | 48,10 82,20 76,22 67,17 1,98 2,50 7,87 6,51
p 0,08* 0,182 0,646 0,594
Ki | N:11
Median 10,6800 16,4900 ,0000 ,5200
Minimum | 1,13 2,90 ,00 12
Maximum | 112,00 80,00 ,85 1,00

Dondurulmadan ve dondurulmus Kok hiicre CFU sonuglari Bagimli degiskenlerde Wilcoxon testi yapildi. Istatis-
tik anlamlilik <0,05. CFU-GM: BFU-E: CFU-E: CFU-GEMM: Colony Forming Unit-Granulocyte Macrophage,
(CFU-GM), Burst Forming Unit-Erythroid (BFU-E) Colony Forming Unit-Erythroid (CFU-E), Colony Forming
Unit-Granulocyte Erythroid Macrophage Megakaryocyte (CFU-GMM).
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PP-23. Philadephia Kromozom Pozitifligi ile Niiks Eden B Hiicreli Akut Lenfoblastik
Losemi Tanih Hastanin Tedavi ve Allojenik Kok Hiicre Nakli Yonetimi

Merve Ozkan, Ali Unal, Mustafa Baydar
Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar: Anabilim Dali, Kayseri, Tiirkiye

Giris: 2006 yilinda 5 yasinda pansitopeni ile hastaneye basvuran hasta Philadelphia kromozomu negatif, B hiicreli
Akut Lenfoblastik Losemi(B-ALL) tanisi almig.Hastaya 2 kiir ‘Hoelzer Protokolii” kemoterapisi verilmis, sonrasin-
daki kontrollerinde 4 y1l remisyonda seyretmis. 2010 yilinda testiste kitle ile testis liiksii gelismis.’Rez-Bfm Proto-
kolii” kemoterapisi verilmis.Ayrica testise ve kraniyale radyoterapi almis. 2011 yilinda remisyonda kabul edilerek
takip edilmis. 10 y1l remisyonda takip edilen hastanin 2021 Mart ayindaki rutin tetkiklerinde goriilen anomalilerden
dolay1 kemik iligi biyopsisi yapilmasi planlanip kemik iligi flow sitometrisinde %45 bast goriildii. Philadelphia(Ph)
kromozom pozitifligi de saptanan hastaya Ph kromozomu pozitif niikks B-ALL tanis1 konuldu. ‘G-Mall faz 1 ve faz 2’
kemoterapileri verildi.Ayn1 zamanda Ph kromozom pozitifligi i¢in hastanin tedavisine Tirozin Kinaz Inhibitorii (Da-
satinib) eklendi. Hastaya tam uyumlu erkek kardesinden ‘Total Beden Isinlamasi-Siklofosfamid’ hazirlik rejimi ile
Allojenik Kok Hiicre Nakli yapildi. Nakilden 13 giin sonra trombosit; 22 giin sonra ndtrofil engrafman1 gerceklesti.
Ph kromozomu ve kimerizm kontrolii i¢in tetkik istendi.

Tartisma: Daha 6nce Ph negatif B-ALL tanisi ile takip edilen hastalar liiks oldugunda Ph kromozomu pozitif
olarak gelebilirler.Bu nedenle niiks eden hastalarda Ph kromozom mutasyonunun varligi ya da yoklugu yeniden tet-
kik edilip sonuglara gore tedavi ve kok hiicre naklinin planlanmasi gerekir.
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PP-24. Kemik Iligi Uriiniinden Eritrosit ve Plazma Deplesyonu ile Voliim Azaltma
Isleminde Manuel Yontem ile Otomotize Yontemin Karsilastirilmasi

Yasin Koksal', ikbal Ok Bozkaya?, Namik Yasar Ozbek?, H. Meltem Ozgiiner’
Y Ankara Sehir Hastanesi Kok Hiicre Laboratuart
2 Ankara Sehir Hastanesi Kemik Iligi Nakil Unitesi

Giris ve Amac: Hematopoietik kok hiicre nakli, malign ve malign olmayan bir¢cok hastaligin tedavisinde kulla-
nilan kiiratif bir tedavi secenegidir. Hematopoietik kok hiicre nakli amaci ile elde edilecek kok hiicreler kemik iligi,
umblikalkord ve periferik kandan toplanan kok hiicrelerdir. Kan gruplari arasindaki major uyumsuzluk ya da kriop-
rezervasyon islemi i¢in toplanan kemik iligindeki eritrositlerin uzaklastirilmasi gerekmektedir. Kriyoprezervasyon
isleminden Once tirtindeki olgun kan hiicrelerinin uzaklastirilmasi ve hacmin azaltilmasi iiriin canlilig1 ve nakil seyri
acisindan biiylik 6nem arzetmektedir. Major veya ¢ift yonli ABO uyumsuzlugunda intravaskiilerhemolizin 6niine
gecmek amaci ile kemik iligi iiriiniinden eritrositlerin uzaklastirilmasi 10 ml altina diistiriilmesi nakil seyri agisindan
uygun olacaktir. Eritrositdeplesyonunda ama¢ miimkiin oldugunca eritrositleri uzaklastirmak fakat bu arada hemato-
poietik kok hiicre kaybetmemektir. Bu amagla manuel ve otomotize yontemler kullanilmaktadir.

Metot: Manuel yontemde genellikle 8/1 oraninda %6’ likhidroksi etil nigsasta (HES) kullanilarak {iriin oda 1s1sin-
da 60-90 dakika bekletilerek yercekimine bagli ¢oken eritrositler uzaklastirilmaktadir. Otomotize sistemlerde kan
kompenentisanrifugasyon teknigi kullanarak buffycoatdan zengin tabakayi eritrositi ve plazmaya farkli torbalarda
ayristirarak igslem yapmaktadir. Giiniimiizde otomotize sistemler buffycoat, eritrosit ve plazmay1 bilgisayar kontrollii
ve yinelenebilir sekilde kontaminasyon riski diisiik olarak daha uygun ayirdigindan tercih sebebidir. 2010-2019 yillar
arasinda Ankara Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesinde ve 2019-2022
yillarinda Ankara Sehir Hastanesi Cocuk Hastanesi Kok hiicre laboratuvarinda yapilan iglemler geriye doniik incelen-
dik. Islem yapilan kemik iligi {iriinlerinin30’u manuel ve 30 uotomotize sistem (sepaks ) ile yapilmisdi. Uriinlerin son
voliim, hiicre kaybi, hiicre canlilig1 (viyabilite) agisindan degerlendirilmistir. Uygunsuzluk olmadigindan islemsiz
verilen 30 kemik iligi tirlinii ile kiyaslanmigtir.

Sonug: Caligmamizda 60 hastanin 30’u manuel, 30’u otomatize sistem ile islenen kemik iligi liriinii incelendi. Ma-
nuel islem yapilan iirtinlerin islem 6ncesi ortanca voliimii 742 ml olup islem sonrasi ortanca voliim 561 ml saptandi.
Islem 6ncesi CD34+ sayis1 138/ ul iken islem sonras1 241/ ul, islem 6ncesi canlilik oran1 %99,2 iken islem sonrasi
%97,4, islem Oncesi hematokrit %29,6 iken islem sonrasi %8,2 saptandi. Otomatize iglem yapilan iiriinlerin islem
oncesi ortanca voliimii 550 ml olup islem sonrasi ortanca voliim181 ml saptandi. Islem 6ncesi CD34+ sayis1 190/ pl
iken islem sonrasi 523,5/ pl, islem 6ncesi canlilik orant %99,5 iken islem sonrast %99,1, islem 6ncesi hematokrit
9%29,8 iken islem sonras1 %10,6 saptandi.

Tartisma: ABO uyumsuz nakillerde kok hiicre kaynagi olarak kemik iligi kullanildiginda bu {riinlerin zengin
eritrosit igeriginden dolay1r immiinohematolojik komplikasyon olasiligini en aza indirmek icin eritrosit deplesyon
islemini kontaminasyon riski olmadan bagaril1 bir sekilde yapmak nakil basarismida etkileyen onemli bir faktordiir.
Guttridge ve ark. 2006 eritrosit deplesyon isleminin verimini etkileyen parametreleri incelemis vemononiikleer hiicre
ve CD 34+ hiicre kazanimini en fazla etkileyen faktoriin {irlinlin toplanmasindan islenmesine kadar gecen zaman
oldugunu bildirmiglerdir. Oda sicakliginda bekletilen iiriinlerde CD 34+ hiicre kayb1 gdzlemlemis bununda oda
1s1sinda eritrositlerde meydana gelen dejeneratif bozukluklardan kaynaklandigini belirtmislerdir. Merkezimizde yapi-
lan eritrosit, plazma deplesyonu ve voliim azaltma amaci ile kullandigimiz otomotize (Sepaks) cihaz ile voliim mikta-
r1 manuel yonteme oranla daha asagi ¢ekilebilmektedir. CD 34+ hiicre kayb1 olmaksizin ve viyabilite diisiiriilmeden
basarili islemler yapilmaktadir.
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PP-25. Gastrointestinal Tutulumlu Bir Primer Amiloidoz Vakasi

Kiibra Yel Uygun, Hatice Zeynep Dikici, Atakan Tekinalp, Sinan Demircioglu, Ozcan Ceneli
NEU Meram Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Giris ve Amac: Amiloidoz dokularda “amiloid” adi verilen fibril yapisindaki proteinlerin ekstraselliiler birikimi
ve organlarda islev bozuklugu ile seyreden hastaliktir (1). Bu monoklonal hafif zincirler daha ¢ok renal dokuda biri-
kirken biz de vakamizda midede amiloid birikimi saptanan bir hastamizi paylasacagiz.

Olgu: Temmuz 2017°de sag testiste ele gelen kitle ile basvurdugu merkezde testis tiimorii saptanip orsiektomi
yapilan, patoloji sonucu mixt germ hiicreli timor olarak raporlanan 48 yas ek hastaligi olmayan erkek hasta 3 kiir
Bleomisin-Etoposid-Sisplatin + 1 kiir Etoposid-Sisplatin kemoterapisi alip sonrasinda ilagsiz izleme alinmis. Subat
2021°de ¢ekilen Bilgisayarli Tomografide (BT) karaciger segment 3’te 2 adet 5 mm ¢apli hipodens lezyon ve midede
3*4 cm kitle izlenmis. Mide wedge rezeksiyon biyopsi sonucu plazma hiicreli neoplazi, AL tip amiloidoz , CD138
(+) , lambda (+9 , kappa () olarak sonuglanmis. Es zamanli gonderilen karaciger eksizyonel biyopsi materyalinde
malignite saptanmamis. Patoloji sonucuyla tarafimiza yonlendirilen hastanin bagvuru anindaki hemogram ve biyo-
kimyasinda anormallik saptanmamis olup sedimentasyon:31 mg/h, beta-2 mikroglobulin:2,61 mg/L, serum kappa
hafif zincir:32 mg/L, serum lambda hafif zincir :24,1 mg/L, Ig G: 13,3, IgA: 2,23 , [gM:2,07 , serum ve idrar protein
elektroforezinde M spike izlenmedi, serum ve idrar immunfiksasyon elektroforezinde anormal bir bant saptanmadi.
Kemik iligi biyopsisi normoseliiler kemik iligi (%35), retikiilin lif artis1 izlenmedi, blastik hiicre oran1 %1-2, plazma
hiicre oran1 %5-6, plazma hiicreleri kappa ve lambda (+) olup reaktif nitelikte diisiiniilmiistiir. Hastaya, primer ami-
loidoz tanistyla 3 kiir Bortezomib-Siklofosfamid-Deksametazon (VCD) kemoterapisi baglanmasi, sonrasinda endos-
kopik biyopsi ile kontrol karar1 alind1. 3 kiir VCD sonras1 kontrol endoskopide eksizyon yapilan bdlgenin etrafi nor-
mal goriiniimde oldugu belirtilmis olan hastadan alinan biyopsi materyalinde krazil viyole ve kongo red boyamada
mukozal damarlarda pozitif reaksiyon goriilmedi olarak raporlandi. Hastamiza kemoterapi sonrasi otolog kok hiicre
nakli yapilmis olup takibine devam etmekteyiz.

Sonu¢: Amiloidoz, protein yanlis katlanmasinin bir sonucu olarak ¢dziinmeyen fibrillerin hiicre dis1 dokuda
birikmesine atifta bulunan genel bir terimdir. Bu fibriller kongo kirmizisin1 baglama 6zelligine sahiptir ve polarize
151k altinda yesil yansima verirler (2). Sistemik amiloidozun en sik goriilen formu hafif zincir amiloidoz (AL ami-
loidoz) olup insidensi yilda 8.9/1000.000 dur (3). AL amiloidozu, ¢ogunlukla bobrek tutulumu izlenirken yukarda
bahsettigimiz vakadaki gibi nadiren gastrointestinal sistemde de goriilebilmektedir. Hastalarda gastrointestinal kana-
ma, dismotilite, malabsorbsiyon, protein kaybettiren enteropati goriilebilir (4,5,6). Biz de bu vakamizla alisilageldik
amiloidoz vakalarinin yani sira ¢ok nadir de olsa bu hastali§in gastrointestinal sistem tutulumu ile de bagvurabilece-
gini hatirlatmak istedik.

Anahtar kelimeler: AL amiloidoz; hafif zincir; mide
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PP-26. izole Agir Rekiirren Hemolitik Kriz ile Prezente Olan Kalitsal TTP: Vaka
Sunumu

Yusuf Bilen
Istinye Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, VM Medicalpark Hastanesi, Bursa

Giris: Trombotik trombositopenik purpura (TTP) nadir hayati tehdit edici heterojen bir hastaliktir. Hastalik atak-
lar halinde ve niikslerle seyredebilir.r ADAMTS13 (a disintegrin and metalloproteinase with thrombospondin type
1 repeats member 13) enzim aktivitesindeki azalmanin neden oldugu anomal biiylik multimerik Von Willebrand
Faktorii (VWF) varliginin neden oldugu intraskiiler trombosit aktivasyonu iliskili TMA (Trombotik mikroanjiopati)
sebeplerindendir. Etkilenen bireyler genellikle TMA iliskili hayati risk olusturacak kadar siddetli anemi, trombosito-
peni yani sira bazen bobrek yetmezligi, norolojik etkilenime bagli organ yetmezlikleri ile de bagvurabilirler. Enfeksi-
yonlar, otoimmiin hastaliklar ve kanserler hastalarin hemen yarisinda tetikleyici faktor olarak tespit edilebilmektedir.
Upshaw-Schulman Sendromu olarakta bilinen Katilsal TTP ise ultra nadir bir hastalik olup toplumdaki insidansi
yaklasik olarak 0.5-1/1,000,000 dir. Tedavisi olduk¢a komplike olan bu hastalikta tan1 ve tedavi arasinda gegen siire
mortalite ile yakin iligkili olup ayiric1 tanida TTP diisiiniildiigli anda plazma degisimi baglanmasi dnerilmektedir. Biz
burada tekrarlayan izole hemolitik krizlerle nedeniyle atipik presentasyonu olan trombositopeni ve baska bir organ
etkilenimi olmayan kalitsal TTP tanili bir hastay1 sunmak istedik.

Vaka: On giinden beri olan ve giderek artan siddetli halsizlik, ¢cabuk yorulma carpint1 ve nefes darlig1 sikayeti
ile 20 yasinda bayan hasta poliklinigimize bagvurdu. Fizik muayenesinde cilt ve konjonktivalarda ileri derecede so-
lukluk, tasikardi (110/dk ritmik), tiim kalp odaklarinda 2/6 sistolik tiftirliim mevcut idi. Organomegali, lenfadenopati,
asit ve ikter tespit edilmedi. Oz ge¢misinde oyun ¢ocuklugu déneminden beri kansizlik nedeniyle sik sik hastane
bagvurusu oldugu ve 2 hafta 6nce yine kansizlik nedeniyle bagvurdugu hekim tarafindan Ferrik hidroksi siikroz 100
mg, Cyanokobalamin regete edildigi ve kullanmakta oldugu 6grenildi. Hastanin o doneme ait testleri demir eksikligi
ve vitamin B12 eksligi ile uyumlu oldugu goriildii. Oral demir tolere edemeyen ve anemi semptomlari siddetli olan
hastaya paranteral demir karboksimaltoz 1000 mg ile tedaviye devam edildi. Bir haftaki kontrol vizitinde hastanin Hb
degerinde artis yerine 1.7 gr/dl’lik diisiis tespit edildi. Transfiizyon ihtiyaci olmayan hasta ayaktan takip edildi. 4 giin
sonra acil servise nefes darlig1 sikayeti ile basvurmasi iizerine bakilan kan sayiminda Hb degerinde 4.5 gr/dl diisiis
tespit edilmsi lizerine hasta hospitalize edilerek kan kab1 ve hemoliz agindan tetkik edildi. Periferik yaymasinda tetk
tiik sistositleri olan hastanin Coombs’ testleri negatif idi. Asikar bir kanama odag tespit edilmedi. TMA etyolojisine
yonelik testler istendi. Plazmaferez imkani1 hastanemizde olmamasi, organ hasar1 bulunmamasi, trombosit degerle-
rinin normal sinirlarda olmasi nedeniyle hastaya 2x15 ml/kg plazma infiizyonu acilen baslandi. Otoimmiin ve viral
serolojik testleri negatif olan hastada malignite tespit edilmedi. Hastaya bakilan ADAMTS13 enzim aktiviresi diistiik,
inhibitér negatif olarak tespit edildi. Inhibitdr negatif olan hasta Kalitsal TTP olarak kabul edildi. 5 giinliik plazma
infiizyon tedavisi ile hastanin Hb degeri 6,1 den 10,6’ya yiikseldi. Semptomlar: gerileyen hasta onerilerle taburcu
edildi. Bir hafta sonraki kontrolde Hb:11,7 olarak tespit edildi. Son kontrolden 5 giin sonra hasta acil servise bagvur-
mast lizerine bakilan kan sayiminda Hb:7,1 olmasi {izerine yatirilarak plazma infiizyon tedavisi verildi. Takipte Hb
5,2°e kadar gerilemesi iizerine ES transfiizyonu yapildi. Bir haftalik tedavi ile hastanin Hb diizeyi 11,4’e yiikseldi.
Taburculuk sonrasi son kontrolde Hb:14,7 olarak tespit edildi. Hastanin takibi siiresince dl¢limlenen Hemoglobin ve
trombosit sonuclart Sekill’de 6zetlenmistir.

Tartisma: TTP tanist ADAMTS13 enzim aktivitesinin diisiik oldugunun gosterilesi ile yapilmaktadir. Kalitsal
TTP tanisi i¢in ise inhibitdriin olmadigimin gosterilmesi yeterlidir. Giiniimiize kadar ADAMTS13 eksiligine neden
olan 200°den fazla 9934 kromozomuna ait mutasyon literatiirde bildirilmistir. Klinik bulgular etyolojideki heterojeni-
te gibi degisken olup tanin gecikmesine neden olabilmektedir. 19. Yiizy1l sonlarinda bu katastrofik tablonun plazma
inflizyon tedavisi ile basarili bir sekilde tedavi edilebildigi gosterilmistir. Plazma aferezi yontemi ile degisimi suan
icin TTP de standart tedavi halini almistir. Edinsel TTP hastalarindaki inhibitor varlig1 ve hastaligin patofizyolojisi-
nin, ADAMTS13 ‘“iin kesfi hastaligin tedavisinde CD20 monoklonal antikoru olan ritiiksimab’m ve vWF monoklonal
antikoru olan caplacizumab’in tedavide kullanimu ile birlikte sagkalim oranlari oldukga yiikselmistir. Bizim burada
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sundugumuz vaka intravaskiiler hayat1 tehdit edici diizeyde anemiye neden olan hemolitikataklar varligima ragmen
trombositopeninin klinik bulgulara eslik etmemesi yoniiyle literatiirdeki bircok vakadan ayrilmaktadir. Hastamiz-
da diger organ etkilenimlerinin olmamasi da tanisal zorlugu daha da arttirmaktadir. Covid-19 pandemisi nedeniyle
3.diizey merkez yogunbakim iinitelerinde yer bulunamamasi ve hastanin transfere onam vermemesi nedeniyle tani
oncesi donemde ampirik olarak baslanan plazma inflizyonu tedavisine olumlu yanit alinmasida konjenital TTP ile
edinsel TTP arasindaki tedavi yanit1 farkin1 gézler 6niine sermektedir. ADAMTSI13 enzim diizeyinin daha hizli ve
daha yaygin kullanilabilir hale gelmesi ile TTP tanis1 alan hastalarda atipik prezentasyonlarda giderek artmaktadir.
TTP pentad: artik neredeyse hastalarin %10-15 kadarinda goriilmekte olup daha hafif klinik bulgularda daha yavas
seyirli ve maalesef daha geg tan1 alan hastalar literatiire hergecengiin literatiire eklenmektedir.Bu vakay1 sunmaktaki
amacim TTP gibi mortalitesi yiiksek, tedavisi komplike hastaliklar acisindan hastalik bulgularin izole olsa bile
irdelenmesi gerektigini hatirlatmak ve literatiire kazandirmaktir.
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Sekil 1: TTP tanisiile takip edilen hastada takibi suresince 2 defa siddetli hemolitik
atak gelismesine ragmen ayni donemlerde bakilan mikerrer kan sayimlarinin
hic birisinde trombositopeni tespit edilmedi.
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TM-01. Aplastik Aneminde Uclii Immiinsiipresif Tedavi Rejimi(AT Anti-Timosit
Globulini, Siklosporin ve Eltrombopag) Tek Merkez Deneyimi

Ahmet Kaya

Inonu University, Turgut Ozal Medical Center, Department of Hematology, Malatya, Turkey
doktorahmetkaya@hotmail.com / 05427343591/
Orcid ID: 0000-0002-0742-4629
Giris: Aplastik aneminin, kemik iligi hipoplazisi/aplazisi ile iliskili pansitopeni anlamina gelir ve ¢esitli nedenleri
bagli gelisir. Apilastik anemi tedavisi yas ve uygun kemik iligi vericisi olmasina gore sekillenir. 40 yasindan biiytik
hastalar i¢in kemik iligi nakli yerine ii¢lii immiinsiipresif tedavi 6nerilmektedir.

Metot: Turgut 6zal tip merkezi eriskin hematoloji kliniginde Uglii immiinsiipresif ( at anti-timosit globulini, sik-
losporin ve eltrombopag ) tedavi rejimi alan 10 hastadaki deneyimizi sizlerle paylastik.

Sonuc: Hastalarin yas ortalamasi 34 olarak tespit edildi. Tan1 sirasinda WBC (beyaz kiire sayis1) ortalama
3.265(1.27-7.98), Neutrofil 0.815(0.3-3.2), Hemoglobin 9.15(7.4-11.7),Trombosit 15(1-43) idi. Erkek hastalar %60
bayanlar %40 idi. 5 hastamiz kemik iligi nakli oldu 5 hasta niiks aplastik anemi ile takip ediliyor. Kemik iligi nakli
olan 5 hastadan 2 si nakile iliskili ex oldu.

Tartisma: Uglii immiinsiipresif ( at anti-timosit globulini, siklosporin ve eltrombopag ) tedavi rejimi aplastik
anemi tedavisinde bilinen en giincel tedavi yaklagimi olmasina ragmen hastalarda yeterli yanit alinamamaktadir.

Anabhtar sézciikler: Aplastik aneminin, Uglii immiinsiipresif tedavi, Allojenik kemik iligi nakli

Giris

Aplastik aneminin (AA), kemik iligi hipoplazisi/aplazisi ile iligkili pansitopeni anlamina gelir ve ¢esitli neden-
leri bagh gelisir [1]. AA nadir goriilen bir hastaliktir. Bat1 lilkelerinde insidans yaklasik olarak yilda milyonda ikidir
ve insidansin Asya’da iki ile li¢ kat daha yiiksek oldugu tahmin edilmektedir. AA’nin cinsiyet orant hemen hemen
tiim popiilasyon temelli ¢aligmalarda 1:1’e yakindir. AA vakalarinin yaris1 yasamin ilk otuz yilinda ortaya ¢ikar
[2,3,4]. HSC’lerin kaybina yol agan ve AA’ya neden olan patofizyolojik siiregler sunlari icerir [5]; otoimmiin me-
kanizmalar, HSC’lere dogrudan yaralanma (6rnegin, ilaglar, kimyasallar, 1sinlama ile), Viral enfeksiyon,Klonal ve
genetik bozukluklar. AA’l1 hasta en sik olarak ndtropeni nedeniyle tekrarlayan enfeksiyonlar, trombositopeniye baglt
mukozal kanama veya menoraji veya ilerleyici anemi ile iligkili yorgunluk ve kardiyopulmoner bulgular ile bagvu-
rur. Enfeksiyonlar tipik olarak sepsis, pndmoni ve idrar yolu enfeksiyonu dahil olmak iizere bakteriyeldir. invaziv

mantar enfeksiyonu, dzellikle uzun siireli ve siddetli nétropenisi olan kisilerde yaygin bir 6liim nedenidir [6]. Risk
smiflandirmasi ve tedavi se¢cimi amaciyla AA asagidaki kriterlere gore siniflandirilir:

Siddetli AA — Siddetli aplastik aneminin (SAA) teshisi asagidaki kriterlerin her ikisini de gerektirir [7];
eKemik iligi hiicreselligi < ylizde 25
e Asagidakilerden en az ikisi:

*Periferik kan mutlak nétrofil sayisi (ANC) <500/microL (<0.5 X 10 ° /L)

Periferik kan trombosit say1s1 <20.000/microL

Periferik kan retikiilosit sayis1 <20,000/microL

Cok siddetli AA — Cok siddetli aplastik anemi (VSAA) teshisi, SAA (yukarida) kriterlerini igerir ve ANC <200/
microL.

Siddetli olmayan AA — Siddetli olmayan AA igin kriterler sunlardir:
eHiposeliiler kemik iligi (SAA i¢in agiklandig1 gibi)
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®SAA veya VSAA kriterlerini karsilamayan periferik kan sitopenileri.
Apilastik anemi tedavisi yas ve uygun kemik iligi vericisi olmasina gore sekillenir.

40 yas alt1 hastalar (baz1 uzmanlara gore50 yas); SAA/VSAA ve hizla erisilebilen uyumlu bir dondr olan 40 yasin
altindaki (bazi uzmanlar <50 y1li tavsiye eden) hastalar i¢in, transplantasyon daha hizli normale dondigiinden, immii-
nosupresif tedavi (IST) yerine dogrudan allojenik HCT’ye 6neririz.olas1 klonal ilerlemeyi veya IST ile iligkili olabile-
cek hastalik niiksiinii 6nler. Hizli bir sekilde temin edilebilir donorii olmayan hastalar i¢in, alternatif bir dondr arayisi
tipik olarak en az alt1 ile sekiz hafta gerektirdiginden, IST yi baslanilmasi 6nerilir. IST tabanli tedavi i¢in tercih edilen
rejim Uglii IST ( at anti-timosit globulini [hnATG], siklosporin [CsA] ve eltrombopag [EPAG]) tedavi rejimidir.

>40 yasindaki hastalar i¢in (bazi uzmanlar >50 yas 6nermektedir); kemik iligi nakli yerine tiglii IST (hATG, CsA,
EPAG) onerilmektedir. Kabul edilebilir bir giivenlik profiline sahip iistiin sonuglara dayali olarak tek bagina hATG
art1 CsA (EPAG’s1z) veya diger rejimlerle IST.Allojenik HCT, bu durumda asir1 morbidite ve transplant ile iligkili
mortalite ile iliskilidir.Uzun vadeli sagkalim yaklasik yiizde 50’dir (daha geng hastalarinkinden daha diistiktiir) [8,9].

Materyal ve Metot

Turgut 6zal tip merkezi erigskin hematoloji kliniginde Uglii immiinsiipresif ( at anti-timosit globulini, siklosporin
ve eltrombopag ) tedavi rejimi alan 10 hastadaki deneyimizi sizlerle paylastik.

Sonug¢

Toplam 10 aplastik anemili hastada ti¢lii imminstipresif tedavi deneyimimiz oldu.Hastalarin yas ortalamasi 34 idi.
WBC (beyaz kiire sayisi) ortalama 3.265(1.27-7.98), Neutrofil 0.815(0.3-3.2), Hemoglobin 9.15(7.4-11.7), Trombosit
15(1-43) idi.erkek hastalar %60 bayan lar %40 idi.5 hastamiz kemik iligi nakli oldu 5 hasta niiks aa ile takip ediliyor.
Kemik iligi nakli olan 5 hastadan 2 si nakile iligkili ex oldu. 1 hasta tan1 sirasinda ¢ok siddetli aa tanisi olmig ve nakil
sirasinda VOD (veno okluzif hastalik)’a bagli ex olmustur.diger hastalar tani sirasinda siddetli aa tanisi almiglardir.
VOD bagli ex olan hastada kcft yiiksekligi,kilo artis1 ve sag iist kadran agrisi tespit edildiginde defibrotit (6 saatte bir
intravenoz olarak 6.25 mg/kg )baslanmis ve defibrotit altinda hasta ex olmustur.

Table-1: Hastalarin Demografik Ve Tedavi Verileri

Degisken Category Median (Min-Max) n (%)

YAS 34(19-58)

WBC 3.265(1.27-7.98)

NE 0.815(0.3-3.2)

HGB 9.15(7.4-11.7)

PLT 15(1-43)

Ucg 1ii IST tedavi siireleri 3(3-8)

Cinsiyet Erkek 6 (60)
Kadm 4 (40)

Transplantation Olmamis 5(50)

Tartisma

Aleksandar Savic ve arkadaslarinin sundugu aplastik anemi olgusunda Yiiksek doz nakil dncesi antitimosit glo-
bulin ve siklosporin A ile immunosiipresif tedavi yontemiyle singeneik periferik kan kok hiicre transplantasyonu ger-
¢eklestirilmis ve ardindan tam hematolojik ve hepatik iyilesme gozlenmistir[ 10].bizim merkezimizde bu ¢alismaya
paralel olarak ayni sekilde kemik iligi nakli dncesi antitimosit globulin ve siklosporin A kullanilmistir.fakat merke-
zimizdeki hastalada ayni yanit alinamamuistir.bir hastamiz nakil sirasinda vena okliziv hastaliga bir hastamizda ciddi
sepsise sekonder ex olmustur. André Tichelli ve arkadaglarinin ¢aligmasinda 50 yasindan kiigiik hastalarda %72 (GA,
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%68 ila %76) ( P <0.001). Tedaviye yanit, niiks oran1 ve klonal komplikasyon riski her ii¢ yas grubunda da benzerdi
(P >0.2). bizim merkezin deneyiminde ii¢lii immiinsiipresif tedavi sonras1 tiim hastalarda yanitsizlik tespit edildi.
ilgili caligmada Yas, 6liim riskinin artmasiyla anlamli olarak iligkiliydi, esas olarak hastalar kanama veya enfeksiyon
nedeniyle kaybedilmistir.bizim merkezimizin deneyiminde ex olan 2 hastadan biri vod digeri sepsis nedeniyle ex
oldu.vod da bagli ex olan hastalar 32 sepsisten ex olan hasta 19 yasindaydi. Mevcut ¢alismanin verilerinde 12
ayda tiim hastalarda immiinosupresif tedaviye yanit %62 idi.Yanit veren 379 hastanin altmis altisinda (%17) daha
sonra niiks gortilmiistiir. bizim merkezimizde 12 ayda {iglii immiinsiipresif tedaviye yanitsizlik tiim hastalarda tespit
edilmistir.mevcut calismada 12 ay sonra niiksler verilmemistir [11].Yizhou zheng ve arkadaslarinin ¢aligmasinda
equine anti-human thymocyte immunoglobulin (E-ATG) ve CSA kombinasyonu, SAA hastalariin tedavisi i¢in en
iyl kombinasyon Oldugu ve 5 yilik hayatta kalma avantaji sagladigi. Biiylime faktorlerinin eklenmesi bu sonuglari
iyilestirmedigi. Tavsan ATG-F, E-ATG den daha az etkili oldugu diisiiniilmiistiir [12].Bizim merkezimizde Uglii IST
( at anti-timosit globulini [hATG], siklosporin [CsA] ve eltrombopag [EPAG]) tedavi rejimi kullanilmistir. Uglii
IST sonras1 geng (<40 yas) ve kemik iligi vericisi olan hastalar kemik iligi nakline yonlendirilmistir.tavsan ATG
kullanilmamustir.ti¢lii IST sonrasi hastalar niiks etmistir.mevcut calismadaki IST verimi merkezimiz tarafindan ya-
kalanamamustir.
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KM-01. Relaps/Refrakter Multipl Miyelomda Daratumumab Deneyimleri

Atakan Tekinalp
Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Konya

Multipl Miyelom (MM), tiim hematolojik malignitelerin yaklasik %10’ unu olusturmaktadir (1). Medyan yas 65
civarindadir. Son 15-20 yillik donemde Otolog Kok Hiicre Nakli (OKHN) nin de daha kolaylikla yapilabilir olmasi
ve pek cok hedefe yonelik yeni tedavi ajanlarinin kullanima girmesi ile MM 1n toplam sag kalim1 (TSK) ve progres-
yonsuz sag kaliminda (PSK) iyilesme kaydedilmistir. Buna karsin MM halen relapslarla seyreden ve kiirabl olmayan
bir hastalik kabul edilmektedir.

Daratumumab CD38’¢ kars1 gelistirilen ilk monoklonal antikorlardur. CASTOR c¢alismasinda Daratumumabin
bortezomib ve deksametazona eklenmesi (Dara-Vd) ile relaps refrakter MM’da (RRMM) PSK 7,2’ye karsilik 16,7
aya yiikselmistir. Toplam yanit ise Vd kolunda %63 iken Dara-Vd kolunda %85 bulunmustur. POLLUX ¢alismasinda
ise lenalidomid-deksametazon (Rd) alan hastalar ile Dara-Rd alan hastalar karsilastirilmis, hem medyan PSK (17,5’a
45 ay) hem toplam yanit oranlar1 (%76’ya %93) Dara-Rd kolunda daha yiiksek bulunmustur. Her iki ¢caligmada da
daratumumabdab en ¢ok fayda goren hastalar dncesinde medyan bir sira tedavi géren hastalar olmustur. Yine her iki
calismada da daratumumab alan hastalarda MRD ve devam eden MRD negatifligi anlamli olarak yiiksek bulunmus-
tur. RRMM hastalarda ayrica APOLLO ¢alismasi ile Daratumumab-pomalidomid-deksametazon (Dara-Pd) alan has-
talarin Pd alan hastalara gére anlamli sekilde daha uzun medyan PSK’a ulastig1 gosterilmistir (12,4°e karsin 16,9 ay).
Calismalarin hepsinde en sik goriilen hematolojik yan etki notropeni olarak raporlanmistir. Trombositopeni, anemi,
iist solunum yolu enfeksiyonu ve pnémoni diger sik yan etkiler arasindadir ve daratumumab tedavisinin yonetileme-
yecek sekilde ek bir yan etki meydana getirmedigi vurgulanmaistir.

Merkezimizde daratumumab kullanan hastalar retrospektif olarak degerlendirilmis ve RRMM tanis1 36 hastaya
tedavi verildigi kaydedilmistir. Hastalarin 27 (%75)’si Dara-VD, 9 (%25)’u ise Dara-Rd almigtir. Medyan yas 58’dir.
Hastalarm yaris1 IgG MM olup %80,6’s1 standart genetik risktedir. Hastalarin epidemiyolojik ve klinik 6zellikleri
tablo-1’de verilmistir.

Daratumumab baslanilmsina kadar gecen medyan siire 52,2 ay olup daratumumab baglangicindan itibaren med-
yan takip siiresi 4,8 aydir. Oncesi tedavi basamak sayis1 ise medyan 2 (1-15) dur. Daratumumab sonras1 TSK’a erisi-
lememis, tahmini medyan PSK ise 6,4 (%95 GA; 4,1-8,16) aydir. Tablo-2’de tedavi iliskili 6zellikleri goriillmektedir.
Tablo-3’te ise yan etki degerlendirmesi yer almaktadir.

Sonug olarak verilerimiz, RRMM’da daratumumab kullanimimin degerlendirilmesinde ¢cok merkezli analizlere
onciiliik edecek niteliktedir.
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Tablo-1: Epidemiyolojik ve Klinik Ozellikler

Yas, medyan 58 (41-83)

Cinsiyet, n (%)
Kadin | 14 (39)
Erkek | 22 (61)

ISS, n(%)
1]7(19.4)
11| 13 (36,1)
101 | 16 (44,4)

R-ISS, n(%)
1]7(19.4)
I | 21 (58,3)
11| 8 (22,2)

MM tipi, n (%)
IgG | 18 (50)
IgA | 6(16,7)
Hafif Zincir | 11 (30,6)
IgM | 1(2,8)

Genetik Risk, n (%)

Standart | 29 (80,6)
Yiiksek | 7 (19,4)

Tablo-2: Tedavi Tliskili Ozellikler

Daratumumab baslanmasina kadar gegen medyan siire (ay) 52,2 (6,3-153)

Onceki tedavi sayist 2 (1-5)

Oncesi tedavide
bortezomib, n (%) | 36 (100)
lenalidomid, n (%) | 33 (91,6)

Oncesinde OKHN uygulanan, n (%) 26 (72,2)

Oncesinde AlloKHN uygulanan hasta yok

Daratumumab baglangicindan itibaren medyan takip siiresi (ay) 4,8 (0,4-16,1)

Daratumumab Protokolii, n (%)

Dara-Vd
Dara-Rd 27 (75)
9 (25)
Medyan kiir sayis1 3,5(1-19)
En iyi yanita ulasilan kiir 4 (2-8)
En iyi yanit, n (%)
CR | 8(22,2)

>VGPR | 12 (33,3)
>PR | 13 (36.3)
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Tablo-3: Yan Etki Degerlendirmesi

Tiim Hastalar Dara-Vd Dara-Rd
(N: 36) (n: 27) (n: 9)
Tiim n (%) Grade 3-4 Tiim Grade’ler Grade 3-4 Tiim Grade’ler Grade 3-4

n (%) n (%) n (%) n (%) n (%)
Hematolojik
Notropeni 14 (38,9) 10 (27.,8) 7(25,9) 4(14,8) 7(77,3) 6 (66,6)
Trombositopeni 16 (44,4) 7 (19,4) 11 (40,7) 3(1L,1) 5(55,6) 4 (44,4)
Anemi 14 (38.,9) 6(16,7) 9(33,3) 2(7.4) 5(55,6) 4(44.4)
Non-Hematolojik
Néropati 3(8,3) 1(2,8) 2(7,4) 13,7 1(11,1) -
Diyare 4111 - 1(3.,7) - 3(33,3) -
Bulant1 4 (11,1) - 3(1L,1) - 3(1L,1) -
Pnémoni 15 (41,7) 7(19,4) 10 (37,0) 4(14,8) 5(55,6) 3(33.,3)
Diger 2 (5,6) - 13,7 1(1L,1)
infiizyon Reaksiyonu 7(19,4) 1(2,8) 5(18,5) 13.7) 2(22,2) -

5. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2022

87




HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

@® 24-27 Mart 2022, K.K.T.C, Hibrit IKongre

fHematolojik Nadir
-1 Hastaliklar Dernegi



