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Degerli Meslektaslarim,

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

25-28 Subat 2025 tarihleri arasinda hematoloji uzmanlari, hematoloji yan
dal asistanlari, hematoloji alaninda hizmet veren hemsireler ve teknisyenlere
yonelik, Bafra/KKTC’de gergeklestirecegimiz “8. Hematolojik Nadir
Hastaliklar Kongresi” alaninda uzman meslektaslarimiz nadir hematolojik
hastaliklar bagligi altinda giincel gelismeleri ve deneyimlerini tartisacaklardir.

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

Kongremize vereceginiz destek i¢in simdiden tesekkiir ederiz.

Saygilarimizla,

_—
_—

8W B %V;

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

KONGRESI

@ 25-28 Subat 2025, Limak Cyprus Deluxe Otel, IKKTC

KONGRE BILIMSEL PROGRAMI

25 Subat 2025, Sali - 1. Giin

13.45-14.00

Acihis Konusmasi - Dr. Serdal Korkmaz

Lenfoma Oturumu - 1

Oturum Baskanlari: Dr. Miinci Yaga, Dr. Giirsel Giines

14.00-14.20

Hodgkin Lenfomada ilk Sira Tedaviler: Yeni Ajanlar Algoritmayi Degistirdi mi?
Dr. Jale Yildiz

14.20-14.40

Relaps Lenfoma'da CAR-T Hiicre Tedavisi mi? Bispesifik Antikor Tedavisi mi?
Dr. Mehmet Giindiiz

14.40-15.00

Mantle Hiicreli Lenfoma'da Tedavi Yaklasimi Degisiyor mu?
Dr. Yusuf Bilen

Hemofili Oturumu

Oturum Baskanlari: Dr. Vahap Okan, Dr. Cengiz Demir

15.00-15.20

Edinilmis Hemofili A: Zamaninda Tani ve Yonetimin Onemi
Dr. Abdullah Karakus

15.20-15.40

Hemofili'de Gen Tedavileri: Hedefe Ulagildi mi?
Dr. Seda Yilmaz

15.40-15.50

Kahve arasi

Hematolojik Nadir Hastaliklar Oturumu-1

Oturum Baskanlari: Dr. Giiven Cetin, Dr. Fehmi Hindilerden

15.50-16.10

Gaucher Hastaligi: Tani Koymada Halen Zorlaniyor muyuz?
Dr. Esra Terzi Demirsoy

16.10-16.30

Sistemik Mastositozu Nasil Taniyalim ve Yonetelim?
Dr. Yildiz Ipek

Anemi Oturumu

Oturum Baskanlari: Dr. Hasan Kaya, Dr. ipek Hindilerden

16.30-17.00

Demir Metabolizmasinin Ana Oyuncular ve Tedavi Hedefleri
Dr. Serkan Giiven

17.00-17.20

Orak Hijgreli Anemi ve Talasemi'de Eritrosit Metabolizmasini Hedeflemek: Piirivat Kinaz Aktivatorleri
Dr. Giil Ilhan

Hemato-Onkoloji'de Sosyal Hizmet

Oturum Bagkani: Dr. Bahar Uncu Ulu

17.20-17.50

Hematoloji'de Sosyal Hizmetin Onemi: Hastalara Kattiklarimiz, Deneyimlerimizden Ogrendiklerimiz
Arzu Koyuncu
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HEMATOLOJIK
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@ 25-28 Subat 2025, Limak Cyprus Deluxe Otel, IKKTC

KONGRE BILIMSEL PROGRAMI

25 Subat 2025, Sali - 1. Giin

Beyaz Geceler Oturumu

Oturum Baskani: Dr. Fevzi Altuntas

Kibris Trkltgu
Dr. Hasan Cicioglu

26 Subat 2025, Carsamba - 2. Giin
AML /MDS Oturumu

Oturum Baskanlari: Dr. Songiil Serefhanoglu, Dr. Sinem Namdaroglu

AMLde Yeni Bir Yaklagim: Oral Hipometile Edici Ajanlar
Dr. Miizeyyen Aslaner

AML'de FLT-3 inhibisyonu Tedavisini R/R Hastalarda Nasil Yapalim?
Dr. Burcu Altindag Ava

Diisiik Risk MDS'de Yeni Nesil Tedaviler
Dr. Ash Odabasi Giden

10.00-10.15 {Kahve arasi

21.00

09.00-09.20

09.20-09.40

09.40-10.00

Hematolojik Nadir Hastaliklar Oturumu-2

Oturum Bagkanlari: Dr. Sehmus Ertop, Dr. Serdal Korkmaz

TTP Tedavisi: Klasik Yaklasimlardan Giiniimiize Degisen Neler Var?

10.15-10.35 Dr. Deniz Arica

PNH Tedavisinde Giincel Yenilikgi Tedavi Yaklasimlari

10351055 | b Bahar Uncu Ulu

Blastik Plasmasitoid Dendritik Hiicreli Neoplasm: Tedavi Cok Mu Zor? Yeni Ne Var?

10.55-1.15 Dr. Derya Sahin

BMS Uydu Oturumu

Oturum Bagkani: Dr. Mehmet Sinan Dal

Reblozyl ile MDS ve Beta Talasemi Hastalarinin Kan Nakline Olan Ihtiyaclar Degisiyor

1151145 | e, Handan Haydaroglu Sahin
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@ 25-28 Subat 2025, Limak Cyprus Deluxe Otel, IKKTC
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26 Subat 2025, Carsamba - 2. Giin

Sentinus Uydu Oturumu

Oturum Baskani: Dr. Tuba Hacibekiroglu

11.45-12.15

PNH Tedavisinde Eculizumab'in Yeri
Dr. Abdiilkadir Bastiirk

12.15-13.30

Ogle yemegi

Abdi ibrahim Uydu Oturumu

Oturum Bagkani: Dr. Burhan Turgut

13.30-14.15

Reliv ile Yeniden Baslasin! Yeni Tani Transplanta Uygun Olan veya Olmayan Myeloma Hastalarinda
Lenalidomid'in Yeri

Dr. Semih Bagqi

Idame ve R/R Myeloma Hastalarinda Tekli ve Kombine Tedaviler

Dr. Mehmet Bakirtas

Lenfoma Oturumu-2

Oturum Baskanlan: Dr. Giilsiim Ozet, Dr. Simten Dagdas, Dr. Mustafa Koroglu

14.15-14.35

KLL'de Yeni Dénem: ilk Sira Tedaviyi Nasil, Hangi Algoritmaya Gére Secelim?
Dr. Emine Giiltiirk

14.35-14.55

R/R Periferik T Hiicreli Lenfoma'da Giincel Tedavi Se¢enekleri
Dr. Ayse Uysal

14.55-15.15

Giincel Veriler Isiginda Lenfoma Hastalarinin Geriatrik Degerlendirmesi
Dr. Neslihan Kayahan Satis

15.15-15.45

Hematologlar Yarisiyor (Bilgi Yarismasi)

5N1K Oturumu: Tromboz

Oturum Bagkanlari: Dr. ilhami Kiki, Dr. Cengiz Ceylan

15.45-16.30

Giincel Kilavuzlar Esliginde Trombofili Hastasina Yaklagim: Kafam Halen Karigik- Ne Yapmaliyim?
Dr. Giiven Yilmaz

ALL Oturumu

Oturum Baskanlari: Dr. Mustafa Yilmaz, Dr. Fuat Erdem, Dr. Nergiz Erkut

16.30-16.50

Nakil Oncesi MRD Pozitif B-ALL Hastam Var: Ne Yapmaliyim?
Dr. Demet Cekdemir

16.50-17.10

Yasli ALL Hastalarinin Yonetimi: Degisen Ne Var?
Dr. Giilsiim Akgiin Cagliyan

17.10-17.23

ALL Tedavisinde CAR-T Hiicre Tedavisini Nereye Konumlandiracagiz?- Dr. Samet Yaman
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26 Subat 2025, Carsamba - 2. Giin

Beyaz Geceler Oturumu

21.00

2035 ve Sonrasi Hematoloji: Hazir miyiz? Hazirlkli miyiz?
Dr. Fevzi Altuntas

27 Subat 2025, Persembe - 3. Giin
Multipl Myeloma Oturumu-1

Oturum Bagkanlari: Dr. Ali Zahit Bolaman, Dr. Mehmet Ali Erkurt

09.00-09.20

Indiiksiyon Tedavisinde Ugliiye Karsi Dértlii Tedaviler
Dr. Shehla Shabanova

09.20-09.40

Multiple Myeloma'da Bispesifik Antikor Tedavileri
Dr. Sebnem Izmir Giiner

Hematolojide Secilmis Konular Oturumu

Oturum Baskanlari: Dr. Mehmet Sonmez, Dr. Osman Yokus

09.40-10.00

Eyvah, Trombositopenik Gebe Hastam var! Hematolog Goziiyle Yaklasim
Dr. Yavuz Katirailar

10.00-10.20

Invaziv Fungal Enfeksiyon Profilaksisinden Primer Tedaviye
Dr. Ersin Bozan

10.20-10.30

Kahve arasi

Menarini Stemline Uydu Oturumu

Oturum Baskani: Dr. Seckin Cagirgan

10.30-11.00

NEXPOVIO: Relaps Refrakter Multipl Myelom Tedavisinde Yeni Hedef XPO1
Relaps Refrakter Multipl Myelom Hastalarinda XPO1'e Klinik Yaklasim
Dr. Mustafa Merter

Janssen Uydu Oturumu

Oturum Baskani: Dr. Fevzi Altuntas

11.00-11.30

Multiple Myelom'da DARZALEX Subkutan ile Uzun Siirecek Bir Dansin ik Adimlar
Dr. llhami Berber
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KONGRE BILIMSEL PROGRAMI

27 Subat 2025, Persembe - 3. Giin

KML/MPN Oturumu

Oturum Baskanlar: Dr. Ridvan Ali, Dr. Diizgiin Ozath, Dr. Murat Albayrak

11.30-11.50

KMLde ikinci Basamak Tedaviler: Vakalar Esliginde Yaklasim
Dr. Giilden Sincan

11.50-12.10

KML Hastalarinda Karsilanmamis Ihtiyaclar Nelerdir? Tedavide Yeni Hedefler, Yeni Ufuklar
Dr. Cenk Sunu

12.10-12.30

Polisitemia Vera Yonetiminde Tedavi Hedefleri Nelerdir? 2025 Tedavi Yaklagimi Nasil Olmalidir?
Dr. Murat Kagmaz

12.30-13.30

Ogle yemegi

Abbvie Uydu Oturumu

Oturum Bagskani: Dr. Turgay Ulas

13.30-14.00

Kronik Lenfositik Losemi Tedavisinde VENCLYXTO ile Deneyimler
Dr. Mahmut Bakir Koyuncu

14.00-14.30

Hematologlar Yarisiyor (Bilgi Yarismast)

Multipl Myeloma Oturumu-2

Oturum Bagkanlari: Dr. Biilent Eser, Dr. Mehmet Ali Ucar

14.30-14.50

AL Amiloidozis: Tanidaki Giicliikler, Tedavideki Yenilikler
Dr. Ayfer Gediik

14.50-15.10

Uciincii Basamak IMIDs ve Myeloma Tedavisi
Dr. Rafiye Ciftciler

15.10-15.20

Kahve arasi

Akila ilag Oturumu

Oturum Baskanlari: Dr. Giichan Alanoglu, Dr. Bilge Ugur

15.20-15.35

Hematolojik Hastalik Tanisi Olanlarda Polifarmasi
Ecz. Ayse Giinay

15.35-15.50

Akilci Ila¢ Kullanimi
Dr. Sema Secilmis
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KONGRE BILIMSEL PROGRAMI

27 Subat 2025, Persembe - 3. Giin

Yuvarlak Masa Toplantilari: Uzmanina Danis (Paralel Salon)

Masa 1: Akut ve Kronik Losemiler
Dr. Biilent Eser, Dr. Serdal Korkmaz, Dr. Mehmet Sinan Dal, Dr. Mesut Ayer

Masa 2: Lenfomalar )
Dr. Fevzi Altuntag, Dr. Burhan Turgut, Dr. Diizgiin Ozatli

Masa 3: Plazma Hiicre Diskrazileri

16.00-18.001 b "aji Zahit Bolaman, Dr. Turgay Ulas, Dr. ilhami Berber

Masa 4: Benign Hematolojik Hastaliklar
Dr. Sehmus Ertop, Dr. Mustafa Yilmaz, Dr. Fuat Erdem

Masa 5: Myeloproliferatif Hastaliklar
Dr. Giilsiim Ozet, Dr. Ridvan Ali, Dr. Mehmet Sonmez

Beyaz Geceler Oturumu

Kogluk ve Biz

21.00-22.00 Berrin Demirezer

28 Subat 2025, Cuma - 4. Giin

Hematolojide Multidisipliner Yaklasimlar Oturumu

Oturum Baskanlari: Dr. Sabahat Ceken, Dr. Bahar Uncu Ulu

Hematoloji Hastalarinda Viral Pnémoni Tanisinda Yeni Yaklagimlar

09.00-09.30 Dr. Ayse Semra Giireser

Hematoloji Hastalarinda Enfeksiyoz ishallerin Tanisi ve Mikrobiyolojik Yontemler

09.30-09.45 Dr. Tuba Dal

Sepsis Tanisi ve Hematoloji Hastalarinda Antimikrobiyal Direng Profili

Ll Dr. ipek Mumcuoglu

Hematolojik Malignitelerde Oral Bulgular

10.00-10.15 Dt. Umut Pamukqu

10.15-10.30 [Kahve arasi
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HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

@ 25-28 Subat 2025, Limak Cyprus Deluxe Otel, IKKTC

KONGRE BILIMSEL PROGRAMI

28 Subat 2025, Cuma - 4. Giin

Sozel Bildiriler Oturumu - 1

Oturum Baskanlari: Dr. Serdal Korkmaz, Dr. Bahar Uncu Ulu

10.30-10.37

Paroksismal Nokturnal Hemoglobiniiri ve Gebelik: Bir Olgu Nedeniyle Giincel Yaklasimlar
Esra Piringci

10.37-10.44

Nadir Bir Hepatosplenomegali Vakast: Liziniirik Protein Intoleransi
Emine Giiltiirk

10.44-10.51

Auer-rod Gibi Inkliizyonlar ve Snapper-Schneid Graniilleri ieren Bir K-Hafif Zincirli Multiple
Miyelom Olgusu
Ant Uzay

10.51-10.58

Nadir Bir Hemotlitik Anemi Sebebi; Takrolimus iliskili Soguk Agliitinin Hastaligi
Seyhmus Akcay

10.58-11.05

Tek Merkez Deneyimiyle Cocuk Hematoloji-Onkoloji Konsiiltasyonlarinin Analizi: Karsilagilan
Zorluklar ve Coziim Onerileri
Seda Aras Giircan

11.05-11.12

Glanzman Trombastenili Gebe Hastanin Dogum Sirecinin Yonetimi: Olgu Sunumu
Ayse Uysal

11.12-11.19

Meme Ca Oykiisii Olan Erkek Hastada Tedavi lliskili AML Yonetimi: Olgu Sunumu
Ayse Uysal

Sozel Bildiriler Oturumu - 2

Oturum Bagkanlari: Dr. Serdal Korkmaz, Dr. Bahar Uncu Ulu

11.19-11.26

Fanconi Aplastik Anemili Bir Hastada Eltrombopag Tedavisi
Basak Bostankolu Degirmenci

11.26-11.33

Otolog Kok Hiicre Nakli Yapilan Multiple Myelom Hastalarinda Kriyopreservasyonda Kullanilan
Dimetil Siilfoksit Oraninin Nakil Sonrasi Engrafman Siiresi ve Klinik Prognoz Uzerine Etkisi
Salih Cink

11.33-11.40

Splenik Kirmizi Pulpa Lenfomasi Tanili Hastada Rituksimab iliskili Sitokin Salinim Sendromu Olgu Sunumu
Ali Turunc

11.40-11.47

Kronik Lenfositik Losemi (KLL) Iliskili Kazanilmig von Willebrand Sendromu (VWS) Olan Bir Olguda
Rituksimab-Venetoklaks Etkinligi: KLL Tedavisi Gerekli Midir?
Seyma Yildiz

11.47-11.54

Siklosporine Bagli Posterior Reversibl Ensefalopati Sendromu
Seda Yilmaz

11.54-12.01

Talasemi Intermedia'da Postpartum Dénemde Goriilen Transfiizyon ihtiyaanin Hidroksiiire ile Yonetimi
0zge Ozsoy

12.01-12.08

Malign Hiperkalsemi ile Bagvuran Akut T Lenfoblastik Losemi Olgusu
Mert Seyhan

8. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2025
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HEMATOLOJIK
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@ 25-28 Subat 2025, Limak Cyprus Deluxe Otel, IKKTC

KONGRE BILIMSEL PROGRAMI

26 Subat 2025, Carsamba - Hemgirelik Oturumu

08.45-09.00

Acilis Konugmasi

1. Oturum: Giincel Kilavuzlarla Multiple Myelom

Oturum Bagskanlan: Dr. Giil ilhan, Hem. Esra Atakul

09.00-09.30

Tani, Evreleme ve Risk Siniflamasi
Hem. Nazime Tekoglu

09.30-10.00

Tedavide Kullanilan Ajanlar ve Yonetimi
Hem. Ayse Bulut

10.00-10.30

Destek Tedavi Yaklagimlan ve Hasta Egitimi
Hem. Erciiment Biiyiik

10.30-10.45

Kahve Arasi

2. Oturum:

Hematolojide Hedefe Yonelik Tedavi ve Uygulamalar

Oturum Baskanlari: Dr. Sibel Hacioglu, Dr. Tahir Dar¢in, Hem. Elife Kiling

10.45-11.15

Lenfomada Hedefe Yonelik Ajanlar ve Yonetimi
Hem. Ozlem Arslan

11.15-11.45

Hipersensivite Reaksiyonlari: Onleme, Siniflama ve Yonetim
Hem. Serife Sener

11.45-12.15

Kemoterapi, Biyolojik Ajan ve Monoklonal Antikor iliskili Hipersensivite Reaksiyonlan
Hem. Ebru Altunel

12.15-13.30

Ogle Yemegi

3. Oturum:

Hematolojik Kanser Tamil Hastalar: Hemsirelik Bakiminda iyi Uygulamalar

Oturum Baskanlari: Dr. Samet Yaman, Hem. Serap Bostana

13.30-14.00

immiinoterapi ilikili Toksisite Yonetimi
Dr. Emine Hidayet

14.00-14.30

Hematolojik Kanserlerde Enfeksiyon Onlem Uygulamalar
Hem. Kamile Nur Akpinar

14.30-15.00

Hematolojik Hastaliklarda Palyatif Bakim ve Agr Yonetimi
Hem. Aysel Atan

15.00-15.15

Kahve Arasi

4, Oturum

Oturum Baskanlan: Hem. Dila Bagci, Hem. Goniil Giindogdu

15.15-15.45

Hematolojide Vaka Yonetici Hemsire
Hem. Pelin Cicekgil

15.45-16.15

Hematoloji Hemsireliginde Yapay Zeka Uygulamalari
Hem. Ahmet Burak Kiling

8. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2025
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HEMATOLOJIK
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27 Subat 2025, Persembe - Terapotik Aferez ve Hiicresel Tedavi Oturumu

09.00

Acilig Konugmasi - Dr. Serdal Korkmaz

1. Oturum: Terapotik Aferez Uygulamalari

Oturum Baskanlari: Dr. Mehmet Bakirtas, Ali Giil, Haluk Seker

09.00-09.20

Uyku Kagiran Aciller: 5SN1K - Medine Kiibra Ayhan

09.20-09.40

Temel Prensipleriyle Damardan Cihaza: Terapotik Aferez Nedir? - Nebi Toksoz

09.40-10.00

Hematolojik Bir Acil! TTP ve Aferezin Onemi - Dr. Ugur Hatipoglu

10.00-10.20

Bitmeyen Yolculuk: Yogun Bakimlarda Aferez islemleri - Feti Demir

10.20-10.40

Kahve Arasi

2. Oturum: Hiicresel Tedaviler ve Otesi

Oturum Bagkanlari: Dr. Mesut Gocer, Esmahan Aydin, Cem Perdecier

10.40-11.00

Hematopoietik Kok Hiicre Mobilizasyonu: Zor Hastayi Nasil Yonetelim? - ilke Bigakg

11.00-11.20

Aferezin Gelecegi: 2030 ve Otesi - Dilek Urtekin

11.20-11.40

Immunoterapi: Cigir Acan CAR-T Tedavileri ve Aferezin Yeri - Dr. Tahir Dar¢in

11.40-12.00

Bir Denge Hikayesi; GVHH Tedavisinde Fotoferez ve Yeni Tedaviler - Dr. Seda Yilmaz

12.00-13.00

Ogle Yemegi

3. Oturum: Aferezde Temel Prensipler

Oturum Bagskanlan: Sibel Yalgin, Mustafa Ozgiil, Yasin Koksal

13.00-13.20

Aferezin Farmakolojisi - Halil Silgeciler

13.20-13.40

Aferezcinin Parolasi: Dogru Hasta/Dogru Islem/Dogru Zaman - Murat Zehir

13.40-14.00

Aferezin Olmazsa Olmazi: Adan Z'ye Kalite Yonetimi - Fatih Kandemir

14.00-14.20

Aferezin Fizyolojisi - Nermin Kutlu

14.20-14.40

Kahve Arasi

4. Oturum: Aferezde Merak Edilen Noktalar

Oturum Baskanlan: Haydar Arnikazan, Gokhan Bayraktar, Burak Hasira

14.40-15.00

Graniilosit Aferezi: Kanita Dayali Veriler - Fatma Bakal Cifter

15.00-15.20

Lipit Aferezi'nde Bilinmesi Gerekenler - ibrahim Ozaslan

15.20-15.40

Kok Soktiren Konular: 10 Soru 10 Cevap - Ali Kiling

8. Hematolojik Nadir Hastaliklar Kongresi - 2025
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HEMATOLOJIK
NADIR HASTALIKLAR

KONGRESI

@ 25-28 Subat 2025, Limak Cyprus Deluxe Otel, IKKTC

BIiLDIiRILER

SOZEL BIiLDIiRILER

OP-01. PAROKSISMAL NOKTURNAL HEMOGLOBINURI VE GEBELIiK: BiR OLGU NEDENiYLE GUNCEL
YAKLASIMLAR
Esra Pirincei, Ebru Kavak Yavuz, Abdullah Karakug, M. Orhan Ay YILAIZ ........ccooueiioiriiiieieee ettt ettt eenas 2

OP-02. LiZINURIK PROTEIN iNTOLERANSI-COK NADiR HEPATOPLENOMEGALI{ NEDENI
Yakup Yalinkiling!, EIINE GULTK?. ........c.oiiiiii et a s s st a s s e st a e s s ea s s ee s s ea st e e s et es s e s st e s et s e caes e tseneaeen 4

OP-03. GLANZMAN TROMBASTENILI GEBE HASTANIN DOGUM SURECININ YONETIiMi: OLGU SUNUMU
Serem Can Kalkan', KGDra Oral?, AySE UYSalZ..........cuoiiiiiiiiieiiieieieieie ettt ettt e ettt ettt ettt ettt ettt 5

OP-04. MEME CA OYKUSU OLAN ERKEK HASTADA TEDAVI iLISKIiLi AML YONETIMI: OLGU SUNUMU
Rumeysa Bildirici!, KUDIa Oral?, AYSE UYSAI........coiirieieirieieiiiirieteeieietese ettt etesee s esese st esesasesesesessesesessssesesessesesessesesasessesesessesesesseseseseasesesessesesessssesesassasesessssesas 6

OP-05. TEK MERKEZ DENEYIMiYLE COCUK HEMATOLOJi-ONKOLOJi KONSULTASYONLARININ ANALIZi:
KARSILASILAN ZORLUKLAR VE COZUM ONERILERI

NI AN = T € 111 (oo FO PR 7
OP-06. FANCONi APLASTiK ANEMIiLi BiR HASTADA ELTROMBOPAG TEDAVISi

Bagak Bostankolu DeGirmenci!, CONEIZ DEIMIIZ.........cc.oueiiieirieuirieteteieteteste ettt et etesttesesesteseseseaseseseseeseseaesseseseaseseseaseseseseasesesessesesenteseseneaseseseneeseses et eseneneeseseneasesan 8
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OP-01. Paroksismal Nokturnal Hemoglobiniiri ve Gebelik: Bir Olgu Nedeniyle
Giincel Yaklasimlar

Esra Pirincci, Ebru Kavak Yavuz, Abdullah Karakus, M. Orhan Ayyildiz
Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Diyarbakir

Giris ve Amag: Paroksismal nokturnal hemoglobiniiri (PNH), fosfaditil inositol glikan simif A ( PIGA)
genindeki somatik mutasyonlarin neden oldugu edinilmis bir klonal kan hastaligidir (1). Kompleman yolunun asir1
aktivasyonundan kaynaklanan bu hastalik kronik, intravaskiiler hemolizle karakterize, nadir goriilen, kazanilmais,
klinik olarak heterojen, kemik iligi yetmezligi ve trombofili ile iligkilidir (2). "Tipta bilinen en kotii kazanilmis
trombofilik durum" olarak tanimlanan bu hastalik yine bir tromboemboli sebebi olan gebelikle iliskisi dikkat gerektirir
(3). Burada gebeligin 2. trimesterinde olan bir PNH hastas1 giincel tedavi yaklagimlari ¢ercevesinde ele alinacaktir.

Olgu: 26 yas 12 haftalik ilk gebeligi olan hasta obstetrik kontrolii nedeni ile takipte iken anemi ve trombositopeni
gelismesi tizerine polikiliginimize yonlendirildi. Hastanin basvuru hemoglobin degeri: 10,2 gr/dl, trobosit degeri:
12x10"3, 16kosit degeri: 5,32x10"3 dl¢iilmiis olup; LDH:239 U/L total bilirubin: 0,56 mg/dl olup normal sinirlarda idi.
Periferik kan degerlendirilmesinde atipik hiicre, blast, ve anormal eritrosit mofolojisinde hiicre goriilmedi. Hastanin
0zgecmis sorgulamasinda 2013 yilinda spinal epidermiod kist nedeni ile operasyon dykiisii ve aile sorgulamasinda
erkek kardesinde konjenital diseritropoetik anemisi oldugu tespit edildi. Hastanin bisitopenisi agisindan enfeksiy6z
ajanlar, kullandigi ilaclar ve malignite taramasi yapildi. Herhangi bir sebep bulunamadigindan hasta ITP kabul edildi.
Hastanin takiplerinde anemi ve trombositopenisi derinlesti ve hastanin epistaksisi olunca hastaya once diisiik doz
steroid yanitsiz olunca IVIG tedavisi verildi. Tedavilere yanitsiz hastaya kemik iligi aspirasyon biyopsisi yapildi
ve selliilaritesi %30 Olciilen hiposelliller kemik iligi raporlaninca hastanin aplastik anemisi oldugu tespit edildi. Bu
siiregte LDH degerinde artis tespit edilince hastadan PNH klonu degerlendirilmesi agisindan FLAER yontemi ile
akim sitometri ¢aligmasi yapildi. Akim sitometride eritrosit PNH klonu %1,3 graniilosit PNH klonu: %20,1 monositer
PNH klonu: %11,2 dlciildii. Hastaya PNH tanis1 konarak hastaya eculuzimab tedavisi baslandi. Saglikli bir ¢ocuk
diinyaya getiren hastanin trombosit degerleri son kontroliinde 32 x10"3 ol¢iildii. Hastanin postpartum takiplerinde
kanama ve tromboz izlenmedi.

Tartisma: Paroksismal noktiirnal hemoglobiniiri (PNH), intravaskiiler hemoliz , kemik iligi yetmezligi ve
tromboz ile kendini gdsteren nadir bir klonal hematopoetik hastaliktir (4). PNH kan hiicrelerinde GPI baglantili
proteinlerin tiimii eksiktir. Ozellikle CD55, CD59 GPI baglantili kompleman diizenleyicileridir ve bu ikilinin
yoklugunda kompleman kaynakli hemoliz, vendz ve arteryel tromboza belirgin yatkinlik olur (5). PNH’l1 gebelerde
morbidite ve mortalite PNH’l1 gebe olmayanlara gore daha yiiksektir ve intravaskiiler hemoliz ve anemi daha
siddetlidir (6). PNH’l1 annelerde en sik 6liim sebebi tromboembolizm olarak rapor edilmis olup bu olaylarin ¢ogu
dogum sonrast déonemde meydana gelmistir (6). Fetal mortalitenin de %4-9 arasinda oldugu bildirilmektedir ve bu
yiiksek mortalite premature dogum ile iligkilidir (7). Tedder ve ark. gebelik boyunca CH50, C3, C4, C6 ve C7' nin
arttigint ve C1 inhibitoriiniin azaldigini bildirmistir, bu da gebelik sirasinda kompleman sisteminin aktive oldugunu
gostermektedir. PNH hiicreleri kompleman aktivasyonuna alisilmadik derecede duyarli oldugundan, intravaskiiler
hemoliz abartilir ve bu da hamilelik sirasinda kan transfiizyonu gereksiniminin artmasina neden olur (8). Hastamizda
haftada en az 1 kez aferez ve eritrosit siispansiyonu ihtiyaci mevcuttu. Pro- ve antikoagiilasyon sistemleri ile
fibrinoliz arasindaki dengenin hamilelik sirasinda hiperpihtilasgma durumuna dogru kaydigimi bilinmektedir. PNH'
de trombiis olusumundan sorumlu mekanizmalar karmasik olmasina ragmen, yiiksek hiicre dis1 serbest hemoglobin,
asir1 trombosit aktivasyonu ve hamilelik sirasindaki fizyolojik protrombotik durumun sinerjistik olarak c¢aligtigi ve
ciddi trombotik komplikasyonlara neden oldugu goriilmektedir (9). Hastamizin takiplerinde trombosit degerleri
hedef diizeye ulasamadigindan DMAH proflaksi tedavisi verilmedi. Hastamizda gebelik siireci ve postpartum siiregte
tromboembolik bir komplikasyon yasanmadi. Gebelikte 6zellikle terminal kompleman faktor proteini olan C5 asir1
iiretilir ve bu proteine karsi gelistirilen humanize monoklonal antikor olan eculuzimab gebe PNH’l1 hastalarda
tercih edilen bi ilagtir (10). Biz de hastamizda PNH klonu elde ettkten sonra eculuzimab tedavisine basladik. Tedavi
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baslandiktan sonra hastada kan transflizyon ihtiyacglar1 azaldi. Erken yetiskinlik doneminde ortaya ¢ikma egiliminde
bir hastalik olan PNH nin eculuzimab ile tedavi edilebilirligi ile bu hastalarin gebelik istemi degerlendirilebilir olsa
da PNH tanili hastalara gebelik genellikle dnerilmemektedir (10). Gebe PNH tanili hastalarda preeklempsi riskinin
arttigr da gozardi edilmemesi gereken bir gercektir (11). Yapilan bir ¢alismada hamile bir kadinda eculuzimab
konsantrasyonu dl¢tilmiis olup bunun terapotik diizeyden ¢ok diisiik oldugu belirtilmistir ve gebe bir kadinda artan
plazma hacmi nedeni ile eculuzimabin goérece doz kisitliligini destekler (12). Ayrica kordon kanindan yapilan bazi
caligmalarda eculuzimab diizeyinin ihmal edilebilir derecede diisiik oldugu belirlendi (13).

Sonuc: Sonug olarak eculuzimabin proflaktik antikoagiilanla gebe PNH hastasinda giivenle kullanilabilecegi ve
trombotik komplikasyon ve anne 6liim riskini azaltabilecegi savunulur (10). Literatiir incelendiginde gebe PNH
hastalarinda eculuzimab disinda ek olarak steroid tedavisi verildigi goriildii. Biz de hastamizda eculuzimab tedavisini
giivenle kullandik herhangi bir komplikasyon yasanmadan hastamizi doguma ulastirdik. Peripartum ve ozellikle
postpartum dénemde preeklempsi ve tromboembolik olay yasanmadi.
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OP-02. Liziniirik Protein Intoleransi-Cok Nadir Hepatoplenomegali Nedeni

Yakup Yahinkilin¢', Emine Giiltiirk®
! Bakirkoy Dr Sadi Konuk Egitim Arastirma Hastanesi, fg: Hastaliklari, Istanbul
? Bakirkéy Dr Sadi Konuk Egitim Arastirma Hastanesi, Hematoloji, Istanbul

Giris: Liziniirik protein intolerans1 SLC7A7 geninde mutasyonu ile bazik aminoasitlerin emilim bozuklugu
sonucu iire dongiisiiniin bozulmasina neden olan nadir bir dogumsal metabolizma bozuklugudur. Hastalar biiyiime-
gelisme geriligi, protein zengin beslenme sonrasi kusma, ishal yakinmalariyla bagvurur.

Olgu: Kronik hastalik dykiisii olmayan 28 yasinda kadin hasta, halsizlik sikayetiyle bagvurdu. Fizik muayenede
dalak kot kavsini 5 cm, karaciger kot kavsini 4 cm gegiyordu. Hastanin 5 y1l 6nce bakilan batin ultrasonunda karaciger
200 mm dalak 181 mm goriilmesi {izerine hepatosplenomegali(HSM) tetkik edildigi, karaciger biyopsisi alindigi
Ogrenildi. Depo hastaliklari, hemokromatozis, amiloidozis, hepatosteatoz ve Wilson hastaligi diglanmis. HSM
etyolojisi bulunamamis. Laboratuvarda trigliserit 599 mg/dl, ferritin 1473 mikrogram/dl, CRP normal, LDH normal
olup hgb 15,9 gr/dl, hct %45,9 bulundu. Karaciger fonksiyon testleri normal, viral hepatit, brusella, toxoplazma
serolojisi negatif saptandi. Eski tetkiklerde de ferritin yiiksekligi oldugu goriildii. Periferik yaymada KMPH veya
kemik iligi infiltrasyon bulgusu goriilmedi, sferosit goriilmedi. Giincel batin ultrasonografide karaciger 193 mm
olup parankimi dogal, dalak 174 mm, splenik ve portal ven ¢ap1 artmis bulundu. Endoskopide portal hipertansiyon
bulgusu saptanmadi. Hastada depo hastaligi agisindan gonderilen Gaucher, Nieman Pick enzim ve genetik testleri
negatif bulundu. Herediter hemakromatozis genetik panelinde patoloji saptanmadi. JAK2 V617F/G1849T negatif
saptandi. Metabolik hastalik agisindan gonderilen sitrulin, prolin, glutamin yiiksek, ornitin, lizin, arginin, treonin
diisiik saptandi. Amonyak normal bulundu. Anne-baba 2. derece akraba olan hastanin iki kardesinin 8 ve 5 aylikken
vefat ettigi ve her ikisinde de hepatosplenomegali oldugu 6grenilmesi iizerine hastadan Tiim Ekzom Dizileme(TED)
istendi. SLC7A7 homozigot mutant saptanarak hastaya Liziniirik Protein Intoleransi tanis1 konuldu.

Sonug: Liziniirik protein intoleransi(LPI) tipik olarak ek gidaya ge¢is doneminde ortaya ¢ikar. Bulgular arasinda
tekrarlayan kusma, ishal ataklari, yetersiz beslenme, gelisme geriligi, protein agisindan zengin bir 6gilin sonrasi
stupor ve koma ataklari, hepatosplenomegali ve hipotoni bulunur. Zamanla, osteoporoz; akcigerlerin (pulmoner
alveolar proteinozis) ve bobreklerin (ilerleyen glomeriiler ve proksimal tiibiiler hastalik) tutulumu; hematolojik
anormallikler (normokrom veya hipokromik anemi, 16kopeni, trombositopeni, kemik iliginde eritroblastofagositoz)
ve makrofaj aktivasyon sendromuna benzeyen klinik gelisebilir. Plazma amonyak konsantrasyonu protein agisindan
zengin bir 6giinden sonra ylikselebilir. Katyonik amino asitlerin (lizin, arginin ve ornitin) plazma konsantrasyonlari
genellikle yaga gére normalin altindadir. Serin, glisin, sitriilin, prolin, alanin ve glutamin plazma konsantrasyonlar1
artar. Hipertrigliseridemi ve hiperkolesterolemi siklikla goriiliir. SLC7A7, patojenik varyanti LPI'ye neden oldugu
bilinen tek gendir. Tedavisinde diyetteki fazla azotun azaltilmasi; katabolizmay1 azaltmak icin karbonhidratla enerji
saglanmasi esastir. Biz de nadir bir hepatosplenomegali nedeni olan ve tiim ekzom dizeleme ile tan1 almisg bir lizintirik
protein intoleransi vakasini sunduk.

Anahtar kelimeler: Hepatosplenomegali, Liziniirik protein intoleransi, kusma
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OP-03. Glanzman Trombastenili Gebe Hastanin Dogum Siirecinin Yonetimi:
Olgu Sunumu

Serem Can Kalkan', Kiibra Oral?, Ayse Uysal’
IFirat Universitesi Twp Fakiiltesi, fg: Hastaliklar:t Ana Bilim Dali, Elazig, Tiirkiye
Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Elazig, Tiirkiye

Giris: Glanzman trombastenisi, trombosit membranindaki glikoprotein IIb-1Ila kompleksinin eksikligi veya
azalmig fonksiyonu sonucu olusan, otozomal resesif kalitsal bir trombosit hastaligidir. Tipik 6zellikleri kanama
zamaninin uzun, trombosit sayisinin normal olmasi ve periferik yaymada trombosit kiimelerinin goriillmemesidir.
Dogumdan veya erken ¢ocukluk dénemlerinden itibaren anormal cilt ve mukoza kanamalar1 mevcuttur. Mukoza
kanamalarinda dis eti ve burun kanamasi daha sik goriiliir. Hematiiri, alt gastrointestinal sistem kanamasi, menoraji,
intrakranial ve intraabdominal kanama da goriilebilmektedir. Uygun destek tedavileriyle de kanamalar kontrol altina
aliarak hastalarin normal bir yasam siirdiirmeleri saglanabilir. Hafif kanamalarin tedavisinde lokal uygulamalar ve
antifibrinolitik ilaglar kullanilir. Ciddi kanamalarda ve cerrahi girisimlerde trombosit siispansiyonu kullanilabilir
ancak sik trombosit kullanilmasina bagli alloimmiinizasyon gelisebilir. Yeni bir tedavi secenegi rekombinant
faktor VIla (rFVIla) ’dir. Alloimmiinizasyon gelismis hastalarda 6nemli bir tedavi segenegidir. Biz de Glanzman
trombastenisi tanisi olup gebelik siiresince gross hematiiri gelisen ve trombosit transfiizyonuna yanit vermeyen ancak
rFVIla ile kanamasi kontrol edilip gebelik siirecinin yonetimini sunmay1 amagladik.

Bulgular: Otuz ii¢ yasinda kadin hasta, 5 yasinda tekrarlayan burun kanamasi olmasi tizerine bagvurulan merkezde
Glanzman trombastenisi tanisi almig olup 28 yildir bu tam ile takip edilmektedir. Hastaya daha 6nce dis ¢ekimi
sonras1 durdurulamayan kanama nedenli birkag kez trombosit replasmani yapilmis ve kanama kontrolii saglanmstir.
Otuz alt1 haftalik gebe iken hastanemiz kadin dogum klinigine, hematiiri, anemi, maternal bilateral hidronefroz
tanilariyla yatis1 verilen hasta tarafimiza gross hematiiri ile konsiilte edildi. Hematiiri nedeniyle hastaya aferez
trombosit siispansiyonu 2 giinde toplam 3U olarak verildi. Hematiirisi gerilemeyen hastaya 2 saatte bir dozda olmak
lizere kanama duruncaya kadar 90 mcg/kg’ dan rFVIIa baslandi. iki doz uygulandiktan sonra idrar rengi agilmaya
basladi ve rFVIla sonrasi kanama durdu. Sag bobrekte grade 2-3 hidronefrozu olan hastaya {iroloji tarafindan double
J katateri takildi. Bu siiregte hasta ve bebekte komplikasyon gelismedi. Otuz yedinci haftada dogum planlanan hasta,
dogum oOncesi ve sonrasi kanama riskinden dolay1 tarafimiza yeniden konsiilte edildi. Hastaya dogum &ncesi 90
mcg/kg ‘dan bir doz; dogum sonrast kanama kontrolii saglanincaya kadar 2 saatte bir olacak sekilde doz tekrari
yapilarak rFVIla tedavisi yeniden verilmesi onerildi. Postoperatif ciddi kanama komplikasyonu olmadi ve toplam 2
doz dogum sonrasi rFVIla uygulandi. Hasta dogum sonrasi 3. giinde taburcu edildi.

Sonug: Bu hastalarin 6zellikle dogum sirasinda ve sonrasinda ciddi kanama agisindan yiiksek risk altinda olmalar1
nedeniyle dogumlarimi deneyimli hematoloji uzmanlarinin da bulundugu ileri merkezlerde ve yakin takip altinda
yapmalar1 gerekmektedir. Yine olgu sunumumuzda oldugu gibi bu hastalarin gebeliginde multidisipliner organizasyon,
perioperatif alinan 6nlemler sayesinde komplikasyonlarin minimuma indirgenebilecegini diisiinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: Gebelik; Glanzman trombastenisi; Rekombinant faktér VIla
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OP-04. Meme Ca Oykiisii Olan Erkek Hastada Tedavi iliskili AML Yénetimi: Olgu
Sunumu

Rumeysa Bildirici', Kiibra Oral?, Ayse Uysal
! Firat Universitesi Ti ip Fakiiltesi, jg: Hastaliklart Ana Bilim Dali, Elazig, Tiirkiye
? Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Elazig, Tiirkiye

Giris ve Amag¢: Meme kanseri, kadinlarda en sik goriilen malignite olmasina karsin; her yil teshis edilen tiim meme
kanserlerinin %0,5 ila %1 ini erkek hastalar olusturmaktadir. Tedavi se¢eneklerindeki 6nemli gelismeler sayesinde
sag kalimda artiglar saglanmistir. Ancak tedavide kullanilan alkilleyici ajanlar, antrasiklinler ve radyoterapi kullanimi
ile tedavi iligkili maligniteler de kaginilmaz olarak artmistir. Ortaya ¢ikabilecek malignitelerden biri de tedavi iligkili
akut myeloid 16semidir (t-AML). Tedavi iligkili AML, de novo AML’ye gore daha kotii prognoza sahiptir. Selektif
b hiicre lenfoma -2 (BCL-2) inhibitorii olan venetoklaks, intensif kemoterapiye uygun olmayan AML hastalarinda
standart tedavi yaklasimi olarak kullanilmaktadir.

Biz bu ¢alismamizda daha 6nce meme kanseri 0ykiisii olan, tedavi iliskili AML tanis1 koydugumuz, venetoklaks
ve hipometile edici ajan kombinasyon tedavisi ile remisyon saglanan, erkek hastay1 paylasmak istedik.

Olgu: 67 yasinda erkek hasta, yaklasik on yil 6nce invaziv ductal karsinom tanistyla modifiye radikal mastektomi
sonrasi, antrasiklin+siklofosfamid+paklitaksel tedavilerini alan hastanin hemograminda pansitopeni olmas1 iizerine
hastaya kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi yapildi. Hastanin kemik iligi flowsitometrisinde %23 blast saptandi.
Hastaya 7 giin 75 mg/m2 den azasitidin ve venetoklaks 100 mg/giin kombinasyon tedavisi verildi. Hastaya 3 kiir
kombinasyon tedavisi sonrasi yapilan kemik iligi aspirasyonunda blast orani %5 ‘in altinda, sitopenilerinde diizelme
olmasi lizerine hasta tam yanith kabul edildi.

Tartisma ve Sonu¢: Meme kanseri tedavisindeki gelismeler sonucunda artan sagkalimin yaninda malignitelerde
de artis oldugu literatiirde bildirilmektedir. Meme kanseri tedavisinden sonra akut 16semi riski bes yildan sonra
belirgin artmaktadir. Bizim vakamizda da antrasiklin ve alkileyici ajan tedavisinden on yil sonrasinda akut 16semi
tablosu geligmistir. Tedavi iliskili AML’nin yonetimi ve prognozu Denovo AML’ ye gére daha zor olup; biz de tedavi
iligkili AML gelisen hastamizda, hipometile edici ajan +venetoklaks kombinasyon tedavisi sonucunda kemik iliginde
remisyon ve tam hematolojik yanit sagladik.

Sonug olarak, meme kanseri tanisi alan erkek hasta sayisi literatiirde ¢ok az oldugundan, meme ca 6ykiisii olan ve
tedavi iligkili AML gelisen hastamizda, venetoklaks ve hipometile edici ajan kombinasyon tedavisi ile kontrol altina
aldigimiz bu durumu literatiir ile paylasmak istedik.

Anahtar kelimeler: AML, Meme ca, venotoklaks
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OP-05. Tek Merkez Deneyimiyle Cocuk Hematoloji-Onkoloji Konsiiltasyonlarinin
Analizi: Karsilasilan Zorluklar ve Coziim Onerileri

Seda Aras Giircan
Hatay Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Béliimii, Hatay

Giris: Cocuk hematoloji-onkoloji pratigi, multidisipliner yaklagimi ve ileri uzmanlik bilgisi gerektiren bir alandir.
Hematolojik ve onkolojik vakalarin yonetiminde karsilasilan deneyim eksiklikleri, tam1 ve tedavi siireclerinde
zorluklara yol agabilmektedir. Bu caligsma, Hatay’da deprem sonrasi donemde yeni agilan ve altyapi ¢aligmalari devam
eden hastanede bir ¢cocuk hematoloji-onkoloji uzmaninin yénetiminde, diger branslardan yapilan konsiiltasyonlarin
dagilimini ve yonlendirme siireclerindeki temel sorunlart degerlendirmeyi amaglamaktadir.

Yontemler: Mart 2024 ile Kasim 2024 tarihleri arasinda gocuk hematoloji-onkoloji boliimiine yapilan konsiiltasyon
talepleri geriye yonelik incelendi. Veriler; hasta yas ve cinsiyet dagilimi, talep eden brans, konsiiltasyon nedenleri ve
yonlendirme 6ncesi yapilan tetkikler lizerinden analiz edildi.

Bulgular: Caligma siiresince toplam 173 konsiiltasyon degerlendirildi. Hastalarin yas ortalamast 7.9 yil olup,
%357’s1 (n= 98) erkek ve %43l (n= 75) kizdi. Konsiiltasyonlarin biiyiik bir kismi pediatri servisleri (%38, n=67)
ve ¢ocuk acil servisinden (%41, n=71) gelirken, yogun bakimlar, yandal branslar1 ve erigkin servislerinden gelen
talepler daha az sayidaydi. Konsiiltasyon gerekgeleri arasinda en sik periferik yayma degerlendirilmesi, sitopeni
etiyolojisi ve yonetimi, anemi etiyolojisinin arastirilmasi, koagiilasyon bozukluklarinin tanis1 ve yonetimi, malignite
On tanis1 ile bagvuran vakalarin acil servise basvurularindaki ilk stabilizasyon ve yonetim siireci, orak hiicreli anemi
en sik olmak iizere hemoglobinopati tanili hastalarin acil servise bagvurulari, lenfadenopati/lenfadenomegali ayirim1
yer aldi. Danisilan olgularin biiyiik ¢cogunlugunda hematoloji konsiiltasyonu oncesi temel laboratuvar tetkiklerinin
eksik oldugu gbzlemlendi ve ileri hematolojik degerlendirme gerekliligi 6ne ¢ikt1.

Sonu¢: Bu c¢alisma, ¢ocuk hematoloji-onkoloji alaninda diger branslardan yapilan konsiiltasyonlarda tani ve
tedavi siireclerinin siklikla ileri uzmanlik gerektirdigini ortaya koymaktadir. Hematolojik ve onkolojik durumlarin
dogru yonetimi, yalnizca multidisipliner is birligini degil, ayn1 zamanda hematolojik siireclere dair temel yaklagimda
bilgi ve deneyim artigim1 da gerektirmektedir. Ozellikle periferik yayma degerlendirme, koagiilasyon bozukluklari ve
malignite On tanisi ile bagvuran hastalarda stabilizasyon ve siire¢ yonetimi gibi konular, ilgili branslarla daha siki bir ig
birligi gerekliligini vurgulamaktadir. Tani ve tedavi siire¢lerini hizlandirmak ve hasta sonuglarini iyilestirmek adina,
egitim programlariin yayginlastirilmasi, yonlendirme siireglerinin daha sistematik hale getirilmesi ve hematoloji
uzmanlarinin rehberliginin artirilmasi kritik dneme sahiptir.

Anahtar kelimeler: Cocuk hematoloji onkoloji, konsiiltasyon analizi, anemi ve sitopeni yonetimi, koagiilasyon
bozuklugu, hemoglobinopati
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OP-06. Fanconi Aplastik Anemili Bir Hastada Eltrombopag Tedavisi

Basak Bostankolu Degirmenci', Cengiz Demir?
Atatiirk Sanatoryum Egitim Arastirma Hastanesi, Eriskin Hematoloji Bilim Dali, Ankara

Gazi Yasargil Egitim Arastirma Hastanesi, Evigkin Hematoloji Bilim Dali, Diyarbakir

Giris: Fanconi aplastik anemisi (FAA) ilerleyici kemik iligi yetmezligine neden olan, otozomal resesif gecis
gosteren, DNA tamir yolaginda konjenital defekt ile karekterize bir hastaliktir. DNA tamir yolagindaki bu defekt
hematopoetik hiicrelerde kok hiicreler dahil artmig apoptozise neden olur (1,2). Allojeneik kok hiicre nakli tek kiiratif
tedavi segenegidir. Ancak her zaman uygun dondr bulunamamaktadir. Bu hastalarda graft yetmezligi goriilebilmekte
ve diger nakil komplikasyonlar1 da sik olabilmektedir (3). Nakil yapilamayan hastalarda androjenler anemiye katki
saglamakla beraber diger serilerde diizelme olmamaktadir. Trombopoetin reseptdr agonisti olan eltrombopag akkiz
aplastik anemide ve myelodisplastik sendromda 3 seride hematopoezi uyarmak i¢in kullanilmaktadir (4). FAA
alaninda ¢aligmalar mevcut olup bir ¢alismada DNA onarimimi destekledigi ile ilgili sonuglar elde edilmistir (5).

Bu bildiride nakile uygun olmayan FAA hastasinda eltrombopag yaniti sunulmustur.

Olgu Sunumu: 24 yasinda epilepsi tanili kadin hasta, valproik asite bagli pansitopeni diisiiniilerek noroloji
servisinden hematoloji boliimiine konsiilte edildi. Hastanin laboratuvar sonuglarinda hemoglobin 4,9 g/dL, ortalama
eritrosit hacmi 115 fL, 16kosit saymmi 2,3x10%L, mutlak nétrofil sayist 1,2x10%L, trombosit sayist 49x10°/L,
retikiilosit sayis1 30x10*/mL saptandi. Nutrisyonel anemi parametreleri normaldi. Valproik asit tedavisi kesilmesine
ragmen hastanin pansitopenisinde diizelme olmadi. Hastada bilateral bagparmak aplazisi mevcuttu (Resim 1A ve 1B).
Kemik iligi biyopsisinde seliilerite %5-10 olarak saptandi. Kemik iligi aspirasyonundan gonderilen miyelodisplastik
sendrom igin floresan in situ hibridizasyon analizi negatifti ve karyotip analizinde 8 farkli alanda kromozomal kiriklar
saptandi. Hastanin mitomisin C testinde kromozomal kirilma oraninin kontrol grubuna goére yiiksek oldugu goriildii.
Hastanin yeni nesil dizi analizinde otozomal resesif kalitimla gegen FANCA geninde c.4124 4125del homozigot
mutasyonu belirlendi. Tanisal degerlendirme sirasinda hastaya iki haftada bir, 1 linite eritrosit siispansiyonu replase
edildi. Menoraji nedeniyle oral kontraseptifila¢ baslandi. Hasta hafif zeka geriligi nedeniyle allojeneik kok hiicre nakli
icin uygun degildi. FAA nedeniyle eltrombopag giinliikk 50 mg baslandi. Hasta uyumunun diisiik olmasi1 nedeniyle
doz artig1 saglanamadi. Eltrombopag baslandiktan bir ay sonra oksimetolon giinliik 50 mg olarak baslandi. Tedavinin
2. ayinda hastanin pansitopenisi diizelmeye bagladi ve tedavinin 5. ay1 sonunda tam kan sayimi normale dondii
(hemoglobin 13 g/dL, l6kosit saym1 5x109/L, mutlak nétrofil sayis1 3,5x109/L, trombosit sayis1 312x109/L). Hasta
oksimetolon tedavisini 1 yildir kullanmiyor. Eltrombopag 50mg olarak kullanmakta olan hasta tedavinin 20.aymda
tam kan sayimi normal olarak takip edilmektedir.

Sonug: Eltrombopag, FAA tanili nakile uygun olmayan veya uygun dondr bulunamayan hastalarda her 3 seride
hematopoezi indiikleyen iyi bir tedavi se¢enegidir. Bu konuda vaka bildirileri, tamamlanmis ve devam eden klinik
arastirmalar mevcuttur (1-6).

Referanslar

1- Gupta, Ashish, et al. "Trilineage hematopoiesis induced by low-dose eltrombopag in a patient with fanconi anemia can be
used as a bridge to hematopoietic stem cell transplant." Journal of pediatric hematology/oncology 41.3 (2019): 229-232.

2- Dufour, Carlo, and Filomena Pierri. "Modern management of Fanconi anemia." Hematology 2022.1 (2022): 649-657..
3- Araki, Daisuke, et al. "Phase II study of eltrombopag in subjects with fanconi anemia." Blood 134 (2019): 3753.

4- Koker, Sultan Aydin, and Arzu Caliskan Polat. "Eltrombopag Add-on Treatment in a Child With Fanconi Aplastic Anemia
Awaiting Hematopoietic Stem Cell Transplantation." Journal of Pediatric Hematology/Oncology 44.1 (2022): e74-e76.

5- Guenther, Kacey L., et al. "Eltrombopag promotes DNA repair in human hematopoietic stem and progenitor
cells." Experimental hematology 73 (2019): 1-6.

6- Barranta, Ma Evette, et al. "Prospective Phase I/II Study of Eltrombopag for the Treatment of Bone Marrow Failure in
Fanconi Anemia." Blood 138 (2021): 2177.
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Resim 1A-1B. Bilateral bas parmak aplazisi
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OP-07. Nadir Bir Hemotlitik Anemi Sebebi; Takrolimus Iliskili Soguk Agliitinin
Hastahig

Sevyhmus Akcay, Ebru Kavak Yavuz, Esra Pirincci, Songiil Beskisiz, Ethem (")zkaya, Vehbi
Demircan, Abdullah Karakus, Orhan Ayyildiz
Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Diyarbakir

Giris ve Amag: Soguk agliitinin hastaligi (Cold Agglutinin Disease, CAD), otoimmiin hemolitik aneminin nadir bir
alt tipi olup, 6zellikle soguk ortamda aktive olan IgM antikorlarinin eritrositlere baglanarak kompleman aktivasyonu
ve hemolize yol agmasi ile karakterizedir [1,4,7]. CAD, genellikle lenfoproliferatif hastaliklar, otoimmiin durumlar
veya enfeksiyonlarla iliskilendirilir [S] Ancak immiinsiipresif tedaviler gibi nadir nedenler de bildirilmistir [2,6].
Takrolimus, nakil sonrasi rejeksiyonu onlemek i¢in yaygin olarak kullanilan bir kalsindrin inhibitérii olup, immiin
sistemi dengeleyici etkilerine ragmen otoimmiin reaksiyonlara da yol acabilir. Bu ¢alismada, karaciger nakli sonrast
kullanilan takrolimusun CAD gelisimine neden oldugu diisiiniilen nadir bir vaka sunulmaktadir.

Olgu: 63 yasinda erkek hasta kriptojenik karaciger -siroz sebebiyle kizindan 4 ay once karaciger canli donor
nakli olan hasta. Dig merkezde bas agrisi ve iist solunum yolu enfeksiyon bulgulari ile bagvurdu. Hastanin disg
merkezde bakilan testelrinde hemoglobin diisiikliigii saptanmasi {izerine hastaya 1 {inite eritrosit slispansiyonu
verilmek istenince hastanin cross uyumsuzlugu iki kez goriiliince hastayi iiniversitemize basvuruyor. Hastanin
basvuruda genel durum iyi bilinci agik oryante koopere. Hipotansiyon yok kb: 110/80 nabiz: 75 viicut 1s1s1: 36,7
derece 6l¢tildii. Hastanin solunum muaynesi normal, karin muaynesinde inspeksiyon ile operasyon skari disinda
gozle goriilen bir ekimoz vb. bulgu saptanmadi. Hastanin muaynesinde ele gelen lap ve karacigerde biiyiikliigii
saptanmadi traube agik izlendi. Ekstremitelerinde morarma goézlenmedi. Raynaud fenomeni saptanmadi. Livedo
retikularis vb hipoperfiizyon bulgusu yoktu. Hastanin tetkikleri tekrar edildi. Tetkiklerinde hastanin: Hgb: 5,4 gr/
dL Hct: 6,1 Plt: 477 10e3/uL Wbc: 5,99 10e3/uL disiikliigii saptaninca eritrosit slispansiyonu tarafimzca tekrar
istendi. Ancak cross uyumszulugu tekrar saptaninca hastanin periferik yaymasi alindi. Yaymada aglunitasyon
yapmus eritrositler ile karsilasildi. Hastadan soguk agliitinin anitikorlar1 ve coombs testi istendi. Hastanin
tetkiklerinde;
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LABORATUVAR BULGULARI

Indirekt Coombs (IAT) Pozitif WBC 5.99 10e3/ul
Titre o RBC 0.52 10e6/uLL
IAT 1 3+ HGB 5.4 g/dL
IAT 2 +3 Pozitif HCT 6.1 %
IAT 3 3+ MCV 117.3 fL
AHG +4 Pozitif MCH 142.3 pg
IGG +4 Pozitif MCHC 121.3 g/dL
C3D POZITIF RDW - %

Soguk agliitininler Pozitif PLT 477 10e3/uLL

Kan grubu Ab rh + MPV 8.9 fL

Glukoz 118.2 mg/dL PCT 0.43 %

Ure 18.7 mg/dL PDW 8 10(GSD)

Kreatinin 0.57 mg/dL LYM 0.93 10e3/ul

Total Protein 62.9 g/L MONO 0.56 10e3/ul.

Albiimin 27.3 g/L BASO 0.02 10e3/ull

Globulin 35.6 g/L NEU 4.48 10e3/ulL

Total Bilirubin 1.38 mg/dL EOS 0 10e3/ul

Direkt Bilirubin 0.32 mg/dL LYM% 15.5 %

Indirekt Bilirubin 1.06 mg/dL MONO% 9.3 %

ALT 45 U/L BASO% 0.3 %

AST 32 U/L NEU% 74.9 %

ALP 60.2 U/L EOS% 0 %

GGT 15.9 U/L

LD 410.5 U/L

CK 68.9 U/L

Amilaz 35.5 U/L

Kalsiyum (Total) 7.8 mg/dL

Magnezyum 1.43 mg/dL

Sodyum 138.6 mmol/L

Potasyum 3.76 mmol/L

Klor 103.7 mmol/L

CRP 98.62 mg/L

Hastanin karaciger nakil reddi onlemek i¢in kullandigi ilaglar: takrolimus 2x1.5 gr prednol 10 mg ve
asatilsalisilik asit 100 mg almaktaydi. Takrolimus ila¢ diizeyi bakildiginda 4,8 ng/mL 6lgiildii. Hastanin yiizeyel
ultrasonografilerinde patolojik lenfadenopati saptanmadi. Cekilen kontrastli bilgisayarli tomografilerinde mediasten,
abdomen vb yerlerinde patolojik lenfadenopati gézlenmedi. Hastanin operasyon sirasinda splenoktomide yapildigi
saptandi.

Hastanim yapilan ayrintili tetkiklerinde ise; EBV ELISA Testleri negatif saptandi. TORCH panelinde (Rubella,
Toxoplasma, CMV) akut enfektif hadise saptanmadi. Hepatit paneli (hepatit A, hepatit C, Hepatit B Hepatit E)
ise patoloji saptanmadi. Hastanin bakilan romatolojik markerlarindan yalnizca Anti-DNA pozitif saptandi. Ancak
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romatoloji ile konsiilte edilince diger parametreler saglanmadigi i¢in herhangi bir otoimmiin hastalik diisiiniilmedi.
Hastanin mevcut durumda yapilan incelemede siipheli ajan olarak takrolimus diisiiniildii hastanin ilac1 evorilumus
ile degistirildi. Siipheli ajan olan takrolimus kesilmesi sonrasinda hastanin hemolizinde azalma gdzlendi. Hgb
yiikselmesi saptandi hgb:5,4 g/dL.’den 6.8 g/dL’ye yiikseldi ve periferik yaymada aglunitasyonda azalma hemolizde
azalma gozlendi. Hastanin kemik iligi aspirasyon biyopsisi yapildi. Hastaya rituksimab tedavisi planlandi.

Tartisma ve Sonug¢: Soguk agliitinin hastaligi, genellikle altta yatan enfeksiyonlar, lenfoproliferatif hastaliklar
veya otoimmiin nedenlerle iliskilendirilir [1,4,8] . Ancak organ nakli sonras1 kullanilan immiinosiipresif ilaclarin,
ozellikle takrolimusun, CAD gibi otoimmiin yan etkileri tetikleyebilecegi nadiren bildirilmistir [2,5,6] .

Takrolimus, T hiicre aktivitesini baskilayan bir kalsinorin inhibitoriidiir. Ancak, bubaskilama sirasinda B hiicrelerinin
kontrolsiiz aktivasyonuna yol acabilir ve otoimmiin antikorlarin, 6zellikle IgM antikorlarinin {iretimini artirabilir
[3,4]. Takrolimusun ayn1 zamanda, kompleman sistemi aktivasyonunda artisa neden olabilecegi ve bu mekanizmanin
CAD gelisimini kolaylastirabilecegi diisiiniilmektedir [5] . Bu baglamda, kalsindrin inhibitorlerinin, immiin
sistemdeki bu dengesizligi tetikleyerek CAD'nin patogenezine katkida bulunabilecegi literatiirde tartisilmistir[1,6]
Hastamizin tetkiklerinde ise bunu destekleyen ; ilacin kesilmesinden itibaren hemolizde azalma ve hemoglobinde
yiikselme saptandi.

Sunulan vaka, bu mekanizmay1 destekleyen klinik 6zellikler gdstermektedir. Hastada bagka bir altta yatan
enfeksiyon, lenfoproliferatif hastalik veya malignite bulunmamasi, immiinosiipresan tedavinin CAD'nin geligsimindeki
ana neden oldugunu diisiindiirmektedir. Bu durumda takrolimus kesilerek, daha hedefe yonelik bir immiinsiipresan
olan everolimus baslanmistir. Everolimusun mTOR inhibitorii olmasi nedeniyle B hiicre aktivitesini baskilamasi,
CAD tedavisine de destek olabiliecegi diisiiniilmiis olup ayni zaman da karaciger nakilli olan hastanin nakil reddini
de engelleme amacindadir [6] .

Rituksimab, CAD tedavisinde siklikla kullanilan bir monoklonal antikor olup, 6zellikle IgM {ireten patolojik B
hiicrelerini hedef alir. [9] .Bu tedavi, literatiirde bir¢ok ¢alismada basarili sonuglar vermistir ve bu vakada da ayn
etki beklenmistir [4,5,6,7] Baska bir retrospektif bir calismada, farkli tedavi yontemleriyle degerlendirilen CAD
tanist olan 89 hasta incelenmis. Rituksimab ile tedavi edilenlerden %83, kombinasyon halinde ise %79 oraninda yanit
verdigi tespit edilmistir. Bu durum Rituksimab'in pek ¢ok immiinosiipresif ve sitotoksik ilagla elde edilen oranlardan
daha ytiksektir. [10]

Bagka tedavi secenekleri de mevcut olup; Bortezomib, B-hiicre kokenli lenfoid malignitelerin tedavisinde
kullanilan bir proteazom inhibitoriidiir. Rituksimab igeren tedavi protokollerinin etkisiz kaldig1 veya kontraendike
durumlarda, monoklonal gammopati gibi B-hiicre veya plazma hiicresi bozukluklar1 bulunan hastalarda bortezomib
tercih edilmektedir. [11] Bortezomibin etkinligi, anemi ile kronik hemoliz (hemoglobin <10 g/dL) goriilen 21
koroner arter hastasini igceren 2018 yilindaki bir ¢alismayla degerlendirilmistir. Bu hastalarin tamaminda daha 6nce
uygulanan en az bir tedavinin etkisiz oldugu bildirilmigtir. [12]

Daratumumab, plazma hiicreleri ve lenfoplazmositler {izerinde ifade edilen transmembran glikoprotein CD38'e
kars1 yonlendirilmis, multipl miyelomda kanitlanmis bir etkinlige sahip monoklonal bir antikor. Birden fazla tedavi
hattindan sonra niikseden soguk agliitinin hastaligi (CAD) olan hastalarda denenmis ve olgu bildirimleri yapilmaistir.

[13, 14] Ozelikle hemolizin azaldig tespit edilmistir. CAD olgularinin bazilarinda Ritusimab, Bortezomib gibi
ilaglara yanit vermeyen; refrakter vakalarda denenmis olup hemolizin azaldig: tespit edilmistir. Refrakter hastalarda
kullanibilecegi gozlemlenmistir. [15]

Anahtar kelimeler: Otoimmun anemi, soguk agliitinin hastaligi, takrolimus,
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OP-08. Otolog Kok Hiicre Nakli Yapilan Multiple Myelom Hastalarinda
Kriyopreservasyonda Kullanilan Dimetil Siilfoksit Oranimin Nakil Sonrasi
Engrafman Siiresi ve Klinik Prognoz Uzerine Etkisi

Salih Cirik!, Mehmet Ali Erkurt?, irfan Kuku?, Emin Kaya?, ilhami Berber?, Emine Hidayet?,
Soykan Bi¢cim?, Ahmet Kaya?, Siileyman Arslan?, Seda Yilmaz', Ayse Giinay'
!Konya Sehir Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali, Konya
’[nénii Universitesi, Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dah, Malatya

Amag: Bu ¢alisma, otolog kok hiicre nakli (ASCT) yapilan multiple myelom (MM) hastalarinda hematopoetik
kok hiicre kriyopreservasyonunda %10 dimetil siilfoksit (DMSO) yerine %5 DMSO kullanilmasinin engrafman
stiresi ve klinik prognoz Uzerine etkisini aragtirmak igin yapilmustir.

Materyal ve Metot: Calismaya, MM tamisi ile takipli, ASCT yapilmis hematopoetik kok hiicre
kriyoproservasyonunda %5 DMSO kullanilan hastalarin tamami (n=55) dahil edilirken, merkezimizde 2022
yilindan 6nce %10 DMSO ile kriyoproservasyon yapildigindan dolay1 ¢ok sayidaki hasta grubu i¢inden
55 tane hasta, gruplarin esit sayida olmasi i¢in randomize bir sekilde dahil edildi. Bu iki grup igin
klinik sonuglar retrospektif olarak karsilagtrilmigtir.

Bulgular: MM tanisi ile takipli, %5 ve %10 DMSO ile kriyopreserve edilmis hematopoetik kok hiicre ile
ASCT yapilan hastalarda notrofil ve trombosit (PLT) engrafmanina kadar gecen medyan siirede anlamli bir fark
gosterilmemistir. Notrofil sayisinin 0,5%10°/L’den fazla stabil olmasina kadar gecen siire hem %5 hem de %10
DMSO kullanilan hasta grubunda 11 giin iken, PLT sayisinin 20*10%L’den fazla stabil olmasina kadar gegen siire her
iki hasta grubu i¢in de 13 giindii. Ayrica transfiizyon gereksinimleri ve hastalara infiize edilen CD34+ hiicre canlilig1
gruplar arasinda anlamli farklilik géstermemistir. Hematopoetik kok hiicre inflizyonu sonrasi hastanede kalian giin
sayist ve DMSO kullanimina bagli yan etki orant %5 DMSO kullanilan grupta anlamli diizeyde daha diisiiktii.

Sonug¢: Hematopoetik kok hiicre kriyopreservasyonunda uygulanan rutinler transplantasyon merkezleri arasinda
onemli olgtde farklilik gostermektedir ve bu durum diinya genelinde kabul géren bir standartizasyonun olmasini
ve farkli klinik ¢alismalarin karsilastirilmasini zorlastirmaktadir. Yaptigimiz bu ¢alisma sonucunda hematopoetik
kok hiicrelerin kriyopreservasyonda tek basina %5 DMSO kullanilip ardindan -80°C'de saklamanin otolog kdk hiicre
greftinin kriyopreservasyonu i¢in etkin, basit, yliksek oranda standartize edilmis ve giivenli bir prosediir oldugu
gosterilmistir.

Anahtar kelimeler: Dimetil siilfoksit; Hematopoetik kok hiicre nakli; Kriyoprezervasyon
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OP-09. Splenik Kirniz1 Pulpa Lenfomas1 Tamli Hastada Rituksimab Tliskili Sitokin
Salinim Sendromu Olgu Sunumu

Ali Turun¢, Mehmet Ali Ucar
Cukurova Universitesi Ti 1ip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Adana

Giris ve Amac: Rituksimab CD20 antijenini hedef alan bir monoklonal antikordur. Rituximab genellikle iyi
tolere edilen bir biyolojik ajandir. Fakat son yillarda lenfoproliferatif hastaliklar, romatolojik ve immiinolojik hastalik
durumlarinda kullanimimin artmasiyla birlikte, daha fazla yan etki bildirilmistir. Sitokin salinim sendromu ile iligkili
sistemik inflamatuar yanit sendromu, rituksimab kullanimu ile iligkili ¢ok nadir bir durumdur ve ¢ok yiiksek morbidite
ve vaka oliim orani tasir. Bu olguda splenik kirmizi pulpanin kii¢iik B hiicreli lenfomasi tanili hastanin Rituksimab
sonras1 gelisen sitokin salinim sendromu vakamizi bildiriyoruz.

Olgu: 69 yas, kadin hasta, splenik kirmizi pulpanin kiigiik B hiicreli lenfomasi tanisi nedeniyle Rituksimab-
Bendamustin kombine tedavi verilmesi planlandi. Tedavinin birinci giiniinde Rituksimab test dozu sonrasi hastada
yan etki gézlenmemesi iizerine ana doz uygulandi. Uygulamadan 2 saat sonra hastanin alt ekstremitelerinde
makiilopapiiler dokiintiiler olustugu goriildii. Takibinde saatler icerisinde ates, solunum sikintisi ve takipne gelisti.
Yapilan kan gazi incelemesi ve akciger goriintiilemesinde akut respiratuar disstres sendormu ile uyumlu goriiniim
goriilmesine iizerine hasta yogun bakim {initesine alindi. Es zamanli hastada akut bobrek hasari gelisti ve eslik eden
16kositoz ve bisitopeni goriildii. Yogun bakim iinitesinde non invaziv mekanik ventilasyona alindi. Hastaya 3 giin
Pulse steroid ve 3 seans plazamferez uygulandi. Aniirik olmasi tizerine hemodiyalize alindi. 3 giin pulse steroid
sonrasi metilprednizolon dozu 1 mg/kg’a diisiildii. Takiplerinde 1. Haftanin sonunda solunum ve bobrek fonksiyonlari
ve sitopenileri diizelen hastanin steroid dozu azaltilmasi planlandi. Mevcut klinik bulgularina dayanarak hastada
on planda Rituksimab iliskili sitokin salinim sendromu diisiiniildii. Klinik diizelme sonras1 steroid tedavisi 1 aymn
sonunda azaltilarak kesildi.

Sonug: Rituksimabin yan etkilerinin derecelendirme sistemine gore, yan etkilerin ¢ogu derece 1 veya 2
siddetindedir; derece 3 ve 4 yaygmn bildirilmemistir. [lacin uygulanmasindan sonra dogrudan veya dolayli olarak
ortaya ¢ikan mortalite ise son derece nadirdir. Rituximab uygulamasindan sonraki 24 saat icinde meydana gelen ciddi
sitokin salinim sendromu literatiirde nadiren bildirilmistir. Bu reaksiyonun patofizyolojisi, genellikle rituksimabin
uygulanmasindan sonra sitokinlerin salinmasina baglanmaktadir. Sitokin salinim sendromu, ilk infiizyondan yaklagik
90 dakika sonra ortaya ¢ikan IFN-y, IL-8 ve TNF-a gibi enflamatuar sitokinlerin artis1 ile karakterizedir. Sitokin
seviyelerindeki bu degisiklikler ates, titreme, bulanti, kusma, hipotansiyon ve nefes darlig1 gibi klinik semptomlarla
uyumludur. Sitokin salinim sendromuna yo6nelik daha 6nce bildirilen vakalarda otopsilerde belgelenmis olan akciger,
karaciger ve dalakta kiiciik lenfositlerin agliitinasyonu ve 16kostaz gdsterilmistir. Sitokin salimim sendromu, nadir
gorlilmekle birlikte, 6nemli dl¢iide mortalite ile iliskilidir.
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OP-10. Kronik Lenfositik Losemi (KLL) iliskili Kazanilmis von Willebrand
Sendromu (vWS) Olan Bir Olguda Rituksimab-Venetoklaks Etkinligi:
KLL Tedavisi Gerekli midir?

Sevma Yildiz!, Miinci Yagci

! Kocaeli Sehir Hastanesi, Hematoloji Klinigi
2Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dal

Giris: Kazanilmis von Willebrand sendromu (vWS), kronik lenfosittik 16semi (KLL) gibi malignitelerle
birlikteligi bildirilmistir, fakat heniiz yeterince patogenezi anlagilamamistir. Kazanilmig vWS, %0.04 gibi bir oranda
bildirilmis olmasina ragmen gozden kagan vakalar olabilecegi de literatiirde ifade edilmektedir. Bu bildiride KLL
iligkili kazanilmis von Willebrand sendromu tanist alan bir olguyu sunmay1 amacladik.

Olgu: 69 yasinda kadin hasta melena ve hematokezya klinigi ile bagvurdu. Yakinmalarinin 2 yildir devam ettigini
belirtti. Ek hastalik olarak, Tip 2 diyabetes mellitus ve hiperlipidemi tanis1t mevcuttu. Fizik muayenede, boyun,
aksiller ve inguinal bolgede en biiyiigii 2 cm’yi agmayan lenfadenopatiler saptandi, hepatomegali ve splenomegali
tespit edilmedi. Bagvurusu sirasinda Hb: 5.7 gr/dl Beyaz kiire sayisi: 34x10e3/UL, Mutlak noétrofil sayisi: 5.5
x10e3/UL, lenfosit: 28x10e3/UL, Plt: 334x10e3/UL, ferritin: 6 ng/ml, Protrombin Zamanit (INR): 1.38, aPTT:
35.7 sn, Fibrinojen: 238 mg/dl olarak saptandi. Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Gastroenteroloji Klinigi’nde izlenen
ve degerlendirilen hastaya daha once baska bir merkezde 6zefagogastroduodenoskopi ve kolonoskopi yapilmis,
patoloji saptanmamis. GUTF Gastroenteroloji Boliimii tarafindan yapilan ¢ift balon enteroskopide yaygin mukozal
kanamalar saptandi. Hasta GUTF Hematoloji Boliimii’ne anemi ve 16kositozu olmasi nedeniyle danisildi. Periferik
yayma incelemesinde hipokrom mikrositer eritrositler ve olgun lenfoid hiicre artig1 saptandi. Lenfositoz etiyolojisi
degerlendirmek amaciyla perifer kan 6rneginden akim sitometri incelemesi yapildi, Kronik Lenfositik Losemi ile
uyumlu olarak degerlendirildi. Anemisi 6ncelikli olarak tekrarlayan masif gastrointestinal kanamalara ikincil olarak
gelisen demir eksikligi anemisi olarak degerlendirildi. Mukozal kanamalarin 6n planda olmasi nedeniyle kazanilmig
olas1 bir faktor eksikligi siiphesiyle kanama diyatezi acisindan degerlendirme yapildi. Von Willebrant Faktor,
Ristosetin Kofaktor: %20, Von Willebrant Faktor Antijeni: %10, Von Willebrant Inhibitr tayini: Negatif, Faktor
VIII: %21.5, Inhibitor Faktor VIII: Negatif olarak izlendi. Hastanin yas1 ve ge¢mis tibbi dykiisii goz oniine alindiginda
kazanilmus faktor eksikligi olarak degerlendirildi. Intravendz demir, eritrosit siispansiyonu ve 500 Unite Faktor
VIII aktivitesi ve 1200 Unite Von Willebrand Faktor Ristosetin Kofaktdr aktivitesi igerikli faktdr preparati destegi
uygulandi. Evre I KLL olarak degerlendirilen hasta faktor profilaksisi ve oral traneksamik asit planiyla taburcu edildi.
Profilaksi tedavisi altinda tekrarlayan GIS kanamalari ve eritrosit siispansiyonu destegi ihtiyaci gelisti. Kazanilmig
faktor eksikligi olmasi nedeniyle KLL tedavisi ile faktor eksikligi kliniginin ortadan kalkacag: diisliniildii. Bu amagla
Rituksimab-Venetoklaks tedavisi baglandi. Tedavinin 3.ayindan sonra bir daha GIS kanama tekrarlamadi. Faktor
diizeyleri normal seviyelere ulasti, profilaksi tedavisi kesildi, tekrar kanama gelismedi. Fakat tedavinin 16.ayinda
pnomosepsis nedeniyle gelisen septik sok nedeniyle exitus oldu.

Tartisma ve Sonug¢: Hematoloji’de KLL gibi tedavi endikasyonu olmayan fakat zaman icerisinde tedavi
endikasyonu dogabilecek, bu nedenle izleme alinan hastaliklar oldugunu bilmekteyiz. Fakat bu hastaliklarda tedavi
endikasyonu eslik eden durumlar olmasi durumunda altta yatan hastaligin tedavi karariin verilmesi gibi giicliikler
karsimiza ¢ikmaktadir KLLL tanili hastalarin yaklasik %10-25’inde otoimmun siirecler eslik eder, otoimmun hemolitik
anemi ve immun trombositopeni en sik goriilenleridir. Otoimmun sitopeni disindaki kazanilmig vWS ise nadir goriilen
bir durumdur. Tedavi endikasyonu olmayan Evre I KLL tanili ve tedavi endikasyonu bulunmayan fakat kazanilmig
vWS tanili bu olguda KLL klonunun Rituksimab-Venetoklaks tedavisi ile yok edilerek, vWS kliniginin remisyona
girdigini gézlemlemis olduk.
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OP-11. Siklosporine Bagh Posterior Reversibl Ensefalopati Sendromu

Ayse Giinay', Seda Yilmaz’
! Konya Sehir Hastanesi, Klinik Eczacilik Birimi, Konya, Tiirkiye
? Konya Sehir Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali, Konya, Tiirkiye

Giris ve Amac: Posterior reversibl ensefalopati sendromu (PRES), bas agrisi, nobetler, mental durum degisikligi
ve gorme kaybi ile karakterize, baskin olarak beynin posterior oksipital ve parietal loblarini etkileyen beyaz cevher
vazojenik 6demi ile karakterize klinik-radyolojik bir sendromdur (1) PRES’in altinda yatan bir¢cok neden vardir
ve antineoplastiklerle yapilan tibbi tedavilere veya otoimmiin bozukluklar, eklampsi gibi hastaliklara bagli olarak
gelisebilir. PRES bebeklerden yaslilara kadar her yasta gelisebilir, ancak en sik geng veya orta yagh yetigkinleri etkiler
ve ortalama yas 45'tir (2). Siklosporin, kalsinérin yolunun inhibisyonu yoluyla T hiicresi aktivasyonunu, ¢ogalmasini
ve interlokin-2 iiretimini engeller. Siklosporin hastalarin %10-40'inda norotoksisite ile iligkilidir. Miyeloablatif
hazirlik rejimi ve siklosporin kullanilarak gerceklestirilen allojenik kemik iligi naklinden sonra PRES insidansi
yaklasik %7-9'dur (3). Siklosporin kullanimia bagli PRES gelisen olgumuzu takdim ediyoruz.

Olgu: 30 yasinda talasemi major ile takipli, hepatit C tedavisi gormiis erkek hastaya tam uyumlu erkek kardesinden
miyeloablatif hazirlik rejimi ile allojenik kok hiicre nakli yapilmigtir. Graft versus Host hastaligi profilaksisi i¢in
siklosporin 2x1,5 mg/kg olarak baslanmis ve kan diizeyine gore doz ayarlamalar1 yapilmistir. Antifungal tedavi
olarak vorikonazol kullanan hastada siklosporin seviyesinde artiglar gbzlenmis ve doz ayarlamalar ilag etkilesimi
g6z oniinde bulundurularak yapilmistir. Siklosporin seviyesi 1098’e kadar yiikselis gdsteren ve siklosporine ara
verilen hastada naklin 40. giiniinde tansiyon yiiksekligi ve ndbet gelismesi iizerine radyolojik goriintiilemeler
yapilmustir. Her iki lateral ventrikiil oksipital horn komsulugunda ve her iki bazal ganglionlar posterior diizeyde
kapsiiler yapilar diizeyinde milimetrik boyutlu T2A, FLAIR sekansda hiperintens sinyal artiglari izlenmistir ve ayirici
tanida PRES oldugu diisiiniilmiistiir (Resim 1-2). Siklosporin ilag diizeyi ndbet gecirdigi giin 421 olarak sonuglanan
ve siklosporin tedavisi sonlandirilan ve levetirasetam tedavisi baglanan hastada yapilan tekrar goriintiilemelerinde
lezyonlarda gerileme oldugu goriilmiis ve PRES siklosporin ile iligkilendirilmistir. Siklosporin ila¢ diizeyi Tablo-1’
de gosterilmistir.

Tartisma: PRES, merkezi sinir sisteminin nadir goriilen ancak ciddi bir rahatsizligidir. Cesitli klinik semptomlarla
ortaya cikabildiginden tani konma siireci zorlu olabilir. Karakteristik 6zellikler genellikle bilgisayarli tomografi
goriintiileme ve/veya manyetik rezonans goriintiilemede gosterilir ve tantyi siiphelendiren bulgular oldugunda gerekli
goriintiilemeler yapilmalidir (4). Siklosporin allojenik kemik iligi naklinden sonra Graft versus Host hastaliginin
profilaksisinde sik¢a kullanilan bir kalsindrin inhibitoriidiir. Siklosporin uygulandig: siiregte hem terapotik hem
de yiiksek siklosporin seviyelerinde, konflizyon, bilis bozuklugu, azalmis tepki, gorsel haliisinasyonlar, ndbetler,
kortikal korliik, afazi ve ataksi gibi ciddi ndrotoksisiteler bildirilmistir (5). PRES' in olusumu yiiksek siklosporin
konsantrasyonlari ile iliskilendirilmistir Bu nedenle, advers reaksiyonlardan kaginmak i¢in siklosporinin terapotik
izlemi 6nem arz etmektedir (3).

Sonu¢: Vakamizda oldugu gibi hastalar semptomlar1 yoniinden dikkatli incelenmeli ve kullanilan terapotik
ajanlarin ndrotoksisite potansiyelleri irdelenmeli, ayirici tanida PRES tanis1 da diistintilmelidir. Ayrica vorikonazol
tedavisi alan ve siklosporin diizeyi toksik seviyelerde seyreden hastalarda, yakin ilag diizeyi izlenmesinin 6nemini ve
ila¢ kullanmadig1 donemde PRES tanis1 konulan vakamizda oldugu gibi, hem PRES ayiric1 tanisim1 vurgulamak hem
de ilag-ilag etkilesimi agisindan yakindan takibin 6nemini vurgulamak i¢in bu olgumuzu sunduk.
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Tablo 1: Siklosporin kan seviyesi 6l¢iimleri

Siklosporin (Immunokimnya) 91.23

Siklosporin (Immunokimya) 47.21

Siklosporin (Immunokimya) 141.5

Siklosporin (Immunokimya) 230.5

Siklosporin (Immunokimya) 108.8

Siklosporin {Immunokimya) 125.2

Siklosporin (Immunokimya) 421.3

?:nsporin E:mmunozmya; :i;; Resim 5 T2 aksiyel Resim 6 T2A aksivel
iklosporin (Immuncokimya .

Siklosporin (Immunokimnya) 460.9

Siklosporin (Immunokimya) 617.6

Siklosporin (Immunokimya) 1098

Siklosporin (Immunokimya) 433.5 4

Siklosporin {Immunokimya) 200.8

Siklosporin (Immunokimya) 136.8

Siklosporin (Immunokimya) B80.96

Siklosporin (Immunokimya) 773 Resim 7 T24 aksivel Resim 8 FLAIR aksivel

Siklosporin (Immunokimya) B8.56 Resim 3 T2 aksivel Resim 4 FLAIR aksivel

Siklosporin (Immunokimya) 30

Siklosporin (Immunokimya) 30

Resim 1-2: Kontrastl kranial MR goriintiileme bulgulari: Her iki lateral ventrikiil oksipital horn komsulugunda ve
her iki bazal ganglionlar posterior diizeyde - kapsiiler yapilar diizeyinde milimetrik boyutlu T2A, FLAIR sekansda
hiperintens sinyal artislar1 izlendi. Onceki inceleme ile karsilastirildiginda bulgularda belirgin regresyon izlenmistir.
IV Gd. sonras1 patolojik kontrast tutulumu saptanmamustir. Ayirici tanida PRES tanisi diistiniilmiisttir.
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OP-12. Malign Hiperkalsemi ile Basvuran
Relaps Akut T Lenfoblastik Losemi Olgusu

Mert Seyhan', Bahar Uncu Ulu', Orhun Tunahan Cingoz?, Fevzi Altuntas®
! Saghik Bilimleri Universitesi Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji ve Kok hiicre Nakli
Klinigi
2 Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi I¢ Hastaliklar: Klinigi
3 Ankara Yildirim Beyazit Universitesi I¢ Hastaliklart Anabilim Dali

Giris: Akut lenfoblastik 16semi (ALL) lenfoid progenitor hiicrelerin farkli gelisim asamalarinin birinde meydana
gelen ¢ok asamali somatik mutasyonlar sonucu immatiir lenfoid hiicrelerin klonal, kontrolsiiz ¢ogalmasi, maturasyon
duraklamasi ve kemik iligi ile lenfoid organlarda birikimi ile karakterize, fatal seyirli, hematopoietik dokunun
heterojen malign bir hastaligidir. Hastalar anemi, kanama, enfeksiyon, 16kostaz sendromlar1 ve organomegali gibi
klinik bulgularla gelmektedir. Hiperkalsemi malignitelerin yaklasik %20-30 unda goriilmektedir. ALL ile takip
edilen hastalarda prezentasyonun malign hiperkalsemi ile olmasi ¢ok sik rastlanmamakla beraber pediatrik hastalarda
vaka diizeyinde bildirilmistir. Hiperkalsemide en sik goriilen bulgular arasinda letarji, hipotoni, istahsizlik, kilo
kaybi, polidipsi, poliiiri, kusma, kemik agrisi, kabizlik ve karin agrisi yer alir. Siddetli vakalarda bobrek yetmezligi,
pankreatit ve biling bozukluklari geligebilir. Olgumuzda Malign Hiperkalsemi ile acil servise bagvuran ve Relaps T-
ALL tanis1 alan bir hastamizi sunmaktayiz.

Olgu:34 yasinda erkek hasta ates, halsizlik, biling bulaniklig1 ve istahsizlik sikayetleri ile acil servise bagvurdu.
Hikayesinde Yiiksek Risk T Hiicreli Akut Lenfoblastik Losemi (T-ALL) nedeniyle farkli bir merkezde iki sira
tedavi (GMALL protokolii+Nelarabin) sonras1 tam uyumlu kardesinden allojenik hemotopoietik hiicre nakli oldugu
Ogrenildi. Bagvurusunda naklinin +105. giiniinde olan hastanin fizik muayenesinde genel durumu orta, atesi 38,5 °C,
kan basinct 90/60 mmHg, nabiz 50/dk olarak ol¢iildii. Ciltte solukluk, kaseksi ve ileri derecede sarkopeni mevcuttu.
Tam kan sayiminda beyaz kiire sayimi1:79390/mm?, nétrofil:13350/mm?, hemoglobin:10,3gr/dl, trombosit:16000/
mm? monosit:2600/mm? ve lenfosit:63300/mm? 6l¢iildi. Periferik yaymasinda yaygin lenfoblastik hiicre izlendi.
Biyokimyasal tetkiklerinde kalsiyum:17,4 mg/dl, fosfor 5,12 mg/dl kreatinin 1,31 mg/dl, {irik asit:11,61 mg/dl,
parathormon 17,1 ng/L(diisiikk) ve 25-OH D Vitamini 7,3 ng/mL(diisiik) olarak sonuglandi. Tan1 amaclh yapilan
periferik kan 6rneginden yapilan immiinofenotipik degerlendirmede: CD45/SSC grafiginde %8 lenfosit, %4 monosit,
%14 grantilosit, %86 CD45 soluk blast izlenmistir. %1 CD34+ hiicre izlenmistir. Blastlarda; CD5, CD7, CD38,
CD4 (kismi), icCD3, TDT pozitif, CD19,CD20, CD22, CD10, CDI11b, CD14, CD34, CD33, CD16, CD56, CD57,
CDla, CDS, CD2, CD58, CD1, MPO negatif olarak saptanmistir. Bu bulgularla hastaya malign hiperkalseminin
eslik ettigi Relaps T hiicreli Akut Lenfoblastik Losemi tanist konuldu. Hidrasyon ile beraber kortikosteroid tedavisi
baslandi. Glomeriiler filtrasyon hizi (GFR) diisiikliigli sebebiyle bifosfonat verilemedi. Yaklagik 4 giinliik tedavi
sonras1 hastanin kalsiyum seviyeleri normal aralifa indi ve halsizlik, biling bulaniklig1 sikayetleri geriledi. Niiks
T-ALL tanili hastaya kurtarma tedavisi planlanarak klinigimizde takibe alindi.

Tartisma: Malign hiperkalsemi, ¢ocukluk ALL vakalarinin %1'inden azinda goriiliir. Losemili ¢ocuklarda
hiperkalseminin varlig1 genellikle prognozu etkilemez, ancak hiperkalseminin siddetine gore aciliyet ve miidahale
gerekliligi degisir. Maligniteye bagl hiperkalseminin patofizyolojisi, vakalarin %80'inde tiimér kaynakli paratiroid
hormonla iligkili protein (PTHrP) iizerinden agiklanmaktadir. Tiimor PTH veya 1,25-(OH)2 D vitamini iiretimi daha
nadir mekanizmalardir. PTHrP, paratiroid hormonuna (PTH) benzer bir yapidadir ve maligniteye bagl para-endokrin
yollarla sistemik olarak salgilanir. Bobrek diizeyinde PTHrP, distal kivrimli tiibiilde kalsiyum geri emilimini uyarir
ve artan kalsiyum seviyeleri, paratiroid bezlerinden PTH {iretimini baskilar. Bu mekanizma, serum PTH seviyelerinin
anormal derecede diisiilk olmasini agiklar. Hiperkalsemili hastalarda, poliiiriye ve buna bagli hacim kaybina neden
olan bobrek konsantrasyon kapasitesinin bozulmasi goriiliir. Bunun sonucunda bulant1 ve kusma ile birlikte sivi
aliminin azalmasi, akut bobrek yetmezligi gelisimine yol acar. Hastamizda oldugu gibi, iirik asit seviyelerinde
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belirgin bir artis goriilebilir. Bu durum, renal tiibiil diizeyinde iirik asit kristallerinin birikimiyle dogrudan tiibiiler
epitel hiicrelerine zarar verir ve dolayli olarak renal vazokonstriksiyon yoluyla interstisyel tiibiil hasarina neden
olabilir. Kemik diizeyinde, PTHrP, osteoblastlar1 RANKL (niikleer faktér kB’ nin aktivasyon reseptdr ligandi) gibi
diizenleyici hormonlar salgilamaya tesvik eder. RANKL, osteoklast membran reseptoriine baglanarak osteoklastlarin
farklilasmasini ve kemik matriksinin rezorpsiyonunu destekleyen sinyal yollarini uyarir. Bu siirecte osteoprotegerin
(osteoklast farklilagmasinin inhibitoril) {iretimi baskilanir ve kemik rezorpsiyonuyla beraber hiperkalsemiye katk1
devam eder. Tedavi yontemleri arasinda; intravendz (IV) sivi tedavisi, furosemid gibi loop diiiretiklerin kullanimi1
ve glukokortikoidlerin etkileri yer alir. Bisfosfonatlar kemik resorpsiyonunu azaltarak daha uzun siireli etkiler saglar
ve Ozellikle malign hiperkalseminin erken donemde tedavisinde etkilidir. Hastamizda renal yetmezlik sebebiyle
bisfosfonat verilemese de intravendz hidrasyon ve kortikosteroid kullanimi tedavide etkili olmustur. Akut lenfoblastik
losemide, t(17;19) sitogenetik anomalisi olan hastalarda hiperkalsemi ile bir iligki bildirilmistir ve PTHrP olas1
indiiksiyonunu diisiindiirmektedir. Bu vakada, bu sitogenetik anormallik gézlenmemistir.

Sonug: Klinisyenler, Malign Hiperkalsemi'nin T-ALL'nin nadir goriilen ancak potansiyel olarak yasami tehdit
eden bir bulgusu oldugunu bilmelidir.
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OP-13. Talasemi Intermedia’da Postpartum Dénemde Goriilen Transfiizyon
Ihtiyacinin Hidroksiiire ile Yonetimi

Ozge Ozsoy', Ali Tekbas?, Vahap Okan?
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Giris: Talasemi intermedia tiim talasemilerin yaklasik %10’unu olusturan, hafif-orta siddette anemi, splenomegali
ile seyreden bir hastaliktir. Talasemi majore gore aneminin daha hafif seyretmesi; alfa/beta globin zincir dengesizligi,
inefektif eritropoezin daha az goriilmesi, yetigkinlerde etkin gama zincir yapimi gibi nedenlerle iliskilendirilmistir.
Talasemi intermedia’da ekstramediiller hematopoez, bacak {ilserleri, safra taglari, tromboz ve pulmoner hipertansiyon
gibi komplikasyonlar goriilebilir. Hastalarin yasla birlikte transfiizyon ihtiyaci artmakta ve hastalar transfiizyon bagimli
hale gelebilmektedirler. Postpartum donemde transfiizyon ihtiyaci olan derin anemiyle seyreden ve Hidroksiiire ile
transfiizyon bagimsiz hale gelen Talasemi intermedia tanili hastamizi olgu olarak sunmaktayiz.

Olgu: 32 yasinda kadin hasta postpartum 2. ayda halsizlik, yorgunluk, solukluk, carpinti, sirt agrisi sikayeti ile acil
servise bagvurdu. Alinan anamnezde hastanin Talasemi intermedia tanist oldugu, daha 6nce kan transfiizyonu ihtiyaci
olmadig1, baska ek hastaligi ve ilag kullanimi olmadig1 6grenildi. Genel durumu orta olan, hipotansif (Tansiyon
90/60), hipoksik (Spo2 89), tasikardik (Nabiz 115) seyreden hastaya yapilan fizik muayenede batinda yaygin
hassasiyet, belirgin hepatomegali ve splenomegali goriildii. Acil sartlarinda yapilan tetkiklerde Hb: 6,3 gr/dl Hct:
19,6 idi. Abdomen ultrasonda ise karaciger boyutu yaklasik 200 mm, dalak boyutu 240 mm olarak Sl¢iildii. Hastada
aktif kanama bulgusu saptanmadi. iki {inite subgrup uyumlu eritrosit siispansiyon transfiizyonu yapilmasina ragmen
hastanin Hb degerlerinde belirgin artig goriilmeyince iki iinite eritrosit siispansiyonu replasmaninin tekrarlandigi
Ogrenildi. Talasemi intermedia tanili hasta transfiizyona ragmen derin anemi nedeniyle hematoloji servise interne edildi.
Yapilan tetkiklerde Hb:7, hemoglobin elektroforezinde HbA: 15,6 HbA2: 3,14 HbF: 81,2 idi. Kan transfiizyonlarina
ragmen hemoglobinde yeterli yiikselis saptanmadig1 goriildii. Hastaya Hidroksiiire tb 2*500 mg ve Folik asit 5 mg tb
1*1 baglandi. Takiplerinde hastanin halsizlik, yorgunluk, sirt ve karin agris1 sikayetlerinin giinden giine geriledigi
gozlendi. Hidroksiiire tedavisine devam edilen hastanin 10 giin igerisinde Hb degerinde yaklasik 2 gr/dl anlamli bir
artis oldugu goriildii. Taburculuk sonrasi birinci ay kontroliinde hemoglobinin stabil seyrettigi ve aktif sikayetinin
olmadig1 goriildi, transfiizyon bagimsiz talasemi olarak takip edilmesi planlandi.

Sonuc¢: Hidroksiiire tedavisi HbF fiiretimini artirarak eritropoezi destekler ve hemolitik yiikii azaltir, bu nedenle
anemi yonetimi ve ekstramediiller hematopoetik odaklarin olugmasini engellemede etkili olabilmektedir. Postpartum
donemde transfiizyon ihtiyaci gelisen, masif splenomegalisi olan Talasemi intermedia tanili hastamizin Hidroksiiire
tedavisi ile transfiizyon bagimsiz hale gelmesi nedeniyle olgumuzu sunulmaya uygun bulduk.

Anahtar kelimeler: Hidroksiiire, Talasemi intermedia, Anemi
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OP-14. Auer-rod gibi Inkliizyonlar ve Snapper-Schneid Graniilleri iceren Bir K-Hafif Zincirli
Multiple Miyelom Olgusu
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3 Acitbadem Patoloji Laboratuvarti, Istanbul, TURKIYE

Giris ve Amag: Multiple miyelom hastalarinda; plazma hiicrelerinde, intrasitoplazmik ve intraniiklear inkliizyonlar
goriilebilir. Bu olgu sunumda Snapper-Schneid graniilleri olarak tanimlanan bazofilik boyanmis yogun graniiller ile
Auer-rod benzeri sitoplazmik inkliizyonlarmin birlikteligi gosterilmektedir.

Olgu: Bilinen hiperlipidemi, romatoid artrit ve hipertansiyon hastaliklar1 olan 73 yasindaki kadin hasta, her
iki Ust ekstremitede sislik sikayeti ile poliklinige basvurdu. Muayenesinde bilateral alt ekstermite +2 gode birakan
odem ve akciger seslerinde bibaziler raller saptandi. Odem sebebinin arastirilmasi amaciyla interne edildi ve
yapilan tetkiklerinde mikrositer anemi, serum kreatinin diizeyinde hastanin bazal seviyesine gore artig, hiperkalsemi
ve hipoalbunimemi saptandi. 24 saatlik idrarda 526 mg proteiniirisi olan hastaya ileri tetkikler yapildi. Idrar
immiinofiksasyon elektroforezi, kappa hafif zincirinde belirgin artis (517 mg/L), lambda hafif zincirinde (56,6 mg/L)
ve kappa/lambda oraninda (%9,13) bir artis oldugunu ortaya koydu. Serum IgA: 186 mg/dL, IgG: 708 mg/dL, IgM:
254 mg/dL, kappa hafif zincir: 2,22 g/L, lambda hafif zincir: 1,03 g/dL normal araliklardaydi. Daha sonra serum
immiinofiksasyon elektroforezi, kappa bandinda monoklonal artig oldugunu gosterdi. Serum protein elektroforezinde
serbest kappa hafif zincirinde belirgin bir artis (754 mg/L), serbest lambda hafif zincirinde ise (56,6 mg/dL) ve kappa/
lambda oraninda (%13,3) bir artis oldugu goriildii. Serum beta-2 mikroglobulin seviyesi 4,6 mg/L olarak belirlendi.
Miyelogramda %17 atipik plazma hiicresi ve her ii¢ seride kesintisiz matiirasyon goriildii. Giemsa boyali plazma
hiicrelerinde atipik presentasyon goriildii. Monoklonal plazma hiicrelerinin ¢ogunda intrasitoplazmik azurofilik
Snapper-Schneid graniilleri goriildii. Bir kisim plazma hiicresinde Auer-rod’a benzeyen intrasitoplazmik ig seklinde
inkliizyonlar goriildii. Ayrica bu iki nadir bulgunun es zamanl goriildiigii hiicreler de saptandi. Immiinhistokimyasal
inceleme yapildiginda atipik plazma hiicrelerinin %99’u kappa pozitif goriildii. Akim sitometri ile incelenen drnekte
%20 oraninda CD138+ ve CD38+ atipik plazma hiicresi saptandi. Kemik iligi biyopsi sonucuna goére hastaya multiple
miyelom ve primer amiloidoz tanilart konuldu.

Sonug: Auer-rod benzeri inkliizyon cisimcikleri 6zellikle kappa-hafif zincir tip multiple miyelom hastalarinda
gorlilmektedir. Bu cisimciklerin alfa-N-esteraz, asid fosfataz ve beta-glukorunidaz pozitifligi lizozomal kokenli
olduklarimi diisiindiirmektedir. Multiple miyelomda Auer-rod benzeri inkliizyonlarin ve Snapper-Schneid
cisimciklerinin prognoz iizerindeki etkisi tam olarak bilinmemektedir. Snapper-Schneid cisimcigi olarak tanimlanan
oval bazofilik cisimcikler immunoglobulin ile iligkili olup bir tek multiple miyelomda goriilmemektedir.
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PP-01. Notropeni ve Hemsirelik Bakim

Sevil Giiler!, Safiye Ulas?
! Erciyesi Universitesi Saghk Bilimleri Fakiiltesi ic Hastahklar1 Ana Bilim Dah, Kayseri
2Kayseri Sehir Hastanesi, Hematoloji Ana Bilim Dali, Kayseri

Nétropeni, DSO tanimina gore notrofil sayisinin 2.000/mm3 “iin altinda olmasidir. Baska bir tanima gére ndtropeni
mutlak nétrofil sayisinin (MNS) 500/ mm3 ’iin altinda olmas1 veya mutlak nétrofil sayisinin 500-1000/mm3 ’iin
arasinda olup takip eden 2448 saat icinde 500/mm3 ’{in altina diismesi ihtimali olmasidir. No6trofil degerine gore
nétropeninin siddeti de degismektedir (Miller, & Carter , 2021; Ozdemir et al., 2021).

Notropeni siddeti arttik¢a enfeksiyon riski artmaktadir. Enfeksiyon riskinin belirlenmesinde ndtropeni siddeti ile
birlikte ndtropenide kalis siiresi de dnemlidir. Notropeni siiresi uzadikca enfeksiyon riski de artmaktadir. Kemoterapi
sonrasi ortalama notropeni siiresi 6-8 giin arasindadir. Kemoterapi sonrasi beklenen nétropeni siiresinin yedi glinden
uzun olmasi, derin ndtropeni gelismesi, notrofil diizeyinin hizl diisiisii enfeksiyon gelisme olasiligini arttirmaktadir
(Aydm et al., 2020; Kaya et al., 2020).

Notropeni bulgulari enfeksiyon bolgesine ve bireysel farkliliklara gore degisim gostermekle birlikte genellikle;
ates, diisiik ates, oksiiriik, biling bozuklugu, nefes almada ve idrar yapmada gii¢liik, pollakiiri, hipotansiyon, yutma
giicliigii, agr1, deri dokiintiisii ve renk degisikligi, balgam, 16kopeni, istahsizlik, genel durum bozuklugu, halsizlik,
eklem agrisi, karin agrisi, bulant1 kusma, diyare, halitozis ve 16kositozdur (Kurt, & Sahin, 2020). Ulusal Kapsamli
Kanser Ag1 (National Comprehensive Cancer Network-NCCN) nétropeni risk faktorlerini diisiik ve yiiksek risk
faktorleri olmak iizere iki gruba ayirmustir. Diisiik risk faktorleri; ayakta tedavi durumu, iligkili komorbid hastalik
olmamasi, karaciger ve bobrek yetmezliginin bulunmamasi gibi faktorler iken; yiiksek risk faktorleri ise; MASSC
risk skorunun > 21 olmasi , kararli febril nétropeni klinik indeksinin < 3b olmasidir (Kumar, et al., 2021).

Notropeni hastalar1 ciddi ve genellikle yasami tehdit eden enfeksiyonlara yatkin hale getirerek, hastaneye yatisi
arttirabilmekte, antibiyotik tedavisi ihtiyaci dogurabilmekte, hastanede kalis siiresini uzatabilmektedir. Bunlarin
yaninda kemoterapi dozunun azaltilmasina veya kemoterapi tedavisinin ertelenmesine de neden olabilmektedir.
Uygun secilmis hastalarda antibiyotik tedavisi ve graniilosit koloni uyaric1 faktorlerin (G-CSF) kullanilmasiyla
nétropeni siiresi en aza indirilebilir (Evans et al., 2022Johnson, M., & Lee et al., 2021; Smith et al., 2020).

Hastada notropeninin dnlenmesi ve notropeni belirtilerinin erken tespit edilmesi; hastalarin nitelikli bir yagsam
siirmeleri, maddi kayiplarinin azalmasi ve hemsirelik siirecinin olusturulmasi bakimindan degerlidir (Garcia,
& Thompson, 2020). Noétropenik hastanin hemsirelik bakimi, enfeksiyonlarin dnlenmesinde etkili olan gevrenin
diizenlenmesini, hastanin; deri ve mukozalarinin, solunum, iiriner ve gastrointestinal sistemlerinin degerlendirilmesini,
hastaya bireysel hijyen aliskanliklarinin kazandirilmasini, ndtropenik hastanin durumuna uygun yeterli ve dengeli
beslenmenin saglanmasini ve hastaya psikososyal acidan destek olunmasin igerir (Harris, & Wilson, 2020). Ongdriilen
bu etkilerin gergeklesebilmesi ve hasta bakiminin kaliteli olarak siirdiiriilmesi i¢in hemsireler; yeterli bilgi donanimina
sahip olmali, var olan bilgilerini kanitlanmig bilimsel bilgilerle giincellemeli, bilgilerini uygulamalarinda kullanmals,
yeni bilgilere ulagmak i¢in yapilan arastirmalar takip etmeli ve bilimsel bilginin iiretilmesine deneyimleriyle katki
vermelidir (Roberts, & Green, 2022).

Anahtar kelimeler: Bakim; Hemsirelik; Notropeni
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PP-02. Terapotik Aferezde Goriilen Komplikasyonlar
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Giris ve Amac: Ulusal terapétik aferez rehberine gore; aferez, "hastanin ya da goniillii vericinin kaninin, tibbi bir
cihazdan ge¢irilmek sureti ile bir veya birden fazla bilesenine ayrildigi ve kalanin ekstrakorporel bir tedavi ile veya
tedavisiz geriye dondiiriildiigli veya ayristirilan bilesenin degistirildigi bir islem" olarak tanimlanmaktadir (Kumar
et. al., 2020). Giinlimiizde terapotik aferez; terapotik plazma degisimi, trombositaferez, eritrositaferez ve 16koferez
yontemlerini i¢eren ve ¢esitli hastaliklarin tedavisinde yaygin olarak kullanilan bir tedavi yontemidir. Bu yontem ile
kanda bulunan patojenik maddeler etkili bir sekilde uzaklastirilir. Bu tedavi yonteminden 6nce hastanin laboratuar
tetkiklerinde tam kan sayimi, elektrolitler ve kreatinin, kalsiyum, magnezyum, fosfat, albiimin ve koagiilasyon
caligmalart yapilmalidi (Klein et. al., 2021). Bu derlemenin amaci; terapotik aferezde goriilen komplikasyonlar ve
yapilmasi gerekenler hakkinda okuyucuya bilgi vermektir.

Terapotik aferez islemi sirasinda, anemi ve trombositopeni gibi hematolojik komplikasyonlar gelisebilir; ayrica, kan
iiriinlerine kars1 alerjik reaksiyonlar veya febril non-hemolitik transfiizyon reaksiyonlar gibi infiizyon reaksiyonlari da
goriilebilir. Alerjik reaksiyonlar da dnemli bir komplikasyon olup, kullanilan malzemelere kars: gelisebilir. Oncelikle,
kanama riski, vendz erisim sirasinda veya islem sonrasi gelisebilir; 6zellikle antikoagiilan tedavi alan hastalarda
bu risk artar (Kumar et al., 2020). Ayrica, enfeksiyon riski, vendz kateter yerinde enfeksiyon gelisimi ile kendini
gosterebilir ve uzun siireli kateter kullanim1 durumunda daha yaygin hale gelir.Elektrolit dengesizlikleri, 6zellikle
hipokalsemi ve hipomagnezemi, kas spazmlarina ve kalp ritim bozukluklarma yol agabilir. Ayrica, s1v1 dengesizligi
nedeniyle hiperhidratasyon veya dehidratasyon gelisebilir Enfeksiyon riski, kan triinlerinin kullanimiyla artarken,
vaskiiler komplikasyonlar arasinda kanama, vendz erisim yerinde tromboz veya vendz tikaniklik gibi vaskiiler
komplikasyonlar da goriilebilir (Meyer et al., 2022). Islem sirasinda, kan basincinda dalgalanmalar veya aritmi gibi
kardiyovaskdiler sorunlar da yasanabilir. Uzun siireli tedavi siireclerinin getirdigi anksiyete gibi psikolojik etkiler de
afereze bagl komplikasyonlar arasinda sayilabilir. Uzun siireli tedavi gerektiren durumlarda, hastalar kaygi, stres
veya depresyon gibi psikolojik sorunlar yasayabilir. Son olarak, islem sirasinda veya sonrasinda bag donmesi, bulanti
ve bag agrist gibi genel yan etkiler de goriilebilir (Sinha et al., 2023).

Sonug: Terapdtik aferezde goriilen komplikasyonlarin 6nlenmesi, hastalarin giivenligini artirmak ve tedavi
etkinligini saglamak agisindan kritik bir éneme sahiptir. Oncelikle, hemsireler ve saglik personelinin aferez
prosediirleri hakkinda kapsamli bir egitim almasi ve komplikasyonlarin taninmasi ile yonetimi konusunda bilgi
sahibi olmas1 gerekmektedir (Smith et al., 2024) Enfeksiyon riskini azaltmak i¢in steril tekniklerin uygulanmasi ve
venoz kateter yerlestirilirken hijyen kurallarina uyulmasi 6nemlidir. Ayrica, islem sirasinda ve sonrasinda hastanin
vital bulgulari, elektrolit seviyeleri ve genel durumu diizenli olarak izlenmeli, bu sayede erken komplikasyonlarin
tespit edilmesi saglanmalidir (Smith et al., 2024) Antikoagiilan tedavi alan hastalarda kanama riskinin yonetimi igin
uygun dozaj ve izleme yapilmali, gerektiginde tedavi ayarlamalar1 ger¢eklestirilmelidir. Elektrolit dengesizliklerinin
onlenmesi amaciyla elektrolit seviyeleri diizenli olarak kontrol edilmeli ve dengesizlik durumunda gerekli miidahaleler
yapilmalidir. Kullanilan malzemelere kars1 alerji 6ykiisii olan hastalar dikkatle degerlendirilerek alternatif malzemeler
kullanilabilir. Uzun siireli tedavi gerektiren hastalar i¢in psikolojik destek saglanmali ve kaygi ile stres yonetimi
konusunda yardimci olunmalidir (Garcia et al., 2024).

Anahtar kelimeler: Bakim; komplikasyon; terapotik aferez
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PP-03. Deri ve Kemik iligi Tutulumu ile Prezente Blastik Plazmasitoid Dentritik
Hiicreli Neoplazi Olgusu

Cumali Yalcin, Can Ozlii, Aysun Génderen
Kiitahya Sehir Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Kiitahya, Tiirkiye

Giris: Blastik plazmasitoid dentritik hiicreli neoplazm (BPDCN), nadir goriilen, agresif seyirli ve genellikle
kotii prognozlu bir hematolojik malignitedir. Hastalik, cogunlukla deri, kemik iligi ve lenf nodlarin1 tutar. Bu olgu
sunumunda, l6kositoz ve deri lezyonlari ile prezente olan ve BPDCN tanisi alan hasta sunulmaktadir.

Olgu: 74 yasinda, kadin hasta, halsizlik, kilo kayb1 ve yaygin deri lezyonlar sikayeti ile basvurdu. Ozge¢misinde
hipertansiyon disinda belirgin bir 6zellik bulunmuyordu. Fizik muayenede kol, bacak ve gévde kismninda ¢ok sayida
yaygin eritematdz, nodiiler deri lezyonlari saptandi. Lenfadenopati saptanmadi. Laboratuvar incelemelerinde belirgin
l16kositoz (WBC: 77,000/mm?), anemi (Hgb:11 gr/dl) ve trombositopeni (P1t:86.000/ mm?) tespit edildi. Periferik
yaymada blastik karakterde hiicreler gézlendi. Kemik iligi aspirasyonunda orta boyutta, yuvarlak veya diizensiz
sekilli biiytlik ¢ekirdege sahip, genis stoplazmali blast benzeri hiicreler izlendi. Flowsitomeride CD45 kapisinda %25
oraninda biiyiik, genis stoplazmali hiicre grubu tespit edildi. Bu hiicrelerde CD4, CD56, CD123, CD36,CD123,CD33
ve HLA-DR eksprese etmekteydi. CD34, CD117, monositik ve lenfoid markerlar negatif idi. Bilgisayarli tomografi
gorlintiilemelerde lenfadenopati goriilmedi. Hasta kemik iligi ve deri tutulumlu BPDCN olarak degerlendirildi.
Azasitidin + venetoklaks kombinasyon tedavisi baglandi.

Tartisma: BPDCN, tanis1 ¢ogu kez geciken bir hastaliktir. Klinik pratikte deri lezyonlar1 ve hematolojik anomaliler
ile prezente olan hastalarda BPDCN ayirict tanida disiiniilmelidir. Erken tan1 ve tedavi, prognozu iyilestirme
potansiyeline sahip olmasina ragmen, bu hastaligin agresif dogasi nedeniyle uzun dénem sagkalim nadirdir.

Anahtar kelimeler: Azasitidin; BPDNC, flowsitometri
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PP-04. Terapotik Aferez 33 Aylik Tek Merkez Deneyimi
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! Sakarya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Terapotik Aferez Merkezi, Sakarya
2 Sakarya Universitesi, Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Sakarya

Giris ve Amag: Aferez, istenen kan bileseninin viicuttan ayristirilip toplandigi veya zararl bir bilesenin viicuttan
atildigi islemler biitliniine denir. Terap&tik plazma degisimi monoklonal paraproteinler ve otoantikorlar gibi patolojik
maddelerin kandan uzaklastirilmasi iglemidir. Terapotik aferez hematolojik, nefroloji, ndrolojik birgok tanida
kullanilan bir tedavi yontemidir. Bu ¢aligmada merkezimizin 33 aylik terapotik aferez islemlerini sunmay1 amagladik.

Yontem: Verilerimiz Sakarya egitim ve arastirma hastanesinde Mart 2022- Kasim 2024 tarihleri arasinda
terapotik plazma degisimi, lokoferez ve lipid aferezi tedavisi uygulanan 206 hasta, 1483 islem i¢in otomasyon
kayitlar1 retrospektif olarak incelenerek elde edildi. Tedavi endikasyonlar1 kategorizasyonu ASFA-2019 ve ASFA
2023 rehberine gore yapildi.

Bulgular: Terapdtik Aferez yaptigimiz 206 hasta bulunmaktadir. 206 hastanin 113’1 (%54,8) erkek, 93’1 (%45,1)
kadm, en kiigiik 2 yasinda en biiyiik 95 yasinda, yas ortalamasi 50’dir. Toplam 1483 aferez islemi uygulandi. 1483
islemin 1457 tanesi plazmaferez, 23 tanesi lokoferez 3 tanesi lipid aferezi iglemidir.

Yaptigimiz 216 endikasyon incelenip ASFA 2019 ve ASFA 2023 rehberine gore kategorize edildiginde 186
(%86,11) olguya kategori I, 26 olguya (%12,04) kategori II ve 4 olguya (%1,8) kategori III endikasyonlarla aferez
islemi uygulandigi goriildii.

Sonu¢: Merkezimizde terapoOtik plazma degisimi uygulamalari yillar igerisinde artarak devam etmektedir.
Hematolojik endikasyonlar disinda diger branslarda da uygulamalarin yayginlastigi gorilmistiir. Hemen tiim
olgularda terapotik plazma degisimi endikasyonlarinin ASFA-2019 ve ASFA 2023 rehberine gore kategori I veya I
diizeyinde olmasi kanita dayali uygulama yapildiginin nesnel gostergesi olmustur.

KATEGORI 1 KATEGORI 11 KATEGORI 111

Akut Karaciger Yetmezligi Multiple Skleroz Otoiimmin Hemolitik Anemi
Akut Rejeksiyon Ensefalit Biilloz Pemfigoid

Akut Transvers Miyelit Mantar Intoksi Hla Uyumsuz

Akut Miyeloid Losemi Penfigus Vulvaris

Bobrek Nakli Oncesi Sistemik Lupus Eritematozus

Fokal Segmental Glomeriiloskleroz | Wegener Graniilomatoz
Guillain Barre Sendromu

Atipik Hemolitik Uremik Sendrom
Idiyopatik Trombositopenik Purpura
Fokal Segmental Glomeriiloskleroz
Guillain Barre Sendromu
Goodpasture

Optik Nevrit

Hiperlipidemi

Trombotik Trombositopenik Pur-

pura

Miyestenia Gravis

Soguk Agliitinin

Kronik Inflamatuar Demiyelinizan

Polindropati
Trombotik Mikroanjiopati
Vaskiilit
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PP-05. Otolog Kok Hiicre Nakli Sonras1t Meme Tutulumu ile Niiks Eden
Multiple Myelom Vakasi

Aysenur Sengiil', Yavuz Kat1rc1lar2, Salih C1r1k2, Seda Yllmazz, Abdiilkadir Bastiirk2
1 Konya Sehir Hastanesi, I¢ Hastaliklar: Ana Bilim Dali
2Konya Sehir Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali

Giris: Multipl miyelom (MM), kemik iliginde plazma hiicrelerinin klonal proliferasyonu ve monoklonal
immiinoglobulinlerin artmis iiretimi ile karakterize hematolojik bir malignitedir [1]. Tan1 sirasinda ortalama hasta
yast yasamin altinct on yilidir ve hastalik 40 yas alti hastalarda nadiren gorilir. MM’de, tek lezyonlar
(ekstramediiller plazmasitom) vakalarin %5'inden daha azinda MM niiksiiniin bir sunumu olarak ekstraossedz
bolgeleri etkileyebilir. Dahasi, MM’de meme tutulumu nadiren belgelenmistir [2—4]. Literatiirde bugiine kadar meme
tutulumu olan sadece 20 vaka bildirilmistir [S]. Burada otolog kok hiicre nakli sonrast memede tutulumu ile niiks
eden MM'nin alisilmadik bir vaka sunumunu bildiriyoruz.

Olgu: MM tanist ile takipli 61 yasinda kadin hastanin son basvurusundan 6 ay once otolog kok hiicre nakli
(OKHN) 6ykiisii mevcut olup hastaya 2 yil 6nce dis merkezde MM tanisi konulduktan sonra 2 kiir VCD tedavisi
sonrasi yanitsiz olmasti iizerine 2 kiir VRD tedavisi verilmis, ardindan lomber vertebra bolgesine 29 giin radyoterapi
(RT) uygulanmis. Rutin poliklinik takiplerinde sternumda ve memede sislik sikayeti olan hastanin yumusak doku
kitlesinden alinan biyopsisinin patoloji sonucu plazmositom olarak yorumlandi. Bunun {izerine hastanin sag
meme ve sternumuna toplamda 3 seans RT verildi. Hasta RT siirecinde es zamanli herhangibir kemoterapi almadi.
Sonrasinda tarafimizca Daratumumab+VRD protokolii baglanan hasta 1. kiir sonunda 6ksiiriik, sag memede biiyiime,
kizariklik, sislik ve halsizlik sikayetleri ile poliklinigimize tekrar basvurdu (Sekil 1). Hasta hospitalize edildi ve
hastanin pnomoni kaynakli aktif enfeksiyonundan dolay1 kemoterapi tedavisine ara verildi. Hastanin yapilan meme
manyetik rezonans (MRG) goriintiilemesinde: ’Sternum anteriorunda superior kesimde birbirine bitisik biiyiigii
25x17 mm boyutlu 2 adet malign karakterde kitlesel lezyon izlenmistir. Sag meme iist orta kadranda biiytigii 16x11
mm boyutlu 3-4 adet kitlesel lezyon dikkati cekmektedir. Ayrica sag meme alt i¢ kadranda biiytigii ciltte yaklasik
20x18 mm boyutlu 2 adet yogun homojen boyanan kitlesel lezyon izlendi.” seklinde raporlanmis olup hastanin
takiplerinde enfeksiyonu gerileyip genel durumu iyilesmesi {izerine hastaya 2. kiir Daratumumab+VRD tedavisi
baslandi. Yatisinin ilerleyen siirecinde hastanin desatiire olmasi sebebiyle 2. kiir Daratumumab+VRD rejiminin 15.
giin tedavisini alamadi. Gogiis ve enfeksiyon hastaliklari ile gergeklestirilen konsey ve yapilan tetkikler neticesinde
hastada radyasyon pndmonisi diisiiniilmiis olup metilprednisolon ile birlikte antibiyoterapi tedavisi diizenlendi.
Takiplerinde hastanin kliniginin diizelmesi ve genel durumunun toparlamasiyla hastaya, Daratumumab+VRD
rejiminin 15. giin ve 22. giin tedavileri verildi.

¥

Sekil 1. MM ile takipli hastanin sag memede hastalik tutulumuna bagl gelisen lezyonlar
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Tartisma: Plazma hiicrelerinin bir hastalig1 olan MM, Amerika Birlesik Devletleri’nde 100.000 kiside 3-4 vaka
sikliginda genellikle orta yaslh bireylede izlenen bir malignitedir. Plazma hiicre neoplazisi olan hastalarin cogunlugu
tan1 sirasinda yaygin hastalikla bagvurur; hastalarm azinliginda kemikte (%97) veya yumusak dokularda (%3) tek
bir ekstramediiller monoklonal plazma hiicre kitlesi (plazmasitom) goriiliir ve bu kitle tek bir lezyon olarak veya
cesitli teorilere gore klonal evrimle aciklanan bir MM niiksii olarak ortaya c¢ikabilir [ 6 ]. Memede plazmasitom
MM'de ¢ok nadir goriilen bir sunumdur ve memedeki plazmasitomlarin ¢ogu ortalama 53 yillik bir vaka yasiyla
kadin hastalarda tanimlanmistir [ 6 — 10 ]. Klinik olarak, memede MM tutulumu olan hastalarin ¢ogu elle tutulur
bir kitle ile gelecektir; ancak bu durumda cilt kalinlasmasi ve inflamasyon meydana gelebilir ve meme apsesi veya
inflamatuar karsinom ile karistirilabilir [ 11 ]. Plazma hiicreli neoplazmlarin klinik bir bulgusu olarak memedeki
bir kitlenin ayirici tanisi, memenin primer epitel neoplazmi, plazma hiicreli mastitis, plazmasitik 6zelliklere sahip
non-Hodgkin lenfoma, epiteloid malign melanom ve psddolenfomayi icerir [ 12 ]. Meme tutulumu olan MM'nin
ozellikleri, primer veya metastatik olsun, diger meme hastaliklar1 formlarinin 6zelliklerinden ayirt edilemez; bu
nedenle, herhangi bir siipheli meme kitlesi i¢in uygulanan ayni goriintiileme protokolii plazmasitik tiimorler icin
de kullanilir. Bir mamogramda, MM tek veya birden fazla iyi tanimlanmuis, iyi tanimlanmamis veya spekiilatif kitle
lezyonlar1 hatta mikrokalsifikasyonlarla birlikte goriilebilir, bunlar spesifik olmayan bulgulari temsil eder [ 7 ]. USG
bulgulart tipik olarak iyi tanimlanmis hipoekoik veya hiperekoik solid kitle lezyonlarini igerir [ 7 ]. MRG bulgularinda,
MM TI1WT'larda hipointens ve T2WTI'larda hiperintens olarak goriiniir ve kontrast sonrasi goriintiilerde yikama
ile erken halka gelisimi gosterir [ 7 |. Meme plazmasitomlar1 18-florodeoksiglukozun diisiik dereceli tutulumunu
gosterir, ancak PET-BT hastaligin kapsamini degerlendirebilir [ 11 ]. Mamografi, USG ve MRG bulgular tanisal
olmayabileceginden, primer karsinom, diger lenfoproliferatif hastaliklar ve hatta iyi huylu kitleler i¢in ayirici tant
histopatolojik degerlendirmeye baglidir [ 4 ].

Sonu¢: Meme tutulumu olan MM vakalari igin kesin bir radyolojik 6zellik ve klinik bulgu yoktur. Coklu meme
kitleleri tespit edildiginde, hematolojik bir malignitenin sekonder tutulumu, memenin primer tiimorleri, metastatik
maligniteler ve fibroadenom gibi iyi huylu hastaliklar ayirict tanida disiiniilmelidir. Kesin tani i¢in mutlaka doku
biyopsisi yapilmaldir.

Anahtar kelimeler: Meme plasmasitomu; Multiple myelom; Plazmasitom
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PP-06. Notropeni ile Basvuran ve Kemik iliginde Poliklonal Plazma Hiicre Artisi
Saptanan Mukormikozis Vakasi

Taha Ulutan Kars, Metin Bagci, Seda Yilmaz, Abdulkadir Bastiirk
Konya Sehir Hastanesi, Hematoloji, Konya, Tiirkiye

Giris: Mikozis, ozellikle immdsiipresif hastalarda ve diyabetlilerde cesitli farkli sendromlarla kendini gosterir.
Yikic1 rino-orbital-serebral ve akciger enfeksiyonlari, bu mantarlarin neden oldugu en yaygin sendromlardir.

Vaka Sunumu: Hipertansiyon tanist diginda bilinen bir ek hastaligi olmayan 60 yasindaki kadin hasta, 2 haftadir
olan bogaz agrisi, halsizlik ve 2 giindiir olan isiime ve titreme sikayetleri ile basvurdugu dis merkezde yapilan
tetkiklerde noétropeni saptanmasi {izerine tarafimiza yonlendirildi. Yapilan tetkiklerinde WBC: 1,33x1073/uL, NE#:
0,05x1073/ul, CRP: 212mg/L saptandi. Diger tam kan ve biyokimya parametreleri ile koagulasyon testlerinde
anormal bulgusu yoktu. Periferik yayma I6kopenik ve ndtropenik olmakla birlikte incelenebilen nétrofillerde displazi
bulgular1 mevcuttu. Notropenik ates ile tetkik amacli yatis verilen hastaya ampirik olarak piperasilin/tazobaktam
ile vankomisin baslandi. Ates ile es zamanli kan, idrar, bogaz kiiltiirleri génderildi. PAAG c¢ekildi. Viral seroloji ve
galaktomannan istendi. Anti CMV IgM (+) olarak sonug¢lanan hastada CMV PCR calisildi ve negatif olarak raporlandi.
Periferik yaymadaki displazik goriiniim nedeniyle hastaya kemik iligi biyopsisi yapildi. Aspirasyonda %40-50
civarinda plazma hiicresi goriilen hastada Ig diizeyleri, serbest kappa hafif zincir/serbest lambda hafif zincir, serum/
idrar protein elektroforezi ve serum/idrar immunfiksasyon calisildi. 1gG: 28,8 g/L, IgA: 7,9 g/L idi. MM yoénelik
diger tetkiklerde poliklonal gamopati disinda anormal bulgu yoktu. Kiiltiirler, PAAG, diger viral seroloji sonuglari
ve galaktomannan diizeylerinde patoloji saptanmayan hastada antibiyoterapinin 10. giiniinde tekrar ates oldu ve akut
bobrek yetmezligi gelisti. Bunun iizerine mevcut antibiyoterapi meropenem ve linezolid ile degistirildi. Bu arada
kemik iligi biyopsisi raporlanan hastada >%10 dismegakaryopez ve %30 polikonal plazma hiicre artis1 raporlandu.
Blast artig1 gézlenmeyen hastaya G-CSF destegi baslandi. Burun tikaniklig: sikayeti de olan hasta KBB ile konsulte
edildi. KBB muayenesinde orta konka anteriorunda nekrotik alanlar izlenen hastadan biyopsi alindi ve paranazal
BT ¢ekildi. Paranazal BT’ de sfenoid siniis sol kesimde her iki maksiller siniiste ve etmoidal hiicrelerde mukozal
kalinlagma ve havalanma kaybi ile sol osteomeatal kompleks obliterasyon izlendi. Biyopsi sonucu mukormikozis olarak
raporlanan hastaya iv. amfoterisin B baglandi. Amfoterisin B ile alerjik reaksiyon gelisen hastada po. posakonazole
gecildi. KBB tarafindan giinliik amfoterisin B’li tampon uygulandi. G-CSF 5. uygulama sonrasi1 ndtropeniden ¢ikan
hastanin G-CSF kesildi. Posakonazol 10. giinde KBB tarafindan opere edilen hastanin laboratuvar ve klinik bulgulari
diizelmesi iizerine ayaktan takibi planlanarak taburculugu yapildi. Halen giinliikk amfoterisin B’li tampona ve po.
posakonazole devam edilmekte.

Tartisma ve Sonuclar: Rino-orbital-serebral mukormikozis ortalama %50 mortalite oranina sahip olup genellikle
immiinstipresif hastalarda gozlenmektedir. Hematolojik malignitelerde %1’den daha az goriilen mukormikozis
genellikle ileri hastaliklarda ortaya g¢ikmaktadir. Daha oOnce bilinen bir imminsiipresif hastaligmin olmadig
hastamizda, her ne kadar ndtropeni ile prezente olup tetkiklerinde MDS ile uyumlu bulgular ile poliklonal plazma
hiicre artis1 saptansa da, mukormikozisin saptanmasi nadir goriilen bir tablodur.
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PP-07. CRP/Albumin Oram veya LDH'nin Modified Glasgow Prognostic Score'a
Entegre Edilmesi, Multipl Miyelom Hastalarinda
Hayatta Kalma Tahminini Artirir mi?

Mustafa Duran
Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi, Afyonkarahisar

Amac: Bu ¢aligmanin amaci, CRP/Albumin Orani1 (CAR) ve Laktat Dehidrogenaz (LDH) diizeylerinin, Modified
Glasgow Prognostic Score (mGPS) ile entegrasyonunun, multipl miyelom (MM) hastalarinda prognoz dogrulugunu
artirp artirmadigimi degerlendirmektir.

Yontemler: 2017 ile 2023 yillar1 arasinda Afyonkarahisar Saglk Bilimleri Universitesi'nde MM tanis1 almis
hastalar iizerinde retrospektif bir analiz yapilmistir. Demografik, klinik ve laboratuvar verileri, nGPS, CAR, LDH ve
ISS evreleme dahil olmak {izere toplanmistir. Hayatta kalma sonuglar1 Kaplan-Meier analizleri ile degerlendirilmis
ve Cox regresyon modelleri kullanilarak prognostik faktorler belirlenmistir.

Bulgular: 130 hasta arasinda, yiiksek CAR (>0.46) ve LDH (>250 IU) diizeyleri, anlaml sekilde diisiik genel
hayatta kalma (OS) ile iliskilendirilmistir (p < 0.005). mGPS'si 2 olan hastalar, en kotii sonuglart gostermistir ve
medyan OS 29.0 ay olan mGPS'si 0 olan hastalara kiyasla 13.0 ay olarak bulunmustur (p <0.001). CAR ve LDHin
mGPS'ye entegrasyonu, prediktif kapasitesini artirmis ve kombinasyon gdstergeleri, hayatta kalma sonuglariyla daha
giiclii iligkiler gostermistir (HR = 1.96, %95 CI: 1.32-2.92, p = 0.0008).

Sonuc¢: CAR ve LDH'nin mGPS'ye entegrasyonu, MM hastalarinda risk stratifikasyonunu iyilestiren, maliyet-
etkin ve erisilebilir bir yaklasim sunmaktadir. Bu gelistirilmis model, klinik uygulamalarda hayatta kalma tahminini
artirabilir.
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PP-08. Meme Kanseri mi? Extrameduller Plazmasitom mu? Multiple Extrameduller
Plazmasitomla Seyreden Atipik Multiple Myelom Vakasi

Kemal Fidan', Neslihan Mandaci Sanh?, Ali Unal?
Kayseri Sehir Hastanesi,I¢ Hastaliklari Hematoloji Klinigi
’Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklar1 Hematoloji Klinigi

Giris: Extramedullar plazmasitomlar kemik iligi disinda ortaya ¢ikan plazma hiicre diskrazileridir.Cogu vakada
bas ve boyun bolgesinde gortiliir ve hastalar kitleye bagl sikayetlerle basvurur. Kitleden alinan biyopsi ile tan1 konulur.
Tedavi modaliteleri i¢inde cerrahi, radyoterapi ve kemoterapi yer almaktadir. Burada multiple odakta plazmasitomlari
olan 59 yagindaki relaps refrakter bir multiple myelom tanili kadin hastay1 sunacagiz.

Olgu raporu: Subat 2022’de sag omuz agrist sikayeti ile ortopedi klinigine bagvuran ve g¢ekilen grafide sag
humerusta patolojik fraktiir saptanan hasta opere edilmis.Sonrasinda etyolojiye yonelik yapilan tetkiklerde Ig A
Lambda tipi multiple myelom tanist konulmus.6 kiir VCD ,1 kiir VRD kemoterapisi alan hasta Eyliil 2022°de sol
kalca agrisi,sislik ve yiiriyememe sikayeti ile klinigimize bagvurdu.Hastanin ¢ekilen PET CT’de multiple odakta
tutulum(cilt, akciger, meme, bobrek, lenf nodu, orbita, kemik...) mevcuttu.Yapilan kemik iligi biyopsi hiposeliiler
olarak degerlendirildi. Kemik iligi biyopsisi degerlendirme i¢in yetersiz olmasi ve senkron meme malign neoplazmi
sliphesi olmasi iizerine hastadan sag meme tru cut biyopsi yapildi. Patoloji sonucu lambda monotipik plazmasitom
olarak degerlendirildi.Keza cilt ve plevral biyopsisi yapildi.Bu biyopsilerin patolojisi de lambda monotipik
plazmasitom olarak yorumlandi.Laboratuvar tetkikleri;Ig A:690 mg/dl ,free lambda: 143 mg/dl olarak geldi.Hastaya
relaps/refrakter MM tanistyla DT-PACE kemoterapisi baslandi. Yalniz hematolojik ve norolojik toksisite nedeniyle
stopland1 ve DRd kemoterapisi verildi. Lumbal, orbita ve gluteal bolgeye yonelik radyoterapi verildi. Yalniz tedavi
yanit1 alinamayan hasta Aralik 2022°de pnomosepsis nedeniyle kaybedildi.

Tartisma ve Sonuc:Multiple myelom tiim kanserlerin %1’ini olusturur ve hematolojik malignitelerin %10 unu
olusturur. Ortanca goriilme yas 65-70’dir ve halen kiir elde edilebilen bir hastalik degildir. Extramediiller multiple
myelom ise MM’nin daha az goriilen bir belirtisidir. Lenf nodlar1, deri, yumusak doku, MSS, torakoabdominal
organlar, effiizyon veya herhangi bir anatomik bolge tutulumu ile hastalar basvurabilir. Tedaviye daha direnclidirler ve
daha agresif seyir gosterirler.Yiiksek riskli ve kotii prognozludur. Sagkalim siiresi genellikle diisiiktiir. Tedavide ti¢li
ya da dortlii kombinasyon igeren tedavi rejimleri sec¢ilmeli(VRD, KRD, VRD-PACE, KRD-PACE, D-VCD, D-VRD,
D-KRD, DCEP, DT-PACE, VDT-PACE, KD-PACE...)sonrasinda nakle uygun hastalara kok hiicre nakli yapilmalidir.
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PP-09. Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfomada Medulla Spinalis Niiksii

Ahmet Selim Keles, Tuba Hacibekiroglu
Sakarya Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi, I¢ Hastaliklart Ana Bilim Dali, Sakarya/Tiirkiye

Giris ve Amac¢: DBBHL(diffiiz biiyiik B hiicreli lenfoma) erigkinlerde en sik goriilen lenfoid malignitelerden
biridir. Ozellikle ekstranodal tutulum mevcut ise tutulum alanina gore degiskenlik gostermekle birlikte klinik
prezentasyon, davranig ve prognoz farkliliklar1 gostermektedir. Yiiksek IPI skoru olan; yani serum LDH seviyesi
yiiksek olan, birden fazla ekstranodal alan tutulumu olan ve bazi spesifik ekstranodal alanlarda tutulumu olan (testis,
orbita ve bdbrek gibi) hastalarda, ilk seri tedavinin bir pargasi olarak MSS (merkezi sinir sistemi) profilaksisi yer
almalidir. Merkezi sinir sistemi proflaksisi endikasyonu konmayan hastalarda ise MSS tutulumu saptanmasi halinde
vakit kaybetmeksizin MSS etkili tedavi baslanmalidir.

Olgu: Bilinen ek hastalig1 veya kullandig1 ilact olmayan 57 yas erkek hasta 2024 Mart ayinda plevral mai nedenli
tetkik edilmistir. Silotoraks saptanan hastanin daha 6nceki goriintiilemelerinde batinda yaygin patolojik LAP olmasi
iizerine PET-CT(Pozitron Emisyon Tomografisi) ¢ekilmistir. On planda lenfoma diisiiniilen olguda yaygin patolojik
LAP, bilateral plevral effiizyon ve kemiklerde artmis aktivite tutulumlari izlenmistir. Sol aksilladan yapilan eksizyonel
biyopsi sonucu bcel-2 kuvvetli yaygin, bel-6 %50, c-myc %10 oraninda boyanan DBBHL ile uyumlu saptanmasi
iizerine performansi da goz oniine alinan hastaya 6 kiir R-EPOCH (Rituksimab, Etoposid, Vinkristin, Siklofosfamid,
Doksorubisin) rejimi uygulanmistir. Yanit degerlendirmeye yonelik cekilen PET-CT’de primer lenfoproliferatif
hastaligin tutulumu lehine anlamli FDG tutulumu gosteren lezyon veya LAP saptanmamistir. Remisyondaki hasta
acil servise bilateral alt ekstremitede gii¢c kaybi, yiirlimekte zorlanma ve eniirezis sikayetleri ile bagvurmasi iizerine
tetkik amagli Noroloji tarafindan interne edilmistir. On planda transvers miyelit diisiiniilen hastaya tiim spinal ve
beyin MR ¢ekilmis olup medulla spinaliste C2-C6 seviyelerinde daginik yerlesim gosteren tutulum izlenmistir.
Tutulum patterni demiyelizan hastalik tutulumu ile uyumlu degerlendirilmemis olup DBBHL nin medulla spinalis
tutulumu ile prezente olan niiksii agisindan kontrol PET-CT ¢ekilmistir. Goriintiilemesinde C2-C6 seviyeleri arasinda
belirgin artmig FDG tutulumu saptanmis olup yeni hastalik bdlgesi lehine degerlendirilmistir. Bunun haricinde asikar
hipermetabolik FDG tutulumu izlenmemigtir. Niiks saptanan hasta Noroloji servisinden devralinmis ve kemik iligi
aspirasyon biyopsisi yapilmistir. Her {i¢ seri gelisimi normal saptanmis olup infiltrasyon izlenmemistir. Hastadan
LP ile sitoloji caligilmis olup es zamanli intratekal metotreksat uygulanmistir ve MATRix (Metotreksat, Sitarabin,
Tiotepa, Rituksimab) rejimi baglanmistir. Sitolojisi asikar malignite ile uyumlu gelen hastanin intratekal metotreksat
tedavisi ve MATRix rejimi ile takibinde kliniginde dramatik iyilesme ve semptomlarinda tama yakin regresyon
gorilmiistiir.

Sonug: Lenfoproliferatif malignite tanis1 alan hastalarin laboratuvar ve goriintiileme bulgulari remisyon ile uyumlu
olsa da yeni gelisen semptomlar varliginda hastalik tutulumu goéz oniinde bulundurulmalidir. Bu tiir hastalarda erken
tan1 ve etkili tedavi hastalik progresyonunun 6niine gegilmesi adina kritiktir.

Anahtar kelimeler: DBBHL medulla spinalis tutulumu; DBBHL niiksii; transvers miyelit
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KM-01. invaziv Fungal Enfeksiyon Profilaksisinden Primer Tedaviye

Ersin Bozan
Ankara Sincan Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ankara

Giris

Invaziv fungal enfeksiyonlar yiiksek riskli hematolojik malignitelerde siklikla gozlenirler. Morbidite ve
mortalitenin 6nde gelen nedenleri arasindadirlar.Uzamis ndtropeni, antibiyotik kullanimi ve kemoterapi siiresi riski
arttirmaktadir.

Insidansinin yiiksek olmasi ve taniya kadar gegen siirenin uzun olmasi profilaktik tedaviyi cazip kilmaktadur.
Hematolojik malignitelerde hem kiif hem de maya mantarlari siklikla invaziv fungal enfeksiyonlara yol agmaktadirlar.

Antifungal profilaksi tedavilerinin rutin olmadigi donemde en sik etken candida subtipleriyken profilaksinin
yayginlagmasiyla aspergillus subtipleri daha sik goriilmeye baslamistir.Her iki patojen de yiiksek mortaliteyle
iliskilidir.

Kandida

Invaziv enfeksiyona yol acan en sik gériilen maya mantaridir. Goriilme sikhigi calismalar arasinda farklilik
gostermektedir. Altta yatan hastalik, ndtropeni siiresi, alinan tedavi sekli bu farklilig1 olusturan temel etmenlerdir.

Antifungal profilaksi almayan hematolojik maligniteli hastalarda invaziv kandida goriilme siklig1 %8-24 arasi
degismektedir. Kandidemi invaziv kandidiyazisin en sik goriilme seklidir. Santral vendz kateter enfeksiyonu da
siklikla goriliir.

Invaziv kandidiyazis icin risk faktorleri:

Notropeni,Normal mukozal bariyerlerin hasari, Santral venoz kateter, Genis spektrumlu AB kullanimi, Steroid
kullanimudr.

Daha az goriilmekle birlikte ciddi morbidite ve mortaliteye yol acabilen hepatosplenik kandidiyazis goriilebilir.
Indiiksiyon kemoterapisi alan notropenik akut I6semi hastalari en yiiksek riskli hasta grubudur. Hastalarin yarisinda
etken C.albicanstir.

Aspergillus

Hematolojik malignite hastalarinda en sik goriilen kiif mantaridir. AML hastalarinda invaziv aspergilloz goriilme
siklig1 %2-28 arasi degismektedir. Cogu ¢alismada %5-10 gosterilmistir. Altta yatan hastalik, alinan tedavi ve
nétropeni siiresi bu sikligi belirleyen etmenlerdir.

Notropenik Konak:
Notropeni , Trombositopeni,CMV enfeksiyonu
Non-nétropenik konak:

Kortikosteroid kullanimi , Solid organ transplantasyon, AIDS,KOAH, YBU hastalar1, Karaciger Yetmezligi,Uzun
stireli diyaliz, Kronik Graniillomatz Hastalik, Kolonize kistik fibroz.

Bulas yolu ¢ogunlukla solunum ile olmaktadir. Invaziv aspergillozun en sik goriilme sekli pnémonidir. Nodiil,
kavite, halo, hava- hilal seklinde akciger tutulumu goriiliir. Siniizit, lokalize cilt iilseri, subkutan nodiil, serebral
enfarkt, dissemine yayilim goriilebilir. A. Fumigatus en sik goriilen tiptir.
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Diger mantarlar

Mukormukoz etkenleri en sik goriilen 2. kiif mantaridir. Rino-orbital, pulmoner, serebral, dissemine tutulum
gortlebilir. Fusarium ve scedosporium daha az siklikta goriilen invaziv fungal enfeksiyon etkenleridir.

Hematolojik maligniteli hastalarda ndtropenik atesin 7 glinden fazla slirmesi ciddi risk dogurur. Oral ve
gastrointestinal mukozal hasara yol agan yogun indiiksiyon tedavilerinde goriilme siklig1 artmaktadir. Genis
spektrumlu antibiyotik kullanimi, santral vendz kateterler ek risk faktorleridir.

Kok hiicre naklinde (6zellikle allojenik) invaziv fungal enfeksiyon riski artmistir. Kronik I6semiler, lenfomalar
ve multipl myelomada nispeten risk daha azdir. Ibrutinib kullanimi sonucu olusan B hiicre baskilanmasi ve
hipogamaglobulinemi riski arttirmaktadir.

T hiicreyi baskilayan steroid tedavisi, ATG, alemtuzumab, piirin analoglar1 (pentostatin, kladribin, fludarabin),
CAR-T tedavisi candida, aspergillus enfeksiyon goriilme sikligini arttirmaktadir.

Profilaksi

Primer profilaksi daha dnce invaziv fungal enfeksiyon tedavisi almamis yiiksek riskli hastalara verilir. Bu sayede
ozellikle candida ve aspergillus enfeksiyonlar1 6nlenerek olasi mortalite ve morbiditeler azaltilir.

2007 yilinda yayimlanan 64 randomize ¢alismayi1 igeren bir meta analizde akut 16semi ve kok hiicre nakli olan
hastalara antifungal profilaksi (flukanazol, itrakanazol, posakonazol) verilmesi fungal nedenli mortaliteyi ve invaziv
fungal enfeksiyon goriilme sikligini azaltmistir.

Giincel yapilan birgok meta analiz ¢alismasinda posakonazol ve vorikonazol ile benzer sekilde fungal kaynakli
mortalite ve morbiditenin azaltildig1 gosterilmistir.

Fungal patojenin diren¢ durumuna ve kullanilan antineoplastik ajana gore profilakside tercih edilen antifungal
degisebilmektedir. Bu nedenle tedavi farkliliklari klinikler aras1 ve ¢aligmalar arasinda gozlenebilmektedir.

Uzun siireli ve derin nétropeniye girmesi beklenmeyen, oral-gastrointestinal mukozit beklenen hastalara giinliik
flukanazol 400mg oral tedavisi 6nerilmektedir. Notrofil sayisinin 7 giinden fazla ve 500 hiicre/mikroL altina diismesi
beklenen intensiv kemoterapi alan AML ve yiiksek riskli MDS hastalarina posakonazol ve vorikonazol tedavisi
Onerilmektedir.

Miimkiinse posakonazol ge¢ salinimli tablet oral siispansiyona tercih edilmelidir. Tablet formun siispansiyona
gore oral absorbsiyonu ve plazma konsantrasyonu daha yiiksektir. Oral tedavi alamayan hastalarda iv posakonazol
verilebilir.

Posakonazol tablet ve iv formu i¢in 2x300mg yilikleme dozundan sonra 1x300mg idame verilir. Posakonazol
siispansiyon formu igin 3x200mg verilmesi 6nerilmektedir. Vorikonazol giinliik dozu oral 2x200mg dir. Ozellikle
azol grubu ilaglarda ilag etkilesimlerine karsi dikkatli olunmalidir.

Posakonazol 6zellikle yagl yiyeceklerle emilimi iyi oldugu i¢in yemekle birlikte alinmasi onerilir. Oral alimi iyi
olmayan hastalarda iv formun verilmesi onerilir.

Uzamis ndtropenisi olan AML-yiiksek riskli MDS hastalartyla yapilan bir caligmada profilakside posakonazolun
flukanazol-itrakanazole gore invaziv fungal enfeksiyonlar1 6nlemede daha etkin oldugu gosterilmistir (%2 vs. %38).

Vorikonazol aspergillusa karsi1 etkinken mukormukoza karsi etkin degildir. Vorikonazol —flukanazol karsilastirmali
caligmalarda profilaktik kullanimda genelde benzer fungal free survival elde edilmistir. Vorikonazol ayrica invaziv
aspergilloz tedavisinde de tercih edilebilir.
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Amfoterisin B aspergillus, mukormukoz ve candidaya karsi etkinligi olan bir antifunfaldir. Amfoterisin B potansiyel
yan etkileri nedeniyle ilk basamakta profilakside tercih edilmez. Yan etkileri ve kararli plazma konsantrasyonu
nedeniyle eger miimkiinse lipid formu kullanilmasi 6nerilir.

Isavuconazole (Tiirkiye’de yok) aspergilloz ve mukormukoz gibi kiif mantarlarina karsi oldukca etkin bir
antifungaldir. 145 hastalik retrospektif bir ¢aligmada isavuconazol, posakonazol ve vorikonazol karsilastiriimis.
Isavukonazol alan 9 hastada, posakonazol alan 3 hastada, vorikonazol alan 1 hastada invaziv fungal enfeksiyon
gozlenmis.

Sekonder profilaksi

Ozellikle aspergillusa bagl invaziv fungal enfeksiyon dykiisii olan hastalarda intensiv tedavi sonrasi rekiirren
fungal enfeksiyon riski yiiksektir. Bu hastalarda etkin sekonder profilaktik antifungal tedavi bu olast rekiirrensi
engelleyebilir.

Sekonder profilakside tedavi ajan1 bir 6nceki invaziv fungal enfeksiyon ¢esidine ve duyarliligina gore yapilmalidir.

Profilaksi siiresi hastanin klinik durumuna, nétropeni siiresine, immiinitesine ve dnceki fungal enfeksiyon oykiisiine
gore bireysellestirilmelidir. Sekonder profilaksi alan hastalarda ¢ogunlukla myeloid rekonstitusyon saglanana kadar
tedaviye devam edilmelidir.

Sekonder profilaksi tamamlandiktan 2-4 hafta sonra rekiirrensin olmadigini kontrol etmek igin goriintiileme (BT)
veya biyokimya (galaktomannan, B-D-glukan vb.) testleriyle dogrulama yapilmasi onerilir.

Direncg

Flukanazol yaygin kullanimiyla bazi kandida tiirlerinde (6zellikle kandida glabrata ve crusei) direng gelistigi
goriilmistiir. Ekinokandinlerle ilgili direng gelismesi konusunda da endiseler var. Bu nedenle profilaksi immiinsiipresif
ve invaziv enfeksiyona yatkin hastalarla sinirlandirilmalidir.

Vorikonazol diren¢limukormukozenfeksiyonlari goriilenrestrospektifcalismalari yaymlanmistir. Ekinokandinlerin
(kaspofungin) cryptococcus neoformans, trichosporon, fusarium ve bazi candida tiirlerine etkisi sinirlt oldugu igin
profilakside ilk basamakta onerilmemektedir.

Ila¢ Etkilesimleri

Vorikonazol ve vinkristin etkilesiminde ciddi ndrotoksisite goriilebilir. Itrakanazol negatif inotrop etkisinden dolay1
konjestif kalp yetmezligi olan hastalarda ve kardiyotoksik ilaglarla kullanimindan ka¢iilmalidir (siklofosfamid vb.)

Cornely ve ark. (NEJM) yaptiklar bir calismada posakonazoliin, flukanazol ve itrakanazolden daha iyi etkilesim
ve yan etki profiline sahip oldugu gdsterilmistir.

Kinolon ve azol grubu bir arada kullanildiginda QTec siiresi uzayabilmektedir. Baz1 hastalarda bu nedenli torsades
de pointes gelistigi goriilmistiir. Bu hastalar ekg ile yakin takip edilmelidir.

Tedavi

Tedavi hastanin klinigine ve izole edilen etkenin cinsine ve duyarliligina gore verilir. Tutulum yerine ve derecesine
gore cerrahi debridman gerekebilir. IDSA (Infectious Diseases Society of America) kilavuzu kandidemik biitiin
hastalara oftalmolojik muayeneyi onermektedir.

Bakteriyel endokardit oykiisii olan, iv ila¢g bagimli olan yiiksek stipheli hastalara endokardit acisindan eko
yapilmasi dnerilmektedir. Abdominal hassasiyeti olan hastalar, karaciger- dalak absesi, hepatosplenik kandidiyazis
acisindan BT ve biyokimya tetkikleriyle degerlendirilmelidir.
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Kandidemisi olan hastalarda varsa santral vendz kateter c¢ekilmelidir. Antifungal tedavi olarak
ekinokandinler, azol grubu ve amfoterisin b verilebilir. Non nétropenik hastalarda ekinokandinler verilebilir
(anidilafungin,kaspofungin,mikafungin).

Notropenik olmayan hastalarda direng yoksa flukanazol tedavide verilebilir. Ekinokandinlere veya azol grubuna
intolerans olan hastalarda lipozomal amfoterisin B kullanilabilir. Nétropenik hastalarda ekinokandinler kullanilabilir.
Alternatif olarak lipozomal amfoterisin B kullanilabilir.

Kandida enfeksiyonu olan nétropenik hastalara ilk basamakta flukanazol Onerilmez. Notropenik hastalarda
albicans dis1 kandida tiirleri daha sik goriildiigii icin flukanazol direnciyle karsilasilabilir (6zellikle C.glabrata).

Aspergillus enfeksiyonlarinda antifungal duyarlilik testi ekstra dnemlidir. Ciinkii aspergillus tiirlerinde duyarlilik
cografi bolgelere gore farklilik gostermektedir. Rinosinuzit tutulumunda orbita ve serebral tutulumu engellemek i¢in
erken debridman 6nemlidir.

Ciddi genis cilt tutulumlarinda, yaygin nekrotizan ve kanamali pulmoner tutulumda debridman 6nerilmektedir.
Endokardiyal tutulumda emboli ve wvalviiler dekompansasyondan korunmek i¢in erken kapak replasmani
onerilmektedir.

Santral sinir sistemi tutulumunda bas1 bulgular1 varliginda cerrahi dnerilmektedir. Cogunlukla antifungal tedaviye
iyl yanit alinmaktadir. Osteomiyelit ve septik artritlerde genelde cerrahi debridman gerekmektedir. Yaygin nekrotik
alanlarda, major vaskiiler yap1 tutulumlarinda, plevra ve gogiis boslugu tutulumlarinda ¢ogunlukla cerrahi endikasyon
olusmaktadir.

Invaziv aspergilloz tedavisinde ilk basamak tedavide vorikonazol &nerilmektedir. Ciddi progresif seyreden
hastalarda tedaviye ekinokandinler eklenebilir. Posakonazol ve 1savukonazol diger kullanilabilecek tedavi ajanlaridir.
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KM-02. AML’de Yeni Bir Yaklasim: Oral Hipometile Edici Ajanlar

Miizeyyen Aslaner Ak"
Zonguldak Biilent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji B.D,Zonguldak

AML, Hematopoietik bir oncii hiicrede bir dizi genetik degisikligin sonucu olarak gelisir. Bu degisiklikler
normal hematopoietik biiyiime ve farklilasmay1 degistirerek Ki, periferik kanda anormal, olgunlasmamis miyeloid
hiicrelerin  birikmesine neden olur.Bu hiicreler boliinebilir, ¢ogalabilir ancak olgun hematopoietik hiicrelere
farklilasamaz. Bu degisiklikler normal hematopoietik biiyiime ve farklilasmay: degistirerek KI, periferik kanda
anormal, olgunlasmamis miyeloid hiicrelerin birikmesine neden olur. AML'deki genetik degisiklikler onkogenlerin
mutasyonunu ve tiimor baskilayici genlerin kaybini igerir. DNA Metilasyonu; insanlarda ve pek ¢ok memelide bilinen
tek dogal DNA modifikasyonudur. DNA'min yapisina bir metil (-CH3) grubunun eklendigi kimyasal bir siirectir.
Genomdaki Sitozin ve Guanin ¢iftlerinin ard arda siralanmasi ile olusan CpG dizilerinin yogunlastig1 yerlerde
gerceklesir.CpG adaciklar1  metillenebilen potansiyel bolgeler. Promotdr bolgelerdeki CpG adalarinda anormal
DNA metilasyonu Invazyon , DNA onarimi ve hiicre dongiisii diizenlemesinde rol alan tiimér baskilayici genlerin
susturulmasina yol acar.DNA metilasyonu siirecini katalize eden DNMT’ler: DNMT1, DNMT3A ve DNMT3B.
DNMT3A ve DNMT3B esas olarak metilasyonun kurulmasindan sorumluyken, DNMT1 DNA replikasyonu sirasinda
metilasyonu korur. DNA metilasyonundaki degisiklikler, AML'de hiicre farklilasmasini bozar .DNA metilasyonu gibi
epigenetik modifikasyonlar hematopoietik malignitelerde dnemli bir terapdtik hedefi temsil eder.Hipometile edici
ajanlar(HMA), DNA metilasyonunu azaltarak timor baskilayict genlerin ekspresyonunu artirir ve I6semik hiicrelerin
farklilagmasini saglar . AML’de Oral HMA yasli, unfit, yogun kemoterapiye uygun olmayan hastalar i¢in dnemli bir
tedavi secenegidir. Oral hipometile edici ajanlarin gelistirilme nedeni daha iyi hasta uyumu, hastaneye bagimlilig
azaltma, uzun siireli kullanima uygunluk. Allo-HSCT potansiyel olarak iyilestirici olmasina ragmen, remisyondaki
tim AML hastalar1 i¢in uygulanabilir degildir. AML'li hastalarin tiimii sonugta allo-HSCT tedavisinden ge¢mez.
Allo-HSCT’de gelismelere ragmen, AML'li yash hastalarda nakil oranlar1 diisiik. Niiksii 6nleyebilecek ve OS'yi
uzatabilecek etkili ve iyi tolere edilen idame tedavilerinin yoklugunda, Allo-HSCT yapilmayan remisyondaki
hastalar icin 'izle ve bekle' yaklasimi benimsenmektedir. Idame Tedavisi, Bu ortamda daha énce degerlendirilen
ajanlarla elde edilen genel sagkalim faydasinin sinirli olmasi /olmamasi nedeniyle AML yonetiminde standart bir
yaklagim olamamistir. Oral-AZA (CC-486), DNA metiltransferaz enzimlerini inhibe ederek hipermetilasyonu azaltir
ve gen ekspresyonunu diizenler. FDA, Eyliil 2020 de remisyondaki AML hastalarinda idame tedavisi olarak onayladi.
Oral-AZA (CC-486) programlar1 farklilasma ve apoptoz lizerinde degisken etkiler yaratabilir. Oral-AZA, her tedavi
dongiisti boyunca siirekli antilosemik aktivite saglayan farkli bir PK/PD profiline sahip bir oral hipometilasyon
ajanidir. Oral-AZA, enjekte edilebilir azasitidin'e biyoesdeger olmayan bir PK/PD profiline sahiptir. Birbirinin
yerine kullanilamaz.QUAZAR AML-001 ¢alismasinda, azasitidin idame tedavisinin remisyon sonrasi sagkalimi
(OS) uzattig1 gosterilmistir. QUAZAR® AML-001 ¢alismasinda, Oral-AZA ile yapilan idame tedavisi, remisyondaki
AML hastalarinda genel sagkalimi 6nemli 6l¢iide uzatmis ve remisyon siiresini uzatirken yagam kalitesini (HRQoL)
korumustur. Remisyondaki AML hastalarinda, Oral-AZA ile idame tedavisi genel olarak tolere edilebilir ve
yonetilebilir bir glivenlik profili ile sonuclandi. QUAZAR® AML-001 ¢alismasinda Oral-AZA ile idame tedavisinin
hasta alt gruplarinda klinik faydasi kanitlandi.
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KM-03. Giincel Veriler Isiginda Lenfoma Hastalarimin Geriatrik Degerlendirmesi

Neslihan Kayahan Satis
S.B.U. Dr. Abdurrahman Yurtaslan Ankara Onkoloji EAH, Geriatri Klinigi

Lenfomalar, ileri yas bireylerde en sik goriilen hematolojik maligniteler arasinda yer almakta olup, en sik goriilen
lenfoma alt tiplerine sahip hastalarin yaklasik %601 65 yas ve tizerindedir. Yash hastalarda lenfoma i¢in tedavi
secenekleri artmaktadir. Ayrica bu hasta grubu performans olarak gittik¢e kiiratif tedavileri daha fazla karsilayabilecek
bir grup haline gelmektedir. Bu grupta sagkalim oranlar1 artmis olsa da, tedavi siireglerinde karsilasilan fizyolojik
degisiklikler ve heterojen tibbi durum nedeniyle bireysellestirilmis yaklasimlarin benimsenmesi gerckmektedir.
Kronolojik yas, tek basina tedavi kararlarinda belirleyici bir faktér olmamali; fonksiyonel durum, komorbiditeler ve
bireysel tedavi toleransi da dikkate alinmalidir. Bu faktorler goz 6niinde bulundurulmadan yapilan tedavi se¢imleri,
hastalarda yetersiz ya da asir1 tedaviye yol agabilmektedir.

Yaslanmaya bagli olarak immiin sistemde meydana gelen degisiklikler, immiinsenesens ve "inflammaging" siireci,
lenfoma gibi malign hastaliklarin seyrini etkilemektedir. Bu siireg, kronik diisiik dereceli inflamasyon ile karakterize
olup hem hastaligin goriilme sikligim1 artirmakta hem de hastalarin tedaviye verdikleri yaniti ve komplikasyon
risklerini degistirmektedir. Ayn1 zamanda, yaslanmanin yol ag¢tig1 fizyolojik degisiklikler organ fonksiyonlarinda
azalmaya, doku rejenerasyon kapasitesinde gerilemeye ve farmakokinetik 6zelliklerde belirgin degisimlere neden
olmaktadir. Farmakokinetik ve farmakodinamik degisiklikler, yasli hastalarda ilag emiliminden itrahina tiim
basamaklarda metabolizmay1 ve tedavi yanitlarin1 dogrudan etkilemektedir. Bu nedenle, yash lenfoma hastalarinin
multidisipliner yaklagimla degerlendirilmesi ve bireysellestirilmis tedavi planlar1 olugturulmasi kritik 6neme sahiptir.

Geriatrik degerlendirme araclari, yash hastalarda tedavi siirecini yonlendirmede 6nemli bir rol oynamaktadir.
Kapsamli Geriatrik Degerlendirme (KGD), hastalarin fonksiyonel durumu, komorbiditeleri, beslenme durumu,
biligsel fonksiyonlar1 ve psikososyal destek ihtiyacini igeren multidisipliner bir yaklagimi temsil etmektedir. Yapilan
caligmalarda, geriatrik degerlendirme araclarinin kullaniminin hastalarin yaklasik %25’inde tedavi planlarinda
degisiklik yapilmasini sagladigi gosterilmistir. ASCO ve ESMO gibi uluslararasi kilavuzlar, 70 yas ve tizeri kanser
hastalarinda (hatta miimkiinse 65 yas ve iizerinde) geriatrik degerlendirme (PGA) yapilmasin1 6nermektedir. Bu
degerlendirmenin miimkiinse en erken zamanda ve tedaviden 6nce baslanmasi 6nem arz etmektedir. Bununla birlikte,
CARG ve CRASH gibi toksisite risk degerlendirme araglariin kullanimi, yasli lenfoma hastalarinda daha giivenli
ve etkili tedavi yaklasimlarinin belirlenmesine yardimei olmaktadir. Ozellikle kemoterapiye bagl toksisite riskini
belirlemek amaciyla kullanilan bu araglar, hastalarin tedaviye verecegi yanit1 6ngérmede 6nemli rol oynamaktadir.
Tedavi siirecinde multidisipliner ekiplerin aktif rol almasi, hasta bazli bireysellestirilmis tedavi planlarinin
olusturulmasini saglayarak sagkalim oranlarini artirabilmektedir. Bu baglamda, geriatrik degerlendirme araglarinin
standart onkolojik degerlendirme siireclerine entegre edilmesi gerekmektedir.

KGD, klinik pratikte oldukca zaman alan bir degerlendirme oldugundan geriatri degerlendirmesinin miimkiin
olmadig1 ya da daha hizl karar vermek gerekten durumlarda cesitli hastaliga 6zgili araglarin da kullanilabilmesi
giindeme gelmistir. VES-13 (Vulnerable Elders Survey-13), G-8 Geriatrik Tarama Araci gibi araglar en sik ¢aligilan
aracglardan olmakla birlikte giincel literatiirde lenfoma hastalarina 6zgii baz1 araglar da géze carpmaktadir.

Yasli lenfoma hastalarinda “fit, unfit, frail” ayriminin yapilmasi tedavi yonetimi i¢in dnemlidir. Frail hasta grubu
daha ¢ok palyatif tedavilere yonlendirilirken fit hasta grubu geng hastalara benzer dozlarda tedavi igin adaydir. Unfit
grup ise yan etkiler agisindan daha hassas bir grup oldugundan doz azaltimi, alternatif basitlestirilmis rejimler ya
da sik1 yan etki izlemi ile degerlendirilmelidir. Bu kapsamda gelistirilen sGA (simplified Geriatric Assessment),
giinliilk yasam aktiviteleri (GYA), enstriimantal yasam aktiviteleri (EGYA), komorbidite skoru (CIRS-G) ve yas
kriterleri ile hastalar fit, unfit ve frail kategorilerine ayirarak hangi tedavi rejimine daha iyi yanit verebileceklerini
belirlemeye yardimci olmaktadir. EPI (Elderly Prognostic Index) ise sGA gruplar ile IPI skoru ve Hb diizeyleri
kullanilarak hastaligin biyolojik 6zelliklerini ve hastanin fonksiyonel durumunu entegre ederek bireysellestirilmis
tedavi planlarinin olusturulmasini saglamaktadir. EPI ile diisiik riskli grupta 3 yillik OS %87 iken yiiksek riskli
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grupta bu oran %42 olarak belirlenmistir. Bu ara¢ bir klinik prognostik faktor olarak kullanilabilir. GPI (Geriatric
Prognostic Index), 2 yillik sagkalim tahmininde kullanilan giivenilir bir ara¢ olup, tedavi toleransi diisiik hastalarin
erken belirlenmesine katkida bulunmaktadir. Bu degerlendirme araglari, yasl lenfoma hastalarinda hem sagkalim
oranlarini artirmay1 hem de yasam kalitesini korumay1 hedeflemektedir. Tedavi kararlarinda yalnizca yasa odaklanmak
yerine, bu prognostik araglarin kullanimi, optimal tedavi yonetimi agisindan 6nemlidir.

Sonug olarak, yasl hastalar i¢in uygun tedavi segeneklerinin belirlenmesi siirecinde multidisipliner bir yaklagim
benimsenmeli ve hastalarin genel saglik durumlar1 dinamik bir siire¢ olarak takip edilmelidir. Son yillarda yapilan
caligmalar, geriatrik degerlendirme yontemlerinin yagh lenfoma hastalarinin sagkalimina ve genel saglik durumuna
onemli katkilar sundugunu gostermektedir. Bu dogrultuda, geriatrik onkoloji alanindaki gelismelerin yakindan takip
edilmesi ve klinik uygulamalara entegre edilmesi biiyiik nem tagimaktadir.
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