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S-1 OZEFAGUS ADENOKARSINOM TANILI HASTADA METASTAZ
ZINCIRINE UYMAYAN 2.PRIMER: MANTLE HUCRELI LENFOMA

Seyma Tamir Tok', Ugur Baska', Gokhan Pektas’

MUGLA SITKI KOCMAN UNIVERSITESI TIP FAKULTESI i HASTALIKLARI ABD- HEMATOLOJi ABD'

GIRIS

Ozofagus kanseri (OK), agirlikli olarak histolojik alt tiplere ayrilir: 6zofagus adenokarsinomu (OAK) ve dzofagus
Skuaméz hiicreli karsinomu (OSS). Cogunlukla iist ve orta 6zofagusta goriilen OSS'den farkli olarak, OAK esas olarak
(%90'dan fazlas1) gastrodzofageal birlesme noktasma yakin alt 6zofagusta yer alir. Ozofagustaki lenfatik sistem
oncelikle submukozal tabakada, muskularis mukozada ve i¢ muskularis tabakasinda bulunur. Submukozal ve muskularis
tabakalarindaki lenf sistemi ¢ogunlukla 6zofagus boyunca uzunlamasina uzanarak lenf sivisinin uzunlamasina drenajimi
kolaylastirir. Paratrakeal, paradzofageal, perigastrik ve inferior ramus lenf nodlar1 genellikle lenf nodu metastaz ile
iligkilidir. Tiimor yay1ilim paterni veya metastaz zinciri ile uyum gostermeyen, makroskopik olarak siipheli goriinen tiim
alanlar boyutlarinda bagimsiz olarak mutlaka ayrica 6rneklenmelidir.

OLGU

80 yas erkek hasta son iki ayda 10-12 kilo kaybi, son 3 aydir giderek artan halsizlik, son zamanlarda daha fazla yorgunluk
ve istahsizlik, son haftalarda gece terlemeleri ve ates sikayetiyle gogiis hastaliklarina bagvurdu. Hasta batin ve toraks
tomografisi sonuglarindaki patolojik bulgular gerekcesiyle Gastroenteroloji klinigine sevk edildi. Hastaya Batin
BT’deki patolojik bulgular sebepli Endoskopi Yapildi, hastanin 6zefagustan alinan biyopsi sonucu Ozefagus
adenokarsinomu saptanmast iizerine onkolojiye yonlendirildi. Onkoloji kliniginde metastaz zincirine uymayan patolojik
lenf nodlar ve sitopenileri olmasi sebebiyle hasta Hematoloji "ye yonlendirildi ve atipik lokalizasyondaki lenf nodundan
ve Kemik iliginden biyopsi yapildi. Sol aksiller lenf nodu biyopsisi Adenokarsinom metastazi ile uyumlu, Inguinal lenf
nodu biyopsisi ve kemik iligi biyopsisi Mantle hiicreli lenfoma ile uyumlu saptandi.

Laboratuvar bulgulari: kreatinin 1.6 mg/dl, crp: 14.18 mg/1, nétrofil. 2.9 k/ul, wbc: 11.22 k/ul, lenfosit: 7.7 k/ul, hb:
7.8 g/dl, mcv: 76, rdw: %17.6 , plt:78000, sedim: 54 mm/saat, ferritin: 29 ng/ml , CEA: 99ng/ml , CA19.9: 43 U/ml

TARTISMA

Ozofagus kanseri, diinya genelinde sindirim sisteminin yaygin bir tiimériidiir. Erken evre 6zofagus kanserinin saptanma
orani ¢ok diisiiktiir ve cogu hastaya metastaz tanis1 konulmaktadir. Ozofagus kanserinin metastazi esas olarak direkt
diflizyon metastazi, hematogen metastaz ve lenfatik metastazi igerir. Solid organ malignitelerine ikinci primer malignite
eslik edebilir. Bilinen tiimor yayilim paterni veya metastaz zinciri ile uyum gostermeyen, makroskopik olarak siipheli
goriinen tiim alanlar boyutlarindan bagimsiz olarak mutlaka ayrica 6rneklenmelidir.

KAYNAKLAR

1)The Cancer Genome Atlas Research Network. Integrated genomic characterization of oesophageal carcinoma.
Nature 2017, 541, 169-175.

2) Ding X, Zhang J, Li B, Wang Z, Huang W, Zhou T, et al. A meta-analysis of lymph node metastasis rate for patients
with thoracic oesophageal cancer and its implication in delineation of clinical target volume for radiation therapy. Br J
Radiol (2012) 85:e1110-9. doi: 10.1259/bj1/12500248

3)Jain S, Dhingra S. Pathology of esophageal cancer and barrett's esophagus. Ann Cardiothorac Surg (2017) 6:99—
109. doi: 10.21037/acs.2017.03.06
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S-2 Enfeksiyon mu ? Lenfoma ma? Persistan ates ile baslayan ALK Pozitif
Anaplastik Biiyiik Hiicreli Lenfoma: Olgu Sunumu

Baris Bat', Onur Amac', Melis Topkag¢ Tutus’, Yelda Dere'

'Mugla Sitki Kogman Universitesi, Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dali, Mugla Tiirkiye

GIRIS
ALK pozitif anaplastik biiytik hiicreli lenfoma,%90 nodal yerlesimli ve ekstranodal tutulumun da sik goriildiigii T
hiicreli lenfomadir(%60).Pediatrik ve ad6lesan non-Hodgkin lenfomalarin %10-15’ini olustururken yetiskinlerde non-

Hodgkin lenfomalarin yaklasik %3 {inli olusturmaktadir. Atipik bir prezentasyon sebebiyle ALK pozitif anaplastik
biiyiik hiicreli lenfoma tanisi alan hastamiz klinik ve patolojik agidan sunulmaya deger bulduk.

OLGU

1 haftadir sag yan agrisi titreme ve ates sikayetleri ile acil servise ve enfeksiyon hastaliklarina bagvuran 56 yasinda erkek
hastaya pyenlonefrit tanisiyla yatis yapilmistir. Enfeksiyon odaginin belirlenmesi i¢in arastirilirken yapilan yiizeyel
ultrasonografi incelemesinde sol aksillada biiyiigli 36x13mm boyutlarinda,kalin yagh hilusu segilen asimetrik kalin
korteksli ve en kalin yerinde 5.5mm 6l¢iilen multiple lenf nodlar saptaniyor.Ayrica digerleri daha kiigiik boyutta olmak
iizere bilateral servikal zincirde,submandibular alan,mediasten,perikardiyak yag
doku,paraaortokaval,¢colyak,periportal,parailiak ve sol inguinal yerlesimli slipheli lenfadenopati odaklari izlenen
hastanin ilk muayenesinde ates 38 derece,sag kostavertebral ag1 hassasiyeti pozitif olarak degerlendirilmistir. Ilk olarak
alinan sol servikal lenf nodu ince igne aspirasyon sitoloji tanis1 “Atipik Lenfoid Proliferasyon” olarak yorumlaniyor.
Hastanin atesinin devam etmesi ve kliniginin diizelmemesi tizerine gogiis cerrahi en biiyiik boyuta sahip aksiller lenf
nodlarimi eksize ediyor.Gonderilen aksiller lenf nodu eksizyon materyalinde makroskopik olarak en biiyiigii 5.5x4x2 cm
boyutta olmak {izere 5 adet fibroadipoz nitelikte dokular izleniyor.Mikroskopik olarak lenf nodunun arsitektiiriinii
ortadan kaldirmis,diffliz biiyiik boyutlu,niikleolii belirgin,hallmark hiicrelerinden olusan infiltrasyon izlenmistir.Lenf
noduna uygulanan immunohistokimyasal boyalarda CD3( kismen (+),CD30(+),ALK(+),CD5(+),CD4(+),CD7(fokal
+),CD20(- ve KI-67 %60 dolayinda izlenmistir EBER-CISH sonucu negatiftirMevcut bulgularla olgu “Anaplastik
Biiyiik Hiicreli Lenfoma,CD30 Pozitif, ALK(+) Pozitif Tip” olarak raporlanmustir.

SONUC

Baslangic olarak pyelonefrit bulgular ve ates yiiksekligi ile bagvuran olgunun yaygin lenfadenopatilerinden yapilan
eksizyonel biyopsilerine yapilan immiinohistokimyasal inceleme sonucunda “ALK pozitif anaplastik biiyiik hiicreli
lenfoma” tamsina ulasiimistir.Ozellikle persistan ates,yaygin nodal tutulum ve sistemik bulgularin varliginda reaktif
stirecler ve agresif lenfomalarin ayrimi yapilmalidir. Tan1 agisindan yalnizea sitoloji 6rekleme ile sinirli kalinmamasi
gerektigi bu olguda agikca ortaya konmustur.
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S-3 Akut Myeloid Losemi Olgu Sunumu
Beyza Nur KES!, Esengiil KARAKAYA !, Do¢ Dr Gokhan PEKTAS?

Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ hastalikalar1 Ana Bilim Dali

2Mugla Sitki Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dalt

GIRIS

Akut miyeloid 16semi (AML), miyeloid hematopoietik onciil hiicrelerin klonal proliferasyonu, maturasyon
defekti ve kemik iliginde normal hematopoezin baskilanmasi ile karakterize agresif bir hematolojik
malignitedir. Anemi, trombositopeni ve ndtropeniye bagli klinik bulgular ile seyretmekte olup hizli progresyon
gdstermesi sebebiyle acil tam1 ve tedavi gerektirir. Kemik iliginde >%20 blast goriilmesi ile tam alir. Iinsidans1
yaklasik olarak 4/100.000’dir ve tiim kanser tanilarinin %1’ini olusturur. Hastalik siklig1 orta yas ve erkek
cinsiyette belirgindir. Hastalar tan1 aninda asemptomatik olabilecegi gibi hayati tehdit eden komplikasyonlar
ile de gelebilir. Akut 16semi kliniginde sitopenilere bagli cilt-mukoza kanamalari, ates, halsizlik gibi
konstitusyonel semptomlar ya da daha ciddi olarak i¢ organ kanamalar1 goriilebilir. Klinik seyir ve prognoz,
sitogenetik ve molekiiler 6zelliklere gore degiskenlik gosterir.

Akut miyelomonoisitk losemi (AML M4), AML’nin bir alt tipi olup hem miyeloid hem monositik
diferansiyasyon gostermesi ile tanimlanir. Siklikli yiiksek 16kosit sayisi, ekstramediiller tutulum ve gingival
infiltrasyon gibi klinik bulgular seyretmektedir. Tiim AML olgularinin yaklagik %20’sini olusturur.
Olgumuzda dis eti kanamasi ve spontan petesiler ile gelen hastamizda AML M4 sunacagiz.

OLGU

56 yasinda kadin hasta dis eti kanamasi1 ve kollarda spontan morarma sikayetleri ile basgvurdu. Bilinen
diyabetes mellitus ve hipertansiyon tanilart mevcuttu. Fizik muayenede biling acik oryante ve koopere, cilt
soluk goriiniimli, bilateral kollarda petesi mevcut idi. Laboratuvar bulgularinda wbc:2720/mm?
notrofil: 1140/mm?® hgb:4,7 gr/dl mcv:112 plt:3000/mm? indirekt bilirubin:0,31 LDH:280 U/L diizeltilmis
retikiilosit indeksi: %2,50 direkt coombs: negatif olarak saptandi. Periferik yaymada hipersegmente notrofiller
ve barr cisimcigi goriildii, trombosit sayimla uyumlu ve her alanda 1-2 adet fragmante eritrosit izlendi.

Hastada 6n planda Megaloblastik anemi? MDS? Aplastik anemi? diisiiniildi. ADAMTS-13 ve PNH testleri
calisildi. 100 mg metilprednisolon ve B12 tedavisi baslandi. 2 iinite eritrosit siispansiyonu ve 1 iinite aferez
trombosit siispansiyonu verildi. Replasman ve tedaviler sonrasi laboratuvarda wbc:3470 neu:2340 hgb:8,0
plt:6000 gorildii.

Sekil 1: Gingival Hipertrofi
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Trombosit yaniti olmayan hastada kontrol periferik yayma bakildi. Yer yer 1-2 adet fragmente eritrosit
gorilildii, hipersegmente notrofiller izlendi. Hasta Trombotik Trombositopenik Purpura 6n tanist ile
plazmafereze alindi. Plazmaferez tedavisine yanit vermeyen hastaya kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi
yapildi. Aspirasyon yaymasinda eritroid ve megakaryositik seride azalma, yaygin miyeloblast ve yer yer
monoblastlar goriildii. Auer ¢ubuklari izlendi. Hastaya AML tanis1 konuldu.

Sekil 2: Periferik yaymada Auer Rods goriinimii

TARTISMA

Akut 16semiler orta yas grubunda yiiksek mortalite ve morbidite ile seyreden patolojilerdir. Yeni baglayan cilt-
mukoza kanamalari, belirgin hemoraji olmadan gelisen derin anemi, belirgin sitopeni durumlarinda hasta
detayli degerlendirilmeli ve periferik yayma incelemesi yapilmalidir. Farkli klinik ve laboratuvar
prezentasyonlar1 ile karsimiza ¢ikabilecegi unutulmamalidir. AML M4, monositik komponenti nedeniyle
ekstramediiller tutulumla sik iligkili olup, tan1 ve prognozda sitogenetik 6zellikler belirleyicidir. Tedavinin en
kisa zamanda baglanmas1 mortalite ve morbiditeyi azaltmada en 6nemli yaklagimdir.

Akut 16semi vakalarinda baska sebeplerden dolay1 (kanamaya sekonder gelisen tiiketim koagiilopatisi, b12
eksikligi vb) eklenen hemoliz bulgular1 pansitopenik olgularda tani koyma asamasinda periferik yayma
bulgular1 dahil tabloyu karisik hale getirebilmektedir. Bu nedenle sitopeni ile gelen hastalara sik periferik
yayma incelemesi yapilmali ve ivedilikle kemik iligi biyopsisi yapilmalidir.

REFERANSLAR

1. Stubbins R.J., Stamenkovaic M., Roy C., Rodrigo J., Chung S., Kuchenbauer F.C., Hay K.A., White
J., Abou Mourad Y., Power M.M., et al. Incidence and socioeconomic factors in older adults with acute
myeloid leukaemia: Real-world outcomes from a population-based cohort. Eur. J. Haematol.
2022;108:437-445 . Doi:10.11111/ehj.13752

2. Gamde R., Beck R., Perry A.M., Siddon A.J., Acute Myelomonocytic Leukemia (AMML), 2022;
Available online: https://pathologyoutlines.com/topic/leukemiam4.html
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S-4 Masum Sanilan Trombositopeni: T-DM1 Golgesinde Saklanan Multiple
Miyelom Olgusu

Feyza Talan!, Goknur Velioglu!, Nur Oguz Davutoglu?
"Mugla Sitki Kogman Universitesi, Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklar1 Ana Bilim Dali

2Eskisehir Sehir Hastanesi -Hematoloji

GIRIS

Multipl miyelom (MM)), klonal plazma hiicre proliferasyonu ile karakterize, kemik iligi tutulumu, monoklonal
immiinoglobulin {iretimi ve buna bagli sitopeniler ile seyreden bir hematolojik malignitedir. Klinik tablo
siklikla kemik agrisi, anemi, bobrek yetmezligi ve enfeksiyonlara yatkinlik ile kendini gosterirken; bazi
olgularda trombositopeni ve kanama bulgulari 6n planda olabilir. Solid tiimor tanist ile izlenen hastalarda
geligen sitopeniler ¢ogunlukla kemoterapiye bagli kemik iligi baskilanmasi veya hastaligin kemik iligi
metastazi ile iliskilendirilmekte, altta yatan ikinci bir hematolojik malignite tanis1 gecikebilmektedir. Ozellikle
hedefe yoOnelik ajanlar sonrasi gelisen trombositopeniler siklikla ilaca sekonder kabul edilmekte ve ileri
hematolojik inceleme ertelenebilmektedir.Bu olgu sunumunda, HER-2 pozitif metastatik meme kanseri
nedeniyle Trastuzumab-Emtansin tedavisi alan, tedavi kesilmesine ragmen trombositopenisi ve kanama
bulgular1 devam eden bir hastada es zamanli tan1 alan Multip]l Myelom olgusu sunularak; persistan
sitopenilerde ayirici taninin dnemi vurgulanmaigtir.

OLGU

60 yasinda kadin hasta bilinen ER %90, HER-2 (+) meme ca. tanili olup tanit aninda pelvik kemikte
metastazlar1 mevcutmus, meme koruyucu cerrahi ile opere olduktan sonra hastaya verilen kemoterapotik ajan
ile kemikte FDG tutulumlu lezyonda regresyon goriildii, kemige radyoterapi aldi. Izole kemik metastazi
sebebiyle hastanin tedavisi zoledronik asit + trastuzumaba rediikte edildi. Takiplerinde hastalik progresyonu
goriilmesi lizerine tibbi onkoloji tarafindan hastaya Trastuzumab-Emtasin tedavisi planland1 ve verildi. 1. Kiir
sonrasinda aralikli epistaksis sikayeti olan hastanin tetkiklerinde wbc: 4540 neu: 2540 hgb: 8,8 gr/dL plt:56000
mcg/ml mr:1,16 fibrinojen:445 mg/dL d-dimer:4324 mg/Lgoriildii. Hastada ilaca sekonder megakaryosit
baskilanmasi ve trombositopeni diisiiniildii. Hastanin tedavisi stoplandi.

Tedavi stoplanmasina ragmen epistaksisi devam eden ve hemoroidal kanamasi baglayan hastada bakilan
kontrol tetkiklerde wbc:4500 neu:2890 hgb:7,4 plt:79000 goriildii. Trombositopenisi devam eden hastaya
yapilan ileri tetkiklerde total protein:132 g/L albumin:26 g/L IgA:0,11 mg/dL IgM:0,09 mg/dL 1gG:97,05
mg/dL Lambda Hafif Zincir:0,500 Kappa Haffif Zincir:6,751 saptanmasi {izerine hastada Multipl Myelom 6n
tanisi ile gonderilen idrar immiinelektroforezde serbest kappa ile uyumlu, serum elektroforez tetkikinde IgG
Kappa ile uyumlu elektroforez bulgular tespit edilmistir. Hastaya kemik iligi biyopsisi planland.

Kemik iligi biyopsi patolojisi; selliilarite %80 dolayinda olup ilik hiicreleri arasinda interstisyel dagilim
gosteren plazma hiicre infiltrasyonu izlenmektedir. CD 117 (+) , CD 138 (+) , CD 38 (+) plazma hiicreleri
diffiiz interstisyel dagilimda, yogunluklu olarak kappa (+), lambda (-), CD 20 ve CD 3 mikst reaktif (+)
bulunmustur. Multipl Myelom ile uyumludur. Hasta hematoloji béliimiine yonlendirildi. Degerlendirilen hasta
2 kiir Vced ve 3 kiir Vrd tedavisinin ardindan tam remisyonda olarak degerlendirildi. Hasta otolog kdk hiicre
nakli yapilan ileri merkeze ydnlendirildi. OKIT sonrasi IgG ve Kappa normale donen, sitopenileri diizelen ve
kanama sikayetleri gerileyen hasta remisyonda tedavisiz izlemdedir.
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Sekil 1. Yapilan Kemik Iligi Yaymasi

TARTISMA

Solid tiimorlii hastalarda tedavi siirecinde gelisen trombositopeni siklikla kemoterapiye bagh kemik iligi
baskilanmasi, hipersplenizm veya yaygin kemik metastazi ile agiklanmaktadir. Ancak tedavinin kesilmesine
ragmen devam eden sitopeniler ve eslik eden kanama bulgulari, altta yatan primer hematolojik maligniteler
acisindan uyarici olmalidir.Sunulan olguda, Trastuzumab-Emtansin tedavisi sonrasi gelisen trombositopeni
baslangigta ilaca sekonder megakaryosit baskilanmasi olarak degerlendirilmis; ancak tedavi kesilmesine
ragmen trombositopeninin devam etmesi ve eslik eden epistaksis ile hemoroidal kanama varlig: ileri
incelemeyi gerektirmistir. Yapilan tetkiklerde belirgin hipergamaglobulinemi, serum ve idrar elektroforezinde
IgG kappa monoklonal gammopati saptanmasi ve kemik iligi biyopsisinde yaygin kappa pozitif plazma hiicre
infiltrasyonu ile Multipl Myelom tanist konulmustur. Bu olgu, solid tiimor tanisi ile izlenen hastalarda
sitopenilerin her zaman tedaviye veya metastaza baglanmamasi gerektigini gostermektedir. Literatiirde solid
timorler ile Multipl Myelom birlikteligi nadir olmakla birlikte, 6zellikle ileri yas hastalarda es zamanli veya
ardisik tanilar bildirilmektedir. Ayrica Trastuzumab-Emtansin tedavisine bagl trombositopeni iyi bilinen bir
yan etki olmakla birlikte, tedavi kesilmesine ragmen diizelmeyen olgularda mutlaka alternatif nedenler
aragtirtlmalidir. Hastamizin uygun zamanda hematolojiye yonlendirilmesi ve VCD ile VRBD tedavileri sonrasi
tam remisyona ulagmasi, erken taninin prognoz iizerindeki b[[Belirleyici roliinii ortaya koymaktadir. Bu
nedenle, persistan sitopeni ve agiklanamayan kanama bulgulari olan solid tlimorlii hastalarda Multipl Miyelom
basta olmak iizere sekonder hematolojik maligniteler ayirici tanida mutlaka diistintilmelidir.

REFERANSLAR

1.Rajkumar SV.Multiple myeloma: 2022 update on diagnosis, risk-stratification, and management. American
Journal of Hematology. 2022;97(8):1086—1107

2. Lonial S, et al. Management of treatment-related thrombocytopenia in patients with cancer.Journal of
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S-5 Relaps/Refrakter Multiple Miyelomda Elranatamab

Tek Merkez Deneyimi

Alev Garip Acari, Kemal Aygiin1, Hatice Demet Kiper Unali, Eray Arslani

'Katip Celebi Universitesi Atatiirk Egitim ve Aragtirma Hastanesi Hematoloji Bilim Dali
GIRIiS
Multipl miyelom (MM) tedavisindeki son gelismeler hasta sagkalimini anlamli Slgiide iyilestirmistir.

Elranatamab, miyelom hiicreleri iizerindeki B-hiicre olgunlagsma antijenini (BCMA) ve T hiicreleri tizerindeki
CD3’ii hedefleyen, humanize bir bispesifik antikordur (BsAb) ve T hiicre aracili sitotoksisite ile etki eder.

AMAC

Klinigimizde elranatamab tedavisi alan hastalarimizin sonuglarini paylagsmay1 amagladik.

OLGULAR

Klinigimizde 15.05.2025-06.02.2026 tarihleri arasinda, relaps/refrakter MM tanisi ile takipli 5 hastaya
elranatamab tedavisi verildi. Hastalarin 1°i erkek, 4’ii kadindi. Medyan tam yas1 54 (47-72) idi. iki hastada
IgG kappa, 2 hastada hafif zincir, 1 hastada da IgA lambda MM mevcuttu. Iki hastada bobrek yetmezligi
mevcut olup (1 hasta hemodiyalize girmektedir) 3 hastanin bobrek fonksiyon testleri normaldi. Tiim hastalarin
tan1 aninda PET-CT’de tutulumlar1 vardi. Ug hastanmn tan1 aninda ya da izlemde extramediiller tutulumu
(plazmasitom ve SSS tutulumu) oldu. Elranatamab 6ncesi medyan tedavi sayist 5 (4-7) idi. Tim hastalara
otolog hematopoietik kok hiicre nakli yapildi (1 hastaya 2 kez otolog, 1 hastaya da elranatamab sonrasi
allojenik nakil yapildi). Elranatamab 1. giin 12 mg, 4. giin 32 mg, 8. giin ve sonrasinda haftalik olmak {izere
76 mg uygulandi.

SONUC

Hastalarin dordiinde hematoljik yan etkiler goriiliirken, hastane yatisin1 ve tedaviyi gerektirecek viral ya da
bakteriyel enfeksiyon, viral aktivasyon izlenmedi. Bir hastada ilk doz sonrasinda grade 3 sitokin salinimi
sendromu (CRS) gelismesi nedeniyle tosilizumab uygulandi ve tedaviye devam edilmedi. Bir hasta tedavinin
3. ayinda hematolojik yanitli iken 6. ay sonunda progresif hastalik oldugu goriildii. Bir hasta tedavinin 3. ve
6. ayinda parsiyel yanitliyd: ve allojenik hematopoietik kok hiicre nakli yapildi. iki hasta da heniiz tedavinin
ilk ii¢ ay1 icerisindedir. MagnetisMM-3 calismasi, elranatamab ile tedavi edilen katilimcilarin, gergek yasam
klinik uygulamasinda hekim tercihi tedavilerle tedavi edilen hastalara kiyasla daha iyi klinik sonuglar elde
ettigini ve anlamli derecede daha uzun progresyonsuz sagkalim (PFS), genel sagkalim (OS) ve yanit siiresi
gosterdigini ortaya koymustur. Bu bilgiler 1s1ginda gercek yasam verilerinin paylagilmasi literature katki
saglayacaktir.
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S-6 Immunsuprese Hastada Graniillomatoz Lenfadenit

Olgu Sunumu

Melis Topka¢ Tutus',Baris Bat!,Onur Amac!Yelda Dere!

1Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tibbi Patoloji Anabilim Dali,Mugla/Tiirkiye

GIRIS VE AMAC

Mikobakteri enfeksiyonlar1 o6zellikle HIV+  immiinsuprese bireylerde alisilmadik prezentasyonlarda
karstimiza ¢ikabilirLenf nodu tutulumu ekstrapulmoner prezentasyonun en sik formlarindan
birisidir.Granililomat6z lenfadenit tablosuna yol acabilecegi gibi atipik prezentasyonlarda da kendini
gosterebilir ve tanisal giicliik olusturur.Ayirici tanida immiinsuprese bireyde 6zellikle Hodgkin ve Hodgkin-
dis1 lenfomalar dikkate alinmalidir.Bu sebeple nadir bir olgu olan olgumuz literatiir esliginde tartisilacaktir.

OLGU

37 yasinda erkek hasta saglik kurulusuna halsizlik ve yorgunluk sebebiyle bagvuruyor.3 ayda 60 kg kayb1 ,
gece terlemeleri mevcut.Goriintiilemesinde hepatosplenomegalisi , multipl lenfadenopatileri ve pansitopenisi
mevcut olan hastaya aksiller eksizyonel lenf nodu biyopsisi yapilmis.Lenf nodunun mikroskopisinde lenf nodu
arsidektiiriinii tama yakin ortadan kaldiran yaygin graniilom yapilar ile birlikte belirgin histiyositik hiicre
artist  ve  yaygin siyah  renkli pigment dikkati cekmistir.Kazeifikasyon =~ nekrozu
goriilmemistir.Immiinhistokimyasal ¢alismalarda CD3 ve CD20 mikst reaktif paternde (+) boyanmustir. Klinik
siiphe dogrultusunda ek olarak yapilan EZN boyamasinda ¢ok sayida aside direngli bakteri saptanmaistir.

Histomorfolojik ve immiinhistokimyasal bulgular ile hastaya graniilomatoz lenfadenit tanis1 konulmus ve
mikrobiyolojik inceleme Onerilmistir.

SONUC

Bu olgu sunumu patolojik incelemeler yapilirken; klinik bilginin ve hasta 6zge¢misinin ,ayirici tanilarin
yapilabilmesi ve daha kisa silirede dogru taniya ulasilmasi agisindan biiylik oneme sahip oldugunu
vurgulamaktadir.Immiinsuprese bireylerde birgok malignitenin akla gelmesi,6zellikle enfeksiydz nedenlerin
gozden kagmasina sebebiyet verebilecegi de akilda tutulmalidir.
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S-7 Nadir Goriilen Testis Tutulumu ile Tam1 Alan Diffiiz Buyiik B Hiicreli

Lenfoma Olgu Sunumu

Onur Amac!, Baris Bat!, Melis Topka¢ Tutus!, Yelda Dere!

"Mugla Sitk1 Kogman Universitesi, T1p Fakiiltesi, T1ibbi Patoloji Anabilim Dali, Mugla Tiirkiye

GIRIS VE AMAC

Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfoma (DBBHL) yetiskin lenfoma vakalarinin %30’unu olusturur. Cogunlukla
nodal goriilmesine karsilik tan1 aninda %30-40 hastada ekstranodal tutulum da mevcuttur. Testis ekstranodal
tutulumun nadir goriildiigii bir bolgedir. Hastalarin yaklasik %1’inde ortaya ¢ikar. Sadece testiste sinirli
Testisin Primer DBBHL’sinin goriilme sikligir 100.000 kisi-y1l basina 0,09-0,26 vakadir. Bu nedenle nadir
goriilen testis tulumu ile tan1 alan DBBHL tanis1 alan olgumuzu sunulmaya deger bulduk.

OLGU

63 yasinda erkek hasta birkag¢ haftadir devam eden sag testiste agr1 ve sislik sikayeti ile iiroloji poliklinigine
bagvurmustur. Yapilan fizik muayenesinde sag testis ve spermatik kordda palpasyonla sertlik saptanmuistir.
Cekilen skrotal doppler ultrasonografisinde sag testis parankimi heterojen, kistik, nekrotik; iist kesiminde
yaklasik 6 cm capinda hipoekoik ve vaskiilarizasyon izlenen Kkitlesel lezyon saptanmistir. Laboratuvar
tetkiklerinde alfafetoprotein (AFP), beta-hCG ve PSA normal, LDH hafif artmis saptanmistir. Ardindan sag
inguinal orsiektomi yapilan hastanin patolojik incelemesinde makroskobik olarak spermatik kordda 4 cm’lik
segment, krem-beyaz renkli diffliz ve testiste, parankimi tamamen doldurmus gériinlimde krem-kahve renkli
solid lezyon izlenmistir. Mikroskobik incelemede testis parankiminde ve spermatik kordda diffiiz infiltrasyon
olusturmus, seminifer tiibiilleri ortadan kaldirmis, pleomorfik, hiperkromatik niikleuslu, vezikiiler kromatinli
neoplastik hiicreler izlenmistir. Uygulanan immiinhistokimyasal calismada neoplastik hiicreler KRT(-),
SALL4(-), CD20(+), BLC2(+), MUMI(+), Ki67 9%90-95(+) saptanmistir. Mevcut histopatolojik ve
immiinhistokimyasal bulgularla Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfoma tanis1 verilmistir. Raporun yorum kisminda
testis dis1 lenfomanin sistemik tutulumunun dislanmasi sonrasi Testisin Primer DBBHL kabul edilebilecegi
belirtilmistir. Ardindan hastanin ¢ekilen bilgisayarli tomografi (BT) ve FDG PET/BT goriintiilemelerinde
batin igerisinde ve penis kokiinden sag inguinal bolgeye uzanan malign kitlesel lezyonlar ile ¢ok sayida
lenfadenopati tespit edilmistir. Hematolojiye yonlendirilen hasta, R-EPOCH kemoterapi protokolii ve prednol
tedavisine devam etmektedir.

SONUC

Diffiiz Biiylik B Hiicreli Lenfoma erigkinlerde sik karsilasilan bir lenfoma olmasina ragmen testis tutulumu
nadir goriilmektedir. Testiste ele gelen kitle sikayeti ile bagvuran, laboratuvar tetkiklerinde tiimor markerlar
normal olan hastalarda, histopatolojik ve immiinhistokimyasal incelemelerde, sistemik bir lenfoma tutulumu
olabilecegi de akilda bulundurulmalidir. Testisin Primer DBBHL’s1 tanisint vermeden Once sistemik tarama
yapilmali ve bagka bir ekstranodal veya nodal tutulum olup olmadig1 mutlaka arastirilmalidir.
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S-8 TEKRARLAYAN KOLEDOKOLITIYAZIS ALTTA YATAN
HEMOLITIK ANEMININ BiR iPUCU OLABILIR Mi?
GLUKOZ-6-FOSFAT DEHIiDROGENAZ EKSIKLiGi OLGUSU

Merve KOCAKOSE!, Selcuk UYLAS!, Do¢. Dr Gokhan Pektas?

"Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ hastaliklar1 Ana Bilim Dali

2Mugla Sitki Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dal1

GIRIS

Tekrarlayan koledokolitiyazis olgularinda, 6zellikle eslik eden hemoliz varliginda altta yatan nadir nedenlerin
arastirilmasi klinik agidan 6nem tasimaktadir. Kronik hemolize bagli artmis bilirubin {iretimi pigment safra
tagt olusumuna zemin hazirlamakta olup, bu durum c¢ogunlukla herediter sferositoz gibi sik hemolitik
anemilerle iligkilendirilmektedir. Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikligi, kronik coombs negatif hemolize yol
acan nadir bir eritrosit enzim bozuklugu olup, eriskin yasta tekrarlayan koledokolitiyazis ile ortaya ¢ikmasi
oldukc¢a enderdir. Bu olguda, koledokolitiyazis ve hemoliz birlikteligi iizerinden tan1 alan G6PD eksikligini
sunarak, nadir ancak akilda tutulmas1 gereken bir etyolojik nedeni vurgulamay1 amagladik.

Bu yazida tekrarlayan koledokolitiyazis dykiisii olan, miks hiperbilirubinemi ve hemoliz kan tablosu ile acil
servise bagvuran 57 yasinda G6PD eksikligi tanis1 konulan bir vakay1 sunacagiz.

OLGU

57 yasinda bilinen koroner arter hastaligi, diabetes mellitus, hiperlipidemi, hipertansiyon tanilari olan ve
pioglitazon, asetilsalisilik asit, atorvastatin, ramipril kullanan kadin hasta, acil servise Bulanti, karin agrist, 2-
3 giindiir devam eden ciltte sararma ve halsizlik sikayetleriyle bagvuruyor. 30 yil once kolesistektomi
operasyonu ve son 2 yil igerisinde 3 kez koledokolitiyazis tanistyla ERCP &ykiisli olan hastanin fizik
muayenesinde ciltte ve skleralarinda ikterik goriiniim, batin muayenesinde murphy bulgusu pozitif saptanmis
olup ek patolojik sistemik muayene bulgusu yoktu. Hastanin acil serviste bakilan tam kan sayimi tetkikinde
Whbec: 8700, Neu: 6710, Hb: 10.6 gr/dl, Plt: 224000, MCV: 87, MCHC: 33 saptanmistir. Biyokimyasinda GFR:
104, AST: 397, ALT: 608, GGT: 538, ALP: 319 U/L, total bilirubin 3,56, direkt bilurubin 2,06, indirekt
bilirubin 1,5 mg/dl, LDH: 1062 U/L, Amilaz 42, Lipaz: 42,5, CRP: 53 olarak sonu¢lanmistir. Hastada miks
hiperbilirubinemi ve hemoliz tablosunun saptanmasinin ardindan, hemoliz ayirici tanist i¢in istenen direkt
coombs testi negatif, diizeltilmis retikiilosit: 3 saptanmustir. Acil servis sartlarinda yapilan periferik yayma
incelemesinde eritroid seride bite cell, blister cell, yer yer target cell, tek tiik ekinosit ve sferositler goriildii.
Fragmente eritrosit goriilmedi. Diger serilerde patolojik hiicre saptanmadi. Eritrosit enzimopatileri 6n
tanilarda diistiniildii. Normal MCV sebebiyle talasemi, MCHC nin normal saptanmasi sebebiyle herediter
sferositoz 6n planda diigtiniilmedi.
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Sekil 1: Periferik yaymada target cell, ekinosit ve bite cell goriintimleri

Sekil 2 ve 3: Periferik yaymada target cell, ekinosit ve bite cell ve blister cell gériintimleri
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Hastanin direkt bilirubin ve karaciger enzim yliksekliginin etyolojisi agisindan acil serviste ¢ekilen abdomen
ultrasonografisinde koledok ve intrahepatik safra yollar1 gaz sliperpozisyonu sebebiyle viziialize edilememis
olup servis yatiginda yapilan MRCP tetkikinde koledok 16 mm ile genislemis goriinlimde ve liimeninde 11
mm tas saptanmistir. Koledokolitiyazis tanisiyla ERCP islemi yapilan hastada koledoktan balon ile tag
temizligi yapildi.

Yatis1 siirecinde piriivat kinaz ve glukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikligi i¢in istenen piriivat kinaz diizeyi 204,
G6PD diizeyi 14,4 ile referans aralikta saptanmistir. Akut hemoliz diizeldikten 6 hafta sonra poliklinik
sartlarinda G6PD ve piriivat kinaz diizeyleri tekrar istenen hastanin Piruvat kinaz diizeyi normal olup, G6PD
diizeyi 4 ile referans diizeyinden diisiik saptanarak hastaya G6PD eksikligi tanist kondu. Hastanin tekrarlayan
koledokolitiyazis kliniginin altinda yatan sebep G6PD eksikligi olarak diistintildi.

SONUC

Tekrarlayan koledokolitiyazis olgularinda, 6zellikle miks hiperbilirubinemi ve Coombs negatif hemoliz
birlikteligi varliginda altta yatan nadir hemolitik nedenlerin arastirilmasi klinik agidan 6nemlidir. Kronik
hemolize baglh artmis indirekt bilirubin yiikii, kolesistektomi Oykiisii olan hastalarda dahi pigment tas
olusumuna ve tekrarlayan koledokolitiyazise yol acabilmektedir. Eritrosit enzimopatileri, eriskin yasta tam
alabilen ve siklikla gbézden kagabilen etyolojik nedenler arasinda yer almaktadir. Bu olguda, akut hemoliz
doneminde yalanct normal saptanabilen enzim diizeylerinin, iyilesme sonrasi donemde tekrar
degerlendirilmesinin tani agisindan kritik oldugu gosterilmistir. Sonug olarak, tekrarlayan koledokolitiyazis
ile bagvuran ve hemoliz bulgular1 saptanan hastalarda, G6PD ve piriivat kinaz eksikligi gibi eritrosit
enzimopatilerinin ayirici tanida mutlaka akilda tutulmasi gerektigi vurgulanmaktadir.
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P-1 Gozde Agri Ile Gelen Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfoma Olgusu
Dr. Ece VARDARLI LIMAN!  Dr Velit SAVGA? Do¢.Dr. Gokhan PEKTAS?

2Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklart Anabilim Dali
3Mugla Sitkt Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali,Mugla

GIRIS

Diffiiz biiylik B hiicreli lenfoma (DBBHL), eriskinlerde goriilen en sik non- Hodgkin lenfoma alt tipi olup,
tiim NHL olgualrin yaklasik %30-40’1n1 olusturur. Klinik seyri genellikle agresif olmakla birlikte, erken tani
ve uygun tedavi ile kiir saglanabilen bir hastaliktir. Hastalik ¢ogunlukla hizli biiyiiyen lenf nodlar1 ile prezente

olurken, olgularin 6nemli bir kisminda ekstranodal tutulum da izlenebilir. En sik tutulan ekstranodal bolgeler

gastrointestinal sistem, santral sinir sistemi, kemik iligi ve deri olarak bildirilmistir.

OLGU

65 yas erkek hasta son 2-3 aydir olan sag g6z hareketlerinde kisithilik, ¢ift gorme periorbital bolgede dolgunluk
nedeniyle kulak burun bogaz hastaliklarina bagvuruyor. Hastanin bilinen kronik hastaligi ve diizenli ilag
kullanim1 mevcut degil. Hastanin ates, gece terlemesi, kilo kayb1 yok. Soy ge¢misinde 6zellik yok. Hastanin
genel durumu orta biling agik oryante ve koopere. Fizik muayenesinde sag gozde 6zellikle lateral ve yukari
bakista belirgin olmak {izere oftalmopleji saptandi. Sag periorbital bolgede hafif 6dem mevcuttu, palpabl

servikal ve aksiller lenfadenopati izlenmedi.

Oftalmolojik degerlendirmede sag gozde goz hareket kisithilik diginda gérme keskinigi ve fundus muayenesi
dogal olarak degerlendirildi. Maksillofasial manyetik rezonans goriintiilemede(MRG), sag sfenoid siniis
icerisinde mukoseli diisiindiiren goriinlim mevcut. Bunun anteriorundan itibaren nazal kaviteyi dolduran
46x44x35mm boyuta ulasan kitle mevcut. Kitle ostium yolu ile sag maksiller siniise uzanim gostermektedir
ve sag orbita tabani invaze goriiniimdedir. Sag inferior rektus kasi ile lezyon arasinda bir kesitte sinir
izlenmemistir. Intrakonal alanda tiiméor ayirt edilememistir. Posteriorda kaverndz siniise uzanim mevcut. Bu
alanda ICA’y1 180 dereceden fazla sarmaktadir. Bu lezyon diginda sagda maksiller siniis tabaninda 41x29x26

mm boyuta ulasan ve ilk kitle ile benzer natlirde kontrastlanma gosteren ikinci bir kitle daha mevcuttur.

Bunun iizerine yapilan nazal siniis biyopsi 6rneklemesi yapiliyor. Patoloji sonucu diffiiz biiylik B hiicreli
lenfomayla uyumlu saptanmis olup immiinhistokimya incelemesinde CD3(-), CD20(+) CD10(+) BCL6(+)
olarak tespit edildi. Hastada yapilan ileri inceleme amaglit PET/BT de; sag sfenoid siniis, sag maksiller siniis
v nazal kavite diizeyinde hipermetabolik malign lezyon saptanmistir. Goriintiileme alanina giren diger viicut

bolgelerinde malign hastalik saptanmamustir.
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Kemik iligi biyopsisinde tutulum saptanmayan hasta primer ekstranodal diffiiz biiytlik B hiicreli lenfoma olarak
evrelendirildi. Hastaya hematoloji klinigi olarak R-EPOCH kombinasyon kemoterapisi baglandi. Tedavi
sonras1 yapilan klinik degerlendirmede sag gz hareketlerinde belirgin diizelme izlendi ve kontrol
goriintiilemelerinde orbital lezyonda anlamli regresyon saptandi. Hasta halen diizenli polklinik kontrolleri ile

1izlenmektedir.

TARTISMA

Difiitiz biiyiik B hiicreli lenfomalarin ekstranodal tutulum lgularin %30-40’1inda goriilmekte olup, orbital
tutulum nadirdir. Orbital lenfomalarin biiyiik ¢cogunlugu diisiik dereceli lenfomalardan olusurken, DBBHL
gibi yiiksek dereceli lenfomalarin orbital yerlesimi daha agresif klinik seyir gostermektedir. Orbital DBBHL
olgularinda proptozis, diplopi ve oftalmopleji en sik bildirilen semptomlardir ve 6zellikle orbital apeks
veekstraokiiler kas tutulumlarinda g6z hareket kisitlilig1 6n planda olabilir. Orbital kitlelerin ayirici tanisinda
inflamatuvar psodotiimér, sarkoidoz ve metastazlar yer almakta olup, kesin tani histopatolojik ve

immunohistokimyasal ineceleme ile konulmaktadir.

Giincel kilavuzlara goére DBBHL tedavisinde standart yaklasim rituksimab iceren kombinasyon
kemoterapisidir ve rituksimabin eklenmesiyle sagkalim oranlarinda belirgin iyilesme saglanmistir. Sunulan
olguda kemoterapi sonras1 gz hareketlerinde diizelme izlenmesi, erken tani ve uygun sistemik tedavinin
klinik semptomlarda hizli gerileme saglanabilecegini gdstermektedir. Bu nedenle, géz hareket kisitliligr ile

prezente olan orbital kitlelerde nadir gériilmesine ragmen DBBHL ayirici tanida mutlaka akilda tutulmalidir.

KAYNAKLAR :

1. https://www.uptodate.com/contents/pretreatment-evaluation-staging-and-treatment-stratification-of-

classic-hodgkin-

lymphoma?search=dbbhl%?20ekstra%20nodal%20tutulumu&source=search_result&selectedTitle=5~

150&usage type=default&display rank=5
2. https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29931605/
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GIRIiS

Immiin Trombositopeni (ITP), trombosit yikimi ve bozulmus trombosit iiretimi sonucu diisiik trombosit say1st
ile karakterize edilen edinilmis bir otoimmiin hastaliktir. ITP'nin gériilme siklig1 100.000'de 2 ila 5 arasindadur.
ITP, degisken klinik semptomlara sahip heterojen bir hastaliktir ve trombositopeninin diger nedenlerinin
dislanmasiyla konulan bir tanidir.

Kanama olaylar1 genellikle tahmin edilemez ve ITP'li hastalar, siddetli trombositopeni durumunda bile,
morarma ve petesi disinda kanama gostermeyebilirler. Bununla birlikte, menoraji, epistaksis, gastrointestinal
kanama, hematiiri veya nadiren intrakraniyal kanama (IKK) dahil olmak iizere daha ciddi mukozal kanamalar
meydana gelebilir. (1)

OLGU

20 yas erkek hasta, acile biling kapali1 ve epileptik nobet gegirme Oykiisii ile entlibe bir sekilde getirildi.
Yakinindan alinan anamnez sonucunda kronik bir hastalig1 ve kullandig1 bir ila¢ olmadigi, travma Oykiisii
bulunmadig1 6grenildi. Yapilan tetkiklerde kan sekeri normal sinirlardaydi. Vitalleri ise; kan basinci 110/70
mmHg, nabzi1 93/dk, ates 36 °C, solunum sayis1 14/dk idi. Fizik muayenesinde pupilleri bilateral fiks dilateydi.
Hastanin beyin goriintiilemesi yapildi. Goriintiilemelerde sag frontoparietal bolgede hemorajik alan mevcuttu
ve sola shift goriilmekteydi. Laboratuvar degerlendirmesinde karaciger bobrek fonksiyon testleri olandi ancak
hemogram tetkikinde izole trombositopenisi dikkat c¢ekmekte olup trombosit sayist 6.000 olarak
sonuclanmisti. (Tablo 1) Izole trombositopenisi etiyolojisi agisindan istenen 1nr, fibrinojen degerleri normal
smirlardaydi. Periferik yaymada dev trombositler goriildii ve trombosit sayis1 6.000 ile uyumluydu. Abdomen
BT’de hepatosplenomegali saptanmadi. Hasta ITP olarak degerlendirildi. Steroid tedavisi baslandi.
Trombositopeni agisindan steroid yaniti alinan (Tablo 2) hasta, yogun bakim takiplerinde geligmis olan shift
nedenli kaybedildi.

TARTISMA

ITP’de kortikosteroidler, yeni teshis konulmus hastalarin standart baslangi¢ tedavisi olmaya devam
etmektedir. Kortikosteroidler, trombosit klirensini azaltarak ve trombosit iiretimini artirarak trombositler
tizerinde ¢ok sayida faydali hemostatik etkiye sahiptir. Ek olarak, trombosit sayisindaki artistan bagimsiz
olarak, kan damarlar iizerindeki dogrudan bir etki yoluyla kanamay1 azaltabilirler. (2)

Acil durumlarda, trombosit sayisin1 24 saat i¢inde artirmaya acil ihtiya¢ duyulan durumlarda, intravendz
kortikosteroidler kullanilmalidir. Trombosit transfiizyonlar1 faydali olabilir ve 6zellikle intrakraniyal kanama
(IKK) gibi yasami tehdit eden kanama durumlarinda ertelenmemelidir.IKK, ITP’nin yasami tehdit eden bir
komplikasyonudur. ITP vakalarinin sadece %0,1 ila %1'inde serebral kanamaya neden olur. (3)Vakamizda da
oldugu gibi bilinci kapali hastalarda 6n tanilar arasinda ITP nin olmas1 gerektigi unutulmamalidir.

KAYNAKCA
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P-3 Otoimmiin Hemolitik Anemi: Vaka Sunumu
Dr. Omer OZDEMIRLER!, Dr. Mehmet Sami TOPAN?

2Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Mugla

GIRIiS
Otoimmiin hemolitik anemi (OIHA), bireyin kendi eritrositlerine karsi antikor iiretmesi sonucu eritrosit
yikiminin artti1 ve aneminin gelistigi bir hastaliktir. Warm-type (Sicak tip) OIHA, genellikle I1gG sinifi

antikorlarm 37°C'de eritrositlere baglanmasiyla karakterize olup en sik goriilen OIHA tipidir. Klinik tablo,
hemolizin siddetine bagli olarak degiskenlik gosterir.

OLGU

52 yasinda kadin hasta; yorgunluk, dispne (nefes darligi) ve 3 haftadir devam eden sarilik sikayetleriyle
basvurmustur.

Bilinen hipertansiyon dykiisti mevcuttur. Ciltte ikter (sarilik) gézlenmistir. Batin muayenesinde hepatomegali
ve splenomegali saptanmustir.

Hastadan OIHA 6n tanisi ile istenen tetkiklerin sonuglart :

Hemoglobin (Hgb) 7.2~g/dL Retikiilosit %8.5 Indirekt Bilirubin 3.2~mg/dL

LDH 520~U/L Haptoglobin <10~mg/dL. DAT (Anti-IgG) : POZITIF

Hastada laboratuvar ve klinik bulgular 1s181nda Sicak Tip OIHA diisiiniilerek tedavi planlanmustur:

Metilprednizolon 1~mg/kg/giin . Folik asit destegi baslanmistir. Gerekli durumlarda eritrosit transfiizyonu
planlanmustir.

Hastanin tedavi sonrasi Hemoglobin (Hb) degerlerinde belirgin artis gdzlenmistir:
Baslangic: 7.2~g/dL. 2. Hafta: 8.5~g/dL 4. Hafta: 10.2~g/dL 3. Ay: 12.0~g/dL

Otoimmiin Hemolitik Anemi, hizli tan1 ve uygun tedavi yonetimi ile basarili bir sekilde kontrol altina
alinabilir. Kortikosteroidler, Warm-type OIHA tedavisinde temel tasini olusturmaktadir. Yanit alimamayan
veya niiks eden vakalarda immiinsiipresif tedavi veya splenektomi secenekleri degerlendirilmelidir. Hastalarin
klinik ve laboratuvar yanitlar: diizenli araliklarla izlenmelidir.

KAYNAKCA
Michel M. et al. Management of drug-induced immune hemolytic anemia. Blood, 2010.

Zanella A. et al. Autoimmune hemolytic anemia. Haematologica, 2014.

Barcellini W. et al. New insights into the pathogenesis of autoimmune hemolytic anemia. Blood Rev, 2020.
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P-4 B12 Eksikliginin Nadir Prezantasyonu Atipik Hiis M Ttp Mi?
!Ass. Dr Melisa BAS, 'Ass Dr Murat Cemil TEKELI
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GIRIiS

Atipik HUS, endotel hasar1 sonucu gelisen mikrotrombositler sebebiyle MAHA, trombositopeni, akut bébrek
hasar1 , ekstra-renal bulgu olarak en sik norolojik bulgularin goriildiigi bir hastaliktir. TTP ile ayirici tanisi
ADAMTS-13 aktivitesi Olglimiine bakilarak yapilir. %10 {izerinde olmasi atipik HUS lehine olarak
degerlendirilir ve tedavide ilk basamak tedaviyi; plazmaferez ve plazma inflizyonu olusturmaktadir.

TTP, ADAMTS-13 aktivitesinin eksikligi sonucu gelisir. Atipik HUS’e benzer sekilde mikroanjiopatik
hemolitik anemi, trombositopeni, liremi, ates ve ndrolojik bulgular eslik eder. ADAMTS-13 aktivitesi %10’un
altinda Olgiiliir. . Tedavi secenekleri arasinda; Plazmaferez, Kortikosteroid, Ritiiksimab, Siklofosfamid,
Vinkristin bulunmaktadir.

Norolojik bulgulara anemi, trombositopeni hatta pansitopeni ile birlikte inefektif eritropoeze baglhi LDH ve
Indirkt bilirubin yiiksekligi ile gdzlenebilen bir diger tablo ise B12 eksikligidir. B12 DNA sentezi, eritroid
hiicre maturasyonu ve ndorolojik fonksiyonlar igin gerekli esansiyel bir vitamindir. Eksikliginde en sik
gozlenen durumlar; halsizlik yorgunluk olsa da demiyelinizasyon sonucunda ndrolojik bulgular, 16kopeni
trombositopeniye bagli ciddi enfeksiyonlar petesiyal dokiintiiler gelisebilir. Laboratuar incelemesinde
genellikle B12 eksikligine metil malonik asit, homosistein, LDH ve indirkt bilirubin yiiksekligi ve
retikiilositopeniyle beraber pansitopeni tablosu gozlenebilir. Periferik yayma da ise notrofillerde
hipersegmentasyon eritrositlerde howell jolly cisimcikleri gdzlenir. Kemik iligi aspirasyon biyopsisi yapilirsa
sonucunda hiperseliiler kemik iligi olarak karsimiza ¢ikacaktir. Tedavisinde B12 preparatlart kullanilir ve
takibinde ortalama 3.-4. Giinde retikiilosit krizi gozlenir.

OLGU

Bilinen astim ve kolesistektomi dykiisii olan 64 yas kadin hasta; acil servise, yaygin viicut agrisi ile prezente
olan karin agris1 , bulant1 kusma, {istime titreme ve asir1 olmayan kasinti sikayetleri ile bagvuruyor. Hastanin
acil serviste bakilan tetkiklerinde hiperbilirubinemi, 1liml alt belirgin ast yiiksekligi, 1dh ytiksekligi ve BFT
progresyonu olmasi nedenli tarafimiza konstilte edildi. Hastanin acil serviste yapilan ilk degerlendirmesinde;
Aminotransferaz yliksekligi ve indirekt hakimiyetinde hiperbilirubinemi olmasi nedenli sorgulandiginda;
ekstra bitkisel {iriin, mantar ve bakla yeme Oykiisii vermedi. Ayrica disiiri, dokiintii, ishal sikayetleri yoktu.
Inspeksiyonda ciltte dokiintii ve ekskoriasyon gozlenmezken sklera ve ciltte belirgin ikterik goriiniim
mevcuttu. Fizik muayenede sag iist kadran ve batin rahatti defans rebound alinmadi, barsak sesleri

normoaktifti. Vital bulgulari stabil olarak saptandi.
Ure: 63 AST:417 T.bil:19,5 Hgb:11,5 CRP:132
Krea:1,35 ALT:141 D.bil:8,4 PIt:131000 PCT:88
Bazal krea:0,8 GGT:225 LDH:2003 WBC:18330
pH:7,4 Lipaz: 639 D.Ret:1,26 Neut:17580
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Hastanin ilk degerlendirme sonrasi yapilan periferik yayma incelemesinde; hipersegmente ndtrofil hakimiyeti
mevcuttu, nadir sistosit , bite eritrosit gozlenirken displazi gézlenmedi. Hemoliz siiphesi yiiksek olmasi
nedenli coombs tetkik edildi. Direkt coombs: 3+ 1gG:1+ C3:2+ Indirekt coombs: enzim 1 4+ enzim 2 4+ olarak
olgiildii. Yine hiperbilirubinemi ve aminotransferaz ve kolestaz degerlerinde ki yiikseklik nedeniyle
hepatobilier = usg  istendi. USG  raporunda  koledok  ve ihsy olagan  raporland.

B12:317 Hgb:8,5 D.Ret: 2,8
Ferritin: 264 Plt:55000

TS:%19.8 Homosistein: 23 ADAMTS-13: N
Folat: 12,8

Hastanin takip siirecinde trombositopenisinin belirginlesmesi iizerine hasta atipik HUS — TTP 6n planda
diisiiniilerek plasmafereze alindi. Plasmaferez sonrasi kontrol tetkiklerinde trombositopenide diizelme
olmamas1 ve anemi parametrelerinde B12 diisiik homosistein yiiksek ve periferik yaymada hipersegmente
notrofiller olmasi sebebiyle 6n planda B12 eksikligi diisiiniildi. B12 replasmanina baslandi. Tedavinin 5.
Giinlinde alinan tetkiklerinde retikiilositoz saptandi.

Hgb:11,3 Ure:60 KCFT:N
Whbc:7,6 Kre:1,12 b12>2000
Plt:287 Elektrolit: N

Mcv:87

TARTISMA

B12 vitamini hematopoezde 6nemli rol oynar. B12 eksikliginin ¢ok sik olmayan klinik prezentasyonunda
hemolitik anemi, trombositopeni, 16kopeni saptanir. Pansitopeni saptanan hastalarda ayirici tanida B12
eksikligi yer almahdir. Olgumuzda ilk planda belirgin ldh, indirekt hakimiyetinde bilirubin yiiksekligi
saptanmasi iizerine hemoliz ile iliskili hastaliklar diisiiniildii. On tanilar i¢inde &ncelikle TTP ve atipik HUS
mevcuttu. Yapilan ileri inceleme sirasinda ADAMTS-13 diizeyinin normal saptanmasi, periferik yaymada
sistosit saptanmamasi, retikiilositopeni olmasi tanilardan uzaklastirdi. Laboratuvar sonucunda B12 eksikligi
saptanan hastada 6n planda B12 eksikligi diisliniiliip replasmana baslandi. Tedavi yanitinda hastanin anemisi
ve trombositopenisi diizeldi. Retikiilosit diizeyinde artis saptandi.
B12 vitamininin eksikliginde aslinda hepimizin bildigi; anemi trombositopeni hatta hemoliz bulgularina yol
actigimi tekrar hatirlamak gerekir. Keza olgumuzda da goriildiigli lizere 6n planda hemolitik durumlar
diistiniilse de her daim B12 eksikligi géz 6niinde bulundurulmali ve unutulmamalidir.

KAYNAKLAR

1. OhRC, Brown DL. Vitamin B12 deficiency. Am Fam Physician 2003;67:979-986
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3. Brain MC, Dacie JV, Hourihane DO. Microangiopathic haemolytic anaemia: the possible role of
vascular lesions in pathogenesis. Br J Haematol 1962;8:358-374.
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P-5 Pansitopeni Etiyolojisinde Aplastik Aneminin Onemi Olgu Sunumu

Cansu KARAGOZ!
"Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Mugla

GIRIS

Aplastik anemi (AA), kemik iliginde hematopoietik kok hiicrelerin yetmezligi sonucu geligen, periferik kanda
pansitopeni ve kemik iliginde hiposeliilarite ile karakterize nadir fakat hayati tehdit edebilen bir hematolojik
hastaliktir. Edinsel olgularin biiyiikk kismi otoimmiin mekanizmalarla iligkilidir. Klinik tablo; halsizlik,
enfeksiyonlara yatkinlik ve kanama egilimi ile kendini gosterir. Bu olgu, pansitopeni ile bagvuran bir hastada
ay1rici tanida aplastik aneminin dnemini vurgulamay1 amaglamaktadir.

OLGU

52 yasinda erkek hasta, 2 haftadir artan halsizlik, ¢cabuk yorulma, agiz i¢inde aftlar ve burun kanamast
sikayetleri ile acil servise bagvurdu. Ozge¢misinde bilinen kronik hastalik yoktu. Son 3 ay iginde ilag
kullanimi, kemoterapi veya radyasyon oykiisii bulunmuyordu. Enfeksiyon dykiisii ve ailede hematolojik
hastalik dykiisii yoktu. Fizik muayenede solukluk mevcuttu, hepatosplenomegali ve lenfadenopati
saptanmadi. Petesi ve purpura gézlenmedi.

Laboratuvar Bulgular:

Hb: 7.8 g/dL, WBC: 2.1 x1073/uL, Nétrofil: 0.6 x1073/uL, PIt: 32 x1073/uLL, MCV: 92 fL, Retikiilosit:
%0.2. LDH: Normal, Total bilirubin: Normal, B12, folat: Normal, Ferritin: Normal. Viral serolojiler (HBV,
HCYV, HIV, Parvoviriis B19): Negatif. PNH klonu (Flow sitometri): Negatif. Periferik yaymada blast, sistosit
veya displastik hiicre izlenmedi.

Kemik iligi aspirasyonu dry tap ile uyumlu bulundu. Kemik iligi biyopsisinde %10’un altinda seliilarite, yag
dokusu artig1 saptandi. Sitogenetik analiz: Normal.

Hastaya Siddetli Aplastik Anemi tanis1 konuldu. Izolasyon énlemleri alindi. Eritrosit ve trombosit
siispansiyonu ile destek tedavisi verildi. Uygun dondr bulunamadigi i¢in immiinsiipresif tedavi (Antitimosit
globulin + Siklosporin) baslandi. Tedavinin 3. ayinda nétrofil ve trombosit degerlerinde kismi yanit
gozlendi.

TARTISMA

Pansitopeni ile bagvuran hastalarda akut losemi, miyelodisplastik sendrom, megaloblastik anemi,
hipersplenizm ve aplastik anemi ayirici tanida mutlaka diistintilmelidir. Aplastik anemide periferik yaymada
blast ve displazi olmamasi, retikiilosit diisiikliigii ve kemik iliginde belirgin hiposeliilarite tan1 agisindan yol
gostericidir. Bu olguda oldugu gibi, erken tan1 ve uygun immiinsiipresif tedavi ile hastalarda yasam siiresi ve
kalitesi belirgin sekilde artirilabilmektedir.

KAYNAKLAR
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anemia. Blood. 2006;108(8):2509-2519.

2. Killick SB, Bown N, Cavenagh J, et al. Guidelines for the diagnosis and management of adult aplastic
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P-6 Kronik Lenfositik Losemi Tanih Hastada Hiperlokositoz Nedeniyle
Uygulanan Terapotik Plazmaferez Sonras1 Masif Pulmoner Emboli Ile
Seyreden, Fatal Seyirli Bir Olgu

Dr. Usur KARACA! Dr. Nur OGUZ DAVUTOGLU?

"Mugla Universitesi T1p Fakiiltesi i¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali
2Eskisehir Sehir Hastanesi Hematoloji Bilim Dali

GIRIiS

Kronik lenfositik 16semi (KLL), genellikle yavas seyirli bir hematolojik malignite olmakla birlikte, ileri
evrelerde tromboembolik komplikasyonlar ve nadiren hayati tehdit eden klinik tablolarla prezente olabilir.
Hiperlokositoz, mikrosirkiilasyon bozukluklarina ve hiperkoagiilabiliteye yol agarak mortal komplikasyon
riskini artirabilir. Bu olgu sunumunda, tani aninda hiperlokositoz saptanan, sitorediiksiyon amaciyla

plazmaferez uygulanan ve ikinci seans sirasinda masif pulmoner emboli diistiniilen bir KLL olgusunun klinik
seyri sunulmaktadir.

OLGU

Olgumuz yetmis yasinda erkek hasta, son 3 giindiir artan halsizlik, nefes darligi ve biling bulaniklig1 sikayetleri
ile acil servise bagvurdu. Fizik muayenesinde genel durumu orta-kétii, biling konfiize, solunum takipneik-
dispneik idi. Yaygin servikal ve aksiller lenfadenopatiler ile hepatosplenomegali mevcuttu. Laboratuvar
incelemelerinde hemoglobin 590 KLL’de tromboembolik olaylar, 6zellikle yiiksek tiimdr yiikii, ileri yas ve
inflamatuvar aktivite varliginda artmis siklikta goriilmektedir. Lokositoz, kan viskozitesini artirarak ve endotel
disfonksiyonuna yol agarak hiperkoagiilabiliteyi tetikleyebilir. 8,9 g/dL, trombosit 92.000/mm?* ve l6kosit
say1s1 420.000/mm? olarak saptandi. Periferik yaymada, baskin matiir lenfositler izlendi. Hastada belirgin
dispne ve 16kositoz bulunmasi nedeniyle baslangicta 16kostaz 6n tanisi diisiiniildii. Hasta genel durumunda
kétiilesme ve inotrop ihtiyaci olabilecegi 6n goriildiigiinden dolay1 yogun bakim iinitesine interne edildi. Acil
sitorediiksiyon amaciyla plazmaferez planlandi. Plazmaferez sonrasi 16kosit ve lenfosit sayilarinda kismi
diisiis izlenmis olmakla birlikte, klinik diizelme sinirh kalds. Tkinci plazmaferez seans1 sirasinda hastada ani
hipotansiyon, siddetli dispne ve kardiyak arrest gelisti. Klinik tablo masif pulmoner emboli ile uyumlu olarak
degerlendirildi; ancak genel durumu nedenli goriintiileme (Toraks BT Anjiografi) yapilamadi. Yapilan tim
kardiyopulmoner miidahalelere ragmen hasta kaybedildi.

Parametre Plazmaferez Plazmafere
oncesi Z Sonrasi

Hemoglobin 8.9 8.5

(g/dL)

Lokosit (/mm3) 420.000 290.000

Lenfosit 380.000 260.000

(/mm?3)

Trombosit 92.000 85.000

(/mm?3)

LDH (U/L) 680 590

Tablo. Plazmaferez Oncesi ve Sonrasi Laboratuvar Bulgularmin Karsilastirilmasi
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TARTISMA-SONUC

KLL’de tromboembolik olaylar, 6zellikle yiliksek tiimor yiiki, ileri yas ve inflamatuvar aktivite varliginda
artmis siklikta goriilmektedir. Lokositoz, kan viskozitesini artirarak ve endotel disfonksiyonuna yol acarak
hiperkoagiilabiliteyi tetikleyebilir. 8,9 g/dL, trombosit 92.000/mm?* ve lokosit sayisit 420.000/mm?* olarak
saptand1. Periferik yaymada, baskin matiir lenfositler izlendi. Hastada belirgin dispne ve 16kositoz bulunmasi
nedeniyle baslangicta 16kostaz on tanisi diigiiniildii. Hasta genel durumunda koétiilesme ve inotrop ihtiyact
olabilecegi on goriildiigiinden dolay1 yogun bakim iinitesine interne edildi. Acil sitorediiksiyon amaciyla
plazmaferez planlandi. Plazmaferez sonrasi 16kosit ve lenfosit sayilarinda kismi diislis izlenmis olmakla
birlikte, klinik diizelme smirli kaldi. Ikinci plazmaferez seansi sirasinda hastada ani hipotansiyon, siddetli
dispne ve kardiyak arrest gelisti. Klinik tablo masif pulmoner emboli ile uyumlu olarak degerlendirildi; ancak
genel durumu nedenli goriintiileme (Toraks BT Anjiografi) yapilamadi. Yapilan tiim kardiyopulmoner
miidahalelere ragmen hasta kaybedildi. Plazmaferez, sitorediiksiyon saglasa da tromboembolik komplikasyon
riskini tamamen ortadan kaldirmayabilir. Sunulan olgu, KLL hastalarinda hiperlokositoz varliginda
tromboemboli riskinin gbz ardi edilmemesi gerektigini ve ani klinik koétiilesmelerde masif pulmoner
embolinin ayirici tanida mutlaka diisliniilmesi gerektigini vurgulamaktadir.

KAYNAKCA
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B-cell lymphocytosis and chronic lymphocytic leukemia who develop venous thromboembolism. J
ThrombHaemost. 2025 Jan;23(1):149-157. doi: 10.1016/j.jtha.2024.08.029. Epub 2024 Sep 27. PMID:
39343103.
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P-7 Edinsel Hemofili A
'Halil CAVDARY, 2Sule ALTAN, *Do¢ Dr Gokhan PEKTAS

"Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali

GIRIS

Edinsel hemofili A (EHA) daha 6nceden hemostaz sistemi normal olan bireylerde, faktér VIII’e (FVIII) kars1
geligen otoantikor (inhibitdr) sonucu FVIII’in islevinin inhibisyonuna bagli nadir goriilen bir kanama hastalig
olarak tanimlanir. Diger pihtilagma faktorlerine karsi inhibitor gelisimi olduk¢a nadirdir. Edinsel hemofilinin,
kalitsal hemofiliden belirgin farkliliklar: vardir. Kendisinde ve ailesinde kanama egilimi dykiisii bulunmayan
hastalarda asagida belirtilen klinik bulgularin varliginda EHA’dan siiphelenilmelidir.

* Purpura (yaygin ekimoz), hematom ve yumusak doku kanamasi. Hemartroza nadir rastlanir.
* Cerrahi islem sonrasi uzun siireli kanama

* Dogum sonras1 kanama

* Periton arkasi kanama

+ Sindirim sitemi ve iirolojik kanama

* Noro-vaskiiler sorunlar yaratan kompartman sendromu

OLGU

Hastamiz dig merkeze sag bacakta ve sag kolda sislik ve morluk nedenli bagvuruyor. Sag bacakta ve kolda
hematom+ apse+ seliilit nedenli takip edilmis. imipenem teikoplanin antibiyoterapi uygulanmis. Hb diisiisiine
bagli toplamda 12u es replasmani yapilmis. Son 2 giinde aktif hb diisiisii yok. En son es 05.02.2026 da lu
replase edilmis. Tarafimiza ileri inceleme aragtirma nedenli sevk edilmis. kh:hipertansiyon, kby(bazal kre:1,3)
dki:norvasc 10mg 1x1 fm: sag uylukta ekimoz+hematom sag kolda ekimoz+ hematom 1s1 artigit+ pto-/-
homans-/- Mr sag kol kontrastli:Sag triceps kasi igerisinde yerlesim gosterenbir tanesi yaklagik 52x30mmlik
proksimal segmentte daha sonra digeri 92x60mm boyutlarinda 2 adet intramuskuler yerlesimli hematom
sahas1 izlenmektedir ve muskulotendindz birleske ¢ok net izlenememektedir. Post kontrast goriintiilerde bu
alanlarda kas liflerinin hemen hemen tamaminin riiptiir oldugu izlenmekte ve bu alanda cilt cilt alt1 bolgede
yaygin inflamatuar bir sivi koleksiyonu 6dem izlenmekle birlikte kas lokalizasyonunda kitlesel bir
kontrastlanma paterni saptanmamustir. Bir hematom sahas1 olarak yorumlanmustir.

aptt:88,2 inr:1,24 pt:11,4 fib:565 mixing: aptt:58,2 fib:317 inr:1,72 pt:16.7 6u tdp replasmani yapildi. kontrol
koagiilasyon: inr:1,15 aptt:77,1 pt:10,5 fib:566 2giin sonra mixing tekrarlandi. aptt:75,5 inr:1,15 pt:10,5
mixing: aptt:31,9 inr:1,12 pt:10,2 Petct planlandi. Seliilit tedavisi imipenem 4x500mg ve teikoplanin 1x400mg
devam ediliyor. 100mg prednol iv baglandi.
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SONUC

Edinsel hemofili nadir goriilen ancak morbidite ve mortalitesi yiliksek bir tablodur. EHA’da en 6nemli sorun
taninin ge¢ konulmasi ve hastalarin genellikle hematoloji dist kliniklere yatirilmis olmasidir. Ilgili hekimlerin
bilgi ve farkindalik diizeyinin artirllmasi ve hastalarin ivedilikle hematoloji boliimlerine danisilmasi
gerekmektedir.

Kanama bulgusu olmayan sadece aPTZ uzamasi (normalin st siirindan 24 sn );
Protrombin Zamani normal

Taze ornekle aPTZ Tekrarl, Halauzunsa

//\s

Varfarin kulanimi, anormal

N TrombinZamani — Uzun
karacger testlerinindislanmasi

| '
Heparin

Normal bulasi, YOP,
Direkt
l trombin
inhibitorler
Edinsel Hemofili Karisim Testi

Siiphesi; Sekil 3’ bak ’ 37°C0.ve 2. saatte

!

aPTZ degerinde Siipheli faktor
%50'den fazla o a2us. o 4o o
SEKL 1 dizelme eksikligi; Sekil 3’ bak

KAYNAKLAR
1. THD Edinsel Hemofili A Tani ve Tedavi Kilavuzu
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P-8 Hipogamaglobulinemi Nedeniyle Yalanci Crp Negatifligi: Olgu Sunumu
Ecem BAYBAS!, Beyza SARIKAYA!, Do¢. Dr. Gokhan PEKTAS!

"Mugla Sitki Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi Egitim ve Arastirma Hastanesi I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali

GIRIS

C - reaktif protein ( C R P), enfeksiyon ve inflamasyonun izleminde sik kullanilan akut faz reaktanidir. Ancak
hipogamaglobulinemi ve paraproteinemi varliginda 6zellikle immiinokimyasal 6l¢iim yontemlerinde analitik
interferans geligebilir ve crp diizeyi yalanci diisiik saptanabilir.Bu durum hematolojik maligniteli hastalarda
enfeksiyon tani ve tedavisinde gecikmeye yok acabilecek dnemli bir tanisal tuzaktir.

OLGU

69 yasinda erkek hasta,bilinen akciger adenokarsinomu ve kemik metastaz1 dykiisii mevcut.izlem sirasinda
yapilan degerlendirmede hafif zincir tipi Multipl Myelom tanis1 almigtir.

Laboratuvar  incelemesinde total lambda hafif zincir:7.3 g/dL (0.83-2.24) , immiinfiksasyon:1g-G
lambda,paraprotein pozitif,total protein 11.6 gr/dL,alblimin 2.46 g/dL

Solunum semptomlart ile bagvurusunda toraks goriintiilemede pndémoni ile uyumlu infiltrasyonlar izlenmis ve
antibiyotik tedavisi baglanmigtir.Klinik bulgular gerilemis ancak izlemde hiperviskozite semptomlar1 (bag
agrist,bulanik gérme,halsizlik) gelismistir.Hastaya plazmaferez ve kortikosteroid tedavisi uygulanmistir. Ayni
donemde laboratuvar degerleri su sekilde saptanmistir:

I[gG:94mg/dL, IgA:50mg/dL, IgM : 26 mg /dL, CRP: 0. 2 6 mg /dL,prokalsitonin:2.6 ng/mL

CRP’nin diisiik prokalsitoninin belirgin yiiksek olmasi klinik tabloyla uyumsuz bulunmustur.Takipte ates
yiiksekligi (38.5 © C) ve siddetli eklem agrist1 gelismis ve sectik artrit Ontanisiyla cerrahi girisim
uuygulanmistir.Sedimentasyon: 106 mm/h ,crp 1.9 mg/dL

Antibiyotik tedavisi sonrasi crp degerlerinde kademeli yiikselme (6 —7.5m g/ dL) ive klinik diizelme
izlenmistir.Bu bulgular hipogamaglobulinemiye bagli yalanci CRP negatifligi olarak degerlendirilmistir.
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Sekil 1: Periferik yaymada eksantrik yerlesimli ¢ekirdekler,yaygin plazma hiicreleri goriiniimleri

TARTISMA VE SONUC

Multipl myelomda paraproteinemi ve hipogamaglobulinemi birlikte goriilebilir.Paraprotrinler,crp dl¢iisiinde
kullanilan immiinoturbidimetrik ve immiinokimyasal ydntemlerde antijen-antikor etkilesimini bozarak
yalanc1 diistiik crp sonuglarina yol acgabilir.Bu olguda prokalsitonin ve klinik bulgular enfeksiyonu desteklerken
crp’nin uzun siireli diigiik seyretmesi tanisal gecikme riski olusturabilir,.Literatiirde multipl myelom
,Waldenstrom makroglobiilinemisi ve agir hipogamaglobulinemi olgularinda benzer interferanslar
belirtilmistir. Hipogamaglobulinemi varliginda diisiik crp degeri enfeksiyonu disalamaz.Hematolojik
maligniteli hastalarda enfeksiyon degerlendirmesinde crp,sedimentasyon,prokalsitonin ve klinik bulgular
birlikte degerlendirilmelidir.

REFERANSLAR
1 . Dispenzieri A. Inflammatory markers in paraproteinemia
2 .Schuetz,Petal. Procalcitonin for diagnosis infection anda sepsis.Lancet Infect. Dis. 2017;17:95-107.

3. .Lippi G,Plebani M.Analytical interference in innunassays.Clinic Chem. Labmed. 218;56:691-698
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P-9 Karin Agrisi Ile Basvuran Bir Trombosittik Trombositopenik
Purpura (TTP) Olgusu

Yasar YILMAZKARABULUT!

"Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Mugla
GIRiS

Trombotik trombositopenik purpura (TTP), ADAMTS13 eksikligi sonucu gelisen mikrotrombiis formasyonu
ile ortaya cikan, nadir ancak yiiksek mortaliteli bir tablodur. Erken tani hayati 6nem tasir. Tedavide terapdtik
plazma degisimi temel yaklasimdir; kaplasizumab ve immiinsiipresif tedaviler (kortikosteroidler, rituksimab)
erken donemde organ hasarini ve mortaliteyi belirgin sekilde azaltir.

OLGU

60 yasinda kadin hasta (B.S.), karin agrisi, bulant1 ve nefes darlig1 sikayetleriyle dig merkeze bagvurmustur.
Cekilen akciger grafisinde mediastende kitle saptanmasi ve platelet (trombosit) degerinin 17.000 gelmesi
iizerine, etyolojinin belirlenmesi amaciyla 3. basamak kurulusa sevk edilmistir.

Hastanin anamnezinde sikayetlerinin 3 giindiir siirdiigii, sevkten bir gece once sol elinde ve yiiziiniin sol
oryante ve kooperedir.
Yapilan tetkiklerde su sonuglar saptanmigtir: Hgb: 6.1 g/dL , PLT: 13.000 ,LDH: 1987 U/L ,Total Bilirubin:

1,62 mg/dL ,Retikiilosit: %7.93 ,D-Dimer: 6463 .TTP 6n tanistyla hazirlanan periferik yaymada yaygin
sistosit goriilmiistiir. ADAMTS-13 ve PNH tetkikleri gonderilmistir.

TEDAVIi VE SEYIiR

Hastaya 3 giin {ist iiste TDP (Taze Donmus Plazma) ile plazmaferez ve giinliikk $80~mg$ metilprednizolon
uygulanmistir. Tedavinin 1. glinlinde sol hemiparalitik olmasi1 nedeniyle yogun bakima alinan hastanin, 3 giin
sonunda nérolojik patolojileri diizelmis ve servise geri alinmustir. Hasta, tedavisine iilkesi olan Ingiltere'de
devam etmek lizere hastaneden ayrilmistir.

92 e

Zef
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TARTISMA VE SONUC

Bu olgu, TTP'nin hizli ilerleyebilen norolojik komplikasyonlarin1 gostermesi agisindan kritiktir. Sistosit
varligi, belirgin LDH yiiksekligi, agir anemi ve ciddi trombositopeni tablosu TTP tanisin1 gii¢clendirmistir.
Erken donemde baslanan plazma degisimi ve yiiksek doz steroid tedavisi, hastanin ndrolojik bulgularinda hizl
diizelme saglamistir. Sonug olarak, TTP siiphesinde ADAMTSI13 sonucu beklenmeden tedaviye baslanmasi
ve periferik yaymanin dikkatli degerlendirilmesi prognoz i¢in hayati 6neme sahiptir.

4. Mugla Hematoloji Sempozyumu, 17-19 Nisan 2026, Tui Blue Tropical, Mugla



P-10 Olgu Sunumu: Direncli TTP’de iImmunsupresan Ajan Kullanimi
Neslihan TASKIN OZDEMIR !, Tuba DURUKAN CATAR!

:Mugla Sitk1 Kogman Universitesi T1p Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Mugla
GIRIiS
Trombotik trombositopenik purpura (TTP) nadir goriilen ancak potansiyel olarak liimciil bir kan hastaligidir.
Esasen ADAMTS-13'e karsi otoantikorlardan veya nadir durumlarda ADAMTS13 mutasyonlarindan
kaynaklanir ve plazma ADAMTS-13 aktivitesinde ciddi bir eksiklige neden olur . Bu durum, asir1 trombosit
adezyonunu ve agregasyonunu ve viicut genelinde mikrovaskiiler trombiis olusumunu tetikler ve iskemik

organ hasarina ve 6liime yol acar; bu da TTP'nin patognomonik 6zelligidir. Terap6tik plazma degisimi(TPE)
ana tedavisi olmakla birlikte direncli vakalarda yeni yaklasimlar gerektirmektedir.

Bu olgu sunumumuzda halsizlik sikayeti ile acil servise bagvuran ve TTP tanis1 almis olan hastada izlenen
tedavi yontemlerinden bahsedilmektedir

OLGU

31 yasinda erkek hasta halsizlik, biling durumunda uykuya meyil olmasi nedeni ile acile bagvuru. Acil servise
getirilen hastanin ndrolojik muayenesinde ajitasyonu vardi, kooperasyon kurulamiyordu (Glaskow koma
skalas1 13). Meningeal irritasyon bulgulart yoktu. Goz hareketleri degerlendirilemedi. Belirgin fasiyal
asimetrisi yoktu. Tiim ekstremitelerinde spontan hareket vardi. Derin tendon refleksleri normoaktifti. Bilateral
plantar refleks yanit1 fleksordu. Laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin 6.5 g/dL, platelet 4000/mm3, LDH
1283 (125-220) u/L bulundu. Kreatinini ve liresi normal sinirlar i¢cindeydi.

Beyin bilgisayarli tomografisi normal olarak degerlendirildi. Periferik yaymada hemolizle uyumlu bulgular,
sistositler goriiliince TTP 6n tanis1 ile ADAMTS-13 diizeyi gonderilerek plazmaferez ve metilprednizolon
tedavisi baslandi. Hastanin ii¢lincli plazmaferezi sonrasi kanlarinda anlamli diizelme olmamasi sebebi ile
hastaya Rituksimab tedavisi de eklendi. Hasta 4 kiir Rituksimab tedavisi sonrasinda aralikli plazmaferez ile
takibine devam edildi. Takiplerinde alt extremite derin ven trombozu gelistigi i¢in diisiik molekiil agirlikl
heparin ile takibe alindu.

Hastanin metilprednizolon + plazmaferez ve rituksimab tedavisi altinda niiks olmasi nedeniyle endikasyon
dis1 mikofenolat mofetil basvurusunda bulunularak baslandi. Mikofenolat mofetil T ve B lenfositleri
baskilayarak ADAMTS13’ e kars1t olusan antikor iiretimini azaltarak etki etmekte. Hastanin takiplerinde
metilprednizolon tedavisi tedricen azaltilarak kesildi. Aralikli plazmaferez ile takipleri devam etmekte.

TARTISMA

TTP tanili hastalarda plazma degisimine ragmen trombosit sayisi artmayabilir. Bu tabloya yeni norolojik
bozukluklar, yasamsal organlara ait iskemi gibi yeni klinik bulgular eklenebilir. Bu durumlarda hastaligin
siddetine gore tedavi yogunlugunu arttirmak gerekebilir. Ek olarak yiiksek doz prednizolon 1gr/giin 3 giin
siireyle verilebilir. Rituksimab 375mg/ m2 /hafta 4 hafta diger bir secenektir. Plazma degisimine direngli
olgular immunosupresif tedaviye yamt verebilir. Immunosupresif tedavi siklofosfamid veya vinkristin (2 mg
[V/hafta 2-14 hafta) seklinde uygulanabilir. Siklosporin tedavisi diger tedavilere yamt alimamayan olgularda
uygulanabilecek bir diger secenektir, yine yapilan c¢alismalarda immunsupresif ajan olarak Mikofenolat
mofetil kullanim1 da direngli ttp tedavisinde iilkemizde endikasyon dis1 bagvuru ile yer almaktadir.

SONUC

Plazma degisimine direngli TTP olgularinda, standart tedavinin yogunlastiriimasi ve Rituksimab, Mikofenolat
Mofetil gibi immunsupresif ajanlarin kullanimi hayat kurtarici olabilir. Bu ajanlar, ADAMTS-13"e kars1
olusan antikor tiretimini baskilayarak direngli vakalarda basarili birer se¢enek sunmaktadir.
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KAYNAKCA

1. Thromboembolic events among adult patients with primary immune thrombocytopenia in the United
Kingdom General Practice Research Database. Sarpatwari A, Bennett D, Logie JW, Shukla A, Beach
KJ, Newland AC, Sanderson S, Provan D Haematologica. 2010 Jul;95(7):1167-75. Epub 2010 Feb 9.

2. Risk of venous thromboembolism in patients with primary chronic immune thrombocytopenia: a
Danish population-based cohort study. Severinsen MT, Engebjerg MC, Farkas DK, Jensen AQ,
Norgaard M, Zhao S, Serensen HT Br J Haematol. 2011 Feb;152(3):360-2. Epub 2010 Oct 19.
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P-11 Olgu Sunumu - Kemik Fraktiirlerinde Etiyoloji Arastirmasinin Onemi:
Multipl Myelom

Asistan Dr. Hiiseyin Umut OZLEM !, Asistan Dr. Seckin SAKALLI?, Do¢. Dr. Gokhan PEKTAS?

1,23 Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklar1 Bilim Dali, Mugla

GIRIS

Multipl myelom (MM), plazma hiicrelerinin malign proliferasyonu ve kanda monoklonal immiinglobulin veya
fragmanlarmin artisi ile karakterize malign bir hastaliktir. Ozellikle sirt veya toraksta kemik agrilari, anemiye
bagli halsizlik, tekrarlayan enfeksiyonlar genellikle baglangi¢ bulgulari olup, hastalar renal yetmezlik, nefrotik
sendrom, kemik kiriklari, radikiilopati, kanama, hiperkalsemi ile farkli disiplindeki hekimlere bagvurabilirler.
Multipl Myelom tani kriterleri SLIM-CRAB olarak 6zetlenmistir.

Akla gelmedigi zaman tanida gecikmeler olabilir. Bu ¢alismamizda servisimizde ilk kez tani alan, kemik
fraktiirii, anemi ve tekrarlayan enfeksiyon semptomlarimi gosteren bir Multipl Myelom Hastasini
inceleyecegiz.

OLGU

75 yasinda kadin hasta acil servise hiperkalsemi nedeniyle bagvuruyor.Hastanin daha dénceden pnémoni
nedeniyle yatisi ve 1 ay once vertebra ¢cokme fraktiir nedenli dig merkezde operasyonu mevcut, bu siiregten
sonra hasta tekrar mobilize olamamis. Ayrica halsizlik nedenli acil servise bagvurma nedenli Kan transfiizyon
alim Oykiisii mevcut.

Hastanin son 1 ay igerisinde post-op donemde gdgiis agrisi, nefes darligr sikayetleri ile dis merkez gogiis
hastaliklarinda Pnémoni nedenli yatig Oykiisii mevcut, O siirecte anemi sebebi ile kan transfiizyonu
planlanmis. Kolonoskopi ve ileri inceleme yapilmis, ancak pozitif bir bulguya rastlanmamus.

Hastanin yaklasik 2-3 aydir istahsizlik, halsizlik, kilo kaybi, yaygin bel ve sirt agrilart mevcut.Gelisinde
laboratuvar degerleri, Ure:60 Cr:1.76 GFR:27.8 Total Protein:69.9 Alb:33 Ca:11.1 Hb:10.0 WBC:3.40b
P1t:106b Sedim:93

Hastada 6n tanida Multipl Myelom diisiiniildii, serum idrar elektroforezi ve torakoabdomen Vertebra BT
istendi. Litik kemik lezyonlar1 resim-1 de goriintiilenen hastadan Serum idrar elektroforezi, Serum Lambda-
Kappa protein diizeyi ve Immunoglobulin diizeyi istendi. Kemik iligi biopsisi yapildi.Immunoglobulin
diizeyinde belirgin ylikseklik saptandi.Kappa Hafif Zincir Diizeyi:14.9 Mg/L Lambda Hafif Zincir:251
mg/LTetkikler sonucunda 6n planda Multipl Myelom tanis1 alan hastanin takiplerinde Kemik iligi biyopsisi
Serum idrar immunelektroforezi ve Genetik analizi Multipl Myelom uyumlu olarak sonugland: ve tedavisine
baslandi.

TARTISMA

MM tanis1 konulan olgularin bagvuru sirasinda anemi, ABH,hiperkalsemi, kilo kayb1 kemik agrilar
ve/veya kemik kiriklari, kiriklara analjezi i¢in nonsteroid antiinflamatuvar (NSAII) kullanimi ile
birlikte ABH goriilebilmektedir. Olgumuzda da goriildiigii gibi, kemik fraktiir 6ykdisii, anemi sonrasi
semptomatik tedaviler uygulanmis olmasina ragmen etiyoloji arastirmasinin detayli yapilmamasi
nedenli Multip] Myelom tanisinin koyulmasi gecikmistirBu nedenli kemik fraktiirleri, bobrek
yetmezligi, hiperkalsemi, anemi gibi belirtecler goriildiigliinde multipl myelom tanis1 akla getirilmelidir.
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P-12 Olgu Sunumu: Soguk Agglutinin Hastalhgi
Asistan Dr. Ege NARIN L, Asistan Dr. Melisa AKTOPRAK?, Do¢. Dr. Gokhan PEKTAS?

1,23 Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklar1 Bilim Dali, Mugla

GIRIiS
Soguk agliitinin hastaligi (CAD) 6zellikle 4 derece sicakliklarda eritrositler ile reaksiyona giren otoantikorlar

bulunduran ve nadir goriilen bir kazanilmis otoimmiin hemolitik anemi tiiriidiir. Bu otoantikorlar daha yiiksek
sicakliklarda da reaksiyona girebilir ve otoreaktif B lenfositleri tarafindan iiretilirler.

Cogunlukla IgM tiiriindedir. Belli sicakliklarda eritrositin I antijenine baglanan IgM otoantikoru klasik
kompleman yolunu aktive eder. Yolak sonunda C3b kompleman bu eritrositlere baglanir.

Bu opsonizasyona maruz kalan eritrositler fagositoza aciktir ve genelde karacigerde olmak {iizere
ekstravaskiiler hemoliz meydana gelir. Altta yatan hematolojik malignitelere, enfeksiyonlara veya otoimmiin
hastaliklara bagli gelisebilir ya da primer olabilir. CAD tanili hastalarda altta yatan klonal lenfoproliferatif
hastalik varlig1 mutlaka arastirilmalidir. Klinik olarak deri iilserleri, akrosiyanoz, Reynoud sendromu, livedo
retikiilaris ve halsizlik gibi anemi belirtileri gosterir.

OLGU

73 yas kadin hasta halsizlik, 1 yilda 10 kg olmak iizere kilo kaybi ile dahiliye poliklinigine bagvuruyor. leri
sorgulamada hastanin soguk havalarda dudaklarinda ve ellerinde morarma tarifliyor. Bilinen hipertansiyon ve
30 paket/y1l sigara kullanimi diginda Oykiisii olmayan hastanin yegeninde bakla iliskili hemolizden 6liim
oykiisii mevcuttu.

Hastanin bagvuru aninda GKS :15 distal ekstremiteleri soguk, periferik nabizlari agik, akciger muayenesi
olagan, batin rahatti. Ta:100/75 nab1z:92 oda havasinda solunumu rahatti. Tam kan sayiminda hematokrit:
%4,9 hemoglobin: 13.6 g/dL 16kosit:230 bin/uL n&trofil:0 nedeniyle hematolojiye yonlendirildi.

Hastadan tekrar kan alinarak 37 derecede laboratuvarda tekrar calisildi ve tam kan sayiminda
Hemoglobin:13.5 hematokrit: %32,5 MCV:101 retikiilosit: %2,1 16kosit:6170 bin/uL nétrofil:4170 bin/uL
LDH:230U/L CRP:3mg/dL ve koagiilasyon parametreleri normalde Periferik yaymasinda agliitine eritrositler
goriildii. Direkt Coombs Testi C3d +3 pozitif, [gG M1+ olarak sonuglandi. Hastada soguk agliitinin hastalig
diistiniildii ve klinik takibe alindi. Hepatit viriisleri ve TORCH grubu ELISA negatif geldi.

Tiimor marker sonuglari normal sinirlarda olan hastada tiim viicut BT ¢ekildi. Malignite bulgusu saptanmadi.
3 giinliik servis izleminde hastada klinik kdtiilesme, hemoglobin diisiisii ve hemolitik kriz goriilmedi. Hasta
klinik ve laboratuvarda iyilesme goriildiigiinden poliklinik takibi ile taburcu edildi.

Hastadan tekrar kan alinarak 37 derecede laboratuvarda tekrar calisildi ve tam kan sayiminda
Hemoglobin:13.5 hematokrit: %32,5 MCV:101 retikiilosit: %2,1 16kosit:6170 bin/uL nétrofil:4170 bin/uL
LDH:230U/L CRP:3mg/dL ve koagiilasyon parametreleri normaldPeriferik yaymasinda agliitine eritrositler
goriildii. Direkt Coombs Testi C3d +3 pozitif, IgG M1+ olarak sonuglandi.

Hastada soguk agliitinin hastalig1 diisiiniildii ve klinik takibe alindi1. Hepatit viriisleri ve TORCH grubu ELISA
negatif geldi. Tiim6r marker sonuglari normal sinirlarda olan hastada tiim viicut BT ¢ekildi. Malignite bulgusu
saptanmadi. 3 giinliik servis izleminde hastada klinik koétiilesme, hemoglobin diisiisii ve hemolitik kriz
goriilmedi. Hasta klinik ve laboratuvarda iyilesme goriildiigiinden poliklinik takibi ile taburcu edildi.

Hastadan tekrar kan alinarak 37 derecede laboratuvarda tekrar calisildi ve tam kan sayiminda
Hemoglobin:13.5 hematokrit: %32,5 MCV:101 retikiilosit: %2,1 16kosit:6170 bin/uL nétrofil:4170 bin/uL
LDH:230U/L CRP:3mg/dL ve koagiilasyon parametreleri normaldPeriferik yaymasinda agliitine eritrositler
goriildii. Direkt Coombs Testi C3d +3 pozitif, IgG M1+ olarak sonuglandi.
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Hastada soguk agliitinin hastalig1 diisiiniildii ve klinik takibe alind1. Hepatit viriisleri ve TORCH grubu ELISA
negatif geldi. Tiim6r marker sonuglari normal sinirlarda olan hastada tiim viicut BT ¢ekildi. Malignite bulgusu
saptanmadi. 3 giinliik servis izleminde hastada klinik koétiilesme, hemoglobin diisiisii ve hemolitik kriz
goriilmedi. Hasta klinik ve laboratuvarda iyilesme goriildiiglinden poliklinik takibi ile taburcu edildi.

KAYNAKCA
1. New England Journal of Medicine Volume 385 * Number 15 ¢ October 7, 2021 Pages: 1407-1419

2. Gertz MA. Updates on the Diagnosis and Management of Cold Autoimmune Hemolytic Anemia.
Hematol Oncol Clin North Am. 2022;36(2):341-352. doi:10.1016/j.hoc.2021.11.001

3. .Ulrich Jager, Wilma Barcellini, Catherine M. Broome, Morie A. Gertz, Anita Hill, Quentin A. Hill,
Bernd Jilma, David J. Kuter, Marc Michel, Marco Montillo, Alexander R6th, Sacha S. Zeerleder,
Sigbjorn Berentsen, Diagnosis and treatment of autoimmune hemolytic anemia in adults:
Recommendations from the First International Consensus Meeting, Blood Reviews, Volume 41,2020,
https://doi.org/10.1016/j.blre.2019.100648.
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P-13 Immun Trombositopenik Purpura Vaka Sunumu

Dr. Cemil KARIPTAS!, Dr. Muhsin Can KIRIKDIiREK?

Mugla Sitkt Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Mugla'?

GIRIiS

Immiin trombositopenik purpura (ITP), trombositlere kars1 gelisen otoantikorlar sonucu trombosit yasam
stiresinin kisalmasiyla ortaya ¢ikan ve trombositopeni ile seyreden edinsel bir hastaliktir. ITP i¢cin duyarh veya
Ozgiil bir tan1 testinin bulunmamasi1 ve trombositopeniye yol acabilecek ¢ok sayida etiyolojinin (ilaglara bagh
trombositopeni, kalitsal trombositopeniler vb.) varlig1 tani siirecini giiglestirmektedir. Bu nedenle ITP, diger
trombositopeni nedenleri diglandiktan sonra konulan bir diglama tanisidir.

OLGU

60 yasinda, bilinen KOAH tanis1 olan erkek hasta, KOAH alevlenmesi nedeniyle merkezimize bagvurdu.
KOAH alevlenmesi agisindan tedavisi diizenlenen hastada trombositopeni saptanmasi iizerine tarafimizca
degerlendirildi. Fizik muayene ve anamnezde aktif kanama bulgusuna rastlanmadi; hasta kanama Oykiisii
tariflemedi. Fizik muayenede genel durumu orta, bilinci agik, oryante ve koopere idi. Spontan petesi, purpura
ve ekimozlar mevcuttu. Sag kosta bolgesinde, hastanin spontan gelistigini belirttigi ekimotik alan izlendi.

Yakin zamanda ila¢ kullanimi, besin zehirlenmesi, diyare ve atesli hastalik dykiisii yoktu. Olgunun bagvuru
laboratuvar degerleri; WBC: 9.440/uL, Notrofil: 7.420/uL, Hb: 7,8 g/dL, PLT: 2.000/uL, tire: 51 mg/dL,
kreatinin: 1,03 mg/dL, INR: 1,01, CRP: 4 mg/L, total bilirubin: 0,52 mg/dL, direkt bilirubin: 0,18 mg/dL,
LDH: 470 U/L, fibrinojen: 328 mg/dL, D-dimer: 513 ng/mL, diizeltilmis retikiilosit: %2,1, sedimentasyon: 86
mm/saat, demir: 30 pg/dL, TDBK: 367 pg/dL, transferrin satiirasyonu: %8, ferritin: 85,4 ng/mL olarak
saptandi.

Periferik yaymada trombositlerin sayimla uyumlu oldugu goriildi. Sistosit izlenmedi, yer yer gozyasi
hiicreleri ve ¢ok sayida target cell gbzlendi. Normoblast saptanmadi. Hasta, immiin trombositopeni (ITP) 6n
tanis1 ile degerlendirildi. Hastaya 2 giin siireyle 80 mg IVIG uygulandi ve 1 mg/kg/giin (80 mg)
metilprednizolon tedavisi baslandi. Kemik iligi aspirasyon biyopsisi yapildi; biyopsi patolojiye gonderildi,
ITP ile uyumlu saptandi. Demir eksikligi anemisi saptanan hastaya demir(Il)- glisin-siilfat kompleksi ile
destek tedavisi verildi. Hastanin takiplerinde trombosit degerli 2000'den 94.000'e yiikseldi Serolojik
incelemelerde anti-Toxoplasma IgG ve IgM pozitifligi ile anti-sifiliz antikoru pozitifligi saptanan hasta
enfeksiyon hastaliklar1 boliimiine danisildi.

Toksoplazma IgM ve IgG avidite testlerinin tekrari, sifiliz acisindan partnerlerin cinsel yolla bulasan
hastaliklar yoniinden taranmasi ve depo penisilin 2,4 milyon iinite haftada bir kez olmak tizere toplam 3 hafta
intramiiskiiler uygulanmasi planlandi
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TARTISMA VE SONUC

Immiin trombositopeni (ITP), eriskin hastalarda siklikla sekonder nedenlerle iliskili olabilen bir otoimmiin
trombositopeni nedenidir. Sunulan olguda, KOAH alevlenmesi nedeniyle basvuran hastada saptanan agir
trombositopeni, klinik ve laboratuvar bulgular esliginde ITP ile uyumlu bulunmustur. Enfeksiyonlar, ITP
gelisiminde tetikleyici rol oynayabilmekte; immiin yanitin bozulmasi ve ¢apraz reaksiyonlar yoluyla trombosit
yikimini  artirabilmektedir. Olgumuzda toksoplazma ve sifiliz  serolojilerinin pozitif saptanmasi,
enfeksiyonlarin ITP patogenezindeki olasi katkisini diisiindiirmiistiir. Bu nedenle ITP tanisi alan 6zellikle ileri
yas hastalarda, enfeksiyoz etiyolojilerin arastirilmasi ve es zamanli tedavisi 6nem tagimaktadir. Bu vaka, ITP
olgularinda enfeksiyonlarin ayirici tanida ve tedavi yaklasiminda mutlaka géz Oniinde bulundurulmasi
gerektigini vurgulamaktadir.

KAYNAKCA

1-Rodeghiero F, Stasi R, Gernsheimer T, et al. Standardization of terminology, definitions and outcome criteria
in immune thrombocytopenic purpura of adults and children: report from an international working group.
Blood 2009; 113:2386. 2-Author: John Lazarchick Category: Platelet and Megakaryocyte Disorders >
Thrombocytopenia > Increased destruction or consumption of platelets Published Date: 09/27/2011
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P-14 Olgu Sunumu: Litik Metastaz ile Seyreden Nonsekratuar Multipl Myelom

Dr. Fatih POLAT!, Dr. Mustafa BABEKOGLU! Dr. Nur OGUZ DAVUTOGLU?

1. Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Mugla
2. Eskisehir Sehir Hastanesi Hematoloji Bilim Dali, Eskisehir
GIRIS
Plazma hiicre diskrazileri (monoklonal gammopatiler), kemik iliginde klonal plazma hiicre proliferasyonu ile
karakterize heterojen bir hastalik grubudur ve bu grubun en sik goriilen malignitesi multipl myelomdur.

Multipl myelom; kemik iligi infiltrasyonu ve monoklonal immiinoglobulin iiretimi sonucu gelisen kemik
destriiksiyonu, anemi, renal fonksiyon bozuklugu ve hiperkalsemi ile seyreden sistemik bir hastaliktir.

Hastalar siklikla kemik agrisi, patolojik kiriklar, halsizlik, tekrarlayan enfeksiyonlar ve bobrek fonksiyon
bozuklugu gibi bulgularla basvururlar. Ozellikle vertebral kemiklerin tutulumu, hastalik siirecinde morbiditeyi
belirgin olarak artiran ¢6kme kiriklarina yol acabilmektedir. Multipl myelomun klinik seyri olduk¢a heterojen
olup; bazi hastalarda indolent bir gidis izlenirken, bazi olgularda agresif seyir ve tekrarlayan niiksler 6n
plandadr.

Multipl myelom olgularinin ¢ogunda serum veya idrarda monoklonal immiinoglobulin ya da serbest hafif
zincir artigt saptanirken, olgularin kiiciik bir kisminda monoklonal protein tespit edilemeyebilir. Bu tablo non-
sekretuar multip]l myelom olarak tanimlanir. Non-sekretuar multipl myelom; serum ve idrar protein
elektroforezi ile immiinfiksasyonun negatif oldugu, ancak klinik ve radyolojik olarak multipl myelomu
diistindiiren bulgularin varliginda akla getirilmelidir.

Bu tan1 6zellikle; nedeni agiklanamayan persistan kemik agrisi, litik kemik lezyonlari, patolojik kiriklar,
aciklanamayan anemi, tekrarlayan kemik tutulumlar1 veya goriintiileme yontemlerinde yaygin kemik iligi
infiltrasyonu saptanan hastalarda diistintilmelidir. Bu durumlarda, serum ve idrar tetkikleri normal olsa dahi
kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisi tan1 agisindan kritik 6neme sahiptir.

Tedavi yaklasimi; hastanin yasi, performans durumu ve hastaligin biyolojik 6zelliklerine gore degiskenlik
gostermektedir. Giiniimiizde tedavinin temelini proteazom inhibitorleri, immiinomodiilatdr ajanlar,
kortikosteroidler ve uygun hastalarda otolog kok hiicre transplantasyonu olusturmaktadir.

OLGU

2010 yili Kasim ayinda, 45 yasinda kadin hasta yaygin kemik agris1 ve halsizlik yakinmalar ile
degerlendirildi. Yapilan tanisal incelemelerde tam kan sayimi degerleri normal sinirlarda olup (hemoglobin,
16kosit ve trombosit sayilart normal), sedimantasyon hizi 24 mm/saat olarak saptandi. Serum protein
elektroforezinde monoklonal bant izlenmedi. Immiinoglobulin diizeyleri normal smirlarda (IgG 9,11 g/dL,
IgA 1,64 g/dL, IgM 0,49 g/dL) olup kappa/lambda oran1 1,65 olarak 6l¢iildii. Serum kreatinin diizeyi 0,46
mg/dL olup renal fonksiyonlar korunmustu. Yapilan kemik iliginde plazma hiicre oran1 %60 olarak sonuc¢landi.
Bu laboratuvar bulgular1 non-sekretuar multipl myelom ile uyumlu olarak degerlendirildi.

2010 kasim ayinda 2kiir VAD kt verildikten sonra 2011°de Hastaya koruyucu amaglh otolog kemik iligi
transplantasyonu (otolog KiT) uygulandu.

2014: Takip goriintiilemelerinde sag kostal bolgede litik kemik lezyonu saptandi. Bu lezyondan alinan
biyopside plazma hiicre infiltrasyonu gosterildi. PET-BT incelemesinde yaygin kemik tutulumu izlendi. Bu
donemde hastaya 4 kiir Velcade—Cyclophosphamide—Deksametazon (VCD) ve 2 kiir Vincristine—
Doxorubicin-Deksametazon (VAD) kemoterapi rejimleri uygulandi. Agustos 2014’te ikinci otolog KIT
gerceklestirildi.
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2015: Hastalik niiksii saptandi. Sol humerus kemiginde yeni litik lezyonlar izlendi ve hastaya lenalidomid 10
mg (Revlimid) tedavisi baslandi. Ocak 2015 tarihli kemik MR’inda sol humerus proksimalinde, ekstensor
tendon komsuluguna uzanan litik lezyon saptandi.

2015: Gelisen norolojik yakinmalar nedeniyle beyin ve paranazal siniis BT incelemesi yapildi. incelemede
frontal ve parietal kemiklerde multipl litik odaklar (sol parietal kemikte yaklasik 32x10 mm boyutunda
lezyon) ile sag supraorbital bolgede kistik lezyon izlendi. Kulak-burun-bogaz muayenesi normal olarak
degerlendirildi. Bulgular, multipl miyeloma sekonder kemik tutulumlar1 ile uyumlu bulundu. Rd tedavisi
Aralik 2016’ya kadar toplam 16 kiir siirdiiriildii.

2016: Kontrol PET-BT incelemesinde hastalik progresyonu izlendi (SUV_max =3,9). Ayn1 y1l yapilan takip
PET-BT’de kismi progresyon saptandi. Bunun {izerine hastaya KRD ile idame planlanmus.

2019: Karfilzomid tedavisi sirasinda ¢arpinti hipertansiyon gelismesi iizerine ilag¢ kesildi.Bu donemde devam
eden kemik agrilar1 nedeniyle yapilan sol humerus MR incelemesinde 60%38 mm boyutlarinda yeni litik
lezyon saptandi.

2020 Nisan: Hastaya daratumumab + lenalidomid kombinasyon tedavisi baglandi ve bu tedavi Ekim 2021°e
kadar stirdiiriildii.13 kiir DRD ile remisyon izlenirken kendi istegiyle takipten ¢ikan hasta 2025 tekrar
bagvurusunda Kemik iligi tekrarlandi. Plazma %50 oraninda serum idrar ifa n ig g-a-m normal niiks kabul
edilip DPD ile ii¢ kiir kt sonras1 kontrol kemik iligi ve pet ct ile progresyon olmasi durumunda yeni nesil ajan
( selinexor) verilmesi planland1

TARTISMA

Multipl myelom, heterojen klinik seyri ile karakterize bir hematolojik malignitedir. Baz1 hastalarda tan1 aninda
belirgin monoklonal protein iiretimi saptanirken (sekretuar myelom), bazi olgularda serum ve idrar
immiinoglobulin diizeyleri normal siirlarda olabilir ve bu durum non-sekretuar myelom olarak tanimlanir.
Sunulan olguda da baglangicta non-sekretuar 6zellikler 6n planda olup, tani ve takip siirecinde klinik,
radyolojik ve histopatolojik bulgularin birlikte degerlendirilmesi tani agisindan belirleyici olmustur.

Multipl myelomun dogal seyri sirasinda relapslarin ortaya ¢ikmasi sik goriilen bir durumdur. Her relapsta
hastaligin biyolojik davranist degiskenlik gdsterebilir ve bu durum tedavi stratejisinin yeniden planlanmasini
gerektirir. Sunulan olguda VCD, VAD, lenalidomid—deksametazon ve daratumumab—lenalidomid gibi farkli
kemoterapi rejimlerinin ardigik olarak uygulanmasi, multipl myelom tedavisinde sekansiyel tedavi
yaklagiminin  6nemini gostermektedir. Ayrica uygun donemlerde uygulanan otolog kok hiicre
transplantasyonlari, hastalik kontroliiniin saglanmasinda 6nemli katki saglamistir.

Multipl myelom, klinik ve radyolojik bulgular agisindan zaman zaman diger hematolojik maligniteleri veya
inflamatuvar hastaliklar1 taklit edebilir. Ozellikle yaygin kemik agris1 ve litik kemik lezyonlar: ile bagvuran
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hastalarda ayirict tanida lenfomalar mutlaka g6z oOniinde bulundurulmalidir. Benzer sekilde, sistemik
inflamasyon veya cilt bulgular1 ile seyreden olgularda vaskiilitik hastaliklar ile karisabilen tablolar goriilebilir.
Bu nedenle multipl miyelom tan1 ve takibinde klinik bulgular; laboratuvar, goriintiilleme ve histopatolojik
verilerle birlikte biitiinciil bir yaklasimla degerlendirilmelidir.

Sonug olarak multipl miyelom, uzun siireli takip ve bireysellestirilmis tedavi yaklasimi gerektiren kronik bir
hematolojik malignitedir. Relapslarin etkin yonetimi, yeni nesil ajanlarin uygun siralama ile kullanilmasi ve
destekleyici tedavilerin titizlikle planlanmasi, hastalarin yasam siiresi ve yagam kalitesi iizerinde belirleyici
rol oynamaktadir.

KAYNAKLAR

1. Rajkumar SV. Multiple myeloma: 2022 update on diagnosis, risk-stratification, and management. Am
J Hematol. 2022 Aug;97(8):1086—1107. doi: 10.1002/ajh.26590. PMID: 35608945.

2. Palumbo A, Anderson K. multiple myeloma. N Engl J Med. 2011 Mar 17;364(11):1046—-1060. doi:
10.1056/NEJMral011442. PMID: 21410373.

3. Kumar SK, Rajkumar SV, Dispenzieri A, et al. Improved survival in multiple myeloma and the impact
of novel therapies. Blood. 2008 Mar 1;111(5):2516-2520. doi: 10.1182/blood-2007-10-116129.
PMID: 17975015
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P-15 Olgu Sunumu: Yiiriime Bozuklugu ve Gorme Kaybi Ile Gelen
Waldenstrom Makroglobulinemisi ve Lenfoplazmositik Lenfoma

Ramazan ERKOC!

"Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Mugla
GIRIS
Waldenstrom Makroglobulinemisi; lenfoplazmositik lenfoma spektrumunda, kemik iliginde klonal B-hiicre

infiltrasyonu ve monoklonal IgM artis1 ile karakterize, nadir ve indolent seyirli bir hematolojik malignitedir.
[k kez 1944 yilinda Jan G. Waldenstrom tarafindan tanimlanmustir.

Goriilme sikligi: ~3—4 / 1.000.000 / y1l. Erkeklerde daha siktir. Tan1 yas1 genellikle 60—70 yas civarindadir.

Patofizyolojisinde; Olgunlasmasin1 tamamlamamig B lenfositlerinin klonal proliferasyonu, kemik iligi
infiltrasyonu, asir1 IgM {iretimi ve buna bagli olarak hiperviskozite, noropati, kriyoglobulinemi gelisir. Sik
genetik bulgular: MYDS88 L265P mutasyonu (~%90) CXCR4 mutasyonlaridir.

Klinik bulgular; Halsizlik, kilo kaybi, gece terlemesi, solukluk, dispne, ¢cabuk yorulma, bas agrisi, gorme
bulanikligi, epistaksis, biling degisikligidir (ileri olgularda). Periferik noropati, lenfadenopati,
hepatosplenomegali, raynaud fenomeni diger goriilebilecek bulgulardir.

OLGU

69 yas erkek hasta, 15 giindiir halsizlik, yorgunluk, yiiriimede zorlanma, gérme bulaniklig1, Oksiiriik ve
ateslenme sikayetleri ile dis merkeze basvurmustur. Hastada ilk etapta intrakraniyal patolojiler diisiiniilmiis
ancak herhangi bir patoloji saptanmamistir. Anemisi olan hasta hematolojiye danigilmis, kemik iligi biyopsisi
yapilmis ancak patolojik olarak net raporlanamamis. Hasta Mugla Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji
Klinigine devam eden sikayetleri ile bagvurmustur. Gérme bulaniklig1 daha da artmigtir.

Hastanin fizik muayenesinde; genel durum orta, vitalleri stabil, noropatik bulgular mevcut, skleralar ikterik,
ciltte solgunluk vardi. Kardiyak olarak pulmoner odakta sistolik ejeksiyon iiflirimii mevcuttu.

Gelisinde genis kan tetkiki alindi. Kraniyel goriintiileme yontemleri istendi. Kraniyel goriintiilemelerinde
herhangi bir patolojik bulguya rastlanilmadi.

Hastanin tam kan sayiminda; wbc:25060/ml neut:16450/ml monosit:6960/ml hgb:8,8gr/dl plt:258000/ml
olarak saptanmustir.

Biyokimya parametrelerinde ise; Ure:98mg/dl Kre:1,15mg/dl AST:34U/1 ALT:48U/L GGT:223U/L
ALP:479U/L  Total Bil:1,09mg/dl Direkt Bil:0,83mg/dl Ferritin:1399ng/ml  Fibrinojen:780mg/dl
I1gM:26,39¢/L 1gG:11,20g/L IgA:2,21g/L crp:308mg/L sedim:126mm

Hastanin kan tetkikleri ile beraber periferik yayma istenmis ve yogun olarak rouleaux formasyonu
gozlemlenmistir. Hastada hiperviskosite semptomlar1 oldugundan plazmaferez acil olarak yapilmistir. Daha
sonra kemik iligi aspirasyon biyopsisi yapilmis ve patoloji sonucunda; Lenfoplazmositik lenfoma -
waldenstrom makroglobulinemisi olarak raporlanmigtir. Hastaya bortezomib-deksametazon-ritiiksimab
tedavisi baslanmistir. Hastanin semptomlarinda regresyon mevcut olup goérme bulanikligi gegmis,
yiirimesinde hizlanma gézlemlenmistir.
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TARTISMA

Waldenstrom Makroglobulinemisi (WM), indolent seyirli ancak klinik olarak heterojen prezentasyon
gosterebilen bir lenfoplazmasitik lenfomadir. Sunulan olguda hastanin bagvuru sikayetleri olan halsizlik, bag
agrist ve gorme bulanikligr; hastaligin sik goriilen komplikasyonlarindan olan anemi ve hiperviskozite
sendromu ile uyumludur. Ozellikle yiiksek IgM diizeylerine bagli gelisen hiperviskozite, WM i¢in ayirt edici
klinik 6zelliklerden biridir.

Olguda periferik yaymada saptanan rouleaux formasyonu, artmis serum proteinleri ve monoklonal IgM
varliginin hematolojik yansimasi olarak degerlendirilmistir. Bu bulgu, WM’de sik goriilmekle birlikte IgM
MGUS ve diger monoklonal gammapatilerde de izlenebileceginden tek basina tanisal degildir. Ancak klinik
ve laboratuvar bulgularla birlikte degerlendirildiginde taniy1 destekleyici niteliktedir.

KAYNAKLAR

1)Gertz MA. Waldenstrom Macroglobulinemia: 2023 Update on Diagnosis, Risk Stratification, and
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P-16 Olgu Sunumu: Kronik Lenfositik Losemi’den Diffiiz Biiyiik B Hiicreli
Lenfomaya Doniisiim

Uzm. Dr. Aysegiil BINBOGA COLBEYI!, Dr. Samet KARPUZ!

"Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Mugla

GIRIS

Kronik lenfositik 16semi (KLL), olgun B lenfositlerin klonal proliferasyonu ile karakterize, eriskinlerde en sik
goriilen 16semidir. Insidans1 yasla birlikte belirgin olarak artmakta olup tani anindaki ortalama yas 65-70
civarindadir; hastalarin 6nemli bir kismu ileri yas grubundadir. Klinik seyri oldukga heterojen olup, yillarca
asemptomatik izlenen indolent formlardan, hizli progresyon gosteren agresif alt tiplere kadar genis bir
spektrum gosterir. KLL’de hastaligin dogal seyrini belirleyen en 6nemli klinik sorunlardan biri, agresif biiyiik
B hiicreli lenfoma veya nadiren Hodgkin lenfoma fenotipine doniisiim ile seyreden Richter doniistimidiir.
Richter doniisiimii, kotii prognoz, yliksek mortalite ve sinirli tedavi segenekleri ile iligkili olup 6zellikle ileri
yas ve komorbiditesi olan hastalarda tan1 ve tedavi yonetimini klinik olarak son derece gii¢lestirmektedir.

hastalarda tan1 ve tedavi yonetimini klinik olarak son derece giiclestirmektedir. Bu olgu sunumumuzda KLL
ile takipli hastanin tedavisiz takiple Diffiiz Biiyiik B Hiicreli Lenfoma doniisiimiinii konu alacagiz.

OLGU

80 yas erkek hasta halsizlik ile dahiliye basvurusunda lenfosit sayisinin 35.000 olmasi hematoloji
yonlendiriliyor. Hastaya ileri incelemeler sonucu KLL tanis1 konuldu. Hasta 1 kiir R-MINI-CHOP tedavisi
verildikten sonra ila¢ yan etkilerinden dolay1 tedaviye devam edilmedi. Tedavisiz takipte olan hasta 6. ayda
oral alim bozuklugu halsizlik sikayeti ile bagvurdu. Abdomen tomografisinde Batin orta hatta vaskiiler yapilari
sardig1 diisliniilen, batin 6n duvarina dogru omentum majusa dogru uzanimlari olan, en genis yerinde boyutlari
205x190 mm olgiilen yumusak doku kitlesi saptandi. Mezenterde ve omentumda en biiyiik kitlenin boyutu 12
cm'ye ulagsmaktadir. Parailiak bolgedeki lenf nodlarinin en biiyiigii solda internal iliak zincirde 24x47 mm
olarak saptandi. Batinda konglomere lap goriilmesi ve mevcut kan tablosu ile Richter doniisiimii diisiiniilmiis
batindaki konglomere lenfadenopatiden ekzisyonel biyopsi planlandi. Periferik yaymasi: normokrom
normositer eritrositler izlendi, notrofillerde belirgin displazi saptanmadi, lenfositler vezikiiler kromatinli,
belirgin niikleollii, genis sitoplazmal1 biiyiik atipik lenfoid hiicreler dikkati cekmekteydi.

Patoloji raporu:Lenf nodu biyopsisinde mimarisi silinmis, diffliz patern gosteren, genis sitoplazmali, vezikiiler
kromatinli, belirgin niikleollii biiyiik atipik lenfoid hiicre infiltrasyonu izlendi. Immiinohistokimyasal
incelemede CD20, CD79a ve PAXS pozitif, Ki-67 proliferasyon indeksi %70-80 olarak saptandi. Hasta
Richter donilisiimii olarak kabul edildi. Tedavisi hastanin yeni gelisen hastaligin tedaviye yaniti,
immiinohistokimyasal yanit ve mevcut durumu diisiiniildiigiinde tekrardan R-MINI-CHOP tedavisi baslandi.
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TARTISMA

Richter doniisiimii, Kronik Lenfositik Loseminin nadir ancak prognozu belirgin sekilde kotiilestiren bir
komplikasyonudur ve ¢ogu olguda Diffiiz Biiyiikk B hiicreli lenfoma fenotipinde ortaya cikar. Ileri yas,
diiskiinlik ve eslik eden komorbiditeler, bu hasta grubunda standart yogun kemoterapi rejimlerinin
uygulanabilirligini ciddi bi¢imde kisitlamaktadir. Sunulan olguda da 80 yas ve diiskiin klinik durum nedeniyle
kiiratif amagl yogun tedaviler uygun bulunmamuis, palyatif hedefli, daha tolere edilebilir diisiik yogunluklu
rituksimab bazli tedavi tercih edilmistir. Bu yaklasim, hastalik kontrolii saglama potansiyeli sinirli olmakla
birlikte, semptom yiikiinii azaltma ve yasam kalitesini koruma agisindan klinik olarak anlamli bir se¢enek
sunmaktadir.

KAYNAKLAR
1. Tiik hematolojik dernegi kronik lenfosit 16semi ulusal tan1 ve tedavi klavuzu.
2. Tiik hematolojik dernegi non-hodgkin ulusal tan1 ve tedavi klavuzu

3. Richter transformation in chronic lymphocytic leukemia/small lymphocytic lymphoma. UpToDate
[Internet]. Waltham (MA): UpToDate, Inc.; 2025 [cited 2026 Feb 8].

4. National Comprehensive Cancer Network. Diffuse Large B-Cell Lymphoma: NCCN Guidelines for Patients
[Internet]. 2025.
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P-17 Olgu Sunumu: TTP Tamdan Tedaviye
Dr. Samet KARPUZ! Dr. Kevser NUR OZEKINCIi?

2Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Mugla
GIRIS

TTP, von Willebrand faktorii parcalayan proteaz ADAMTS13’iin dogustan veya sonradan edinilmis
azalmasi/yoklugundan kaynaklanir. TTP tanis1 i¢in tanimlanmis pentat (MAHA trombositopeni ates norolojik
bozukluk bobrek yetmezligi) olup tanida olmazsa olmaz kriterler MAHA ve trombositopenidir.
Epidemiyoloji: Calismalar, cografi konuma bagli olarak milyondal-13 vaka arasinda degisen oranlarda
gorlilmekte olup edinsel form en sik 40 yasindan sonra goriiliir, ancak dogustan gelen formlar1 ¢ocuklarda da
goriilebilir. TTP kadinlarda daha yaygindir ve kadinlarda erkeklere gore 2:1 oraninda daha sik goriiliir. Klinik
Onemi: Mortal seyirli bir klinige sebep olabilecegi igin hizli tan1 ve tedavi baslanmasi gerekmektedir
ADAMTS-13: %20den az olmasi1 aktivitenin azaldigii %10dan az olmasi ise ciddi eksiklik gosterir.tedavi
baslama kararinda 6nemi yoktur. Konjenital/edinsel form ve prognozu éngérmek i¢in dnemlidir.

OLGU

44 yasinda erkek hasta gormede bulaniklik konusma zorlugu halsizlik sikayetleri ile acil servise bagvuruyor.
Ates 0ykiisii yok dnceden benzeri bir 0ykiisii yok. Hastanin yapilan tetkiklerinde platelet 19bin goriintiilemeler
diff kisitililig1 uyumlu , nérolojik bulgulart mevcut olmasi tizerine TTP 6n tanisi ile Mugla Egitim Arastirma
Hastanesi Hematoloji boliimiine yatis1 yapiliyor. Hastaya TTP 6n tanisi ile 1mg/kg prednol baslandi. Hasta
plazmafereze alindi. Kontrol platelet degeri:32bin olarak geldi. ASA baglandi. Yatisinda 3 kere plazmaferez
uygulandi. Platelet 261bin olmasi {izerine 1mg/kg prednol ve ASA ile taburcu edildi. Polklinik kontrollerinde
prednol tedricen azaltildi.

Hastanin Beyin MR goriintiilemesinde bilateral serebellum ve her iki beyin hemisferinde ¢ok sayida diffiizyon
kisitikliliklar: izlendi. Periferik yayma: yaygin sferositler izlendi. Her alanda 4-5 sistosit goriildii. Atipik
notrofil goriilmedi. Plattelet sayist 30-40-bin ile uyumlu degerlendirildi. Hastanin hematoljik parametreleri:
Whbc: 8.3/ml, Neut:5.11/ml, Hgb:9.6gr/dL, Plt:19,000/mL(temmuz ayinda 255bin) olarak saptanmistir
RET:%5.53 pt:9.27sn pttt:25sn INR:1.02 direkt coombs testi:negatif Biyokimya parametlerinde {iire:38
kre:1.44 (bazal kre:0.89) total bil:0.98 d.bil:0.48 1dh:954 ADAMTS-13 aktivitesi : 0.22 IU/ml PNH heniiz
sonuglanmadi.
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TARTISMA

Trombotiktrombositopenikpurpura(TTP),ADAMTS13 aktivitesindeki ciddi azalma sonucu gelisen, nadir
ancak yasami tehditeden bir trombotik mikroanjiyopatidir. Hastalarsiklikla klasik pentadin tamami
olmaksizin, 6zellikle akut nérolojik bulgularla bagvurabilir. Sunulan olguda, SVO 6n tanisi ile yatirilan
hastada eslik eden ileri trombositopeni TTP tanismin erken donemde diisiintilmesini
saglamistir.GilincelyaklasimdogrultusundaADAMTS13 sonucu beklenmeksizin baslanan plazmaferez ve
kortikosteroid tedavisi ile trombosit sayisinda hizli ve belirgin diizelme saglanmistir. Bu olgu, akut
ndrolojik tabloya trombositopeninin eslik ettigi hastalarda TTP’nin mutlaka ayirict tanida yer almasi
gerektigini vurgulamaktadir.

KAYNAKLAR
TURK HEMATOLOJi DERNEGI

Coppo P, Cuker A, George JN. Trombotik trombositopenik purpura: Hedefli tedavi ve hassas tipa dogru. Res
Pract Thromb Haemost. 2019 Ocak; 3 (1):26-37. [ PubMed ]

Cox EC. Trombotik trombositopenik purpura: ii¢ ek vaka raporu ve literatiiriin kisa bir incelemesi. JSC Med
Assoc. 1966 Aralik; 62 (12):465-70. [ PubMed |
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P-18 Hayat1 Tehdit Eden Bir Hematolojik Acil: Edinsel TTP Olgusu

'Dr.Seyma KABALIL Dr. Furkan Berke YASAR

"Mugla Sitk1 Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklari Bilim Dali, Mugla

GIRIiS

Trombotik trombositopenik purpura (TTP), trombositopeni ve mikroanjiyopatik hemolitik anemi ile
karakterize, nadir ancak mortalitesi yiiksek bir trombotik mikroanjiyopatidir. Klasik olarak ates,
trombositopeni, hemolitik anemi, bdbrek yetmezligi ve norolojik bulgularla tanimlanan klinik pentad her
hastada tam olarak goriilmeyebilir. Edinsel TTP’de, ADAMTS13 metalloproteaz enzimine karsi gelisen
otoantikorlar enzim aktivitesini inhibe eder. ADAMTS13 aktivitesinin ciddi derecede azalmasi, ultra biiyiik
von Willebrand faktdr multimerlerinin dolasimda birikmesine ve yaygin mikrovaskiiler trombozlara yol agar.
Tan1 ve tedavide gecikme mortaliteyi belirgin olarak artirdigindan, klinik siiphe halinde ADAMTS13 sonucu
beklenmeden terap6tik plazmaferez baglanmasi hayati dneme sahiptir.

Bu poster sunumunda, ADAMTS13 inhibitor pozitifligi saptanan ve terap6tik plazmaferez ile basarili sekilde
tedavi edilen edinsel TTP olgusu sunulmaktadir.

OLGU

Kirk ii¢ yasinda kadin hasta halsizlik, yorgunluk ve eforla artan nefes darlig1 sikayetleri ile dig merkeze
bagvurmus, hastanin tetkiklerinde coombs pozitifligi saptanmasi lizerine Mugla.Egitim Arastima Hastanesi
acil servisine bagvurmustur. Hastanin bagvurusunda fizik muaynede genel durumu orta bilinci agik, vitaller
bulgulari stabil olarak degerlendirmis olup cilt ve mukozalarda solukluk alt ekstremitelerde yaygin petesiyel
dokiintiiler izlendi. Norolojik muaynesi olagan olan hastanin aktif kanama odag1 saptanmadi.

Hastanin 6zge¢misinde 2022 yilinda benzer sikayetlerle hematoloji servisinde yatis Oykiisii oldugu ancak
Laboratuvar incelemelerinde agir hemolitik anemi ve trombositopeni saptanan hastanin hemoglobin diizeyi
2,6 g/dL, trombosit sayis1 35 x10%/uL olarak 6l¢iildii. Laktat dehidrogenaz (LDH) 2470 U/L ile belirgin yiiksek
bulundu. indirekt bilirubin artis1 ve retikiilositoz mevcuttu. Kreatinin diizeyi normal sinirlardaydi. Direkt
Coombs testi [gG (+4) ve C3d (+2) pozitif olarak raporlandi.

Hastaya yapilan periferik yaymada belirgin sistositler izlendi. Kemik iligi biyopsisinde hiperselliiler kemik
iligi ve megakaryosit serisinde artis saptandi, blast artis1 izlenmedi.

Trombotik mikroanjiyopati etiyolojisi agisindan yapilan degerlendirmede dissemine intravaskiiler
koagiilasyon, sekonder nedenler ve enfeksiydz etkenler dislandi. On tani olarak TTP diisiiniilen hastaya
toplam 4 giin siireyle giinliik terapdtik plazmaferez uygulandi. Plazmaferez tedavisine es zamanli olarak 8 giin
siireyle sistemik kortikosteroid (prednizolon) tedavisi verildi. Tedavi siiresince destek tedavileri ve gerekli
eritrosit siispansiyonu replasmanlar1 yapildi. Tedavi sonrasi trombosit sayisinda kademeli artis ve hemoliz
parametrelerinde belirgin gerileme izlendi. Hastanin klinik durumu stabil hale geldi ve laboratuvar
bulgularinda diizelme saglanmasi iizerine plazmaferez sonlandirildi. ADAMTSI13 aktivitesi %0,07, inhibitor
diizeyi 7,28 Bethesda iinitesi olarak saptandi. Bulgular edinsel, inhibitor iliskili TTP tanisi ile uyumlu bulundu.
Hastanin klinik durumu diizeldi stabil hale gelmesi iizerine uygun prednol dozu ile taburcu edildi 6 giin sonra
hasta tekrardan plazmafareze alindi hastanin takip ve tedavisi devam etmektedir.
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TARTISMA

Edinsel TTP, hizl1 tan1 ve tedavi gerektiren hematolojik acillerden biridir. Klinik tablo her zaman klasik pentad
ile seyretmeyebilir. Bu nedenle agiklanamayan trombositopeni ve mikroanjiyopatik hemolitik anemi
varliginda TTP mutlaka akilda tutulmalidi. ADAMTSI13 aktivitesinin ciddi derecede diisiik olmasi tani
acisindan belirleyici olmakla birlikte, sonuclar beklenmeden plazmaferez baglanmasi 6nerilmektedir. Erken
terapotik plazmaferez ve immiinsiipresif tedavi ile mortalite anlamli sekilde azalmaktadir. Sunulan olguda
erken miidahale ile basarili klinik yanit elde edilmistir.

Agir trombositopeni ve hemolitik anemi ile basvuran hastalarda edinsel TTP ayiric1 tanida mutlaka yer
almalidir. ADAMTS13 inhibitor pozitifligi saptanan olgularda erken terapotik plazmaferez ve immiinsiipresif
tedavi, prognozu belirgin sekilde iyilestirmektedir

KAYNAKLAR

1. George JN. Thrombotic thrombocytopenic purpura. N Engl J Med.
2. Scully M, et al. ISTH guidelines for the diagnosis and management of TTP. J Thromb Haemost.

3. Joly BS, et al. ADAMTS13 and thrombotic thrombocytopenic purpura. Blood.

4. Coppo P, Veyradier A. Current management of thrombotic thrombocytopenic purpura. Blood Reviews.
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Pegcetacoplan ile Tedavi Edilen Bir PNH Hastasinda Transfiizyon Bagimsizhig1 ve Ektravaskiiler
Hemolizin Ortadan Kaldirilmasi

Dr. Nuray GULACAR

Paroksismal nokturnal hemoglobiniiri (PNH), kompleman aracili hemoliz ile karakterize, yillik insidansi
milyonda 1-1,5 olan, nadir ve edinilmis bir hematolojik hastaliktir. Molekiiler Patogenezinde X kromozomu
izerinde bulunan fosfatidilinositol glikan sinif A (PIG-A) geninde gelisen somatik mutasyon yer alir. Bu
mutasyon sonucunda:

o Eritrosit membraninda glikozil-fosfatidilinositol (GPI) anchor proteinlerinde eksiklik olusur.
e GPI-ankrajli kompleman diizenleyici proteinler hiicre yiizeyine baglanamaz.

CD55 ve CD59 eksikligi sonucunda eritrositler kompleman aracili yikima duyarli hale gelir ve intravaskiiler
hemoliz, kemik iligi yetmezligi, trombozlar gelisir.

Eculizumab 6ncesi donemde PNH hastalarinin prognozu belirgin sekilde kotiiydii. Median sagkalim
yaklasik 10—15 yildi. 10 yillik mortalite yaklasik %25-35°di. En sik 6liim nedenleri: tromboz (6zellikle
hepatik ven trombozu / Budd—Chiari sendromu), kemik iligi yetmezligi, siddetli hemoliz ve
komplikasyonlar1 olarak siralanir.

Kompleman inhibitorleri gelistirilmeden 6nce PNH igin tedavi se¢enekleri esas olarak semptomatik tedavi
(eritrosit transflizyonlari,folik asit ve demir takviyeleri, kortikosteroidler) ve antikoagiilan profilaksisi ile
kok hiicre nakline dayaniyordu.Allojenik kok hiicre nakli, hastalik i¢in potansiyel kiir saglayabilen tek
yontemdi. Ancak yiliksek morbidite ve mortalite riski nedeniyle se¢ilmis hastalarda uygulanabiliyordu.

Eculizumab ile birlikte PNH tedavisinde paradigma degisimi yaganmistir. Kompleman inhibisyonu
sayesinde hastaligin dogal seyri anlamli 6l¢iide diizelmistir ve sagkalim genel popiilasyona yaklagmistir.

Olgu: 34 yasinda, kadin hasta halsizlik, koyu idrar sikayetleriyle bagvurdu. Baglangi¢ laboratuvarinda Hb:
8.2 g/dL. LDH: 1900 U/L total bilirubin: 1.6 mg/dL saptandi. Retikiilositoz mevcuttu ve haptoglobin diisiik
saptandi1. Bulgular aktif intravaskiiler hemoliz ile uyumluydu. PNH 6n tanis1 ile FLAER bakildi. Graniilosit
klonu %90 eritrosit klonu %40 saptand1 ve tan1 kesinlesti. Meningokok asis1 sonrasi eculizumab baslandi.
Hemoliz parametreleri yakin takip edildi. Yiiksek tromboz riski (biiytik klon + aktif hemoliz) nedeniyle
profilaktik diisiik molekiil agirlikli heparin (LMWH) baslandi.

Takiplerde hastada yeterli yanit olmamasi nedeni ile doz 1200 mg’a ¢ikarildi. Ancak halsizlik sikayetinin
devam ettigi, aneminin diizelmedigi, LDH nin normal oldugu goézlendi Bu bulgular, eculizumab tedavisine
yetersiz yanit1 degil; persistan hemolizi diigiindliirmekteydi. Eculizumab ile terminal kompleman (C5) inhibe
edilmisti ancak proksimal kompleman aktivasyonu (C3) devam etmekteydi. Bu nedenle Pegcetacoplan
tedavisine gegildi. 11k 4 hafta overlap uygulandi. Eculizumab (2 haftada bir 1200 mg) + Pegcetacoplan
(haftada 2 giin 1080 mg) birlikte kullanilarak breakthrough hemoliz riski azaltildi. Sonrasinda
pegcetacoplana monoterapi olarak devam edildi. Pegcetacoplan sonrasinda baslangicta hafif breakthrough
hemoliz gozlendi. Ancak kisa siire icinde hemoglobin diizeyi yiikselmeye basladi ve hemoliz belirtileri
geriledi. Kontrolde eritrositlerdeki klon biiyiikliigliniin % 43’ten %87’ye yiikseldigi gozlendi.

PNH yonetiminde tedavi klinik alt tiplere gore yapilir. Subklinik PNH’ta yaklasim diizenli takip ve aralikli
kontrollerle olur. Klasik PNH’ta birinci basamak tedavide Ravulizumab Eculizumab, Crovalimab ,uygun
hastalarda / persistan hemolizde Pegcetacoplan kullanilabilir. Ikinci Basamak / Alternatif Yol Inhibitorleri
Danicopan ve Iptacopandir.
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PNH + Aplastik Anemi birlikteliginde aplastik anemi tedavisi ve uygun geng hastalarda allo-HSCT onerilir.
PNH + Myeloid Neoplazilerin birlikteliginde ise myeloid neoplazm tedavisi ve uygun hastalarda allojenik
hematopoietik kok hiicre nakli (Allojenik HSCT) 6nerilir.

PNH tedavisi artik tek segcenekli degildir; fenotip, hemoliz tipi, eslik eden kemik iligi hastalig1 ve hasta
gereksinimine gore kisisellestirilmelidir.

Bu vakada da kullandigimiz Pegcetacoplana daha yakindan bakacak olursak ; PEGillenmis bir
pentadekapeptid yapisinda C3 inhibitoriidiir. Kompleman kaskadinin santral noktasini hedefleyerek hem
intravaskiiler hem de ekstravaskiiler hemolizi azaltir. C3 ve aktivasyon {iriinii C3b’ye baglanir. C3’{in
parcalanmasini inhibe eder. Asag1 akim kompleman aktivasyonunu baskilar. MAC (C5b-9) olusumunu
azaltir. Eritrosit ylizeyinde opsonizasyonu onler.

PNH hastasinda pegcetacoplan altinda hemoglobin diisiisii varsa, yalnizca “tedavi basarisizligi”
diistiniilmemelidir. Ayirici tanida ii¢ temel olasilik degerlendirilmelidir. Birincisi Breakthrough Hemoliz (C5
Kagis1): LDH ve retikiilosit yiikselir, direkt coombs negatiftir. Mevcut inhibitor kapasitesinin asildiginda
terminal kompleman aktivasyonunun yeniden artmasina bagl gériiliir. Ikincisi ekstravaskiiler hemolizdir(C3
aracil). LDH hafif yiikselir. Retikiilositoz vardir ve direkt coombs pozitifligi gériiliir. Ugiinciisii kemik iligi
yetmezligidir. LDH normaldir. Retikiilosit diiser ve direkt coombs negatif olur. Yetersiz eritropoez; eslik
eden aplastik anemi veya kemik iligi baskilanmasi diisiiniilmelidir. Hb diisiisiinde dogru mekanizmay1
saptamak, dogru tedavi degisikliginin anahtaridir.

Sonug olarak C5 inhibitdrleri intravaskiiler hemolizi kontrol altina alir. Ancak bazi hastalarda C3 aracili
ekstravaskiiler hemoliz devam edebilir. Pegcetacoplan, kompleman kaskadinda C3 diizeyinde inhibisyon
olusturarak, intravaskiiler hemolizi azaltir, ekstravaskiiler hemolizi kontrol eder, hemoglobin diizeyini
yiikseltir ve transflizyon ihtiyacini azaltir.

Sunulan olguda eculizumab sonrasi devam eden hemolitik belirteclerde diizelme saglanmis ve transfiizyon
bagimsizlig elde edilmistir.Bu deneyim, C5 inhibitdrlerine suboptimal yanit gésteren PNH hastalarinda
pegcetacoplanin etkili ve giivenli bir tedavi alternatifi olabilecegini gostermektedir.

Kaynak: Mastellos DC et al. Eur J Clin Invest. 2015 , Hillmen P et al. N Engl J Med. 2006, Wong RSM.
Ther Adv Hematol. 2022, Hill A et al. Blood. 2013, Parker C et al. Blood. 2005, Hillmen P et al. N Engl J
Med. 2006, Hill A et al. Blood. 2013, Parker C et al. Blood. 2005, Griffin M et al. Blood. 2022,
Hosokawa K, Nakao S. Semin Hematol. 2022;59:143-149.
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