basarili olunamadi. Inhibitér bulunan hemofili
olgularinda cerrahi girisimler, hayati kanama
riskleri nedeniyle ancak uzman ekiplerin bulun-
dugu deneyimli merkezlerde yapilmalidir.
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Agir hemofiliklerin %1-2'sinde goriilen en 6nemli
kasiskelet sistemi sorunu; kemiklerin tizerinde yer
alan yumusak dokularda kistik biiyiime ve sisme
ile karakterize, kapsiill, tiimore benzer kan biri-
kimleri olan psodotiimoérlerdir. Zamanla bas:
nedeniyle ¢evre dokulara  hasar veren
psodotiimorler, ekstremitelere yerlestiklerinde
patolojik kiriklara, pelvise yerlestiklerinde ise
ileumun harabiyetine ve disa fistiilizasyona neden
olurlar. Tedavisinde ktiratif ancak mortalite ve
morbidite riski ytiksek bir metot olan cerrahi ola-
rak tamamiyla cikarilmasimin yam sira, radyote-
rapi, her giin diizenli tedavi dozunda faktor
replasmani, immobilizasyon ve psodotimoriin
ponksiyone edilerek igindeki muhtevanin aspire
edilmesi, bosalan alana fibrin-rifampisin gibi
maddeler veya kemik graftleri konularak fibrozis
saglanmasi gibi hepsi de ytiksek faktor tiiketimini
gerektiren konservatif metotlar kullanilmaktadir.
Agir tip hemofili A olan 46 yasindaki hastada 22
yil 6nce baslayan ve son yillarda ileum kemigini
tutarak pelviste genis bir kaviteye neden olan
abdomino-pelvik psodotiimér, ice kanama, agri,
sinir zaaflar1 ve gastrointestinal sistem sikayetle-
rine neden oldugunda oncelikle profilaktik faktor
VIII kullanildi. Disa fistiilize oldugunda gtinliik
faktor kullanimi arttirilarak sag ileum ve femur
kemigine, pelvisin bir kismini i¢ine alacak sekilde
3900 cGy radyoterapi yapildi. Gegici bir iyilesme
ve ktigtilme saglandi. Daha sonra sag internal iliak
arter embolizasyonu ve osteotomi operasyonu
uygulanarak kavite daraltildi. Ancak kaviteden
kanamalarin devam etmesi ve kalga ekleminin
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tutulmasi sonucunda hastaya 2. kez radikal ope-
rasyon (sag hemipelvektomi) ve kronik dolasim
bozuklugunun neden oldugu cilt, cilt alt1 agiklig
kapamak icin degisik otograft operasyonlar: ya-
pildi. Son islemler i¢in 6 ay hastanede yatirilan
hastaya 14 kez genel anestezi altinda islem yapila-
rak yaklasik 1.400.000 tinite faktor VIII kullanldi.
Halen saghikli olarak hayatimi stirdiirmektedir.
Batin ve pelvis i¢ci kanamalarin en 6nemli geg
donem komplikasyonu olan psddotiimorlerde
palyatif amaclikonservatif metotlar yetersiz kala-
cagindan morbiditeyi ve ekonomik kayb: azalta-
cak olan kiiratif cerrahi operasyonlar erkenden
yapilmali, bundan 6nce hemofililerin bu asamaya
gelmemesi igin profilaksi programlar1 diistiniil-
melidir.
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HASTASINDA VWF/FVIII PREPA-
RATI KULLANIMI iLE BASARILI
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Hemofilik bir hastada inhibitor gelisimi en 6nemli
sorunlardan biridir, 6zelikle agir tip hemofilisi
olan hastalarda daha sik gelisir, bu hastalarin
tedavisi oldukga zor ve pahalidir. Immun tolerans
tedavisi ile inhibitoriin eliminasyonu amaglanr,
ancak bu tedavinin basaris1 %6387 arasinda de-
gismektedir. Son yillarda Almanya'da bir mer-
kezde devam eden c¢alismalarin sonucunda
vWE/FVIII preparatinin (100-200 tinite/ kg, gtinde
2 kez) immun tolerans tedavisinde kullanimi ile
daha basarili sonuglar almabilecegi bildirilmekte-
dir. Bu yazada vWEF/FVIII preparatiile basarili
immun tolerans saglanan bir hasta verilmektedir.
Ailesinde hemofili 6ykiisti olmayan, 8 aylik erkek
bebek son 2 aydir farkedilen kolay morarma sika-
yeti ile getirildi, yapilan tetkikler sonucunda agir
tip hemofili A tanis1 kondu (FVIII <%1). Bes ayhik
izlem stirecinde toplam 28 giin faktor VIII tedavisi
alan hastada rutin FVIII inhibit6r tayini sirasinda
FVIII inhibitorii saptandi(1.5 B.U.), 6n planda
transient inhibitor olabilecegi diistintilerek hasta-
nin izlemine devam edildi. Yaklasik 1 ay sonra
tekrarlanan inhibitér diizeyi 7.5 B.U bulundu,
baska bir hemofili merkezinden de inhibitor tayini
istendi ve 1.95 B.U. bulununca 2 hafta sonra bizde
ve diger laboratuvarda testler tekrarlandi ve sira-



styla 7.5 ve 6 B.U. bulunup, hastanin kanama si-
kayetleri de arttigr icin kullanmakta oldugu
monoklonal FVIII preparat ile haftada 3 giin (Pa-
zartesi, Carsamba, Cuma), 50 tinite/kg/doz FVIII
ile immun tolerans tedavisi baslandi. Bu tedavi ile
8 aylik izlem sirasinda FVIII inhibitori 7.5, 14 ve
en son 16 B.U. saptanan hastanin immun tolerans
tedavisine vVWF/FVIII igeren preparat ile ayn1 doz
ve haftada 3 giin olarak devam edildi. Inhibitor
titresi 1 ay sonra 3.5, takiben 2.2 B.U."ya diisen ve
ciddi bir kanama sorunu saptanmayan hastanin
inhibitorii 5.5 ay sonra negatiflesti. Sonug olarak;
haftada 3 giin, 50 iinite/kg/doz (daha az doz ve
gin sayist)) VWF/FVIII preparati kullanimi ile
hastanin inhibitorii basari ile elimine edildi, ancak
bu konuda daha ayrintili calismalara ihtiyag var-
dir ve tilkemizde de ortak bir immun tolerans
tedavi protokolii olusturulmalidir.
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Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgt ve
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Inhibitorli hemofili hastalarmn ciddi kanamalarim-
da rFVIla (NovoSeven) ile basarili sonuglar alin-
makta ve hemofili disinda vital kanama gelisen
tablolarda kullanimidenenmektedir. Bu ¢alismada
2003 yilinda klinigimizde vital kanamasi olup
klasik tedaviyle hemostaz saglanamayan 5 gocuk-
ta son care olarak kullanulan rFVIla ile ilgili veriler
sunulmaktadir. Uygulamalar oncesi aile bilgilen-
dirilerek yazili izin alindi. Olgularda eritrosit
stisp.(ES), TDP, K-vit ile yanit alinamadiktan sonra
rFVIla denendi. 5 olgunun 3'iinde prematiirite
(PM),1'inde siroz( 13yas-K), 1'inde immun
yetm.(9yas-E)vardi. OLGU-1: 32hf PM bebek, RDS
tanisiyla yatirildi, entiibe edilip stirfaktan tedavisi
uygulandi.Dogumunun 2h itibaren agiz mukozasi
ve entiibasyon tiiblinden kanamasi, 4.glinde
hematiirisi oldu. 12h arayla transfiizyon ve

entiibasyon tiibtintin  degistirilmesi  gerekti.
PZ,APTZ uzunlugu, trombositopeni ve
hipofibrinojenemiyle DIK dustiniildd.  Kvit,
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TDP,ES ve trombosit siisp.ile desteklendi. 48h
sonunda halen abondan trakeal ve mukozal ka-
namalar1 olan hastaya 2h arayla 120 mcg/kg
rFVIla iv bolus 3 doz uygulandi. IIk dozdan sonra
mukozal kanamalar azalds, tiibtintin degistirilme-
si ve transflizyon gerekmedi. FVIla 6ncesi PZ:
32,9-INR:3,5 sonras1 PZ:12,3-INR: 1,07 idi. OL-
GU2: 31hf PM olguda evre-3 RDS ve sepsis tanila-
riyla stirfaktan uygulandi. Sol tist ekstremiteden
cut-down acildi. Postnatal 6.giinde hematemez,
melena ve USG ile saptanan intrakranyal kanama
gelisen hastaya TDP,ES ile destege karsin devam
eden GIS kanamasi nedeniyle rFVIla 2h arayla
100mcg/kg 2 doz uygulandi. Bir saat sonra ka-
namast duran hastanin 24h sonra tekrar aktif GIS
kanamasi baslaymca yine 3 saat arayla
100mcg/kg rFVIla 2 doz verildi. Sonraki saatte
kanama durdu ancak sol kolda brakial
arteryel/venoz tromboz gelisti. OLGU-3: 27 hf
PM ve RDS ile yatirilip surfaktan uygulanan has-
tada abondan pulmoner hemoraji gelisti.
ES, TDP,K-vit ile diizelmeyince 3h arayla 120
mcg/kg rFVIla 3 doz uygulandi. Kanama dur-
du.OLGU-4: Konj.Hepatik fibrozis ve siroz tanila-
riyla transplantasyona hazirlanan olgu 6zofagus
varis kanamasi ile yatirildi. TDP,ES verilen hasta-
ya S-B tiibui yerlestirildi, skleroterapi uygulandu.
Ancak 48h sagaltima yanit vermeyen hastaya 2h
arayla toplam 2 doz, rFVIla 90mcg/kg uygulandi.
[k saatten itibaren kanama belirgin azald1 ve 3.
saatte tamamen bitti, hkt stabil kaldi. rFVIIa once-
si PZ:52"-INR:5,3 sonrasinda PZ: 12,1-INR:1,01
idi. OLGU-5: Immun ytm. ile izlenmekte iken
yiiksek ates, HSM, 6dem, pansitopeni, fibrinojen
di-suklugti, ferritin yiiksekligi ve PZ-APTZ'de
uzama ile karakterli bir klinik tablosu ile
hematemez tarzinda GIS'den aktif kanama gelisti.
TDP, ES ve TS ile 48h destege kar-sin kanamasi
stiren hastaya 2 saat arayla toplam 2 doz rFVIIa 90
mcg/kg uygulandi. ik saatten itibaren kanama
sonland1.Oncesi PZ:28,4-INR:2,6 iken sonrasi
11,1>°- INR:0,89 idi. Sonug olarak vital kanamalar-
da son care olarak rFVIla kullanilabilir. Kanama
yerinde yogun trombin olusumu etki mekanizma-
st olabilir.
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Malignite ve hemostatik sistem degisiklikleri ara-
sindaki klinik iliski, yaklasik olarak 140 yildir
bilinmektedir. Bugtin, kanser hastalarinda pihti-
lasma ve fibrinolitik sistem aktivasyonunun
olumsuz bir isaret olduguna inanilir.Kanser teda-
visi i¢in kullanilan bazi kemoterapétik ajanlar da,
tromboza veya tromboembolik olaylara neden
olabilirler, fakat hemostatik sistemde meydana
getirdikleri degisiklikler hentiz iyi bilinmemekte-
dir. Bu calisma kanser hastalarinda tedavi 6ncesi
ve kemoterapiyi sonrasinda pihtilasma ve
fibrinolitik sistem degisikliklerini incelemektedir.
Calisma grubu, onceden tedavi almamis 30 (20
kadmn, 10 erkek) solid ttimorli hastay: icermekte-
dir. 30 hastanin kan ve plazma Orneklerinde
trombosit sayisi, PT ve aPTT degerleri, fibrinojen,
D-Dimer, FYU (fibrin yikim tirtinleri),antitrombin,
protein C, protein S, FV, FVII, FVIII, FIX ve FXIII
diizeyleri rutin testlerle belirlendi. Bu testler icin
kan ornekleri, tedavi baslangici 6ncesi ve kemote-
rapinin ikinci kiirti sonrasi (3. kiir 6ncesi) toplan-
di. Adjuvan kemoterapi, cerrahiden sonra 30 giin
icinde verildi. Kemoterapi her 3 ya da 4 haftada
bir tekrarlandi. Calisma boyunca hastalarimizin
hi¢ birinde klinik olarak belirgin tromboembolik
olay ve DIC (Yaygin damar i¢i pthtilasmast) tablo-
su gelismedi. Tedavi oncesi; trombosit sayimlari,
16 hastada (% 53.3) ytiksekti. PT ve aPTT sirasiyla
hastalarin 17 (% 56.6) ve 14 tinde (% 46.6) uzundu.
Fibrinojen ve D-Dimer diizeyleri sirasiyla 30 has-
tanin 27" sinde (% 90) ve 28%inde (% 93.3) ytiiksekti.
FYU'i 25 hastada (% 83.3) pozitifti. AT, protein C,
protein S diizeyleri, sirasiyla hastalarmn 17 (%
56.6), 16 (% 53.3), 19'unda (% 63.3) dusiikti.
Plazma FV diizeyi, 17 (% 56.6) hastada diisiiktii.
FVII, FVIII, FIX ve FXIII diizeyleri de sirasiyla
hastalarin 26 (% 86.6), 28 (% 93.3), 25 (% 83.3) ve
24*tinde (% 80) ytiksekti.Trombosit, fibrinojen, D-
Dimer, FYU'ri, FV, FVII, FVIII, FIX ve FXIII dii-
zeyleri kemoterapinin 3. kiirii éncesinde belirgin
olarak azaldi. Kemoterapi sonras1 AT, protein C
ve protein S diizeylerinde ise istatistiksel olarak
anlamli degisiklikler olmadig1 saptandi. Bu sonug-
lara gore; tedavi oncesi hastalarm % 73.3°,
DICin laboratuar parametrelerine sahipti. Bu
hastalarin % 72.7°sinde tedavi ortasinda (3. kiir
oncesi) DIC parametrelerinin olmadigin gozledik.
Tedavi sonrasi da DIC parametrelerine sahip olan
hastalarin % 25'inde, kemoterapi oncesi DIC pa-
rametreleri yoktu. Sonug olarak; kanser hastalari,
hiperkoagiilabilite ve DIC'in laboratuar paramet-
relerinin ¢oguna sahip olsalar da -belirgin
tromboembolik olaylar ve manifest DIC klinik
olarak izlenmediginden- bu parametrelerin rutin
olarak ol¢timii, ancak bu klinik olaylar igin
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trombofili agisindan ek risk faktorii olan hastalar-
da 6nem tagiyabilir. Ayrica sonuglarmuz;klinik
olarak belirgin olmasa da, antineoplastik ajanlarin
kanser hastalarinda hiperkoagtilabilite ve DIC
gelisimi riskini azaltabilecegi yontindedir.
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Gelismis ve gelismekte olan {ilkelerde diabetin
sikligidramatik olarak artmaktadir. Hastalik stire-
since gelisen komplikasyonlar morbidite ve
mortalitenin en énemli nedeni olarak gosterilmek-
tedir. Bu komplikasyonlarin patogenezinde klasik
risk faktorleri disinda potansiyel risk faktorleri de
calisilmaktadir. Anti kardiyolipin antikorlarive
anti 82 glikoprotein I antikorlari; sirasi ile negatif
yiiklti anyonik fosfolipidlere veya fosfolipid bag-
layan protein yapisindaki kofaktorlere baglanan
antikorlardir. Cesitli mekanizmalarla tromboza
egilim artirirlar. Bu ¢alisma anti kardiyolipin anti-
korlar1 ve anti 82 glikoprotein I antikorlarinin
diabetes mellitusda meydana gelen
mikrovaskiiler komplikasyonlar ve
makrovaskiiler komplikasyonlardan koroner arter
hastalig1 ile iliskisini arastirmak igin tasarlanmis-
tir. Tip 2 diabetes mellituslu 23 kadin, 23 erkek
toplam 46 hasta galismaya alindi. Bu 46 hastanin
17°sinde retinopati, 13 tinde mikroalbumintiri ve
30'unda noropati tespit edildi. Bu hastalarin
21'inde makrovaskiiler komplikasyonlardan ko-
roner arter hastaligi mevcuttu. 25" inde ise koro-
ner arter hastaligi yoktu. 21 hastada iki ile dort
komplikasyon bir arada idi. Kontrol grubu olarak
21 saghkl goniilli ¢alismaya dahil edildi. Tum
hastalarda ve saglikli  kontrollerde  anti
kardiyolipin IgM, IgG, anti 82 glikoprotein I IgM
ve IgG antikor diizeyleri calisildi. Elde edilen
veriler uygun istatistiksel testler kullanilarak ki-
yaslandi. Calismada tip 2 diabetes mellituslu has-



talarda iskemik kalp hastalig1 ile anti kardiyolipin
IgG antikoru arasinda bir iliski saptandi (p <
0,05). Ancak bu hastalarin higbirinde anti
kardiyolipin IgG antikor diizeyleri, klinik olarak
anlam ifade edebilecek 20 GPL nin {iizerine ulas-
madi. Mikrovaskiiler komplikasyonlar ile her-
hangi bir iligki gosterilemedi. Anti 82 glikoprotein
I antikorlari ile tip 2 diabetes mellituslu hastalarda
mikrovaskiiler ve makrovaskiiler komplikasyonlu
hastalarda belirgin bir iliski gosterilemedi. Sonug
olarak; tip 2 diabetes mellituslu hastalarda, anti
kardiyolipin IgG antikor ol¢timiiniin iskemiyi
saptamada rutin bir laboratuar parametresi olarak
kullanilmasinin yararli olmayacag kanisindayiz.
Ancak bu konuda kesin yargilara varmak icin her
grupta hasta sayisinin ¢ok daha yiiksek oldugu
calismalara ihtiyag vardir.
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Yaygin damar i¢i pithtilasma, degisik hastaliklarin
klinik seyrinde ortaya cikabilen, &liim oranimnin
¢ok yiiksek oldugu bir sendromdur. Son yillarda-
ki calismalar, enflamasyonun YDP nin
patogenezindeki yerini ortaya koymustur.
Enflamasyonun YDP nin olusumundaki éneminin
anlasilmasi, klasik anti-koagulan tedavilerin ya-
ninda anti-enflamatuvar tedavilerinde YDP'nin
tedavisinde etkili olabilecegini diistindiirmekte-
dir. Calismamizda, E. coli endotoksini ile olustur-
dugumuz deneysel YDP modelinde, anti-TNF
etkisi bilinen pentoksifilin ve prostaglandin sente-
zinin gucli bir inhibitorti olan indometasinin
etkileri ~ degerlendirilmis = ve  klasik  bir
antikoagulan olan heparinin etkileri ile karsilasti-
rilmistir. Calismaya 40 tane, erkek (2,1-3,4 kg agir-
liginda), Yeni Zelanda tavsam alindi. Kontrol
grubu dahil her biri 8 tavsandan olusan bes grup
olusturuldu.  Gruplara almmacak tavsanlar
randomize olarak belirlendi. Kontrol grubu harig,
biitiin tavsanlara, 6 saat stire ile 100pgr/kg/saat
dozunda, E. coli endotoksini, infiizyon seklinde
verilerek YDP olusturuldu. Bu YDP modelinde,
heparin, indometasin ve pentoksifilinin, trombosit
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sayisi, PT, aPTT ve fibrinojen tizerine olan etkileri
belirlendi. Biitlin tavsanlara otopsi yapilarak akci
ger, bobrek ve karacigerleri histopatolojik degisik-
likler acisindan degerlendirildi. 24 saat sonundaki
olim oranihesaplandi. Olusturulan YDP mode-
linde, heparin verilen tavsanlarda, koagulasyon
testlerinde belirgin diizelme ve akciger damarla-
rindaki fibrin birikimde tama yakin azalma goz-
lenirken, pentoksifilin ve indometasin verilen tav-
sanlarda, koagulasyon testlerinde anlamli bir
diizelme gozlemedi ve akciger damarlarinda fib-
rin birikiminde de anlaml azalma yoktu. Heparin
ve pentoksifilinin, bu modelde trombosit sayisin-
daki diisiisii istatistik olarak anlamliderece azalt-
tig1 gozlendi. 24 saatin sonunda degerlendirilen
oltim orami gruplar arasinda farksizdi. Sonug ola-
rak, endotoksemi ve ona bagli gelisen septik sok
ve YDP'nin patogenezinde, ¢ok sayida sitokin,
otokoid, kemokin ve oksidasyon {iriinlerinin yer
aldig1 distntldiginde, tek bir sitokin veya
otokoidin sentezinin engellenmesi
endotokseminin sonuglariin kontroliinde yeterli
olamamaktadir.
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Aferez sirast ~ve  hemen  sonrasinda,
hemokonsantrasyona baglh kan viskozitesinde
artisa ek olarak, koagulasyon ve fibrinolitik sis-
temde meydana gelen olas1 degisikliklerin
donorlerde trombotik olaylardan sorumlu olabile-
cegi dustintilmektedir. Literatiirde aferez sonrasi
plazma an- titrombin-3, plasminojen, protein C
seviyelerinin azaldigim bildiren yayimnlar mevcut-
tur. Buna karsin bazi yayinlar trombosit sayisinin,
faktor II, V, VII, VIII, IX seviyelerinin azaldigi
ve PT, PTT degerlerinin uzadigini gostermektedir.
Aferez isleminin don¢r trombosit fonksiyonu
tizerine olan net etkisi de bilinmemektedir. Ca-
lismamizda tromboferez uygulanan donorlerde
trombosit agregasyonu, trombosit aktivasyonu,
koagulasyon ve fibrinolitik sistemde meydana
gelen degisiklikleri arastirmay: amagladik. 20
saglikli afarez donoriinde islem Oncesi ve



sonrasitam kan sayimi, protrombin zaman, aktive
parsiyel tromboplastin zamani, INR, fibrinojen,
ADP ve kollajen ile indiiklenen trombosit
agregasyonu, ristosetin kofaktor aktivitesi, protein
C, protein S, ATIII, D-Dimer, FVIla, tPA, PAI ve
p-selectin diizeyleri calisildi. Islem sonrasi he-
moglobin (p<0,001), beyaz kiire (p<0,001),
trombosit sayist (p<0,001), fibrinojen (p<0,05),
protein S (p<0,01), ATII (p<0,01) ve FVlla
(p<0,05) da azalma olurken; INR (p<0,001), PT
(p<0,001) ve aPTT (p<0,001) de istatistiksel olarak
anlamli bir artis saptandi. Trombosit agregasyon
degerleri, Rcof aktivitesi, protein C, D-Dimer,
tPA, PAI ve p-selectin seviyesinde ise afarez isle-
mi sonrast degisiklik saptanmadi. Bulgularimiz;
afarez isleminin donor trombosit fonksiyonlar1 ve
fibrinolitik sisteminde degisiklige sebep olmaz
iken, koagulasyon sistemi proteinlerinde degisik-
lik yaparak hiperkoagulabl bir ortam yarattigini
desteklemektedir.
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Radyoniiklid sinovyektomi (= sinovyortez) hedef
eklem gelistiren hemofilik hastalarda cerrahi
snovyektomi yerine uygulanabilen nispeten risk-
siz, basit ve etkili bir tedavi yontemidir. Amag
hedef eklemde kanama sikliginiazaltmak ve he-
niiz kalic1 degisiklikler ortaya ¢ikmadan kikirdag:
ve eklem fonksiyonlarini korumaktir. Son 6 aylk
siire zarfinda ayni ekleme en az 4 kanama atag1
gecirmis olan ve genellikle kronik hipertrofik
snovyiti olan 11 konjenital hemofilik hastaya
sinovyortez islemi uygulandi. Islem uygulanan
eklemler 10 diz, bir dirsek ve bir ayak bilegi idi.
Diz islemleri i¢in 90Y, dirsek ve ayak bilegi iginse
186Re radyokolloidleri kullanildi. islem kompli-
kasyonu olarak injeksiyon sonrasi agri, hemartroz
ve total diz protezi olan bir hastada ingiunal lenf
noduna radyoaktif madde kacag belirlendi. ki
hastada yeterli yanit elde edilemediginden dolay1
11 ve 14. aylarda islem tekrar edildi. Islem sonrasi
median 9 (1-16) aylik takip stiresi icinde 8/12
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eklemin kanama sikliklarinda ve 6/12 eklemin
islevlerinde anlaml1 diizelme oldugu belirlendi.
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TALARDA FAKTOR VIII INHIBi-
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Hematoloji Polikliniginde hemofilik hastalarda
faktor VIII inhibitor diizeyi replasman tedavisine
beklenen yanitin gozlenmemesi halinde, kanama
manifestasyonlarinda artis olmasi durumunda,
cerrahi islemler oncesi degerlendirme amaciyla ve
6-12 ayda bir rutin olarak istenmektedir. Retros-
pektif degerlendirme sonucunda Ocak 2000-Ekim
2002 tarihleri arasinda 81 hemofili A hastasindan
inhibitor titresi istendigi belirlendi. Anlamli inhi-
bitor pozitifligi en az iki 6lgtimde > 1 Bethesda
tinitesi (BU) olarak kabul edildiginde inhibitorii
olan hastalarm orani % 43 olarak belirlendi. Has-
talarin % 12°sinde en az iki 6lgiimde > 5 BU inhi-
bitor belirlendi. Son 4 yillik siire zarfinda merke-
zimizde 4 edinsel faktor VIII ya da von
Willebrand faktor inhibitorlii hasta teshis edildi.
Bu hastalarla ilgili bilgiler Tablo 1°de 6zetlenmis-
tir. #lmage36.jpg#
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17 yasindaki erkek hasta idrarindan kan gelmesi
nedeniyle basvurdugu iiroloji polikliniginden
trombositopeni saptanmasi tizerine hematoloji
servisine devralind:. Ate-ginin,
Trombositopenisinin, Mikroanjipatik Hemolitik
Anemisinin ve Nefrolojik bulgularinin olmasi
tizerine hastada Trombositopenik Trombotik
Purpura (TTP) distintildi. Hastaya bunun {tizeri-
ne plazmeferez planlandi 6 kez vyapilan



plazmaferezden sonra plateletleri ytikseldi.
Makroskopik ve mikroskopik hemattiriisi kaybol-
du .Daha once hipertansiyon oykiisii olmayan
hastada TA : 180/120 mmHg olarak saptand: .
Hastada pretibial odem (++) saptandi. Idrar
sediminde eritrosit silindirleri gortldi .24 saatlik
idrarda proteintirisi 3 g olarak bulundu. ANA
antiDNA sonuglar1 (+) saptandi.Bunun {izerine
hastada mevcut bulgularla ( Hematolojik tutulum,
Renal tutulum, ANA pozitifligi, anti DNA pozitif-
ligi ) hastada SLE , ve bu zeminde gelisen TTP
diistiniildii.
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Abrubtio placenta nedeniyle postpartum HELLP
sendromu (hemoliz, artmis karaciger enzimleri ve
trombosito- peni) gelisen bir olgu sunulmaktadir.
29 yasindaki multipar 32 haftalik gebeligi olan
hasta son on giindiir devam eden vaginal kanama
nedeniyle miiracaat ettigi kadin-dogum uzmanin-
ca sezeryan yapimis. Sezeryan sonrasi
kanamalarinindevam etmesi ve konvulziyon ne-
deniyle Tip Fakiiltesi Hastanesi Kadin-Dogum
Klinigine kabul edilmis. Abrubtio placenta +
preeklampsi tanilariyla takip edilen hastada akut
bobrek yetmezligi, akciger o6demi, hemoliz,
trombositopeni ve artmus karaciger fonksiyon
testlerinin saptanmasi {izerine Hematoloji ve
Nefroloji Klinigince takibe alndi. HELLP send-
romu tanisi konan hastaya taze donmus plazma,
hemodiyaliz, parenteral kortikosteroid, trombosit
ve eritrosit stispansiyonlar1 ve genis spektrumlu
antibiyotik ile tedavi edildi. Ug hafta stireyle yo-
gun bakimda takip ve tedavi edilen hasta salahla
taburcu edildi. Vakayir sunmamizdaki amag,
postpartum HELLP sendromu gelisen abruptio
placenta olgularinin ciddi morbidite riskinde ol-
duklarindan yakin takip edilmeleri gerekliligini
vurgulamaktir.
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Hemofili A ve B ile birlikte von Willebrand hasta-
lig1 herediter kanama hastaliklarinin %80-85"ini
olusturmaktadir. Diger %15 kadarini ise daha az
goriilen fibrinojen, protrombin, faktor V, V/VIII,
VII, X, XI veya XIII eksikligi olusturur. Konjenital
faktor X eksikligi nadir olup genetik olarak
otozomal resesif gecis gosterir. Burada herediter
faktor X eksikligi olan iki olgu sunuldu. Birinci
olgu 21 yasinda faktor X diizeyi %12 olan erkek
hasta. Siklikla burun ve dis eti kanamasi, 3 kez
GIS kanamasi ve 4 kez intraserebral kanama ile
hastaneye yatirildi. Bu kanama ataklar1 sirasinda
tedavi ya taze donmus plazma (TDP) yada
protrombin kompleks (PTK) ile yapildi. Bir kez de
subaraknoid kanama nedeni ile opere edildi. Sik
kanama ile gelmesi nedeniyle proflaksi uygun
goriildi. Haftada bir kez olmak tizere PTK (300-
500 U faktor X) intravenoz baglandi. Uygulama
stiresince kanama atag1 izlenmedi. ilag teminin-
deki problem nedeniyle tedaviye ara verilmesini
takiben tekrar burun ve dis eti kanamasi goriildii.
Ikinci olgu 17 yasinda faktor X diizeyi %2 olan
kadin hasta. Her siklusta transfiizyon gerektirecek
olciide menometroraji goriilmekte. Ilave olarak
daha c¢ok siklus sirasinda olmak tizere sik dis eti
ve burun kanamasi oluyor. Bir kez de siklus sira-
sinda intraabdominal ve intraplevral kanama
tespit edildi. Hastanin ozellikle adet dénemlerin-
de giinliik yasamuin ileri derecede olumsuz etki-
leyen kanama nedeniyle PTK ile profilaksi uygun
goriildi. Haftada bir kez olmak tizere PTK (300-
500 U faktor X) intravendz olarak baglandi.
Profilaksiye alindiktan sonra adet kanamalar:
normal smirlarda seyretti. Sonug olarak bu nadir
rastlanan hasta grubunda PTK ile evde
profilaksinin kanama sikliginda ve iliskili komp-
likasyonlarda azalma sagladig1 ve hasta ailesinin
yasamini olumlu olarak etkiledigi kanaatine va-
rildr
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sYiiziincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi Plastik ve
Rekonstriiktif A.D. Van,
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Turkiye'de ozellikle Giiney ve Gilineydogu Ana-
dolu bolgesinde iklim ve cografik 6zelliklerinden
dolay1 yilan sokmalariyla sik karsilasilmaktadir.
Yilan zehiri biitiin zehirlerin en karmasigidir.
Bircok toksik protein ve enzimin bir araya gelme-

sinden olusur. Kardiyotoksik, norotoksik,
miyotoksik, hematotoksik ozellikleri vardir. Bu-
rada yilan sokmasi sonucu  dissemine

intravaskiiler koagiilasyon (DIK) ve multi organ
yetmezIligi tablosu gelisen bir olgu sunuldu. 22
yasinda erkek hasta kirda yilan tarafindan sol
ayak bileginden 1siriliyor. Takiben hasta yakinlar
tarafindan kesi ve daglama yapilarak kan akitil-
mis daha sonra gittigi saglik kurumunda yilan
anti serumu yapilip acil servisimize gonderildi.
Hastaneye kabuliintin ikinci giintinde sol alt
extremiteden sol axiller bolgeye kadar ekimoz ve
O0dem gelismesi tizerine yapilan degerlendirmede
kompartman sendromu ile birlikte DIC ve multi
organ yetmezIligi tablosu gelistigi gortildii. Gerek-
li trombosit ve plazma destegi yapilarak
fasiyotomi yapildi. Genis spektrumlu antibiyotik
ve parenteral sivi destegi, gelisen komplikasyon-
lara yonelik olarak verildi. Hipotansif olan hasta-
nin klinigi giderek diizeldi. Sekizinci gtinde organ
fonksiyonlar1 normal sinirlara déndii. Sonug ola-
rak yilan tarafindan isirilmis olgularin hayati
komplikasyonlar agisindan takiplerinin gerekli
oldugu kanaatine varild: ve karsilastigimiz ilk
olgu olmasi nedeniyle sunulmasi uygun bulundu.
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Imatinib mesylate (Glivec) Ph (+) kronik myeloid
losemi (KML)'li yetiskin hastalarda ytiksek oran-
da hematolojik ve sitogenetik iyilesme saglamak-
tadir. KML'li cocuklardaki etkinligine iliskin veri-
ler ise siirli oldugundan, interferona (INF) yanit-
siz 2 KML'li ¢ocuk olguda tedavi sonuglarim
sunmak istedik. Olgu I:Ph (+) KML tarus: ile INF
ve hidroksiiire (HU) tedavisi almakta olan 5 ya-
sinda kiz hasta tedavinin 17. ayinda blastik trans-
formasyon (pre B ALL) gosterdi. BFM95
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protokolu ile tam remisyona girdi. Bu protokolun
intensifikasyon fazinda iken tekrar kronik faza
girdi ve tedaviye INF eklendi. 7 ay sonra ALL
idamesi + INF almakta iken trombosit sayisi
>2500x103/ul ¢ikti. INF dozunun artirilmasi ve
hidroksitire ile trombosit sayisinda azalma olma-
digindan, tim  ilaglar  kesilerek  Glivec
340mg/m?2/gtin p.o ve her 4 haftanin ilk 2 hafta-
sinda ARA-C 20 mg/m2/giin s.c baslandi. Teda-
vinin 4 ayinda tam hematolojik remisyonda iz-
lenmektedir. Olgu II: Ph (+) KML tanisi ile INF ve
HU tedavisi almakta olan 8 yasinda kiz hastaya
25. ayda tam hematolojik ve molekiiler yamt ali-
namamis oldugundan olgu 1 deki gibi glivec +
ARA-C tedavi protokolu baslandi. Tedavinin 3.
ayinda ilk kez splenomegalisi kayboldu. Her 2
olguda da Glivec'e ait yan etki gozlenmedi.Bu
erken sonuglar, INF yanitsiz ¢cocukluk ¢agt Ph (+)
KML'sinde gerek kronik gerekse akselere fazda
Glivec'in etkin ve giivenilir bir terapétik ajan ol-
duguna isaret etmektedir.
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Sinyal iletim inhibitérti Imatinib’in Kronik
Miyelositer Losemi (KML) tedavisine girisi bir
devrim olmustur. Bu calismanin amaci Imatinib-
oncesi KML verilerimiz ve Imatinib tedavisi alan
KML hastalarimizin erken sonuglarini arastirmak-
tir. Calismaya Ocak 1970 ile Nisan 2003 yillari
arasinda Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi
Eriskin hastanesinde KML tanisi ile izlenen 174
hasta hasta alindi. Verilere retrospektif olarak
hasta kayitlarindan ulasildi ve hastalara 7 tip te-
davi uygulandig1 saptandi. Hastalarin tani anin-
daki evrelemeleri Sentez evreleme modeline gore,
risk gruplar1 ise Hasford skoruna gore belirlendi.
Hastalarin sagkalim egrileri Kaplan Meier yonte-
mi ile degerlendirildi. Hastalarin ortanca yas: 43
(16-85) ve 981 erkek (%56), 76's1 (%44) kadindi.
Tan1 aninda hastalarin 88'inin evresi belirlenebil-
di; evre I: 33(%37,5), evre 1l 28 (%32), evre III: 15
(%17), akselere faz: 8 (%9), blastik faz: 4 (%4,5).
Tan1 aninda risk grubu belirlenebilen 155 hastanin
52'si (%33,5) diisuk, 67'si (%43,2) orta ve 36's1



yiiksek riskli grupta yer aliyordu. En sik uygula-
nan tedavi 105 uygulama (%60,3) ile busulfan
tedavisi idi. 174 hastanin 60°inda tedaviye bagh
komplikasyon gelismisti. Blastik faza gegen 58
hastada ortanca blastik faza gecis stiresi 31,5 ay
idi. IzImde olen 42 hastada ortanca sagkalim siire-
si 46,7 ay idi. Sagkalim siiresi, Sentez evresi,
Hasford risk grubu ve tedavi tipine gore deger-
lendirildiginde sadece Sentez evre gruplarina
gore sagkalimlar istatistiksel olarak anlamli bu-
lundu. Imatinib tedavisi alan 19 hastanin 8'inde
(%42) tam hematolojik yamit, 3'tinde major
sitogenetik yanit saglanmusti. Imatinib tedavisi ile
en sik gozlenen yan etki 6demdi. Calismamizdaki
KML hastalarina uygulanan tedavinin diinyadaki
gelismelere paralel seyrettigi gortildi. KML teda-
visinde déniim noktast olan Imatinib'in oncelikli
olarak ele alinmasi ve diger tedavilerin ise litera-
tur bilgileri 1s181nda modifiye edilerek uygulan-
mas! uygun olabilir. Basta gen¢ hastalar olmak
tizere secilmis hasta gruplarinda ise kiiratif potan-
siyeli bildirilmis olan hematopoietik kok hiicre
transplantasyonu giindeme gelmelidir.
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Kronik miyeloid losemiler (KML) eriskin 16semi-
lerinin yaklasik %15-20" sini, pediatrik 16semilerin
%3 tuntt  olusturur. KML patobiyolojisinde
Philadelphia (Ph) kromozomunun rolii yillardan
beri bilinmektedir ve sitogenetik metodlarla
KML'li olgularin yaklasik %97" inde pozitif bu-
lunmustur. Geri kalan olgularda Ph kromozomu
varligitartisilmis olup bazi otorler bu olgularda da
molekiiler yontemlerle bcr/abl fiizyon geninin
gosterilebilecegini iddia etmislerdir. Bizde bu
amagcla Hematoloji ve Pediatri kliniginde KML
klinik tarusiyla takip ettigimiz yaslar1 273 yil ara-
sinda degisen 27(13 Erkek, 14 bayan) olguda hem
sitogenetik hemde kantitatif (light cycler) PCR
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sonugclarini karsilastirdik. Olgularin 2°si pediatrik
yas KML olup ikisindede hem Ph hemde bcr/abl
negatifti. 23 (%92) olguda bcr/abl pozitif iken
yeni tani konulan bu olgularin 4 tinde Ph negatif-
ti. Eriskin olgularin 2(%8) sinde ne Ph nede
ber/abl pozitif bulundu. Sonug olarak Ph kromo-
zom analizinde kantitatif PCR 6l¢timii konvansi-
yonel sitogenetik yonteme gore daha {iistiin bu-
lunmustur.
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Imatinib mesilat (IM), Kronik Myeloid Losemi
(KML)'ye neden olan ve Filadelfiya kromozomu
(Ph1) pozitif olan hiicrelerin apoptozisini Bcr-abl
tirozin kinazi inhibe ederek indiikleyen ve hiicre
proliferasyonunu selektif olarak bloke eden bir
ilactir. IM, _-interferon tedavisinin basarisiz oldu-
gu kronik fazdaki ve blastik krizdeki veya
akselere fazdaki KML'li olgularin tedavisinde
kullanilmaktadir. IM tedavisinin basarili olup
olmadigr klinik durumdaki diizelme ile birlikte
hematolojik ve sitogenetik yanitla degerlendirilir.
Sitogenetik yanit major sitogenetik yanit olarak
isimlendirilir ve iki sekilde olabilir. Tam
sitogenetik yamit Phl kromozomunun tamamen
elimine olmasidir. Kismi sitogenetik yanit ise Phl
kromozomunun %135 oraninda olmasidir. Phl
kromozomu KML'li olgularin %95"inde, ¢ocukluk
¢agt ALL'lerinin %5'inde, eriskin ALL'lerin
%30 unda, AML'lerin %2’sinde pozitiftir. Bu ca-
lismada Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiil-
tesi, I(; Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Tibbi Genetik
Bilim Dalr'na, Istanbul Universitesi, Istanbul Tip
Fakiiltesi, Ic HastaliklartAna Bilim Dali, Hemato-
loji Bilim Dali'ndan ve diger hastanelerin Hema-
toloji boltimlerinden gelen 20 KML'li olgunun (11
kadin, 9 erkek, ortalama yas 47,9 + 9.73) IM kulla-
nimi oncesi ve sonrast kemik iligi orneklerinde
Phl kromozomu degerlendirildi. Kemik iligi or-
nekleri tizerinde 24 ve 48 saatlik kiiltiir yontemi
kullanularak G bantlama yontemi ile analiz yapil-



di. Her olguda 20 metafaz degerlendirildi. 20 ol-
gunun 11'inde IM sonras1 major sitogenetik yanit
elde edildi. Bunlarin 5'i tam sitogenetik yanit, 6
olgu kismi sitogenetik yanit seklindeydi. 9 olguda
ise sitogenetik yamt elde edilemedi. Sitogenetik
yanit elde edilemeyen olgularin 1 tanesi akselere
fazda, 1 tanesi blastik kriz evresinde, diger 7 olgu
ise kronik fazda KML idi. KML'li olgularin IM
tedavisine sitogenetik yanitlarinin degerlendiril-
mesi hastaligin tedavisi ve prognoz tayini agisin-
dan 6nem tasimaktadir.
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Tirozin kinaz inhibitorii olarak bcr-abl tizerinde
etkisi karitlanarak kronik myeloid 16semi tedavi-
sinde kullamima giren imatinib mesylate son yil-
larda hematoloji uygulamasindaki en 6nemli ge-
lismelerden biridir. Kullanima yeni girmis olmasi
nedeni ile uzun siireli kullanim sonuglarive karsi-
lagilacak sorunlar net olarak bilinmemektedir. Bu
ajanin kullanimi sirasinda saptanan ek sitogenetik
anomaliler ve bunlarin klinik 6nemleri tartisil-
maktadir. Burada Glivec kullanimi sonrasi ek
anomali olarak trizomi 8 gozlenen 3 olgu tartigil-
mistir Olgul: 42 yasinda bayan hasta, 1996 yilinda
Philedelphia kromozomu (+) kronik myeloid 16-
semi tanis1 almis ve hidroksiiire ve degisken doz
ve siirede olmak tizere interferon alfa tedavisi ile
izlenmis. Interferon intolerans: nedeni ile doz
azaltimui ile birlikte splenomegalisi artan, hemato-
lojik degerleri bozulan hastaya 2001 Mayis ayinda
Glivec tedavisi baslandi.Tedavinin 2. aymda tam
hematolojik yarut elde edilen hastanin tedavinin
6. ayinda yapilan sitogenetik incelemesinde ek
anomali olarak trizomi 8 saptandi. Hasta halen 24
aydir Glivec tedavisine devam etmekte olup tam
hematolojik yarut ile izlenmektedir. Olgu2: 53
yasinda erkek hasta Ekim 2001 tarihinde Ph(+)
KML akselere faz tanisi almis ve Interferon alfa
tedavisine intoleran olmasi nedeni ile Kasim 2001
tarihinde Glivec tedavisi basland1. Tedaviye hizla
yanit veren hasta tam hematolojik yanit ile Glivec
tedavisi ile izlemde tedavinin 6. ayinda yapilan
sitogenetik incelemede Ph(-), Trizomi 8 saptandi.
Hasta halen tam sitogenetik ve hematolojik yanit-
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la Glivec tedavisinde izlenmektedir. Olgu 3: 51
yasinda erkek hasta Mayis 1999 tarihinde Ph (+)
KML tanasi almus ve hidroksiiire ardindan interfe-
ron alfa tedavisi ile izlenirken interferon
intolerans1 nedeni ile Agustos 2002 tarihinde
Glivec baslandi. Hastada 1. ay kontroliinde tam
hematolojik yamit elde edildi, 6. ay sitogenetik
degerlendirme gergeklestirilen hastada Ph(+) ve
trizomi 8 izlendi. Hasta hematolojik tam yanitta
Glivec tedavisi ile izlenmeye devam edilmektedir.
Glivec tedavisi sirasinda saptanan ek sitogenetik
anormalliklerin siklig1 ve prognoza olan etkileri
net olarak bilinmemektedir. En sik rastlanan
anormalliklerden biri olan trizomi 8 farkh yayin-
larda kotti prognoz isaretcisi olarak degerlendiri-
lirken bizim olgularimizda tam hematolojik yamnt
ve bir olguda tam sitogenetik yanit saglanabilmis-
tir.

Poster

KRONIK MIiYELOID LOSEMILI
OLGULARDA IMATINIiB MESILAT
TEDAVISINE SITOGENETIK VE
MOLEKULER YANITIN DEGER-
LENDIRILMESI:

15. Palanduz, *A. Bayrak, 2S. Sirma, 20. Hatirnaz, 3M.
Aktan, 3S. Yavuz, 3S. K. Besisik, 3G. Dingol, 2U. Ozbek.

fstanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Ic Hasta-
liklart Anabilim Dal Tibbi Genetik Bilim Dali Sehre-
mini Fatih Istanbul,

2fstanbul Universitesi Deneysel Tip Arastirma Enstitii-
sii Genetik Anabilim Dali Sehremini Fatih Istanbul,
sistanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Ic Hasta-
liklar Anabilim Dali Hematoloji Bilim Dal Sehremini
Fatih Istanbul.

Kronik Myeloid Losemi (KML), hematopoetik kok
hiicrelerinin bozuklugudur ve eriskinlerde gori-
len Iosemilerin %15"inden sorumludur. Gini-
miizde KML'li olgularin teshis, prognoz tayini ve
tedavi seciminin belirlenmesinde sitogenetik ve
molekiiler genetik yontemlerden yaygm olarak
yararlanilmaktadir. KML nin giincel tedavisinde
molekiiler hedefe yonelik tedavi stratejileri yeni
ve etkin bir tedavi secenegi olusturmaktadir.
Imatinib mesilat (IM=Glivec), _-interferon tedavi-
sinin basarisiz oldugu kronik fazdaki KML'li ve
blast krizdeki yada akselere fazdaki KML'li olgu-
larin tedavisinde kullanilan bu tip bir ilagtir. M,
KML'ye neden olan Philadelphia kromozomu (
Ph1l ) pozitif olan hiicrelerin apoptozisini Bcr-abl
tirozin kinaziinhibe ederek indiikler ve hiicre
proliferasyonunu selektif olarak bloke eder. IM
tedavisine yanit sitogenetik ve molekiiler genetik
(PCR) yontemlerle belirlenebilir. Sitogenetik yanit



Phl kromozomunun ytizdesi, molekiiler genetik
yanit ise Ber-abl m-RNA transkriptlerinin kantita-
tif olarak belirlenmesi ile degerlendirilmektedir.
Sitogenetik degerlendirme ile hastaligin seyrinde
onemli olan ilave sitogenetik anomalilerin sap-
tanmas1 miumkiindiir. Molekiiler genetik deger-
lendirme ile Phl(-) KML'li olgularmn Bcr-abl
transkriptlerinin saptanmasi ve daha erken sonug
alinmasi1 mumkiindiir. Her iki yontemde hasta
bakimina iliskin terapotik kararlar icin klinik veri
saglar, niikstin erken saptanmasini ve tedavi ba-
sarisinin degerlendirilmesini temin eder. Bu ¢a-
lismada 20 KML'li olgudan (13 erkek, 7 kadin, yas
ortalamasi 49.7 + 9.44) elde edilen kemik iligi 6r-
neklerinin sitogenetik yonden degerlendirilmesi
Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Ic
Hastaliklar1 Ana Bilim Dali Tibbi Genetik Bilim
Dalr’ nda, molekiiler genetik degerlendirilmesi
Istanbul Universitesi, Deneysel Tip Arastirma
Enstittisti Genetik Ana Bilim Dali'nda yapilmisgtir.
Sonugta IM tedavisi sonrasi20 olgunun 3'tinde
sitogenetik olarak major sitogenetik yamit Phl(-)
elde edilmis, ayn1 olgularda PCR ile Bcr-abl (-)
saptanmustir. Sonuclar birbiriyle uyumlu bulun-
mustur. Her iki yontem de hastaligin takibinde
degerli bulunmustur.

Poster

EKSFOLIYATIF DERMATIT ILE
SEYREDEN CASTLEMAN VAKASI:

1D. Yalgin, 'A. Keskin, !B. Sanli, 2M. Hekimgil.

1Pamukkale Universitest,
2Ege Universitesi.

Castleman hastalig ilk kez 1920 yilinda bildiril-
mesine karsin 1956 yilinda klinikopatolojik olarak
tanumlanmuastir. Lenfoid dokunun masif
proliferasyonu ile karakterize olup ti¢ histolojik
varyant1 (hyalen vaskiiler, plazma hiicreli, miks
form) ve iki klinik tipi (lokalize, multisentrik)
tanimlanmistir. Hyalen vaskiiler tip vakalarin
%80-90'ninda, plazma hiicreli tip vakalarm %10-
20'sinde tamimlanmustir. Miks form c¢ok nadir
vakada bildirilmistir. Hyalen vaskiiler tip daha
cok lokalize ve benign seyirlidir. Plazma hiicreli
ve miks form multisentrik yerlesimlidir ve agresif
lenfomaya transformasyon olabilir. Castleman
hastaliginda  gesitli cilt bulgular1  olabilir.
Pemfigus, Kaposisarkoma, nekrotizan vaskiilit,
Ksantomlar, Likenoid nodiiller makiilopaptiller
lezyonlar tanimlanmis bulgular-
dir.Aragtirmalarimizda  literatiirde  Eksfoliatif
dermatit (eritrodermi) ile seyreden Castleman
vakasina rastlamadik. Elliyedi yasindabayan has-
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ta 6 ay once tim viicutta eritem, kasinti, istahsiz-
lik, gece terlemesi, kilo kaybi(10kg/6ay), karin
agrisi, sikayetleriyle poliklinigimize basvurdu.
Fizik muayenesinde tiim vucutta palmoplantar
hiperkeratoz, diffiiz eritem, ekskoriye papiil,
fisstir ve deskuamasyon, bilateral cervikal,
(1x1,5cm), oksipital( 1xlcm), aksiller (1xlcm),
inguinal lenfadenopati ve hepatosplenomegali
mevcuttu. Norolojik muayenesinde alt
ekstremitelerde motor defisit ve spastisite vardi.
Cilt biyopsisi ile eritrodermi, aksiller lenf nodu
biyopsisi ile miks tip Castleman hastalif1 tarusi
kondu. Hastamizda iki  hafta sonra
mediastemdeki lenf nodlarinin duktus torasikusa
basist sonucu silotoraks gelisti. Silotoraks
Castleman hastalarinda ¢ok nadir olarak rapor
edilen bir bulgudur. Bizim bu vakay1 sunmaktaki
amacimiz eritrodermili olgularda etyolojiye yone-
lik arastirmalarda Castleman hastaliginin da di-
stiniilmesi geregini ortaya koymaktur.

Poster

EKSTRANODAL TUTULUMLU
HODGKIN-DISI LENFOMALI HAS-
TALARDA KLINiK OZELLIKLER:

G. Kadikoylii, S. Barutca, I. Yavasoglu, Z. Bolaman.

Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi I¢c Hasta-
liklar AD, Hematoloji BD., Aydin.

Hodgkin-dis1  lenfomalh  (HDL) hastalarin
%40 1mnda  ekstranodal tutulum olmaktadir.
Gastrointestinal sistem ve deri daha sik olmakla
beraber her organ hastaliga yakalanabilir.
Ekstranodal tutulumu olan HDL'li 9 kadin, 16
erkek toplam 25 hasta (yas ortalamasi 59£15, yas
aralig1 28-80) calismaya alindi. En sik goriilen
HDL tipi difftiz B biiytik hiicreliydi (%48). 3 hasta
ile primer mediastinal difftiz B biiyiik hiicreli,
2'ser hasta ile maltoma, kiiciik lenfositik lenfoma
ve birer hasta ile follikiiler merkez hiicreli, T hiic-
reli deri, mantle hiicreli mycosis fungoides,
lenfomatoid granulomatozis ve splenik villoz
lenfoma idi. Hastalarin %56°s1 evre -1V, %401
evre-I ve %41 evre-lll'deydi. En sik ekstranodal
tutulum yeri kemik iligi (%28) olup daha sonra
sirasi ile 4’er hasta ile mide, 3 er hasta ile karaci
ger, tonsil, deriakciger, 2 hasta ile perikard ve
birer hasta ile torakal vertebra, paranasal siniis,
plevra ve periton hastaliga yakalanmist1. 14 hasta
yalniz kemoterapi ile, 4 hasta yalniz radyoterapi
ile tedavi edilirken ve 6 hastaya kombine tedavi
verildi. Bu hastalarda CNOP/CHOP (%44) en ¢ok
tercih edilen tedavi olup diger tedavi protokolleri
Promace Cyta-BOM, DHAP, fludarabin ve



klorambusildi. 5 hasta yeni tan1 almis olup hasta-
larm 13’1 (%52) remisyona girmez iken 3'{inde
(%12) relaps gozlendi. Dort hastaya otolog kok
hiicre transplantasyonu uyguland: ve bu hastala-
rin ikisi oSlurken ikisi de kismi remisyona girdi.
Hastalarin ortanca yasam siiresi 18 ay olup 17'si
(%68) hala yasamaktaydi. Oliim nedenleri 5 has-
tada progresyon, bir hastada infeksiyon iki hasta-
da transplantasyon ile iligkiliydi. Sonug¢ olarak
ekstranodal tutulumlu HDL'li hastalarimizin
cogu difftiz B biiytk hiicreli ve ileri evrede olup
en sik ekstranodal tutulum kemik iligi olmaktadar.
Olgularin yarisi tek tedavi protokolii ile
remisyona girmemekte ve %12'sinde relaps goz-
lenmektedir.

Poster

ALTI OLGU NEDENIYLE PAROTIS
LENFOMALARI:

B. Cetin, S. Kutun, B. Goren, T. Fen.

Saglhk Bakanhgi Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma
Hastanesi.

Nadir gortilmeleri nedeni ile parotis lenfoma tani-
st olan alt1 olgu sunulmustur. Primer parotis bezi
lenfomalarinin  ¢ogu MALT(Mukoza Miskili
Lenfoid Doku) lenfoma tipindedir. Sjogren Send-
romu ve diger otoimmiin hastaliklarla birlikte
veya kronik hastaliklarin sonucu da gorildigu
bildirilmistir. Sjogren Sendromunda Hodgkin dis1
lenfoma normale gore 40 defa fazla goriilmekte-
dir. T hiicreli parotis lenfomalar1 ¢ok nadirdir.
Evre I ve II'de cerrahi ve radyoterapi, evre III ve
IV de kemoterapi 6nerilmektedir. Evre I ve II'de
yasam siiresi daha uzundur. Sunulan ilk olgu
yetmis bes yasindaki bayan hasta Evre II E primer
parotis MALT lenfoma kabul edildi, Radyoterapi
baslandu. Ikinci hasta altmis yasindaki erkek olgu
Evre IIl diffiz btytk hiicreli primer parotis
lenfoma idi. Alt1 kiir CNOP(Cyclophosphamide,
Mitoxantrone, Vincristine, Prednisolone) kemote-
rapisi ile remisyona girmedi. Hipersplenizm ne-
deni ile splenektomi yapildi, dalak tutulumu sap-
tandi. Ug kiir MINE kemoterapisinden sonra
remisyona girdigi kabul edildi, hasta kontrollerine
gelmedi. Ugiincii olgu ellidort yasinda erkek hasta
Evre I E difftiz buytk hiicreli primer parotis
lenfomasi idi. Boyun sol tarafinda dev 15x15 cm
kitle olmasi nedeni ile alt1 kiir CNOP kemoterapi-
si verildi. Hasta remisyona girdi, takibe alind.
Doérdiincti olgu kirk iki yasinda bayan hasta
Sjogren  Sendromu  sonrast  parotis  ve
submandibular bezlerde tutulum goriildii Evre III
olarak kabul edildi. Alt1 kiir CNOP kemoterapisi
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verildi. Remisyona girmedi 4 kiir yiiksek doz
MINE(ifosfamide,  Mitoxantrone, ~ Etoposide,
Mesna) kemoterapisi verildi. Hasta remisyona
girmedi. Genel durumu giderek bozuldu. Haliyle
taburcu edildi. Besinci olgu elli yasinda bayan
hasta sag parotis bezi lokalizasyonundaki kitle
total olarak eksize edilmis, incelemede follikiiler
primer parotis lenfoma tanis1 konmustur. Hasta
evre 1E ve IPI skoru 1 olmasi nedeniyle sadece
radyoterapi uygulandi. Hasta bir yildir
remisyondadir. Altin- c1 olgu yetmis iki yasinda
erkek hasta sol parotis bezi lokalizasyonundaki
kitle total eksize edildi. Primer parotis kiictik hiic-
reli lenfoma olarak degerlendirildi. Evre 1E ve IPI
skoru 2 idi. Radyoterapi uygun goriilerek baslan-
di. Hasta takibe alindu.
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COMMON VARIABLE iMMUN
YETMEZLIK VE LENFOMA (IKI
OLGU NEDENIYLE):

1. Kaygusuz, M. Cetiner, S. Yapali, C. Adigiizel, D. Ar-
gon, P. Globi, S. Yavuz, T. Tecimer, T. Firatli, M. Bayik.

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim
Dah, I¢ Hastaliklar: ve Patoloji Bilim Dallar:.

Common variable immun yetmezlik (CVID),
kompleks bir primer immun yetmezlik sendromu
olup immunglobulin alt gruplarindan en az ikisi-
nin serum diizeylerinin diisiik olmasi ile karakte-
rizedir. CVID de intrinsik B veya T hiicre defekti
olusmakta ve bu durum sinopulmoner ve
gastrointesitinal sistem basta olmak tizere artmis
infeksiyon riski ve otoimmiinite yaninda bazi
malignansilerin gelisimini de neden olmaktadir.
Bu maligniteler arasinda ilk siray1 genellikle B
hiicre kaynakli non-Hodgkin lenfoma ve Hodgkin
hastalig1 almaktadir. Bu olgu bildiriminde, CVID
tanst ile izlenen ve takiplerinde Hodgkin Hastali-
g1 ve Non-Hodgkin lenfoma gelisen iki olgu su-
nulmaktadir. OLGU-1: 25 yasinda erkek hasta 2
yildir tekrarlayan sinopulmoner enfeksiyon oykii-
sti, 39,5 derece ates, oksiiriik, balgam, gece terle-
mesi ve kilo kaybr sikayetleri ile bas vurdu. Fizik
muayenede sag supraklavikuler 2x1 cm ¢apinda
LAP ve hepatosplenomegali saptandi. 3 hafta
boyunca yeterli antibiyotik tedavisine yanit ver-
meyen hastada tekrarlayan enfeksiyonlar ve
Guillan Barre sendromu Oykiisii nedeniyle
immun yetmezlik sendromu olabilece gi diist-
niildi. IgA ve IgG diizeyleri diistik saptandive
olguya CVID tanisi konuldu. Olgunun IVIG ve
antibiyotik tedavisi ile atesi diistii. Takipte tekrar
atesi baslayan ve servikal, mediastinal ve



paraaortakaval yaygin cok sayida
lenfadenopatiler saptanan hastada sag
supraklavikuler LAP eksizyonel biyopsisi yapild1
ve Hodgkin lenfoma ile uyumlu bulundu. Aylik
IVIG ve ABVD kemoterapi protokolii baslandi.
OLGU:2 36 yasinda bayan hasta tekrarlayan
pulmoner enfeksiyonlar, oksiiriikk, balgam,
hemoptizi, gece terlemesi, 38,5 dereceyi asan ates
sikayetleri ile hastanemize refere edildi. Fizik
muayenede hepatosplenomegali, tam kan sayi-
minda  Hb:6.83 g/dl, trombosit sayisi:
103.000/mm3,Total lokosit sayisi: 1900/mm3,
saptandi. Thoraks ve batin tomografilerinde ¢ok
sayida LAP lar, tekrarlayan sinopulmoner enfek-
siyonlar nedeniyle CVID diusuntldiu. IgA, IgG,
IgM duizeyleri diisiik saptandi. Lenfoma yontin-
den degerlendirmek icin mediastinoskopi ile yapi-
lan LAP biyopsisi reaktif lenfadenit ile uyumlu
bulundu. Hasta 3 haftada bir IVIG tedavisi ile
taburcu edildi. Takibinde 4 ay sonra servikal
konglomere LAP" lar gelisti. Lenf nodu biyopsisi
difftiz buiytiik hiicreli lenfoma ile uyumlu geldi ve
aylik CHOP tedavisine baslandi.
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CD7(+) STEM CELL LENFOMA:
OLGU SUNUMU:

I. Kaygusuz, M. Cetiner, E. Morkoyun, D. Argon, C.
Adigiizel, T. Tecimer, T. F. Tuglular, M. Bayik.

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim
Dah, I¢ Hastaliklar1 ve Patoloji Bilim Dallar, Istanbul.

Yaklasik 10 yildir CD7 ekspresyonu giiglii olan ve
myeloid ve lenfoid markerlar1 tasimayan bir 16-
semi/lenfoma alt grubu bilinmektedir. Bu grup,
myeloid/lenfoid farklilasma gostermeyen
immattir pluripotent hematopoetik hiicre antijen-
leri eksprese etmesi nedeniyle stem hiicre 16se-
mi/lenfoma seklinde de isimlendirilmektedir. Bu
tip "stem" hiicreli lenfomalar, agresif seyirli, kon-
vansiyonel kemoterapilere kot yanith ve
prognozu kotii tiimorlerdir. Bu olgu sunumunda
"stem hiicre lenfoma" teshisi konan bir vaka bildi-
rilmistir. 17 yasinda bayan, 5 aydir mevcut sol
supraklavikiiler lenfadenopati, gece terlemesi,
kilo kayb1 ve son 20 giinde hizla kétiilesen nefes
darhig: sikayetleri ile bagvurdu. Hastamin disarda
yapilan lenf bezi biyopsisinde Non-hodgkin
lenfoma oldugu saptanmis ancak ayrintili alt grup
belirlemesi yapilamamisti. Hastaneye kabuliinde
belirgin dispnesi ve 3 1t/dk dan O2 ihtiyac1 vards,
fizik  muayenede  bilateral  servikal = ve
supraklavikuler en biiytikk capt 8 cm olan
konglomere, sag aksiller 2x2 c¢m, sol aksiller 5x6
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cm sert lenf nodlar1 mevcuttu. Hastaya acil olarak
CHOP kemoterapisi baslandi. Hastanin genel
durumu hizla diizeldi ve LAP boyut ve sayisi
hizla azaldi. Ancak takipte ayni bolgelerde 1 ay
sonra rekkiirrens gelisti. Tekrarlanan lenf nodu
biyopsisinde  histokimyasal olarak CD7(+),
CD34(+) , CD45(+), HLADR(+) bulundu ve
undiferansiye stem cell l6semi/ lenfoma teghisi
kondu. Kemik iligi aspirasyonunda tutulum sap-
tanmadi. Tekrarlanan tomografilerinde servikal
lenfadenopatilerde artis, mediasteni dolduran
masif kitle ve paraaortakaval bolgede daha once
goriilmeyen yeni lenfadenopatiler saptandi. Ol-
guya mini-BEAM kemoterapisi baslandi. Hasta
tedaviye cok hizli yanit vermesi {iizerine stem
hiicre transplantasyonu destekli yiiksek doz ke-
moterapi uygulandi. Hasta halen klinik takibimiz
altindadir.

Poster

HODGKIN LENFOMA TANISI
ALAN 77 OLGUMUZUN RETROS-
PEKTIiF DEGERLENDIRILMESI:

10. M. Akay, *H. Uskiidar, 'V. Aslan, 2F. Sahin, 'Z.
Giilbas.

10smangazi Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastalklar
ABD, Hematoloji BD, Eskisehir,

20smangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Biyoistatistik
ABD, Eskisehir.

Calismamizda  Osmangazi Universitesi  I¢
HastaliklariAnabilim Dali, Hematoloji Bilim Da-
linda 1987-2003 tarihleri arasinda Hodgkin
lenfoma (HL) tanis1 konulan 77 olgu retrospektif
olarak incelendi. Hastalarin yas, cinsiyet, meslek,
yasadig1 yer, tan1 sirasinda fizik muayene bulgu-
lari(lenfadenopati, hepatomegali, splenomegali)
degerlendirildi. Ek olarak hastalarin gelis
laboratuvar bulgulari(hemoglobin, absolii lenfosit
sayisi, platelet sayisi, sedimentasyon hizi,
albumin, LDH, AST, ALT, GGT, ALP, fibrinojen,
hepatit markerlar;, kan grubu, IgG, IgA, IgM,
beta2 mikroglobulin, direkt coombs), toraks ve
abdominal BT, lenf nodu biopsi bulgular1 ve evre-
leri kaydedildi. Hastalarin 50°si erkek, 27°si kadin
idi (E/K=1,9). Tan: sirasinda hastalarmn median
yaslar1 38,8 +1,7 olup, en kiiciik yas 16 ve en bii-
yiik yas 73 olarak saptandi. 25 yas alt1 ve 50 yas
tistiinde hastaligin goriilme sikligi artmaktaydi.
Serbest meslek sahiplerinin %12, iscilerin %15,
ciftcilerin %5, ogrencilerin %16, memurlarin %12,
ev hanimlarmnin %28, emeklilerin %12 oranlarim
olusturduklar1 ve olgularin %83 tiniin kentte,
%17 sinin kirsal kesimde yasadiklar: tespit edildi.



Periferik lenfadenopati (servikal, aksiller ve/veya
inguinal) en sik rastlanan fizik muayene bulgu-
suydu (%81). Ileri evrede hemoglobin (p<0,05) ve
albuminin (p<0,05) diisik, LDH (p<0,01) ve
hipogamaglobulinemi diizeyinin (p<0,01) ytiiksek;
ileri yasta sedimentasyon hizi (p<0,05), beta-2
mikroglobulinin  (p<0,05) yiiksek, albuminin
(p<0,01) disiik; abdominal tutulumu olanlarda
sedimentasyon hizi (p<0,05), LDH nin (p<0,01)
yiiksek, hemoglobin (p<0,001), absolii lenfosit
say1s1(p<0,05) ve albuminin (p<0,05) diisiik oldu-
gu saptandi. Hepatit markerlar1 ¢alisilan 45 has-
tadan 1 olguda HbsAg pozitif, D.Coombs calisilan
19 hastadan 2 olguda D.Coombs pozitif iken, A
Rh (+) en sik saptanan kan grubu idi (%41). Histo-
lojik alt grup dagiliminda %49 oram ile mikst
selltiler tipin hakim oldugu belirlendi. Ann Arbor
evrelemesine gore olgularn %70 oram ile ileri
evrede (%13 evre 1IB, %40 evre IlI, %17 evre 1V)
miiracat ettikleri saptandi. Sonug olarak Hodgkin
lenfomal1 olgularimizda bimodal yas dagiliminin
oldugu, mikst selliiler alt grubun hakim oldugu,
olgularin ileri evrede hastaneye miiracat ettikleri;
anemi, lenfopeni, artmis sedimentasyon hizi, be-
ta2 mikroglobulin ve LDH duzeyi ile
hipoalbumineminin ileri evre ve abdominal tutu-
lumun gostergesi oldugu saptandi.
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KOMBINE KEMOTERAPI PROTO-
KOLLERIYLE TEDAVI EDIiLEN
HODGKIN HASTALIGI OLGULA-
RINDA KLINiK SEYIR VE TEDAVI
SONUCLARININ DEGERLENDI-
RILMESI:

2S. Sahinoglu, M. N. Yenerel, 2S. Giiveng, !R. D.
Kiiciikkaya, *M. Nalcaci, 'G. Dingol.

!stanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, I¢ Hasta-
liklar1 ABD, Hematoloji Bilim Dal, Istanbul,

2stanbul Universitest, Istanbul Tip Fakiiltesi, I¢ Hasta-
liklar1 ABD, Istanbul.

Hodgkin hastaligi, kombine kemoterapilerin kul-
lanilmasiyla malignitelerde kiir saglanabilecegi-
nin gosterildigi ilk hastalilk olmasi nedeniyle
onemlidir. Calismamizda, Ocak 1981- Eylul 2001
tarihleri arasinda Istanbul Tip Fakiiltesi i¢ Hasta-
liklar1 Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dal1 polik-
liniginde takip edilen ve tani konulduktan sonra
en az 3 kiir kemoterapi almis olan 203 olgu, tedavi
cevabive klinik seyir agisindan geriye doniik ola-
rak degerlendirildi. Yaslar1 12 ile 78 arasinda de-
gismekte olan olgularin (ortanca 35 yas) 128'i
erkek (%63), 75’1 kadmn (%37) idi. Ann Arbor
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evreleme sistemine gore evrelenen olgularmn 42 si
erken evre ( Evre Ila), 161" i ileri evre (_evre Ila)
idi. Hastalarin 54° i C-MOPP tedavisi ile,
76’s1ABVD protokoliine gore, 73°tt MOPP proto-
koliine gore tedavi edilmislerdi. Ortanca olarak 43
ay takip edilmis olan olgularin tiimii incelendi-
ginde 5 yillik toplam sagkalim oranlarmin %98, 5
yillik hastaliksiz sagkalim oranlarinin %77 oldugu
gorilmiistir. Kombine kemoterapi protokolleri
ayri ayr1 incelendiginde de sonuglarin yine benzer
oldu gu ve istatistiksel olarak aralarinda anlaml
bir fark olmadig1 gorildi. Kiir saglanabilen
malignitelerin onciisti kabul edilen ve 5 yillik
takip stiresini dolduran Hodgkin hastalig1 olgula-
rimizin 72 sinde kiir saglanmistir. Kombine Kom-
bine kemoterapi protokollerinin kullanimaiyla ileri
evrelerinde dahi yiiksek oranlarda kiir saglanabi-
len Hodgkin hastalig1 olgularinda ¢zellikle 1990
oncesi donemde bolimiumizde C-MOPP ve
MOPP protokolleri uygulanmustir. Bu calisma-
mizda kemoterapi protokolleri arasinda kiir ve
hastaliksiz sagkalim yontinden fark olmadig:
goriilse de, yan etkilerinin azli$1 ve hastalarimizin
¢ogunun geng yasta olmasi goz Oniine alinarak
son 10 yildir MOPP tedavi protokolii yerini
ABVD protokoliine birakmustir.
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Bu calismamizda Ocak 1981-Temmuz 2001 tarih-
leri arasinda Hematoloji bilim dalimizda takip
edilmis olan 282 Hodgkin Hastalif1 olgusu bas-
langi¢ klinik ve laboratuvar bulgular1 yoniinden
geriye dontik olarak incelendi. Olgularin 173"
erkek (%61,3), 109'u kadin (%38,7) idi ve yaslar1
12 ile 78 arasinda degismekteydi (ortalama: 36 +
14 yas). Olgularin histopatolojik tiplerine gore
dagilimiincelendiginde en sik mikst selliiler tip
goriliirken (%52,1) lenfositten zengin tip en az
goriilen grubu olusturuyordu. Olgularin biiyiik
cogunlugunun evre II (%39) ve evre III (%29) ola-
rak basvurdugu goriildii. Olgularin 89 unun er-
ken evre (£Evre Ila), 193" u ise ileri evre (>evre
Ila) idi. Olgularin sikayetlerinin baslamasmndan



itibaren ortanca 5 ay icinde hekime basvurdugu
(lay - 6 ay) ve en 6nemli bagvuru nedeninin %79
luk oranla boyunda ortaya ¢ikan kitle oldugu
goriildi. B semptomlar: genel olarak hastalarin
%61°inde basvuru nedenlerindendi ve ates %40
olguda, gece terlemesi ve kilo kayb:r da yaklasik
olarak olgularmn yarisinda vardi. B semptomlari-
nin en sik evre IV olgularda (%84,9) goruldugii,
evre kigtildiikge goriilme oraninin da azaldigi
gozlendi. Olgularmmizin %95,4° tinde yiizeysel
lenfadenomegali (LAM) saptanirken
hepatomegali (HMG) %25.2 olguda splenomegali
ise %20.2 olguda gozlendi. Olgularin %42,9" unda
basvuru sirasinda mediasten tutulumu mevcuttu
ve en sik nodiiler sklerozan tipte saptandi (%58.9).
Olgularin dordiinde bagvuruda sadece mediasten
tutulumu mevcuttu (primer mediastinal hastalik).
Olgularimizin %46,5 inde batin ici LAM mevcut-
tu. Yine tim olgularin 15'inde sadece batin igi
tutulum vardi. Olgularin 41°inde organ tutulumu
da mevcuttu. Bunlarin 19'unda kemik iligi,
10°unda karaciger, 9'unda akciger, 1'inde tiroid
bezi, 1'inde psoas kas1 ve 1'inde de kemik dokusu
tutulumu saptandi. Laboratuvar degerleri ince-
lendiginde Eritrosit sedimantasyon hiz1%74,2
olguda yiiksek bulundu (>30mm/saat). Olgularin
%38,3 inde Hb 11 g/dI'nin altinda idi. Olgularin
%7,1 inde l6kopeni, %30,9 unda lokositoz goriil-
di. Olgularm  %22,77 sinde  lenfopeni
(<1000(mm3) saptandi. Olgularn %10,8" inde
trombositopeni %14,9 unda da trombositoz vardi.
Alkalen fosfataz olgularin %22,9° unda ytiksek
bulundu. LDH %23,3 olguda ytiksek olarak sap-
tandi. Ozetle, hastalarimizin biiyiik gogunlugu-
nun mikst selliiler tipte ve ikinci evrede bagvur-
dugu ve erkeklerde daha sik goriildiigii belirlen-
di.
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CD14 antijeni, monositler, makrofajlar, granulosit
ve B lenfositler tizerinde dagilim gosterir. CD14,
lipopolisakkarid (LPS) ve LPS'e bagli protein
(LPB) kompleksi icin reseptor islevi gortir. Sonug-
ta ttimor nekrozis faktor-_ (TNF-_) salimimi ger-
geklesir. Solubl CD14 (sCD14) LPS’e baglanarak
endotel hiicrelerini aktiflestirir. TNF, prognostik
bir belirleyici olarak Hodgkin Dis1 Lenfomada
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(HDL) deger tasir. HDL'h hastalarda olciilen
sCD14 diizeyindeki artisin, dolasan ytiksek TNF
diizeyi ile korelasyon gosterdigi bildirilmistir.
Calismamizdaki amag; yeni tanialmis ve kontrol
olarak remisyon elde edilmis iki grup HDL hasta-
sinda serum sCD14 duzeylerini ve diger
baziprognostik parametreler ile bunlar1 karsilas-
tirmakt1. Grup 1°de yeni tan1 almis 16 HDL hasta-
st ( kadin/ erkek: 6/10, ortanca yas: 49,5, yas ara-
l1ig1: 17-72), Grup 2°de tam diizelme (12 hasta) ya
da kismi diizelme (3 hasta) gosteren 15 HDL has-
tas1 (kadin/erkek: 9/6, ortanca yas: 54, yas aralig1:
30-72) vardi. Grup 1°deki 11 hastada diffiiz buyiik
B hiicreli tip (DBH), digerlerinde birer hastada
olmak tizere lenfoblastik tip, periferal T hiicreli
(PTH) tip, T hiicreden zengin B hiicreli tip,
anaplastik biiyiik B hiicreli (ABH) tip ve dustik
dereceli HDL tarusi vardi. Grup 2°de 9 hastada
DBH hiicreli tip, digerlerinde birer hastada olmak
tizere lenfoblastik tip, PTH tip, ABH tip, kiigtik
lenfositik tip, diisiik dereceli HDL ve malt
lenfoma tanisivardi. Tamu sirasinda Grup 1°deki 7
hasta (%44) erken evrede, digerleri (%56) ileri
evrede iken Grup 2'deki 5 hasta (%33) erken ev-
rede, digerleri (%67) ileri evrede idi. Tanusirasinda
Grup 1°deki 13 hastada (%81), Grup 2 deki 5 has-
tada (%33) B semptomlar: vardi. Hastalarin kan
orneklerinde ertrosit sedimentasyon hizi (ESH),
LDH, C reaktif protein (CRP) ve ELISA yontemi
ile sCD14 (sCD14 ELISA, IBL immuno-biological
laboratories, Hamburg, Almanya) diizeyi 6lgiildii.
Sonuglar, ortalama deger + standart sapma sek-
linde Tablo1 de 6zetlendi. Grup 1'deki hastalarda
ortalama  CRP ve  sCD14 diizeyleri,
Grup2'dekilerden anlamli yiiksekti (siras1 ile
p<0,011 ve p<0,005). Hastalarin timii degerlen-
dirmeye alindiginda olgtilen CRP ve sCD14 di-
zeyleri arasinda anlamli bir korelasyon saptandi
(p<0.01). Sonu¢ olarak sCD14 olctimii, yeni
tanmiHDL'da dikkate alinmaya deger bir test ola-
rak goziikmektedir. Ancak yeterli degerlendirme
igin biiyiik serilerde, Uluslararasi Prognostik In-
deks'e gore karsilastirma ve sagkalim stiresi ile
iliskin calismalara gerek oldugunu diistinmekte-
yiz. #Image37.jpg#
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Hodgkin hastaligi (HH) yeni tan1 konulan malign
hastaliklarin yaklasik %1'ini olusturur. Klinigi-
mizde takip edilen 161 HH olgusu igerisinde er-
ken evre 52 olgu retrospektif olarak degerlendi-
rildi. Erken evre HH diafragmanin bir tarafina
sinirh lenf nodu tutulumu, Ann Arbor evre I veya
II ve B semptomu olmayan olgulardan olusmak-
tadir. Timor ¢apt >10 cm'nin tizerinde olan veya
mediastinel kitle transvers ¢ap1 transtorasik ¢apin
>1/3 tinden fazla olan Bulky hastalik erken evre-
ye dahil edilmemektedir. Takip edilen toplam 161
HH olgusu igerisinde erken evre oram 52/161
(%32) olarak bulundu. Otuz dokuz (%75) hasta
erkek 13 (%25) hasta kadindi. Ortanca takip sii-
remiz 30 ay (5-138 ay) olup ortanca yas 40 yil (16-
72) olarak tespit edildi. Yirmi hasta (%38) evre IA,
32 hasta (%62) evre IIA idi. Histopatolojik siifla-
maya gore 16 hasta (%31) lenfositten zengin tip,
19 (%36) hasta miks selliiler tip ve 17 (%33) hasta
nodiiler sklerozan tip olarak bulundu. Lenfositten
fakir tip histopatolojisine sahip hasta yoktu. Uy-
gulanan ilk basamak tedaviler ile hastalarin %381
yalniz radyoterapi aldi. %33 hasta COPP, %29
hasta ABVD tedavisi aldi. Hastalarin %88.5"inde
tam remisyon, %7.6'sinda kismi remisyon ve
%3.9'unda da yamtsizik goriildii. Takipte %25
hastada niiks/progresyon saptandi. Takip stiresi
iginde %3.9 hasta kaybedildi. Hesaplanan 5 yillik
sagkalim orami %90 iken progresyonsuz sagkalim
orani %21 olarak bulundu. Erken evre HH tedavi-
sinde kemoterapi ve radyoterapi kombine olarak
kullanilmalidir.
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Kapiller kacis sendromu, jeneralize 6dem, kilo
artisi, hipotansiyon, prerenal yetmezlik, asit,
perikardiyal/plevral eftizyon, hipoksemi, sok,
norolojik degisiklikler ve karaci ger hasari,
multiorgan disfonksiyonu gibi klinik tablolar ile
seyredebilmektedir. Sendromun etyolojisinde
interleukin 2 inflizyonu, timor nekrozis faktor ve
grantilosit stimiilan faktorler sorumlu tutulmus-
tur. G-CSF, noétrofil aktivasyonu ve inflamatuvar
mediatorlerin  salmiminmi tetikleyerek, kapiller
permeabiliteyi arttirip olusan doku hasar1 siste-
mik bulgulara yol agabilmektedir. Kapiller kacis

115

sendromu yogun bakim {initelerinde septik sokta
stk karsilasilan bir komplikasyon olmaktadir.
Bizim, 44 yasinda, erkek olgumuz da 1 ay o6nce
"periferik T hiicreli non Hodgkin lenfoma, karaci-
ger tutulumlu evre IV" tanis1 ald1. Fizik muayene-
de servikal, aksiler ve inguinal alanda en biiytigi
3x3 cm. boyutlu multipl lenfadenomegalileri
mevcuttu ve skleralar subikterik idi. Total
bilirubin 2.8 mg/dl, direkt bilirubin 2.6 mg/dl
yiiksekligi di-sinda biyokimyasal parametreleri
normaldi. Olguya ikinci CHOP kiiriintin 9. gi-
niinde noétrofil sayis1 660 olmasi ile G-CSF 48 mil-
yon iinite 1x1 i.v inftizyon basland1. Dort giin siire
ile kullanildi. Ugiincti giin jeneralize 6dem tablo-
su, kilo artist saptandi.  Proteintiri ve
hipoalbuminemi yoktu. Solunum distresi ile sag
akcigerde plevral eftizyon, batinda asit gelisimi
gozlendi. Furosemid eklenmesi ile o6demlerde
azalma ve kilo artisinin geriledigi gozlendi. Ugiin-
cti CHOP kiirt sirasinda 7 giin stiresince G-CSF
kullarildi ve benzer klinik tablo bu kiirii sirasinda
da gozlendi. Primer hastalif1 yoniinden remisyon
elde edilemeyen hasta tedavinin 20.gtnu
pnomoni, sepsis bulgulariyla kaybedildi. Olgu-
nun G-CSF uygulamasi sonrasigelisen tablosu
kapiller kacis sendromu ile klinik olarak iligkilen-
dirildi. Kapiller kagis sendromunun tedavisi des-
tek tedavisi seklinde olup furosemid aminofilin ve
yiiksek doz metil prednizolon kullanimi gerekebi-
lir. Kapiller kacis sendromu G-CSF tedavisi sira-
sinda taninirsa yogun destek onlemleri gerekliligi
goz oniinde bulundurulmalidir.

Poster

MALIGN HIPERTANSIYON iLE
PREZENTE OLAN GENC BiR
LENFOMA OLGUSU:

V. Ozkocaman, R. Ali, F. Ozkalemkas, T. Ozcelik, U.
Ozan, M. A. Eren, A. Tunal1.

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi I¢c Hastaliklart ABD
Hematoloji Bilim Dal, Bursa.

Yirmidokuz yasinda, erkek olgu, ti¢ haftadir de-
vam eden Okstiriik, nefes darlif1, tansiyon ytiksek-
ligi, karin yan taraflarinda agr1 sikayetleri nedeni
ile bagvurdu. Kilo kaybi, ates, gece terlemesi ta-
nimliyordu. Genel durumu orta, ortopnesi olan

olguda TA:160/110 mmHg, NDS:120/dk,
ates:36.8 C, sol arka servikalde 0.5x0.5 cm kiiciik,
multipl,  zincir  yapmus, fikse  olmayan

lenfadenomegali saptandi. Sag akciger alt zonda
solunum sesleri azalmis bulundu. Diger sistem
muayenelerinde o6zellik izlenmedi. Hemoglobin
12.2 gr/dl, sedimentasyon:110 mm/saat disinda



hemogram ve LDH:676 Ul/L disinda biyokimya-

sal parametreleri normal bulundu. Toraks
bilgisayarlitomografisinde anteriorda mediasteni
tumtiyle  dolduran, anavaskiiler  yapilar

posteriora ve sag tarafa dogru iten 13x6x12 cm lik
konglomere lenf nodlarmin olusturdugu kitle
goriniimii, subkarinal alanda ve paratrakeal
alanda en biyiigiiniin boyutu 3x2.5 cm’yi bulan
nekrotik lenf nodlar izlendi. Abdomende ¢6liyak
trunkusu, sol renal arteri ve sol renal veni gepe-
gevre saran 9x6x6 cm boyutlarinda yumusak doku
kitlesi izlendi. Servikal lenf nodu eksizyonu
benign reaktif olarak geldi ve kemik iligi biyopsisi
normosellliiler idi. Birinci CHOP kiirii acil bas-
landi. izlemleri sirasinda sol plevral efiizyon ge-
listi. Torasentez mayiinde yaymada atipik lenfoid
hiicreler gozlendi, patolojisi benign bulundu.
Birinci kiir sonrasikontrol toraks ve batin tomog-
rafileri tamamiyla normale dondii. Klinigi belirgin
diizelen olgunun daha sonra hipertansiyon atak-
lar1 hi¢ gozlenmedi. Hasta halen 6 kiir CHOP
sonrasi komplet remisyonda izlenmektedir. Olgu
malign hipertansiyon, reno-vaskiiler hipertansi-
yon bulgulariyla prezente olmasi, lenfoma olarak
degerlendilirilmesi ve acil olarak tedaviye bas-
lanma zorunlulugu tasimasi, Lkiir sonunda tam
cevap alinmasi yoniiyle olgu ilging bulunmustur.
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Cilt tutulumu ile prezente olan CD 8(+) T hiicreli
lenfomalara nadir olarak rastlanmaktadir ve bu
grubun klinik davranisi iyi bilinmemektedir.
Mikozis fungoides'e benzer klinik baslangiclar
tanimlanmistir. Cilt dist yayilimlarin sik olmasi ve
agresif klinik seyir gosterdikleri de belirtilmekte-
dir. 55 yasinda erkek olguya Ekim 2001 de sag alt
ekstremitede ¢ok sayida yer yer ({lsere
lezyonlarundan yapilan cilt biyopsi sonucu
“primer T-hiticreli cilt lenfomas:® tanisi konuldugu
ve hastanin anamnezinden 52 seans PUVA teda-
visi uygulandigi, bu tedaviye cevap alinamadigi
ve IFN-alfa tedavisi baslanip 11 ay uygulandig:
ogrenildi. Son 2 aydir alt ekstremitenin tamamin-
da ortaya ¢ikan yaygin eritemli ve 6demli zemin-
de kruris ve ayak sirtinda birbiriyle birlesmis de-
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gisik caplarda kotti kokulu, sarpiriilan gori-
niimlii, nekroz alanlari igeren derin enfekte tilser-
ler, sag uyluk onytizde 30 cm c¢apli, infiltre
eritemli, krutlu, keskin siirli plak lezyonlar: sap-
tand1. Basvurdugunda performans: diisiik, genel
durumu orta ve dehidrate idi. Sag aksillada orta
sertlikte mobil 2,5x2,5cm c¢apli, sol inguinalde
2x2cm 3 adet lenfadenomegali tesbit edildi,
organomegali saptanmadi. Sag inguinalde
subkostal mesafeye uzanan bolgede ciltte
eritematoz, sert ve kabarik plaklar da mevcuttu.
Laboratuvarinda Hb:8,8gr/dl, 16kosit: 8300/ mm3,
trombosit:581000/ mm3, 132 sedimentasyon
20mm/ saat, biyokimyasal tetkiklerinde,
LDH:1118 UI/L, mikroglobulin.4054mcg/L yiik-
sekligi di-sinda 6zellik tesbit edilmedi. Toraks ve
batinda 3x3 cm boyutlu lefadenomegali izlendi.
Sistemik tutulum nedeniyle kemoterapi planlandi.
Cilt tizerindeki akintilardan yapilan stirtintt kiil-
turtinde A. baumanni, P. aeruginosa, E. coli tiredi.
Olguya Hematoloji, Ortopedi, Plastik Cerrahi,
Enfeksiyon Hastaliklar1 ve Dermatoloji Bilim Dali
ortak konseyi ile ekstremitede fonksiyon kaybi
nedeniyle 6nce diz tizerinden ampiitasyon karar1
alindi. Post-operatif takibinde kan kiiltiirlerinde
E. faecalis, S. maltophilia, A. baumanni ve
proksimal giidiik siirlintiisiinden P.aeroginosa
tredi. Uygun antibiyoterapi ile modifikasyonu
yapildi. Hasta sag alt ekstremite ampiitasyon
sonrasl postop 22. giintinde agir sepsis bulgularty-
la kaybedildi. CD 8(+) Mycosis fungoides'li hasta-
lar, CD 4(+)’lere gore daha hizli seyir gosterdikle-
ri, lokalize bir plak’in hizla progrese olmasi ve
daha hizli cilt dis1 yayilim gosterebilmeleri nede-
niyle, bu hastalarda agresif sistemik tedavi
yaklasimidaha erken g6z oniinde bulundurulma-
lidur.
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Lenfomal1 olgularda aym lokalizasyonda
(konkordant) veya farkli zaman ve yerlesimde
(diskordant) degisik histolojik tiplerin tanimlan-
masi sik rastlanilan bir durum degildir. Biz bura-
da nadir olmasi1 nedeniyle klinik izlemi sirasinda
saptadigimiz bir diskordant lenfoma olgusu ve
iliskili literattirti gozden gegirmeyi amagladik. 45



yasinda erkek hasta subat-1997°de Hodgkin's
lenfoma (HL)-(mixt selliiler tip) tamis1 almus. Ke-
moterapi ve radyoterapi ile remisyona sokulan
hastanin subat-2001"deki kontroliinde
lenfadenomegalileri saptanmasi {izerine alman
lenfnodu 6rneginin histopatolojik incelemesi so-
nucu Non-Hodgkin's lenfoma (NHL)-(difftiz kii-
¢tk hiicreli tip) tanus1 almis. Tekrar uygulanan
sistemik tedaviler ile remisyonda hastalik olarak
halen izlenmektedir. Nadir gortilmesi nedeniyle
tanimlanan olgularda HL progresyonu ve sonugcta
klonal farklilasma, EBV gibi viral ajanlarin varlig
ve immiinstipresyon suglanan nedenlerdir.
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Toplumun yaklasik yarisinda Helikobakter pylori
(Hp) enfeksiyonu goriilmesine ragmen bunlarmn
bir kisminda gastrit, peptik tilser veya mide kan-
seri gelisir. Bu durum bakteriyel viriilansa veya
Hp'ye konagin cevabimna bagliolabilir. Biz bu ca-
lismada Hp pozitif peptik tilser veya kronik gast-
ritli hastalarda eradikasyon tedavisi oncesi ve
sonrasinda sistemik immiin cevap degisikliklerini
ortaya koymaya calisttk. Calismaya Hp pozitif
peptik ilser veya kronik antral gastriti olan 15
hasta ve dispepsi sikayeti olup Hp negatif olan 10
hasta alindi. Hp pozitif (eradikasyon oncesi ve
sonrasinda) ve Hp negatif hastalardan alinan
periferik kan orneklerinden CD3, CD4, CDS§,
CD19, CD16+56, CD25 ve CD54(+) diizeyleri akim
sitometri ile degerlendirildi. Hp pozitif hastalarda
Hp negatif hastalara kiyasla periferik kan T-
lenfositlerinde anlamli bir artis izlendi (sirasiyla
47,7£5,1; 40,6+2,p< 0,001). Eradikasyon tedavisi
sonrasi, tedavi Oncesi diizeylerine kiyasla
periferal dolagimdaki T- lenfositlerde anlamli bir
azalma oldu gu gozlendi (sirasiyla 41,9 £ 4,2% ve
47,7 £5,1% , p< 0,01). CD25 (+) hiicreler Hp pozi-
tif hastalarda Hp negatif hastalarla karsilastirildi-
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ginda anlaml derecede artmis olarak saptandi
(srastyla 14 £ 4 % ve 59 £ 0,7 % , p < 0,05). Hp
eradikasyonu sonrasinda CD25 (+) lenfosit
oraniazalarak iki grup arasindaki istatistiksel fark-
Iilik  kayboldu. Bu bulgular 1siginda Hp
infeksiyonunda lokal immiin cevabin yaninda
sistemik immiin cevabin da aktive oldugu soyle-
nebilir.
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Giilhane Askeri Tip Akademisi, Ankara.

Kimura hastalig1 daha ¢ok Asyal1 erkeklerde go-
rilen, etyolojisi tam agiklanamamus, nadir
inflamatuar bir hastaliktir. Genellikle kendini
sinirlayan bir proges mevcut olup benign seyirli-
dir. Olgularin hemen tamaminda goriilen agrisiz
tek tarafli bas-boyun bolgesi sislikleri, periferik
kan ve dokuda gozlenen eozinofili, artmis Ig E
diizeyleri hastaligin triadini olusturur. Olgumuz,
yiiziin sol tarafinda yavas buytliyen sislik yakin-
masi ile miiracaat eden 19 yasinda erkek bir has-
taydi. Kitleden yapilan biyopside, bu kitlenin
parotis bezi oldugu ve reaktif hiperplazi gosterdi-
gi, klinik olarak "Kimura hastalig1" yontinden
degerlendirilmesinin gerekliligi ifade ediliyordu.
Periferik kanda mutlak eozinofil sayisi
1.500/mma3 ve Ig E diizeylerinde ytiikseklik tespit
edildi. Hasta herhangi bir tedaviyi kabul etmedigi
icin ayaktan takipleri devam etmektedir.
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Kronik miyelositer 16semi(KML) anormal kok
hiicreden kaynaklanan, splenomegali ve 16kositoz
bulgularinin belirgin oldugu kronik
miyeloproliferatif bir hastaliktir. Behget hastaligs,
skleroderma ve romatoid artrit immiin sistemin



bozuklugu sonucu gelisen, bircok organ ve doku-
yu tutmasina ragmen deri, kas ve eklem bulgular1
on planda olan kollajen doku hastaliklaridir. Kro-
nik miyelomonositer 16semi, lenfoma ve solid
organ kanserleri kollajen doku hastaliklarinda
daha sik goriilmektedir. Son yillarda romatoid
artrit ve behcet hastalig1 olanlarda daha fazla
KML gortildugti bildirilmistir. Hatta bazi behget
hastalarinda KML  tedavisinde  kullanilan
hidroksitirea’nin semptomlar: artirdig1 yaymnlan-
mistir. Klinigimizde KML tanis1 konulmadan &nce
yukaridaki hastaliklar nedeniyle ilag alan dort
hastanin 6zellikleri sunulmustur. Hastalarin dor-
dii de kadin olup, yaslar1 33-65 yil arasinda de-
gismekteydi. Hastalarimizin ikisine skleroderma,
birisine romatoid artrit, digerine ise behget hasta-
l1g1 tanusikonulmustu. Romatoid artritli hastaya 12
yil, behget hastalignt olan hastaya 2 yil,
skleroderma olan iki hastanin birisine 19 yil 6nce,
digerine ise KML ile aynm1 zamanda tani konul-
mustu. Hastalara KML tansi klinik ve laboratuar
bulgular1 ile konuldu. 3 hasta KML tanist ncesi
immiinsupresif ve non-steroid anti enflamatuvar
ilaglar almisti. Behcet hastalii olan hastada
hidroksitirea sonrasi2 yildir goriilmeyen semp-
tomlar: tekrar goriildii. Sonug olarak KML nin bu
hastaliklarda kullanilan ilaglara m1 yoksa esas
hastaliga m1 bagh olustugu arastirilmalidir.
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EOZINOFILI:

A. Kargili, N. Bavbek, A. Kosar, Y. Karaaslan, E. Uz.
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Giris ve Amag¢: Romatizmal hastaliklarda
eozinofilinin rolii ve romatizmal sikayetlerle ilis-
kisi tam olarak aydinlatilmis degildir. Bu ¢calisma-
da 1000 romatoloji hastasiincelenerek eozinofili
siklig1 ve semptomlarla iliskisinin arastirilmasi
hedeflenmistir. Materyal ve Metod: 2001-2002
yillar1 arasinda hastanemiz Romatoloji Poliklini-
gi'ne basvuran 1000 hasta ileriye doniik olarak
incelenmistir. Hastalara detayli bir anamnez for-
mu doldurtulup fizik muayeneleri yapilmis, son-
rasinda tam kan sayimlar1 istenmistir. Eozinofil
sayist 500 hiicre/mul'nin tizerindeki degerler
eozinofili olarak kabul edilmistir. Sonuclar ki-kare
ve Spearman testleri kullarilarak degerlendiril-
mis, p<0.05 istatistiksel olarak anlamli kabul
edilmistir. Bulgular: Hastalarin 771'i kadin, 229'u
erkek, yas ortalamasi48.8+16 bulunmustur.
Eozinofili 77 olguda saptanmistir (%7.7).
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Eozinofili saptanan olgularin tanilaritablo 1°de
Ozetlenmistir. Hastalarmn sikayetleri ve eozinofili
arasindaki iliski incelendiginde agiz kurulugu,
sabah yorgunlugu, allerji sikayetleri ile eozinofili
arasinda istatistiksel olarak anlamli korelasyon
bulunmustur (p<0.05) (Tablo 2). Tartisma:
Romatoid Artrit'de (RA) eozinofili saptandiginda
eslik edebilecek vaskiilitlerle veya ilaglara kars:
hipersensitivite reaksiyonuyla (altin, metotreksat,
D-penisilamin vs) ayiric tani yapilmalidir. Bizim
calismamizda RA tarusiyla metotreksat alan 3
hastada eozinofili varken, 15 eozinofilisi olan
hastada metotreksat kullanmiyordu. Sistemik
sklerodermada, c¢ok nadirdir, goriiliirse akla
eozinofilik fasitis gelmelidir. Calismamizdaki
sklerodermalihastalarin  higbirisinde eozinofili
saptanmamasit bu bulgular1 desteklemektedir.
Eozinofili Miyalji Sendromu (EMS) periferal
eozinofili, kas agrilari, deri dokiintiisii ve 6demiy-
le karakterizedir. Kronik déonemde pek cok o6zelli-
gi fibromiyaljiye (FM) benzer. Bizim hastalarimiz
arasinda EMS tanili hasta bulunmasa da FM bu-
lunan hastalarin %10.7 sinde eozinofili saptanmis-
tir. Sonug olarak eozinofili bir¢ok romatolojik
hastalikta  goriilebilir. ~ Hastalarm  ¢ogunun
kortikosteroid kullandigidikkate alinirsa
eozinofilinin bizim bulgularimizdan daha yiiksek
olmasi beklenmelidir.
#Image38.jpg##Image39.jpg#
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Obsessif kompulsif bozukluk hasta tarafindan
sagma goriilen ancak engellenemeyen, yineleyici
fikir ve eylemlerin gortldugti bir bozukluktur.
Genellikle temizlik obsesyonu en sik goriilen tip-
lerinden birisidir. Bu ¢alismada abartili miktarda
kimyasal ajan kullanimi ile temizlik yapma
kompulsiyonu olan ve lokopeni ile basvuran,
tedavi ile diizelme gosterdikten sonra psikiyatrik
problemin devamu ile 16kopeni niiksii saptanan
olgunun sunumu amaglanmaktadir. Olgu: Psiki-
yatri kliniginde obsessif kompulsif bozukluk tani-
st konulmus ve laboratuar testlerinde lokopeni
saptanmis olan olgu 33 yasinda kadindi. Olgunun
temizlik kompulsiyonu oldugu, camasir suyu
kullamimi yerine saf hipoklorik asiti kendisi su-
landirarak temizlik yaptigi o6grenildi. Kimyasal



ajana bagh lokopeni diisiiniilen olguda tiim
lokopeni nedenleri ekarte edildi. Kimyasal ajanla
temasin 2 hafta siire ile kesilmesi ile lokopeni
diizelme gosterdi. Hastanin takibinde psikiyatrik
tablosunun belirgin diizelme gostermedigi, daha
onceki kimyasal ajanla tekrar yogun temas sonrasi
lokopeni gelistigi goriildii ve lokopeni disinda
tim incelemeleri normal bulundu. Olgu halen
takip ve tedavi altindadir.Lokopeni olgularinda
diger itm nedenler ekarte edildiketen sonra kim-
yasal ajanla temas mutlaka sorulmalidir. Kimya-
sal ajanla temasin varlig1 taniy1 destekleyici ol-
makla birlikte, temasin kesilmesini takiben dii-
zelme olmast da o©nemli bir tani kriteridir.
Obsessif kompulsif bozuklugun en sik goriilen
tiplerinden birisi temizlik yapma kompulsiyonu
biciminde olamdir. Bu olgular kimyasal ajanlara
yogun bicimde maruz kalmakta, buna bagh
allerjik reaksiyonlar, dermatitler ve kimyasal
madde yaniklar1 goriilebilmektedir. Bizim olgu-
muz da temizlik kompulsiyonu olan ve hazir ¢ca-
magir suyunun yeterince temizleyici olmadigi
kanisiyla camasir suyu hammaddesini alip sulan-
dirarak kullanmigstir. Bu c¢alismada kan hiicre
bozukluklarmin incelenmesinde kimyasal ajanlar-
la karsilasmasinin etkileri irdelenecektir.
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GATA Cocuk Saghd ve Hastahklar1 AD ve Immunoloji
BD, Ankara.

Lokosit Adhezyon Defekti (LAD) deri, miikoz
membranlar ve akcigerlerin gesitli bakteriyel ve
fungal ajanlar ile hayati tehdit edici, sik tekrarla-
yan enfeksiyonlari, yara iyilesmesinde bozukluk
ve gobek kordonunun diismesinde gecikme ile
karakterize, nadir goriilen otozomal resesif gegisli
bir klinik tablodur. Bugiine kadar 2 tipi tanimla-
nan hastaligin 1.tipinde genetik analizde 21q22.3
(INT G2) lokusunda mutasyonlar bildirilmektedir.
Ogzellikle enfeksiyon harici dénemlerde periferik
kanda lokositoz (notrofili) tipiktir. Tip II olarak
adlandirilan seklinde ise agir motor ve mental
gelisme geriligi, kraniofasiyal anomaliler ve néro-
lojik defektler eslik etmektedir. Bu hastalar Bom-
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bay fenotipine sahip olup, Lewis kan grubu anti-
jenleri mevcut degildir. 9 aylik kiz hasta son iki
aydir baska bir merkezde sepsis, pnémoni, oral ve
genital bolgede yaygin tilseratif lezyonlar nedeni
ile yogun antibioterapi almasina ragmen yakin-
malarinin devam etmesi iizerine basvurdu. Fizik
incelemesinde agirhig1 10970g (>%97), boyu 65cm
(%50-75), bas c¢evresi 41,5cm (%3-10). Ates,
takipne, tasikardi, cilt soluklugu, trigonosefali,
displastik ve duistik kulaklar, basik ve kiigiik bu-
run, bilateral epikantus, alt dudakta ve dilin
anterolateral kisminda multipl doku laserasyonu,
oral mukozada ve genital bolgede yaygin tilseratif
kandidal lezyonlar1 mevcut idi. Hemoglobini
8.1g/dl, hematokrit %25.7, MCV 65.7f, RDW
%23.7, Plt 948.000/mm3, lokosit sayisi
35.500/mma3 idi. Hastanin Ig G, A, M, kompleman
degerleri ve fago-burst testi yas grubu ile uyumlu
idi. Enfeksiyon ve enfeksiyon harici donemde
hastanin 1okositoz (19000/mm3) mevcudiyeti
tizerine l6kosit adhezyon defekti agisindan
CD11/CD18 kompleksi tespiti yapildi. Bu tetkik
sonucunda hastanin CD11b+CD18 kompleksi
monosit ve graniilositlerde dii-siik seviyede sap-
tandi (Hastamizin CD11b+CD18 kompleksi
monositlerde %2.12 ve granulositlerde %4.26 ola-
rak tespit edilirken normal degerler % 99 olarak
beklenmektedir). Kan grubu A Rh(+) olan ve bu
nedenle Bombay fenotipi saptanmayan hastanin
Lewis B antijeni pozitif idi. MR'da korpus
kallosum disgenezisi ve subaraknoid mesafelerde
genisleme saptanan hastanin molekiiler genetik
incelemesi devam etmektedir.
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Hastaneden kazamlmis gram negatif enfeksiyon-
larin  6nemli bir kisminda izole edilen
Psodomonas suslari, 6zellikle yogun bakim tinite-
leri (YBU) ve hematoloji-onkoloji kliniklerindeki
immiinsiiprese/notropenik olgularda fatal seyirli
alt solunum  yolu enfeksiyonlar1  ve
bakteriyemilere neden olmaktadir. Cogul direngli
Psodomonas suslarinin giderek artmasi énemli bir
klinik problem haline gelmektedir. Bu ¢alismada,



1997-2002 yillarinda klini gimizde tedavi goren
immiinsiiprese hastalardaki (n=19) Psodomonas
enfeksiyonlar: retrospektif olarak degerlendirildi.
Hastalarin yaslar1 19-59 (median 43) arasinda ve
E:K oramu 2:1 idi. Bu olgular akut miyeloblastik
losemi (AML) (n=13), akut lenfoblastik losemi
(n=2), kronik lenfositik 16semi (KLL) (n=2), agir
aplastik anemi (n=1), Hodgkin lenfoma (n=1),
paroksismal nokturnal hemoglobiniiri (n=1) tani-
lartyla izlenmekteydi. Sadece 59 yasindaki AML'li
olguda yandas hastalik olarak inoperabl rektum
kanseri mevcuttu. KLL, agir aplastik anemi, ve
Hodgkin lenfoma tamilariyla izlenen hastalar di-
sindaki 15 olgu (%79) kemoterapi almist1 ve bun-
larm 14t (%73) notropenik donemdeydi.
Notropenik olgularin 11'inde mutlak nétrofil
sayist (MNS) 100/mm3 idi. Risk faktorti olarak
sadece 2 hasta YBU" de tedavi gérmekteydi ve 9
olguda santral vendz kateter (SVK) mevcuttu.
Toplam 14 olguda bakteriyemi saptandi. Diger
olgularda ise idrar (n=1), balgam (n=2), plevra
sivist (n=1) ve direnden (n=1) izole edildi.
Polimikrobiyal {ireme tesbit edilen 5 olgunun
4’ tinde SVK mevcuttu. Birisi balgam, 5% kan kiil-
tirtinden olmak tizere toplam 6 olguda izole edi-
len Psodomonas suglar tiim antibiotiklere direncli
bulundu. Bunlarin 5i daha 6nce meropenem+
amikasin, biri tikarsilin+notromisin almaktaydi.
Bu olgularin 51 (Balgamda tremesi olan
pnomoni, digerleri septik sok nedeniyle) kaybedi-
lirken, MNS 1500 olan bir olgu sepsis tablosundan
¢ikabildi. Toplam 8 hasta(%42) pnomoni-ARDS ya
da septiksok nedeniyle eksitus oldu. Hayatta ka-
lan olgularda, kateterin cekilmesi, abse direnaji,
hastanin nétropeniden ¢ikmasi ya da uygun
antibioterapinin erken dénemde baslanmasiyla
enfeksiyon kontrolii saglanabildigi saptandi. Co-
gul direngli Psbdomonas suslari, 6zellikle YBU ve
hematoloji-onkoloji kliniklerinde giderek artan
morbidite ve mortaliteye sebep olmaktadir. Cap-
raz kontaminasyonun o¢nlenmesi ve ampirik
antibioterapi secimine 6zen gosterilmesi biiyiik
onem tasimaktadir.
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Esansiyel trombositemi (ET), philadelphia kromo-
zomu negatif miyeloproliferatif hastaliklardan
(MPH) biridir. MPH bulunan hastalarda
monoklonal gamopati (MG) gelisebildigi bilin-
mektedir. Sunulan olgu, yaklasik 3 yildir bilinen
esansiyel trombositemi, demir eksikligi anemisi
ve bunlara eslik eden MGUS tanusi ile izlenmek-
teyken, IgA multipl miyelom gelisen bir hastadr.
51 yasinda bayan hastada, 2000 yilinda trombosit
say1s11000000/ mm3°iin tizerinde saptanmis, Ph (-
), ber/abl (-), LAP skoru normal bulunmustur.
Kemik iliginde grade I retikiiler lif artis,
megakaryositik dizide belirgin artis gosteren
MPH ile uyumlu histopatolojik bulgular tespit
edilmesi ve plazma hiicrelerinin %5'ten az bu-
lunmasi, kemiklerde litik lezyon goriilmemesi ve
aneminin demire yanitli olmasi nedeniyle hastaya
ET ve MGUS tanilar1 koyularak, hidroksiiirea
tedavisi baglanmustir. Takipteki 32. ayinda, derin-
lesen anemi, bel agrisi, L5 vertebra korpusunda
kitle, kemiklerde yaygin litik lezyonlar, serum
immun elektroforezinde IgA ve kappa hafif zincir
bulunmasitizerine, kemik iligi ve L5 vertebra
korpusundaki kitleden yapilan biyopsi sonuglari
ile hastada IgA/kappa multipl miyelom gelistigi
gosterilmistir. Kitleye yonelik palyatif radyoterapi
uygulanmis ve sonrasinda VAD tedavisi baslan-
mistir. MPH ve MG hematopoetik kok hiicrenin
klonal hastaliklaridir. Bu iki klinik durumun bir-
likteli gi 190014 yillarin basindan beri bilinmek-
tedir. Bu hastaliklar birlikte tespit edilebilecegi
gibi, MPH tarusi ile takip edilen hastalarin takip-
lerinde MG tespit edilmesi de mumkiindiir. Eris-
kin populasyonda MG goriilme siklig1% 1-1,25
iken bu oran yasla artar. Yapilan bazi ¢alismalar-
da MPH olan hastalarin takiplerinde MG goriilme
siklig1 genel populasyon ile farklihik gostermez-
ken, bunun tersini gosteren yaymlar da mevcut-
tur. ET ve PV tanisiolan ve tedavi goren hastalarin
takiplerinde MG; ya ayribir klondan ya da
megakaryosit ve eritroid dizi onciileri ile ayn1 kok
hiicreden gelisen B lenfositlerden kaynaklanabilir.
Ayrica MPH tedavisinde kullarilan sitotoksik
ilaclarin da mutajenik etkileri malign MG gelisi-
minde etkili olabilir.

Poster

MYELOMATOZ PLEVRAL
EFFUZYON iLE KARAKTERIZE
PLAZMA HUCRELI LOSEMi:

M. A. Ozcan, O. Piskin, I. Kilicarslan, G. H. Ozsan, F.
Demirkan, H. Ates, B. Undar.

Dokuz Eyliil l?nivers_itesi Tip Fakiiltesi Hematoloji,
Onkoloji Bilim Dal Izmir.



Multiple myeloma ve diger iligkili bozukluklar
degisik klinik bulgularla ve farkli organ tutulum-
lar1 ile tan1 alabilmektedirler. Toraks kemik yapi-
larmin hastalikta tutulumu sik gozlenen bir du-
rumken, myelomat6z plevral effiizyon nadir bir
bulgu olarak gozlenir. 70 yasinda erkek hasta 2 yil
once IgG kappa multiple myeloma tanisi ile bas-
langicta 3 kiir Melphalan+Prednizolon kemotera-
pisi ile tedavi edilmis, refrakter olmasi nedeni ile
uygulanan 3 kiir VAD kemoterapisinin ardindan
yapilan degerlendirmesinde refrakter hastalik
saptanmasiiizerine Thalidomide tedavisi ile iz-
lenmeye baslanmis. Thalidomide tedavisinin 15.
ayinda halsizlik, nefes darlig1 yakinmalari ile bas-
vuran hastanin yapilan fizik incelemesinde sol
hemitoraksta solunum sesleri almamiyordu, per-
kiisyonla tist zona kadar matite saptandi. Cekilen
akci ger grafisi ve toraks bilgisayarli tomografi-
sinde massif plevral siv1 izlenen hastanin yapilan
plevral sivi orneklemesinde 4.8x109/L lokosit
saptandi. Plevral sivi sitosantriftijiinde belirgin
plazma hiicre artis1 saptanan hastanin periferik
yaymast degerlendirildiginde %55 oraninda
immattir Ozellikler gosteren plazma hiicreleri
gozlendi. Mevcut bulgularla myelomattz plevral
effizyon varlig ile birlikte sekonder plazma hiic-
reli 16semi olarak degerlendirilen hasta palyatif
plevral siv1 bosaltimlari ile desteklenirken tedavi-
yi kabul etmeyerek taburcu oldu. Refrakter
multiple myelomada hastaligin seyrinde kar-
simiza ¢ikabilen plevral efftizyonlarda malign
plazma hiicre infiltrasyonu ve birlikte plazma
hiicreli 16semiye dontisiim olabilecegi akilda tu-
tulmalidir.
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54 yasinda erkek hasta 27.10.1997 tarihinde 2 ay-
dan beri olan bel agrisi, karin sisligi, kabizlik ve
yiiksek sedimantasyon hizi nedeni ile bagvur-
du.Fizik muayenesinde; 6zellik saptanama-
di.Lokosit: 10.8 mm, hematokrit: 42.7 % , hemog-
lobin: 13.8 g/dl , eritrosit: 4.35 mm, MCV 96 fl,
trombosit: 374 K/ mm, aclik kan sekeri: 95 mg/dl,
total protein 8.9 g/dl, alb 4.5 g/dl, glob 4.4 g/dl,
sedimantasyon: 100 mm/saat, tam idrar tetkiki
normal sinirlarda, Idrarda Bence-Jones proteini (-)
, inorganik fosfor 3.1 mg/dl, serum kalsiyum 10.0
mg/dl, PSA: 1.5 mg/dl, protein elektroforezi:
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alb.% 50.6, alf.1 % 2.4, alf2 % 11.1, beta.% 12,
glob.% 23.9, monoklonal bant mevcut. IgA 104
mg/dl, IgG: 2050 mg/dl, IgM: 98 mg/dl, akciger
grafisi: atherosklerotik degisiklikler disinda nor-
mal, kranium yan grafi: normal, kemik iligi
aspirasyonunde hafif plazma hiicrelerinde artis
(%6) disinda ozellik yoktu. Stabil seyreden hasta-
ya 14.01. 2000 tarihinde kontrol kemik iligi
aspirasyonu yapildi plazma hiicrelerinde hafif
artis (% 6)disinda ilave bulgu yoktu. Hasta
27.01.2003 tarihinde oksiiriik sonrasi siddetlenen
sol kaburga kemiginde lokal agri nedeni ile bas-
vurdu. Fizik muayenede sol hemitoraks iist zonda
lokal duyarlilik tesbit edildi. Laboratuar tetkikle-
rinde; 1okosit; 8.72 mm, hematokrit: 40.96 %, he-
moglobin: 13.08 g/dl, eritrosit: 4.519 mm, MCV:
90.6 fl, MCH: 28.96 pg, trombosit: 529.4 mm/dl,
sedimantasyon: 66 mm/saat, total protein: 9.3
g/dl, alb: 4.0, glob: 5.3 g/dl, IgG: 3460 mg/dl,
akciger grafisi: sol torax iist zonunda yaklasik 9*3
cm boyutlarinda dens lobiile kitle. Torax CT: Sol
hemitoraksta kosta expansiyonu olusturan soliter
kitle.Sol hemtorax duvari iist zondaki kitleden
alinan 1IAB patolojik olarak plazmasitoma olarak
degerlendirildi. Kemik iligi agpirasyonunda;
plazma hiicresi %12 oraninda tesbit edildi. MM ile
uyumlu degerlendirildi.
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1Baskent Universitesi Adana Arastirma ve Uygulama
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53 yasinda kadin hasta bel agris1 ve her iki bacak-
ta gelisen giic kaybi nedeni ile basvur-
du.Muayenesinde sag alt extremite plejik,sol
parezik,torakal 9 alt1 hipoestezik oldu gu anlasil-
d1.Organomegali saptanmadi. Manyetik rezonans
incelemesinde,C22-C7 vertebra diizeyinde fokal
kemik iligi tutulumu,T8 diizeyinde epidural yu-
musak doku kitlesi,spinal kord basis;, T6 sol
pedinkiilde Kkitlesel lezyon, epidural yumusak
doku komponenti saptandi. Dekompresyon ope-
rasyonu sonrasinda plazmasitom saptandi. 10 giin
sonra sol kolunda patolojik kirik olustu. Hemog-
lobin; 13.7g/dl, lokosit; 14600/ml, MCV; 86fl,
platelet; 472000/ ml, eritrosit sedimentasyon hizi



27 mm/s, CRP; normal, LDH; 381IU/L, beta 2
mikroglobulin; 0.16 mg/dl (n), kalsiyum;
8.9mg/dl olarak olgtldi Protein
elektroforezinde monoklonal artis saptanmadi.i
mmunelektroforez normal olarak rapor edil-
di.immiinglobulin diizeyleri; IgG de hafif diisiik-
lik disinda degerler normal smirlarda olcul-
diiIldrar kappa Bence Jones+ olarak bulundu.
Literatiirde sistemik bulgular olmadan miiltiple
plazmositomlarin olabilecegi lokal bulgular di-
sinda hastaligin siurli seyredebilecegi rapor
edilmektedir. Olgu 2 ay sonra yeniden degerlen-
dirildiginde; radioterapi sonrasi genel durumu-
nun iyi oldugu,mobilize oldugu ve kan paramet-
relerinin degismedigi saptanmuistir.
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Plazmasitom, plazma hiicrelerinin ekstramediiller
tiumoral olusumlaridir. Vertebra, kosta, pelvis ve
diger kemik yapilarda multipl myelom ile birlikte
goriilmesi klinikte sik karsilasilan bir durumdur.
Multipl myelomun seyrinde plazmasitomun ke-
mik disindaki ekstramediiller dokularda yerlesim
gostermesine daha az rastlanilmaktadir. Bu bildi-
ride, nadir yerlesim yerleri olarak tretra iliskili
penil plazmasitom ve plevra infiltrasyonu sapta-
nan iki ayr1 multipl myelom olgusu sunulmustur.
1. olgu, IgG-kappa tipi evre III-A tanisiyla 2 kez
otolog periferik kok hiicre transplantasyonu
(OPKHT) yapilan 33 yasinda erkek hasta; tam
aninda ve transplantasyon sonrasithastaligin tek-
rarladig1 donemlerde kranial ve diger ekstremite
kemiklerinde ve agiz igini tamamen doldurup
agizdan disar1 ¢ikan sert damaktan koken alan
multipl plazmasitomlarivardi. OPKHT sonrasi
lezyonlarin tiimii kayboldu. En son hastalik tekra-
rinda, hasta, makroskobik hematiiri, diziiri ve
ekstremite kemiklerinde ¢ok sayida kitle yakin-
malar1 ile basvurdu. Fizik muayenede peniste
saptanan kitlenin skrotal ultrasonografi ile penil
tiretra sag tarafinda yerlesim gosterdigi ve 24x8
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mm boyutunda oldugu belirlendi. Ince igne
aspirasyonu ile atipik plazma hiicre infiltrasyonu
tanimlanan kitle 3. OPKHT sonrasitamamen kay-
boldu. 2. olgu, 30 yasinda erkek hasta, hastalik
tekrar1 nedeniyle 2 kez OPKHT yapilan yine
multipl] kemik plazmasitomlar1 ile seyreden
kappa hafif zincir tipinde multipl myelom olgusu;
kranial kemiklerde ¢ok sayida kitle, bacaklar ve
ayak sirtlarinda 6dem ve nefes darlig1 yakinmala-
11 ile en son basvurusunda perikardial ve plevral
eftizyon saptandi. Plevral sividan alinan 6rnegin
sitolojik incelemesinde plazma hiicre infiltrasyonu
belirlendi. 2. olguya HLA tam uyumlu kiz karde-
sinden nonmyeloablatif allojenik periferik kok
hiicre transplantasyonu yapildi. Transplantasyon
sonras! plevral sivinin azaldigl, perikardiyal sivi-
nin tamamen kayboldugu, plevral sivinin sitolojik
incelemesinde de plazma hiicre infiltrasyonunun
olmadigr gozlendi. Multip] myelom sirasinda,
penil ve plevral yerlesim gosteren plazma hiicre
infiltrasyonu infiltrasyonu oldukca nadirdir ve
tanist sitolojik incelemeyi gerektirmektedir. Atipik
yerlesimli plasmasitomlarin prognozunun kotii
oldugu bilinmektedir. Bu nedenle tedavisinde
hematopoetik kok hiicre transplantasyonu gibi
agresif yaklasimlar gerekmektedir.
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Idiyopatik myelofibroziste (IMF) karaciger, dalak
ve lenf nodunda daha sik olmak tizere vucutta
¢ok sayida bolgede ekstrameduller hematopoez
odaklar1 gelisebilir. Bu odaklar bazen yerlesim
yerlerinin atipik olmas: ve tiimoral olusum sekil-
lerinde gortilmesi nedeniyle diger kanserlerle
karisabilir. Bu olguda siddetli basagrisi nedeniyle
klinigimize bagvuran 18 yasinda erkek IMF olgu-
su sunulmustur. Hastanin manyetik rezonans
goriintiilemesinde intrakranial alanlarda dagmik
sekilde ve tim beyni gevreleyen menengial yay-
gin  kalinlasma tarzinda goriintiiler izlendi.
Menengial kitlelerden yapilan acik biyopside
eritroblastlar, mature ve immature miyeloid htic-
reler ve megakaryositler gozlendi. Hastaya



intrakraniyal 18Gy fraksiyone radyoterapi uygu-
land1. Basagrisi siddetinde kismen azalma oldu.
Hastayr sunmamizdaki amag¢ nadir Dbir
ekstrameduller hematopoetik yerlesim yeri olan
meningeal tutuluma dikkat cekmek ve tedavisini
tartismaktr.
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Kronik myeloproliferatif hastaliklarin tan1 aninda
ya da seyrinde degisik kromozomal anormallikler
saptanabilmektedir. Bu anormalliklerin klinik
gidis, yasam siiresi ve tedavi sonuglarina etkileri
onemlidir. Ister primer ister diger
myeloproliferatif hastaliklardan sonra gelisen
myelofibrozisde trizomi 1 6nemli bir sitogenetik
bulgudur. 63 yasinda kadin hasta, 2000 yilinda
kasint1 yakinmasiile yapilan incelemeleri sonu-
cunda 1903 x109/L trombosit sayisi ile esansiyel
trombositemi tamsi almis. Hasta bu tam ile
hidroksitire tedavisi ile 2003 yili Subat ayma ka-
dar 400-700 x109/L trombosit diizeyleri ile izlen-
mis. Kontroliinde genel durum bozuklugu nedeni
ile yapilan incelemelerinde; Hb: 5,4 g/dl, BK: 74,6
x 109/L, Trombosit: 100 x109/L olarak bulundu.
Kemik iligi aspirasyonunda hiperselliiler, M/E
orani artmis, %6 myeloid blast saptandi. Kemik
iligi biyopsisinde %100 selliilarite gosteren kemik
iliginde megakaryositlerde belirgin hiperplazi,
atipik lokalizasyon gozlendi. Retikiiler lif derecesi
0 olarak belirlendi. GTL bantlama ile yapilan
standart kromozom analizinde yirmi metafazda
kokeni tanimlanamayan bir marker kromozom
belirlendi. Ardindan yapilan fleura- san in situ
hibridizasyon (FISH) incelemesinde bcr-abl nega-
tif oldugu, analiz edilen 49 metafazin 46'sinda
parsiyel trizomi 1q saptandi. Hasta genel destek
ve transfiizyon ile izlemde klinik diizelme goster-
di. Halen hidroksitire tedavisi ile izleme devam
edilmektedir. Trizomi 1, literatiirde myelofibrozis,
myelodisplastik sendrom, multiple myeloma gibi
degisik hematolojik hastaliklarda tanimlanabil-
mektedir. Esansiyel trombositemi seyrinde
fibrozis  gelisimi  olmaksizin  FISH ile
saptanmasthastaligin klinik gidisi, prognoz ve
fibrozise gidis acisindan belirleyiciligi konusunda
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yorum yapabilmek i¢in uzun stireli izleme gerek-
sinim vardr.
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Hipereosinofilik ~ sendrom  (HES)  siiregen
eosinofili ve degisik organlarda fonksiyon bozuk-
lugu ile karakterize bir hastalik olup son doneme
kadar etkin bir tedavisi tanimlanmamistir. Yakin
donemde bir tirozin kinaz inhibitorii olan
imatinib mesilatin HES'li hastalarin bir kisminda
klinik ve hematolojik yanit sagladig: bildirilmistir.
Bu olgu sunumunda diger tedavilere yanitsiz,
kronik myeloproliferatif hastalik ¢zellikleri goste-
ren ve progressif hastalif1 olan HES'li bir hastanin
imatinib tedavisine yanit1 sunulmustur. 38 yasin-
da erkek hastaya Kasim 1996°da idyopatik HES
tanis1 konuldu. Gece terlemesi ve kilo kayb1 olan
hastanin fizik bakisinda karaciger ve dalak kot
kavsini 4 cm gegmekteydi. Lokosit 9100/ uL (%20
notrofil, %2 myelosit, %56 eosinofil, %1 bazofil,
%19 lenfosit, %2 monosit), hemoglobin 11.7
gr/dL, trombosit 257000/ uL olan hastanin kemik
iligi aspirasyon ve biyopsisi eosinofilik seride
belirgin artis esliginde hiperseliilarite (%100) ve
derece IIl diizeyinde retikiiler lif artisigdsterdi.
Sitogenetik analizde kromozomal anormallik sap-
tanmadi. Kortikosteroid, hidroksiiire ve interfe-
ron-alfa tedavilerine belirgin bir yanit alinamayan
hastanin Ekim 2001°de tekrarlanan karyotipik
analizinde 50 metafazin 2'sinde Y kayb:i disinda
bir bozukluk belirlenmedi. Bu dénemde ltkosit
sayist 16500/pL (%62 eosinofil)olup periferik
yaymada notrofil ve eosinofillerde belirgin
displazi bulgular1 vardi. HLA uyumlu donorii
bulunan ancak allogeneik transplantasyonu kabul
etmeyen hastada son donemde akciger
infiltrasyon bulgular1 da gelisti. Mayis 2003*de
100 mg/giin imatinib baglanan hastanin tedavi
oncesinde ates, kilo kaybi ve nefes darlig
yakinmalariolup fizik bakida karaciger 10 cm,
dalak 18 om kot kavsini ge¢cmekteydi.
Laboratuvar incelemelerinde lokosit 24700/uL
(%48 eosinofil), hemoglobin 9.7 gr/dL, trombosit



173000/ pL, kreatinin 2.1 mg/dL, alkalen fosfataz
443 U/L idi. Tedavinin 8. giiniinde semptomlar1
gerileyen ve periferik kanda eosinofilleri normal
diizeye inen (lokosit 1830/uL - %60 notrofil, %3
eosinofil)hastanin 45. giinde tiim semptomlar:
kaybolmustu ve fizik bakida karaci ger 8, dalak 9
cm kot kavsini gegmekteydi. Bu donemde 16kosit
5970/ uL (%70 notrofil, %3 eosinofil), hemoglobin
10,6 gr/dL bulunan hastada imatinib dozu
200mg/gtn’e artirilmus olup halen bu dozda te-
davisine devam etmektedir. Sonuc¢ olarak, hasta-
mizda diisiik doz imatinib ile erken dénemde
klinik bulgularda belirgin diizelme goriilmesi ve
tam hematolojik yanit saglanmasi, literattir verile-
ri  esliginde  imatinib  mesilatin  kronik
myeloproliferatif hastalik ozellikleri gosteren
HES'li hastalarda etkin bir tedavi ajani olabilece-
gini gostermektedir.
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Miyeloproliferatif hastaliklar tromboza egilim
gosteren, pluripotent kok hiicrenin klonal hasta-
liklaridir. Miyeloproliferatif hastalikli olgularin
%25"inde periferal ven trombozu goriilmektedir.
Tromboz siklig1 en fazla polisitemi vera olgula-

rinda (PV), o©zellikle de serebrovaskiiler
olaylarseklindedir. Ikinci siklikta miyelofibrozisli
(MF)  hastalarda  gortilmektedir.  Esansiyel

trombositozlu (ET) hastalarda da tromboz 6nemli
mortalite ve morbidite nedenidir. Bu calismada
kronik miyeloproliferatif hastalik tanisialan 44
olgu portal, hepatik ve splenik tromboz yoniinden
incelendi. Trombozlar doopler ultrasonografik
yontemle belirlendi. Bu olgularin 16°s1 PV, 8'i ET,
6's1 MF ve 14'ti kronik miyelositik 16semi (KML)
idi. Olgularin 22si kadin, 22°si erkek ve yas orta-
lamasi 51 idi. Kirkdort olgunun 12'sinde (%27.3)
tromboz bulundu. Bunlardan 4t PV'h (4/16;
%25), 34 ET'lu (3/8; %37.5), 3"t MF'li (3/6; %
50), 2'si KML'li (2/14; %14.3) olgulardi. Tromboz
yerleri ise PV'da 3 olguda portal vende ve bir
olguda ise splenik vende; ET olgularinda 2 olguda
portal ven ve 1 olguda ise hepatik vende; MF'li 2
olguda portal ven ve 1 olguda ise splenik vende;
KML'li 1 olguda splenik ven ve 1 olguda ise
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portal vende idi. Tromboz gelisen PV olgularin-
dan 2'sinde ayn1 anda hem portal hemde splenik
vende tromboz bulunurken, MF'li 1 olguda ise
splenik ve hepatik venlerde tromboz birlikteydi.
Tromboz gelismis olan hastalarimizin yedisinde
portal hipertansiyon, 3'tinde ise 6zofagus varisleri
saptandi. lave olarak 44 olgunun 2'sinde vendz
tromboz tespit edilemedigi halde ultrasonografik
olarak hepatik, splenik ve portal venlerde genis-
leme saptandi. Portal hipertansiyon gelisen hasta-
larda portal basimnca diisiuirticti tedavi ile birlikte
temel hastaliga yonelik tedaviler baslandi. Sonug
olarak miyeloproliferatif hastaliklarin seyrinde
onemli bir problem olarak portal sistemle iligkili
tromboz gelisebilecegi dikkate alinmalidir. Ozel-
likle non-sirotik portal hipertansiyonu olup da
Ozefagus varisi olmayan olgularda bu hastalik
grubu dikkate alinmalidir.
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Non Hodgkin (NHL) ve Hodgkin lenfomada (HL)
otolog periferik kok hiicre transplantasyonunda
(OPKHT) BuVP16Cy hazirlama rejimi etkin ve
toksisitesi diisiik bir protokol olarak sunulmustur.
Bu calismada merkezimizde Kasim 1998-Temmuz
2003 tarihleri arasinda OPKHT uygulanan 10
NHL, 8HL'I1 hastada kullanilan BuVP16Cy hazir-
lama rejimi (Bu 16 mg/kg; VP16 45 mg/kg 15
hasta, 30 mg/kg 3 hasta; Cy 120 mg/kg) etkinlik
ve toksisite agisindan retrospektif olarak arasti-
rilmistir. Hastalardan 11°i erkek, 7°si kadin olup
medyan yas 33 (1949) diir. Tamda 16 (%89) hasta-
da Evre III-IV hastalik sozkonusu olup, transplant
oncesi 10hastada primer refrakter, bir hastada
refrakter relaps, 6 hastada kemosensitif relaps, 1
hastada ise tam remisyon-1 hastalik durumu
sozkonusuydu. Hastalarin 6'sinda performans
durumu ECOG >1 idi. 14 hastada mobilizasyon
rejimi olarak kemoterapitbiiylime faktorii, 4 has-
tada ise sadece biiytime faktorii kullanilmistir.
Medyan 3 (1-7) aferez ile toplanan 9.88x106/kg
(2,62-132,2) CD34+ hiicre hazirlama rejiminden
sonra reinfiize edilmistir. Posttransplant tiim has-
talara notrofil engrafmamn olusuncaya kadar bi-



ylime faktort uygulanmustir. Notrofil engrafmani
medyan 11 (8-20), trombosit engrafmani 3 hasta
disinda medyan 19. (8-76) giinde olusmustur.
Posttransplant erken donemde 2 refrakter ve per-
formans durumu ECOG 3 olan hasta intertisyel
pnomoni nedeniyle 36 ve 84. giinlerde; 1 hasta ise
30. glinde sepsis nedeniyle kaybedilmistir (%16,6).
17 febril notropenik atagin 12°sinde amfoterisin B
kullanim gereksinimi olmus; 4 hastada olasi
fungal pndmoni, 1 hastada kandidemi ve 1 hasta-
da CMV infeksiyonu gelismistir. 14 (%78) hastada
derece 3-4 mukozit olusmus ve 11 hastada total
parenteral beslenme gereksinimi ortaya ¢ikmistir.
Diger toksisiteler: hipopotasemi (4), hemorajik
sistit (1), hepatotoksisite (6), kardiyotoksisite (1),
gastrointestinal ~ sistem  kanamasi (2) ve
hemofagositoz (1) gelisimidir. Posttransplant 13
(%72) hasta tam remisyonda olarak degerlendi-
rilmis, medyan 35.5 (13.3-55.2) aylik izlem siire-
sinde 8 hastada relaps-progresyon gozlenmis
olup, halen 6’s1 tam remisyonda olmak tizere 9
hasta ya-samdadir. Medyan total ve olaysiz ya-
sam stiresi (EFS) 32,1 ve 5.1 ay olup, 4 yilda total
sagkalim %48, olaysiz sagkalim olasiif1 %32 bu-
lunmustur. Hasta grubunun refrakter ve koti
performans 6zelliklere sahip hastalardan olusma-
sina karsin, sonuglarimiz BuVP16Cy hazirlama
rejiminin malign lenfomalarda etkili, ancak toksik
bir tedavi rejimi oldugunu diistindtirmektedir.
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Bu calismanin amact Hodgkin hastaligi(HH) ve
agresif non hodgkin's lenfoma (NHL) olgularinda
thiotepa, melphalan ve karboplatin (TCMb) iceren
yliksek doz kemoterapi ve otolog kok hiicre nak-
linin (OKHN) etkinligini arastirmaktir. 19°u HH
2311 intermediate-grade NHL olmak {izere top-
lam 42 hastaya thiotepa (500 mg/m?2), melphalan
(100 mg/m?2) ve karboplatin (1050-1350 mg/m?2)
verilerek OKHN yapilnustir. Ileri evre hastaligt
olan 21 olgunun 4'tinde primer refrakter hasta-
lik,1'inde ikinci CR,1T'inde ilk refrakter
relaps,5'inde ilk relaps mevcuttu. Erken evre 21
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olgunun 2'sinde birinci CR4'tinde ikinci CR
,15'inde ise sensitif relaps mevcuttu.14 hasta
(%33) daha &ce radyoterapi almistr. ileri evre has-
talig1 olan olgularda 2 yillik overall survival 0,59
event-free survival 0,47 erken evre hastalig1 olan
grupta bu degerler sirasiyla 0,94 ve 0,86 tim olgu-
larda ise 0,77 ve 0,66 olarak belirlendi.i 1k 100
giinde nonrelaps mortalite 0,12 idi. 42 hastanin
5'inde (%12) Grade 3-4 rejimle iligkili toksisite
gelisti.1 olgu Grade-4 rejimle iligkili toksisite ne-
deniyle kaybedildi (% 2,5). Bu bulgulara gére HH
ve intermediate grade NHL, olgularinda TMCb
rejimi ve OKHN 1iyi tolere edebilen ve etkin bir
rejim olarak goriilmektedir.
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st, Hematoloji BD, Infeksiyon Hastaliklar1 ABD.

Hickman tipi santral venoz kateteri olan 39 yasin-
da erkek hastaya niiks hodgkin hastali$1 nedeniy-
le otolog periferik kok hiicre transplantasyonu
(OPKHT) yapildi. OPKHT sonrasi 3. giinde febril
notropeni gelismesi nedeniyle klinik, radyolojik
ve mikrobiyolojik tanisal girisimler yapildi ve
ampirik intraven6z imipenem ve amikasin tedavi-
si bagland1. OPKHT sonrasi 6. giinde atesin 39.5°C
olmas1 nedeniyle yeniden yapilan incelemede
kateter giris yeri ve tiinel enfeksiyonuna ait bulgu
goriilmedi. PA-akci ger grafisinde anormal bulgu
izlenmedi. Ancak kateterden alinan seri kan kiil-
turlerinde "Kocuria rosea"' olarak tiplendirilen
mikrokok ailesinden bir bakteri izole edildi. Te-
daviye vankomisin 4x500 mg/giin, IV eklendi.
Vankomisin tedavisinin 5. glinii olmasimna ragmen
hastanin semptom ve bulgularmin diizelmemesi
tizerine kateter cikarildi ve kateter ucu kiiltiirii
alindi. Kateter ucu kiiltiiriinde de Kocuria rosea
tiremesi bildirildi. Unite iginde takiplerinde
kateter ¢ikarildiktan sonra ates yakinmasi
olmadive hastanin genel durumunda iyilik hali
goriildi. Hasta alt1 aylik takip sonrasi canli, sag-
likli ve tam remisyonda takip edilmektedir. Mik-
rokoklar, diizensiz kiimelerseklinde ve basit or-
tamlarda tireyebilen gram pozitif, giiclii aerobik
mikroorganizmalardir. Insanlarda deri, mukoza



ve orofarinkste kolonize olabilirler. Olgumuz,
literattir- de kok hiicre transplantasyonu yapilan
olgularda mikrokoklarin neden oldugu kateter ile
iligkili ilk bakteriyemi olgusudur. Nadir goriilen
bu patojen OPKHT vyapilan hastalarda
kontaminasyon olarak degerlendirilmemeli ve
opurtunistik infeksiyonlara neden olabilecegi
unutulmamalidir. Medikal tedaviye yanit verme-
yen ates durumunda kateter ¢ikarilmalidir.
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PERIFERIK KOK HUCRELERIN
DONDURULMADAN ONCE +4°C DE
KISA SURE SAKLANMASININ ET-
KILERI:

A. Donmez, M. Pehlivan, F. Vural, S. Cagirgan, M.
Tombuloglu.

Ege ﬁnive_rsitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali,
Bornova, Izmir.

Bu calismada otolog periferik kok hiicrelerin he-
men (40 hasta) veya +4°C de 24 saate kadar sak-
landiktan sonra (60 hasta) dondurmanin etkinligi
karsilastirilmistir.  Hemen dondurulan grupta
medyan 4 (1-9), en geg 24 saat icinde dondurulan
grupta 3 (2-7) lokaferez ile toplanan {iiriinler, 1oko-
sit say1s1 maksimum 100 000/mm3 olacaksekilde
otolog plazma ile diltie edilmis, son tirtinde % 7.5
DMSO ve % 3 HES olacak sekilde karisim saglan-
diktan sonra -80°C de mekanik dondurucuda
saklanmistir. Hastalara uygulanan hazirlama re-
jiminden 24 - 48 saat sonra {iriinler reinfiize edil-
mis, canlilik oranmi "trypan blue" yontemi ile ba-
kilmistir. Her iki grup arasinda tirtindeki CD34+
hiicre sayis;, -80°C de saklama siiresi, canlilik
orani ve engrafman olusumu yoéniinden anlaml
farklihk  saptanmamustir  (tablo).  Sonuglar
lokaferez ile toplanan kok hiicrelerin dondurul-
madan once 24 saate kadar +4°C de bekletilmesi-
nin engrafmana olumsuz bir etkisi olmadiginm
gostermektedir. Aferez isleminin genellikle giiniin
gec saatlerinde bitmesi veya hafta sonuna rastla-
yabilme olasihigimin yiiksek olmasi nedeniyle
tirtiniin dondurulma islemi sik olarak mesai saat-
leri disina sarkabilmektedir. Ozellikle sik aferez
uygulanan merkezlerde toplanan tirtinlerin +4°C
de bir stire bekletilebilmesi is giicii ve zaman ba-
kimindan biiytik yarar saglayacaktir.
#Image40.jpg#
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YUKSEK DOZ KEMOTERAPI ALAN
OLGULARDA TANI, KOK HUCRE
TOPLANMASI VE TRANSPLAN-
TASYONA KADAR GECEN SURE-
NiN ETKILERI:

P. Topguoglu, M. Arat, E. A. Soydan, E. Ayyildiz, O.
Ilhan, M. Beksag.

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim
Dal, Kok Hiicre Nakli ve Hemaferezis Unitest.

Otolog hemapoietik kok hiicre (OHKH) destekli
yiiksek doz tedavi (YDT) giiniimiizde hastaliksiz
yasam ve genel sag kalim {izerine olumlu etkisi
nedeniyle kabul edilmis bir tedavi yaklagmudir.
Her hastada otolog kok hiicre mobilizasyonu son-
rast gerek hastaya ait faktorler gerekse transplan-
tasyon tnitelerinin kapasiteleri nedeniyle OHKH
destekli YDT tedaviye kadar farkli bir stirec ge-
lismektedir. Ancak bu siirecin kisa veya uzun
donem sonuclar1 sonuclarina etkisi bilinmemek-
tedir. Bu ¢alismada OPKH toplanma tarihi ile
OPKH destekli YDT yapilmasina kadar gegen
stirenin transplantasyon sonuglarina etkisini geri-
ye dontik olarak degerlendirmeyi amagcladik.
Aferez Unitesi kayitlarndan OPKHT yapilan
Ocak 1997 ile Aralik 2002 arasinda ortanca 40
yasinda (dagilim, 15 ile 60 yil) toplam 105 hasta
(64E/41K) degerlendirmeye alindi. Elli hasta
malign lenfoma, 26 s1 plazma hiicre diskrazisi, 21 i
solid tiimor,ve 8'i akut miyeloid losemi idi. So-
nuclar: OPKH toplandiktan sonra transplantasyon
yapilan hastalarmn yillara gore dagilimi 1997/
1998/ 1999/ 2000/ 2001 ve 2002de:
6/22/22/10/25 vel0 idi. Tum olgularda OPKH
toplama tarihinden transplantasyona kadar gecen
stire (tKHT-TR) ortanca 2,3 ay (0,1-18,8 ay) idi.
tKHTTR nin yillara gore dagilim ise 1997 yil 4,7
ay (0,1-13,2), 1998 1,6 ay (0,4-7,1 ay), 1999 yil1 2,3
ay (0,9-13,1), 2000 y1l1 3,2 ay (1,8-18,8), 2001 4,2 ay
(0,9-10,8) ve 2002 y1l11,8 ay (0,1-6,3) olup, stireler
anlamh olarak farkli idi (p=0,016). Tim hastalar
degerlendirildiginde %92 hastada notrofil ve
trombosit engraftmani saptandi. Engraftman ol-
dugu saptanan olgularda tani tarihinden
mobilizasyon tarihine veya mobilizasyon tarihin-
den transplantasyon tarihine kadar gecen siirenin
engraftman kinetikleri ile bir iliskisi saptanmadi
(p>0,05). Hastalik alt gruplarina gore degerlendi-
rildiginde, yalnizca solid timor grubunda tamu
tarihinden KH toplanma tarihine veya tKHTTR
nin gerek notrofil gerekse trombosit engraftman
arasinda pozitif yonde bir iliski saptand1 (r=0,75,
p<0,001 ve r=0,67, p=0,002). Hastalarin ortalama
26 ay takiplerinde %24,8 inde relaps, % 18,1 i ya-
nit degerlendirilemeyen/ refrakter ve % 29 hasta-
nin oldigu kaydedildi. Hastalarda tKHT-TR



%64,8 hastada 3 ayin altinda idi. tKHTTR <3 ay ve
>3ay olanlarda iki yillik hastaliksiz yasam
siiresinda anlamli fark saptanmazken (%55,1 e
karsin %66,2,p=0,312), genel sag kalim anlamh
olarak farkl idi (%65,2 e karsin %89,8, p=0,0138)
Sonug olarak zaman icinde tKHT-TR degisken bir
seyir gostermistir. Bu stirecin uzamasi hasta
populasyonu degisken olmasina ragmen iyi
prognozu gostermektedir. Bu durum hizhi seyirli
hastalarin transplant programina daha c¢abuk
almnip; iyi riskli, uzayan siirece ragmen stabil seyir
gosteren olgularin ise ge¢ alinmasi ve olas1 iyi
prognoza sahip olmalar ile agiklanabilir.
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PRIMER BIiLIYER SIROZ NEDE-
NiYLE KARACIGER TRANSPLAN-
TASYONU YAPILAN BiR HASTADA
MASIF TRANSFUZYON VE KOMP-
LIKASYONLARININ TEDAVISi:

S. Karakus, N. Ozbek, T. Ulus, M. Haberal.

Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara.

Masif kan transfiizyonu yapilan hastalarda
metabolik, hemostatik bozukluklar ve hipotermi
seklinde bazi komplikasyonlar gortilebilmektedir.
Hemostatik sistemle ilgili sorunlar diliisyonel
trombositopeni,  diltisyonel veya  tiiketim
koagtilopatisine bagli olarak gelisebilmektedir. Bu
nedenle hastalarda masif transftizyon sirasinda ve
sonrasinda periyodik olarak trombosit sayimu,
protrombin  zamani(PTZ), aktive  parsiyel
tromboplastin zamar (aPTZ), fibrinojen diizeyleri
ve gerekirse dissemine intravaskiiler koagtilasyon
eslik edebileceginden trombin zamamn (TZ), D-
dimer (DD), fibrin yikim trtinleri (FYU),
antitrombin-III (AT-III) dtizeylerinin de takibi
gerekebilmektedir. 1988 yilindan beri primer
biliyer siroz nedeniyle takip edilen 40 yasinda
erkek hasta karaciger transplantasyonu yapilmak
tizere merkezimize refere edilmisti. Operasyon
oncesinde PTZ=22.6 sn, INR=2.0, aPTZ=42 sn,
trombosit sayimi1=56.000/ mm3, ALT=23, AST=22,
GGT=15, ALP=308, T. Bilirubin=18.2, D.
Bilirubin=15.7 mg/dl, AT-III=59 idi. Operasyon
sirasinda masif kanamasi olmasi iizerine toplam
87 1iinite eritrosit,26 iinite tam kan, 22 iinite
trombosit, 91 {inite taze donmus plazma
replasmani yapilan hastanin PTZ=45.2 sn,
aPTT=126 sn, TT=40.9 sn olmasive drenlerinden
yogun kanamasinin devam etmesi {izerine primer
altta yatan hastalik, diltisyonel ve tiiketim
koagitilopatisine ikincil kanama bozuklugu disi-
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niilerek kanama kontrol altina alinana kadar 3
gliin stireyle protrombin komplex konsantresi,
faktor VIII replasmani, 90 mg/kg dozunda
rekombinant FVII ve postoperatif 2 ve 3. giin fib-
rinojen diizeyi=40 mg/dl , TT= 92 sn olmasi tize-
rine tedaviye fibrinojen preparat: da eklendi. Has-
tanmn AT-III diizeylerinin 24 mg/dl'ye kadar
diismesi nedeniyle greft trombozu riski agisindan
AT-III replasman1 da baslandi. Operasyonun 4.
giintinde PTZ=26.3, INR=2.5, aPTT=43.7, TT=18.2,
Fibrinojen=171 mg/dl seyreden hastanin sadece
taze donmus plazma ve hemoglobini diistiigtinde
eritrosit stispansiyonu vericek sekilde tedavisine
devam edildi. Kanamas: kontrol altina alindiktan
sonra operasyonun 5. giiniinde trombositlerin
7000/mm3 diizeylerinde seyretmesi ve trombosit
replasmanindan 1 saat sonra bakilan trombosit
sayistnin  10.000/mm3°den fazla yiikselmemesi
tizerine trombosit alloimmiinizasyonu oldugu
diistintildi ve kanamasi devam eden hastaya 2
gin sireyle 1 gr/kg’dan  intravenoz
immiinglobulin tedavisi verildi. Tki giin sonra
trombosit refrakterligi diizelmeye baslayan hasta-
nin drenlerinden olan kanamalar1 azaldi. Bizim
hastamizda oldugu gibi altta yatan hastaliga ek
olarak masif transfiizyona sekonder koagiilopatisi
gelisen hastalardaki kanama komplikasyonlarinin
tedavisinde trombosit, taze donmus plazma,
kriyopresipitat gibi kan tirtinlerinin replasmani
yanusira koagiilasyon faktér preparatlarimin da
enerjik sekilde verilmesi gerekebilmektedir.
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TROMBOSiTOlf‘EREZ UYGULAMA-
LARINDA KALITE KONTROL:

S. Kemahli, N.N. Solaz, S. Karaoglu.
Ankara Universitesi Serpil Akdag Kan Merkezi.

Giris :Aferez teknigi ile elde edilen trombosit stis-
pansiyonu kullanimi son 10 yil icinde tilkemizde
hizla artmistir. Tek donorden yaklasik 6 random
trombosit silispansiyonuna esdeger trombosit
alinabilmesi, bir donoériin daha kisa araliklarla
daha fazla sayida trombosit verebilmesi, 16kosit
ve eritrosit bulasinin pratikte sayilamayacak ka-
dar az olmas: gibi avantajlar bu artisin en énemli
sebeplerindendir. Ancak, elde edilen tirtintin ger-
cekte olmas1 gereken ozelliklerde olup olmadigi-
nin takibi bu ¢ok pahali ve deneyim isteyen yon-
temin etkinlik diizeyini tespit etmek agisindan ¢ok
onemlidir. Amag: Kan Merkezimizde elde edilen
aferez trombosit siispansiyonlarinin trombosit
sayisl, eritrosit ve lokosit bulas1 acisindan uluslar



aras1 standartlara uygun olup olmadigimn tespiti
ve eger varsa standart dis1 sapmalarin diizeltilme-
si bu uygulamanin temel amacidir. Ayrica bu
uygulama Kan Merkezimizdeki "Toplam Kalite
Kontrol" uygulamasmin da bir parcasidir. Mater-
yal ve Metod: Calisma siiresince toplam 64
trombositoferez yapilmistir. Kan Merkezimizde
kullarulan 3 farklh marka aferezis cihazindan
(Fresenius AS.TEC -204, Almanya; Baxter CS-3000
Plus, ABD; Haemonetics MCS+, ABD) elde edilen
trombosit  stispansiyonlart  aymrim  takiben
trombosit ajitatér cihazinda 30 dk bekletilmistir.
Daha sonra numune torbasina alman 3-5 ml
trombosit slispansiyonu o6rneginden trombosit,
l6kosit ve eritrosit sayimi yapilmistir. Elde edilen
veriler Avrupa Birliginin ve Amerikan Kan Ban-
kalar1 Birliginin standart degerleri esas almarak
degerlendirilmistir. Ornek aliminda pipet kulla-
nimi ile enjektor kullanimi arasindaki farklilik
anlamli bulunmus ve tim ornekleme pipetle ya-
pilmustir. Alman 6rnekler serum fizyolojik ile 1:10
oraninda sulandirilarak Coulter Counter (ABD)
otomatik kan sayim cihazinda sayilmustir. Elde
edilen sonugclar 1:10 sulandirma g6z oniine alina-
rak degerlendirilmistir. Sonug: Elde edilen
trombosit sayim sonuglar: asagidaki tabloda belir-
tilmektedir. Bu veriler dogrultusunda cihazlarin
kalibrasyonu planlanan siireden dnce yaptirilmis-
tir. Kalibrasyonu takiben elde edilen trombosit
degerlerinin normal smuirlar i¢ginde oldugu goz-
lenmistir. Tiim oOrneklerde eritrosit ve lokosit
bulasmin standartlarda belirtilen diizeyde oldugu
tespit edilmistir. Sonug olarak; tilkemiz kosulla-
rinda aferez cihazlarinin standart araliklardan
daha sik kalibrasyon kontroliinden gegirilmesinin
dogru oldugu tespit edilmistir. #lmage41.jpg#
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PEDIATRIK TERAPOTIK AFEREZ
UYGULAMALARI:

1S. Kemahls, 'N.N. Solaz, 2Z. Uysal, 2M. Ertem, 2S.
Gozdasoglu, 2N. Girgin, 2A. Tanca, 2G. Deda, 2S. Cin.

Ankara (Zniversitesi Serpil Akdag Kan Merkezi,
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgt ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Ankara.

Giris : Cok yiiksek beyaz kiire sayisi ile bagvuran
l6semi hastalarinda tedavi oncesinde veya tirik
asit degerini normal seviyelere indirip tedavinin
komplikasyonsuz siirdiirtilebilmesi igin aferez
yontemi ile 1okosit azaltimi (Iokodeplesyon) ve
plazma degisimi giinimiizde yaygin kullanilan
yiz giildiiriicli sonuglar veren tedavi yontemleri-
dir. Plazma degisimi ayrica bir ¢ok metabolik
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hastalikta da kullanilmaktadir. Materyal ve
Metod: Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Saglig1 ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dalinda izlenen
8 hastada Fresenius AS.TEC - 204 (Almanya)
aferez cihaziile plazma degisimi ve lokosit
deplesyonu yapilmustir. Hastalar takip edildikleri
Klinigin gtzetiminde vital bulgularimoniterize
edilerek Kan Merkezimizde aferez uygulamalari-
na almmistir. Hastalarin hi¢ birine kalsiyum
replasmanigerekmemistir. Total kan hacmi
ekstrakorporal volimii tolere edemeyecek du-
rumda olan hastalar i¢in setlerin "prime" islemi
kan grubu ve cross match uygun kanlarla yapil-
mistir. Hastalarin biyokimyasal degerleri aferez
uygulamalar1 sonunda tekrarlanmis ve anlaml bir
farklilik goriilmemistir. Sonug : Pompa hizi, her
devirde islenen kan hacmi, ayrilan toplam tirtin
hacmi hastalarin kan hacimlerine gore (kg x 80ml
= total kan hacmi) hesaplanmistir. Bu hesaplama-
lar sonucunda hastalarda afereze bagl herhangi
bir komplikasyon gortilmemistir. Klinik durumu
nedeni le bazi hastalara 1 den fazla aferez uygu-
lanmistir. Yapilan uygulamalarla ilgili bilgiler
asagidaki tabloda belirtilmektedir.Kaybedilen 3
hastada baska merkezlerden sevk edilmis termi-
nal donemdeki vakalardir.Terapotik aferez yapi-
lan 8 hastanin erken donemde kaybedilmeyen 5
tanesi halen sagdir. Bu bulgular 1s1g1nda zama-
ninda yapilan terapotik aferez uygulamalarmin
yasam kurtaric1 etkisi oldugu tarafimizdan da
gozlenmistir. #lmage42.jpg#
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GRANULOSITOFEREZ UYGULA-
MALARI (5 OLGU NEDENI ILE):

1S. Kemahly, ™N. N. Solaz, 2A.ikinciogullari, 2F. Dogu, 2E.
Babacan, 2M. Ertem, 2S. Gozdasoglu, 2Z. Uysal, 2N.
Tacyildiz, 2E. Unal, 2G. Yavuz, 2S. Cin.

1Ankara Universitesi Serpil Akdag Kan Merkezi, Anka-
ra.

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghd ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Ankara.

Giris: Uzun yillar etkin bir tedavi yontemi olarak
kabul goren graniilosit transfiizyonu, yiiksek
etkinlikte yeni antibiotik ve antimikotiklerin kul-
lanilmasi ve temin yontemindeki zorluklar nedeni
ile bir siire gecmise oranla tedavide daha az tercih
edilmistir. Ancak son yillarda gerek donor
mobilizasyonunda gerekse aferez uygulamasinda
ki gelismeler sonucunda grantilosit transftizyonu
ozellikle kronik graniilomatozis ve inatg1 sistemik
infeksiyon olgularinin tedavisinde yeniden giin-
deme gelmistir. Amag: Immiin yetmezligi olan



hastalarda antibiotik veya antimikotik tedavisine
destek ve/veya alternatif olarak kullanilmak tize-
re, dondriin en ileri diizeyde giivenligi saglanarak
yiiksek miktarlarda graniilosit ayirimi yapilmasi-
dir. Materyal ve Metod: Ankara Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Saghig1 ve Hastaliklar1 Ana Bilim
Dalinda izlenen 5 hasta icin gonillii saglikli
dondrlerden grantilositoferez uygulamas: yapil-
mistir. Standart donor degerlendiremesinde uy-
gun bulunan donér adaylarmna zorunlu tarama
testleri (anti-HIV1/2, anti-HCV, HBsAg, VDRL)
ile tam kan sayim1 yaptirilmistir. Sonuglar: uygun
bulunan donorler istemi yapan klinikler(Pediatrik
Immiinoloji, Hematoloji ve Onkoloji) tarafindan
aferez uygulamasindan 12 saat 6nce 8 mg oral
deksametazon ve 450 pcg G-CSF ile mobilize
edilmistir. Mobilizasyon stiresinin tamamlanma-
sin1 takiben dondrler Fresenius AS.TEC - 204
aferez cihazinda asagidaki protokol dogrultusun-
da grantilositoferez uygulamasina alinmistir. So-
nug : Yukarida belirtilen protokol dogrultusunda
5 hasta icin median 4 (1-14) graniilositoferez
uygulamasiile yeterli ve etkin sayida grantilosit
toplanabilmistir. 5 hastanin herbirine median 4 (1-
14) grantilosit transflizyonu izlendigi klinikce
sorunsuz uygulanmistir. Grantilosit transfiizyo-
nunu takiben 5 hastadan 3 tanesinde erken do-
nemde mevcut infeksiyon tedavi edilmistir. Bu
hastalardan 1 tanesinin (Kr. Grantilotosis) tedavi-
sine ailesi tarafindan diizenli devam edilmedigi
i¢gin 1 y1l sonra hasta kaybedilmistir. 3 AML olgu-
sundan 2 tanesi graniilosit transfiizyonuna rag-
men mevcut infeksiyon nedeni ile erken dénemde
(tedavi sirasinda) kaybedilmistir. #Image43.jpg#

Poster

RASGELE DONOR VE TEK DONOR
TROMBOFEREZ TROMBOSIT
SUSPANSIYONLARININ SAKLAN-
MASINDA OLUSAN TROMBOSIT
FONKSIYON DEGISIiKLIiKLERI NiN
KARSILASTIRILMASI:

Z. Gulbas, M. O. Akay, H. Akyol.

Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji ve
Kardiyoloji Bilim Dallar.

Gunumuzde trombosit suspansiyonu; tam kan-
dan santrifuj yontemi ile rasgele trombosit
suspnasiyonu ve hucre ayrict cihazlarda
tromboferez ile trombosit suspansiyonu seklinde
hazirlanmaktadir. Hazirlanan trombosit
suspansiyonlarinin raf omru bes gun olup, bu
sure icerisinde trombositlerde olusan fonksiyon
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degisimi cesitli yontemlerle arastirilmaktadir.
Calismamizda kan bankamizda hazirlanan rasge-
le trombosit ve tromboferez suspansiyonlarinin
saklanmasi sirasinda 1, 3, 5 inci gunler
trombositlerde olusan fonksiyon degisiklikleri
agregometre ile trombositlerin ADP ve kollagene
agregasyon yaniti, akim sitometre ile de CDA41,
CD62P monoklonal antikorlari kullanilarak ADP
li ve ADP siz trombosit aktivasyonu arastirildi. Bu
calismalar 33 rasgele trombosit suspansiyonu
(Baxter ve Kansuk kan torbalarinda) ve 18
tromboferez suspansiyonunda (Fresenius) yapildi.
Rasgele trombosit suspansiyonlarinda 3. ve 5.
gunde birinci gune gore ADP ve kollagen ile
trombosit agregasyonu onemli derecede azalirken
ayni gunler akim sitometresi ile; ADP sonrasi
CD62 pozitif platelet yuzdesi 1. gune gore azaldi,
CDA41 ekspresyonu ise 5. gun 1. gune gore azaldi.
Tromboferez suspansiyonunda da benzer sekilde
ADP ve kollagen ile trombosit agregasyonu 3. ve
5. gunde 1. gune gore anlamli derecede azalirken,
akim sitometresi ile; CD62 pozitif platelet
yuzdesinde anlamli degisiklik olmadi, ADP
sonrasi ise CD41 ekspresyonu 3. giin 1. giine gore
azalirken 5. giin 3. giine gore artt1. Bulgularimiza
goore; 1) Saklama kosullari hem trombosit
suspansiyonu hem de aferez suspansiyonunda
ADP ve kollagen ile olusan agregasyon yanitini
azaltmaktadir. 2) Akim  sitometre ile
trombositlerin ADP ye aktivasyon yamiti degis-
memektedir. 3) Saklama sirasinda trombositlerin
devamli calkalanmasi CD62 pozitif platelet
yuzdesini arttirmamaktadir. 4) Rasgele trombosit
suspansiyonlarinin hazirlandigiKansuk ve Baxter
torbalarindaki trombosit agregasyon degisiklikler1
saklama stiresince farklilik gostermemektedir.
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OTOLOG PERIFERIK KOK HUCRE
REINFUZYONU SIRASINDA GO-
RULEN YAN ETKILER:

C. Acarlar, A. Giingor, A. Donmez, M. Pehlivan, F. Vu-
ral, M. Tombuloglu, S. Cagirgan.

Ege ﬁniversitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dal,
Bornova, Izmir.

Merkezimizde Mart 1998-Aralik 2002 tarihleri
arasinda 99 hastaya uygulanan otolog periferik
kok hiicre reinftizyonu sirasinda izlenen yan etki-
ler prospektif olarak degerlendirilmistir. Hastala-
rm 41" i kadin 58" i erkek olup medyan yas 40 (14-
68)" dir. Medyan 3 (1-9) aferez ile toplanan ve
9.01x106/kg CD34+ hiicre igeren {iriinler son kon-
santrasyonda % 7.5 DMSO ve %3 HES icerecek



sekilde islendikten sonra - 800C de mekanik don-
durucuda saklanmistir. Uygulanan hazirlama
rejiminden 24 - 48 saat sonra IV steroid,
antiemetik ve antihistaminik uygulamasin taki-
ben kok hiicreler infiize edilmis ve izlenen yan
etkiler inftizyonu yapan hemsire ve sorumlu he-
kim tarafindan hasta basinda takip edilmistir.
Hastalarin 73" tinde (% 73.7) yan etki izlenmemis-
tir. 2400 ve 2800 cc tirtin reinftize edilen iki hasta-
da islemin sonuna dogru akciger 6demi gelismis
ve islem sonlandirilarak gerekli tedavi uygulan-
mistir. Buna karsin 450 cc reinfiizyon sonrasinda
bir hastada kalp yetmezligi, 700 cc ve 2600 cc veri-
len iki olguda hipertansif atak gelismistir. 2000 -
3000 cc arasinda tiriin verilen 6 hastada isleme ara
verdirecek yada inflizyon hizimi belirgin azaltacak
diizeyde dispne olusmus, 1 hastada inftizyon
urunt ikiye boliinerek 2. giin tamamlanmistir.
Carpinti yakinmasi olan 3 olgunun 2'sinde
sintizal tasikardi, 1° inde EKG de T dalgasinda
diizlesme goriilmuistiir. En sik gortilen yan etki ise
16 olguda tanimlanan genellikle infiizyonun he-
men basinda agizda tat degisikligi ile koku hissini
takiben bulant1 ve kusmadir. Hastalar infiizyonun
daha ge¢ donemlerinde ise bas agrisi, bas donme-
si, karin agrisi, diyare, tistime, titreme, el ve ayak-
larda uyusma yakinmalarindan birini veya bir
kacini tanimlamislardir. Yan etki izlenen gruba
verilen tritin miktar1 diger gruba gore anlamli
olarak ytiiksek bulunmustur (p= 0.01). Bu sonugla-
ra gore otolog periferik kok hiicre transplantasyo-
nu oncesi yogun kemoterapi gormiis eriskin hasta
grubunda kok hiicre reinftizyonu sirasinda ciddi
kardiyovaskiiler sorunlar ortaya cikabilir. Ancak
inflize edilecek tirtin miktar1 1500 cc {tizerinde
olan olgularda inftizyonun iki seans halinde ya-
pilmasy, infiizyon sirasinda hastalarin yakindan
izlemi ve erken miidahale ile kalici bir sorun
olusmasi 6énlenebilir.
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TALASEMIiLi HASTALARDA ERIT-
ROSIT TRANSFUZYONUNA BAGLI
ALLOIMMUNUZASYONDAN KO-
RUNMA:

2A. Kavas, 'S. Kemahly, S. Yavagoglu, *S. Aydogan, N.
N. Solaz, 2S. G6zdasoglu, 2M. Ertem, 2Z. Uysal, 2S. Cin.

Ankara (Zniversitesi Serpil Akdag Kan Merkezi,
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgt ve
HastaliklariAna Bilim Dal, Ankara.

Giris :Talasemi Sendromu bilinen en yaygin tek
gen hastaligidir ve Italya, Yunanistan, Kibris ve
Turkiye gibi Akdeniz tilkelerinde daha yaygindir.

Gortilme siklig1 % 2,5 - 15 arasinda degismektedir.
Diizenli kan transfiizyonlariTalasemi hastalarmin
yasam kalitesini arttirmakla birlikte tekrarlayan
kan transtizyonu nedeni ile alloimmiinizasyon
riskinide beraberinde getirmektedir. Eritrosit
alloimmiinizasyonu hasta ve donoriin kan
gruplariarasindaki uyum ile yakindan ilgilidir.
Olas1 uyumsuzluk/ lar hastada akut veya gec
HTR (hemolitik transfiizyon reaksiyonuna)neden
olabilmektedir.Ge¢ HTR transfiizyonu takip eden
24 saat ile 3 ay arasinda ortay cikar, genellikle
sekonder immun yamnitla olusur ve transfiizyon
alan hastalarin % 0,1-0,2 sinde gorulir. Amag :
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig
ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dalinda izlenen ve ge-
rekli ES (eritrosit siispansiyonlar)) Ankara Uni-
versitesi Serpil Akda § Kan Merkezince temin
edilen Talasemi hastalarma en uygun antijenik
yapida kan temin ederek ge¢ HTR dan hastalarin
korunmas: ve kan transfiizyonu gereksiniminin
daha uzun araliklarda olusmasim saglamaktir.
Materyal ve Metod: Ankara Universitesi Tip Fa-
kiiltesi Cocuk Saghg1 ve Hastaliklar1 Ana Bilim
Dalinda izlenen ve gerekli ES Ankara Universitesi
Serpil Akdag Kan Merkezince temin edilen 41
Talasemi hastas1 igin ABO/Rh/ Rh subgrup uy-
gun lokositden armndirilmis ES hazirlanmigtir.
Subgrup belirlenmeden ve belirlenenerek verilen
ES transfiizyonlar1 arasinda transfiizyon oncesi
Hb dtizeyi agisindan ¢nemlli farklilik tespit edil-
mistir. Sonug : Bu uygulama ile; 1) ES transfiizyo-
nuna bagh alloimmiinizasyonlar ¢nlenmis yada
subklinik diizeyde kalmasi saglanmistir 2) Daha
once subgrup uygunsuz ES alan hastalarda ya-
banci grup eritrositleri temizlenmistir 3) Transtize
edilen ES larmin yasam siirelerinin eskiye oranla
uzamustir. #lmage44.jpg#
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IBN-I SINA HASTANESI
TROMBOSIT DONORLERINDE
RED NEDENLERI:

S. Yaldiriey, E. Giirlevik, K. Bilkay, H. Ersoy, A.
Dumanoglu, O. Arslan.

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Ibni Sina Hastanes,
Hematoloji Bilim Dal,, Kan Merkezi ve Aferez Unitesi,
Ankara.

AMAC: Trombosit aferezi yapilacak Kkisilerde
anamnez, muayene ve tam kan saymnin yeri,
onemi ve kendi Kan Merkezimize donér
trombositoferezi amaciyla basvuran donorlerin
red nedenleri ve oranlarinin belirlenmesi. MA-
TERYAL ve METOT: Kan Merkezimize bagvuran



dondrler tarafindan donasyon formlar1 doldurul-
du. Donériin kisisel bilgileri kaydedildikten sonra
tam kan saymmiyapildi. Donor anket formlar1 ve
tam kan sayimi sonuglarianamnez ve muayene
bulgular ile birlikte Kan Merkezi doktoru tara-
findan degerlendirilip kabul veya red edildi. Ka-
bul ve red kriterleri, Avrupa Birligi kurallari
(2003) gercevesinde belirlendi. Donérlere ait red
verileri, Hemosoft Kan Bankacilig1 ve Bilgi Yone-
tim Sistemi (versiyon 2.0) kullanularak degerlendi-
rildi. BULGULAR: 09.06.2002-09.06.2003 tarihleri
arasinda Kan Merkezimize 19.257 tam kan ve
3.237 trombosit donorii olmak tizere toplam
22.494 kisi basvurmus olup, bunlarin bir kismi
donasyon icin uygun bulunmamustir. Asagidaki
tabloda trombosit donérlerindeki red nedenleri ve
oranlar1 gosterilmistir. SONUC: Trombosit aferezi
yapilacak donérlerde, donor sorgulamasinin ay-
rintili bir sekilde yapilmasi, donériin fizik mua-
yenesi ve tam kan saymu sonuglar: ile birlikte
degerlendirilmesi gereklidir. Erkek donorlerde
stipheli cinsel iliski nedeniyle red oranlar yiiksek
oldugu icin sorgulamada bu konunun dikkatle
tizerinde durulmalidir. Yine analzejik kullanimina
ait anemnez trombosit donorlerinde dikkatle de-
gerlendirilmelidir. Anemi, I6kositoz,
trombositopeni gibi red nedenleriyle de sik
karsilasildigi¢gin donorlere aferez 6ncesi tam kan
sayimu yapilmalidir. #Image45.jpg#
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KAN BANKASI PERSONELININ
CALISMA PERFORMANSININ DE-
GERLENDIRILMESI:

S. Giirak, B. Cuhadar, M. Yildiz, A. Ozalp, O. Arslan.

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Ibni Sina Hastanest,
Hematoloji Bilim Dali, Kan Merkezi ve Aferez Unitesi,
Ankara.

AMAC: Nobet sistemi ile 24 saat hizmet veren
laboratuarlarda personel is yogunlugunun ve
dagiliminin takip edilmesi onemlidir. Ozellikle
ayni isi yapan teknisyenlerin esit is tiretmelerinin
saglanmas1 ve bu nedenle takipleri gereklidir. Bu
calismamizda Ibn-i Sina Hastanesi Kan Merke-
zinde dondr muayene, flebotomi , komponent
hazirlama ve immunohematoloji boliimlerinde
calisan personelin ¢alisma yogunlugu arastirilmis
olup, kisi basina diisen is yogunlugunun homojen
olarak dagihp dagimadig incelenmistir. MA-
TERYAL ve METOT: Ibn-i Sina Hastanesi Kan
Merkezinde flebotomi , muayene , komponent ve
laboratuvar boliimlerinde ¢alisan kisilerin ¢alisma
yogunlugu arastirilmis olup bir yil boyunca kisi
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basina dii- sen is yogunlugunun homojen olarak
dagilip dagilmadigiincelenmistir. A.U. Ibn-i Sina
Hastanesi Kan Merkezinde, Hemosoft Kan Ban-
kaciligr Bilgi Yonetim Sistemi (versiyon 2.0) adin-
da bir bilgisayar programi kullanilmaktadir. Bu
program rapor ve istatistiksel degerleri de icer-
mektedir. Her birim calismalarint kendi sifreleri
dahilinde boliimlerine ait olan programa kaydet-
mektedirler. Boylece bir data bank olusturulmak-
tadir. Bu calismada da bu istatistiksel verilerden
yararlanilmistir. BULGULAR: Donér muayene
alaninda ¢alisan 3 doktorun dondr muayene sayi-
lari, flebotomi salonunda calisan 4 flebotomisttin
yaptiklariflebotomi sayilari, komponent hazirla-
yan 4 laborantin tiretikleri komponent sayilar1 ve
kan grubu, antikor tarama, karsilastirma testleri
ve diger immunohematolojik testleri yapan tek-
nisyenlerin verileri asagida ozetlenmistir. SO-
NUC: Aym isi yapan personelin is yiikti dagilim-
larinin esit oldugu goriilmiistiir. Baz1 alanlarda
goriilen farklhiliklarin nedeni izah edilebilmekte-
dir. #Image46.jpg#
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IBNi SINA HASTANESI KAN
KOMPONENTLERI IMHA ORAN-
LARI:

D. Giiven, Y. Ozer, D. Candar, H. Tiirkoglu, 1. Aygiirtas,
0. Arslan.

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Ibni Sina Hastanesi,
Hematoloji Bilim Dali, Kan Merkezi ve Aferez Unitest,
Ankara.

Kan komponentlerinin rasyonel kullanimi 6nem-
lidir. Smurli sayida donérii olan ve kan
komponenti olan merkezlerde bu konu daha da
onem kazanmaktadir. Toplanan smurl sayidaki
tnite dikkatlice ve rasyonel bir sekilde kullanil-
malidir. Bu calismanin amaci; Ibn-i Sina Hastanesi
Kan Merkezindeki kan komponentlerinin ne se-
beplerle ve hangi oranlarla imha edildigini tespit
etmek ve gereken onlemleri almaktir. Tablodan
gorildiigi gibi en fazla imha yapilan triinimiiz
Rastgele  Donor  Trombosit  Siispansiyonu
(RDTS)'dur. Ayirimi yapilan 16996 RDTS'nin
2834"1 (% 16.6) kullanim siiresi dolmasi nedeniyle
imha edilmistir. Ikinci sirada imha kayiplar1 Taze
Donmus Plazma (TDP) “da gergeklesmistir. Ayi-
rimi1 yapilan 18703 TDP'min 593 (%3,17) 1sinma-
dan dolayi, 543’1 (% 2,9) donmamis plazma ne-
denleriyle imha edilmistir. Bu TDP 'nin saklama
kosullarinin yeterli olmadigimmi ve kliniklerden
uygun sekilde istem yapilmadigini gostermekte-
dir. Bu konular ile ilgili gereken nlemler almarak



bu istatistikler yillik olarak kontrol edilmeye de-
vam edilecektir. #lmage47.jpg
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HEMATOPOETIK KOK HUCRE
NAKLI SONRASI KARACIG ERIN
VENO-OKLUSiV HASTALIGI;
DEFIBROTIT iLE DENEYIMLERI-
Miz:

S. K. Besisik, Y. Caligkan, G. Bahat, M. N. Yenerel,D.
Sargin.

Istanbul Universitesi, fstanbyl Tip Fakiiltesi, I¢c Hasta-
liklar1 ABD, Hematoloji BD, Istanbul.

Karacigerin veno-okliisiv hastaligr (VOH), karaci-
gerin sintisoidal epitel hasari, sintizoidlerin ti-
kanmasi ve intrahepatik kiiciik ventil endotelinin
ve cevresindeki sentrilobiiler hepatositlerin nek-
rozu ile  karakterizedir.  Klinikte  agrii
hepatomegali, kilo artis1 ve sarilik triadi ile tani-
nir. Hematopoetik kok hiicre nakli (HKHN) son-
ras1 yiiksek doz kemo/radyoterapi ile iliskili olup
erken donemde gelisir, 6liumctil seyredebilir. Son
yillarda defibrotit ile diizelen olgu bildirimleri
dikkati ¢ekmektedir. Bu calismada VOH gelismis
HKHN alicilarinda 2002 yilindan beri kullanilan
defibrotit ile deneyimlerimiz tiim VOH serisi de-
gerlendirilerek sunulmaktadir. Yontem: Mart
1993-Haziran 2002 tarihleri arasinda 197 hastaya
yapilan 201 HKHN (allojenik n=130, otolog n= 69,
sinjenik n= 2) incelendi. Hazirlama rejimi (HR)
allojenik ve sinjenik nakil tipinde siklofosfamid ile
tim beden 1s1nlamasi ya da busulfan'dan olusur-
ken otolog nakil grubunda altta yatan hastaliga
gore degisti. Tum gruba 2001 yilindan itibaren
ursodeoksikolik asit ile VOH profilaksisi verildi.
Allojenik  nakil  grubunda  antimikrobiyal
profilaksi ve graft versus host hastalig
profilaksisi (CsA +kisa stireli MTX) yapildi. VOH
tanis1 Seattle kriterlerine gore konuldu. Klinik
olarak <100 giinde tedavisiz gerileyen yada belir-
tisiz kalan olgular hafif, ditiretik ve agriya yonelik
tedavi gerektiren olgular orta, 100 giin icerisinde
diizelmeyen ya da 6liimle sonuglanan olgular agir
olarak simiflandirildi. VOH tanist konulmas: ile
birlikte destek tedavisi, klinik durumu uygun
bulunan hastalara ayrica t-PA, 2002 yilindan itiba-
ren ise defibrotit (gtinde 4 x 10 mg/kg, inftizyon
seklinde, tam diizelme elde edilene kadar) kulla-
nild1. Sonuglar: VOH tanis1 197 HKHN alicisinin
13'tinde (%6,6) kondu. VOH gelisen tiim hasta-
larda hazirlama rejimi busulfan icermekte idi.
VOH gelisen olgularin temel 6zellikleri tabloda
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gosterilmistir. Hafif derecede VOH tarus1 bir has-
tada farkli bir 8lim nedeni sonrasi postmortem
biyopsi ile rastlantisal kondu. Agir derecede VOH
gelismis 7 hastanin t-PA kullanilmis 3'ti yogun ve
yaygin kanama komplikasyonu ile geri kalani
¢oklu organ yetmezligi ile <100 giin oldiiler. Orta
derecede VOH gelisen 5 hastanin {ictinde sadece
destek tedavisi ikisinde yami sira defibrotit ve
hemofiltrasyon kullanildi. Sadece destek tedavisi
verilen 3 hastanin biri klinik bulgusu gerilemekte
iken VOH dis1 nedenle, 2 hasta VOH nedeniyle
oldiler. Defibrotit kullamlan 2 hastada kisa stire
icerisinde klinik tam diizelme elde edildi. Hasta-
lardan biri hala yasamakta olup digeri ise 92.
giinde septik sok nedeni ile 6ldii. Yorum: Calis-
mamizda VOH gelisimi literattirle uyumlu olarak
busulfan iceren HR verilmis ve allojenik HKHN
yapilmis olan hastalarda daha sik gorildi.
Defibrotit verilen hastalardaki tani siras1 klinik ve
laboratuvar bulgularindaki hizla diizelme ve bu
diizelmenin klinik olarak uzun siirmesi az sayida
hasta olmasmna ragmen dikkat cekici olup
defibrotitin VOH tedavisinde umut verici bir se-

cenek olabilecegini diistindiirmektedir.
#Image48.jpg#
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REFRAKTER/RELAPS LENFOMALI
HASTALARDA ESHAP + G-CSF iLE
PERIFERIK KOK HUCRE
MOBILIiZASYON ETKINLIGININ
DEGERLENDIRILMESI:

H. Bekoz, K. Temizkan, A. U. Bilgin, F. G. Yilmaz, A.
Timuragaoglu, I. Karadogan, B. Coban, L. Undar.

Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 ABD,
Hematoloji BD., Antalya.

Refrakter veya relaps Hodgkin hastalign (HH)
veya nonHodgkin lenfoma (NHL) tedavisinde
giincel yaklasim otolog kok hiicre desteginde
miyeloablatif kemoterapidir. Daha az malign hiic-
re kontaminasyonu, daha hizli engrafman sagla-
mas1 ve daha noninvazif olmasi nedeniyle kok
hiicre kaynag1 olarak periferik kan yeglenmekte-
dir. Buytime faktorii ve kemoterapi ile hasta-
donorden kok  hiicrelerin  periferik  kana
mobilizasyonu saglanmaktadir. Bu c¢alismada,
refrakter/relaps HH (n=6) veya NHL (n=9) nede-
niyle salvage amaciyla 15 hastaya verilen ESHAP
+ G-CSF tedavisinin kok hiicre mobilizasyon et-
kinligi  arastirilmustir. ESHAP  (etoposid
40mg/m2/g 1-4 giin, metil prednisolon 500mg/g
1-5 gin, araC 2g/m2/g 5. giin, sisplatin



25mg/m2/g 1-4 giin) tedavisinin 6. giintinden
itibaren G-CSF (Neupogen, Roche; 10pg/kg/gtin
SC) baslandi ve aferez giiniine dek devam edildi.
Kemoterapiyi izleyen inisten sonra lokositin yeni-
den yiikselis doneminde periferik kan CD34-
pozitif hiicre sayimi yapilarak 20/ul ya da tizeri
degere wulasildiginda hastalar afereze alindi.
Aferez islemi 2.5x10E6 oluncaya kadar devam
edildi. Uygun toplama simiri olarak 2.5x10E6 -
4x10E6 kabul edildi. Baslangista ardisik otolog
transplantasyon distintilen hastalarda tist smir
8x10E6 ya cikarildi. Planlanan 17 aferez islemin-
den 15 iglem basarili olarak sonlandirildi. Basari-
siz iki islemden birinde hedef degere ulasilamaz-
ken, diger vakada ise trombosit replasmanlarina
ragmen refrakterlik nedeni ile hastanin trombositi
hemaferez icin gerekli esik degerine ytikseltile-
medigi icin hedef CD34-pozitif hiicre sayisina
ulasilmasma ragmen aferez islemine alinamadi.
Buna gore 15 vakanin aferez islemine alinmasi
ortalama 14.gtindi (12-17). HH ve NHL arasinda
ortalama aferez giinii agisindan fark yoktu. Ba-
sarili olarak sonlandirilan 15 vakadan 4‘tinde 2
aferez ile istenen 2,5x10E6 degerine ulasilirken
geriye kalan 11 vakada ise tek aferezde bu degere
ulagilmustir.Iki aferezde toplanan vakalarm 3'i
HH 1i ise NHL idi. Iki hastada tedaviyle diizelen
febril atak disinda komplikasyon gozlenmedi. Bu
calisma, refrakter/relaps lenfoma hastalarinda iyi
bir salvage tedavi secenegi olan ESHAP (+ G-CSF)
rejiminin ayni zamanda basarili bir mobilizasyon
rejimi olarak da kullanilabilecegini gostermekte-
dir. Calisma yeni olgularla devam etmektedir.
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KORDON KANI
KOLLEKSiYONUNA ETKi EDEBI-
LEN OBSTETRIK ETKENLERIN
INCELENMESI:

M. Beksac, K. Dalva, M. Arat, S. Beksag.

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji B.D.
Laboratuvarlari ve Kordon KamBankast, Hacettepe
Universitesi Kadin Hastaliklart Dogum A.B.D., Anka-
ra.

Kordon kani (KK) kok hiicresi, eriskin kemik ili-
gine oranla daha ytiksek proliferatif 6zellikleri,
biiytime faktor gereksiniminin daha az olmasi
gibi avantajlar1 nedeniyle eriskine oranla 1 log
daha az miktarlarda bile miyeloablatif tedavi son-
rasinda yeniden hematopoez olusturabilmektedir.
Yakin zamana kadar sadece ¢cocuk hastalarda, son
donemde ise eriskin olgularda da transplantasyon
icin kullanilabildigi bildirilmektedir. Bu gelisme-
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ler KK da kok hiicre miktarinin énemini 6ne ¢i-
karmaktadir. Bu retrospektif degerlendirmenin
amaci 1994 de kurulmus olan Ankara Tip Fakiilte-
si Kordon Kami Bankasi'na gonderilen KK ait
obstetrik bilgilerin hematopoietik kok hiicre ko-
leksiyonuna etkilerini incelemektir. 1994-2003
arasinda toplanan 92 tinite KK dan 56 sinin
obstetrik bilgilerine ulasilabildi. Bu olgularin ti-
mii Hacettepe Tip Fakiiltesinde gergeklestirilen
dogumlar idi. Dogumlarin 49°u sezaryen, 7'si ise
normal  vaginal yolla  gerceklestirilmistir.
Kolleksiyonlarin tiimii ailede hasta bir kardes (15
talasemi, 31ALL, 5 diger anemi, 3 diger
maligniteler) bulunmasmedeniyle planlanmisti.
Anne yaslar1 20- 43 (ortanca: 30,5), gravida 1-
9(ortanca: 3), para 0-6 ( ortanca: 1), gebelik hafta-
s5133-40( ortanca: 38), bebek dogum agirligi (BDA)
2290-4200g (ortanca:3200), bebek cinsiyet( K/E:
28/28) olarak saptandi. Toplanan KK voliim: 60-
200 (ortanca: 100), CD34 (x106): 0.8-49,3 (ortanca:
4,83), mononiikleer hiicre (x108):  1,42-
18,1(ortanca: 3,7) olarak saptandi. KK larmin %
21'inde 2 haplotip , % 48'inde tek haplotip uyumu
saptanirken %18'inde ortak haplotip bulunmu-
yordu kalan %12 olguda ise hastanin doku tipi
bilinmediginden degerlendirme yapilamadi. Bu
gruba giren KK larindan besi kok hiicre nakli igin
kullaruldi. Ttimiinde engrafman saglandi. Kiz ve
erkek bebeklerin KK voliim, CD34 ve MNH de-
gerleri sirasiyla:
104,74£31,4ml/5,74+4,7x10e6/4,8+3 x10e8 ve
1074£22,9ml/7,61+9,8x10e6/3,98+1,53 x10e8 olarak
bulundu aralarinda istatistiksel fark saptanmadi.
Kordon karni voliimii, total CD34+, MNH ile be-
bek dogum agirhigive gebelik haftasi arasinda
yapilan Pearson korelasyon analizlerinde total CD
34 ile BDA (r=0,294, p=0,034) ve KK voliimi ile
BDA (r=0,327, p=0,015) pozitif anlaml1 korelasyon
saptandi. Gebenin gravida ve para statusunun
kordon kami volimii, total CD34+, total MNH
icerigine etkisi incelendiginde gravida (ve para)
ile CD34+ igeriginde arasinda pozitif korelasyon
saptand1 (r=0,493, p=0,003) gruplar aras: farkta
istatiksel olarak anlamliydi(p=0,0001). Sonug ola-
rak saglikli bir gebelik gostergesi olarak BDA
arttikca KK kok hiicre igerigi artmaktadir. Olgula-
rin gebelik haftalar1 genelikle 38-40 arasinda yi-
gildigr icin kok hiicre koleksiyonuna etkisi goste-
rilememistir. Ilgin(; olarak G ve P ile de kok hiicre
icerigi arasinda pozitif bir iliski saptanmistir. Do-
gum zamanlamasimin etkisi incelendiginde ise
mevsimler arasi fark saptanmadi. KK CD34 iceri-
ginin, 36 yasindan geng annelerde daha yash olan-
lara gore anlamli olarak daha ytiksek oldugu sap-
tanmustir (7,02x10e6 karsilik 3,49x10e6, p=0,045).
Dogum seklinin sezaryen veya vaginal yolla ol-
masinin KK voliimii (107 ve 93 ml) veya icerigine
etkisi gosterilememistir. Bu bilgiler 1s181nda eris-



kinlere de uygulanabilecek maksimum KK verim-
liligine ulasabilmek icin hem Dogum Hekimleri-
nin efektif KK toplama deneyimine sahip olmasi
hem de saglikli bir gebeligin 6nemi ortaya ¢ik-
maktadir.
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ANJIYODISPLAZi VE BERNRAD-
SOULIER SENDROMUNA BAGLI
TEDAVIYE DIiRENCLI AKUT GiS

KANAMASINDA REKOMBINANT
FAKTOR VII TEDAVISI:

10. Ozgiir, 2N. Eren, 3S. S. Kart, ‘M. Arslan, Y. Uzun,
3M. Yilmaz, 3M. Sonmez, 3E. Ovali.

1Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Gastroen-
teroloji Bilim Dali, Trabzon,

2Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi I¢
HastaliklamAnabilim Dal, Trabzon,

3Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Hemato-
loji Bilim Dali, Trabzon.

Bernard-Soulier sendromu trombosit adezyon
bozuklu gu ile seyreden konjenital bir hastaliktir.
Bu hastalar minor kanamalarla bagvurabilecegi
gibi hayat1 tehdit edici kanamalarla da basvurabi-
lirler. Bu yazida trombosit transfiizyonlarina
refrakter ve ciddi gastrointestinal sistem kanamasi
olan Bernrad-Soulier sendromlu bir hastanin
rekombinant faktor VII ile tedavisi ve sonugclari
sunulmustur. Kirkbir yasinda bayan hasta siyah
renkli diskilama ve halsizlik sikayetleri ile hasta-
nemize  basvurdu. Hasta  hipotansif ve
tasikardikti. Rektal tusede melena tespit edildi.
Periferik yaymasi ve trombosit fonksiyon testleri
Bernard-Soulier sendromu ile uyumlu bulundu.
Hastanin 6zgeg¢misinden 5 yil 6nce Bernard-
Soulier sendromu ile birlikte Treitz bagmin
distalinde anjiyodisplazi tanisi aldigi ve son 5
yilda ¢ok sayida akut GIS kanamasigegirdigi 6§-
renildi. Mevcut epikriz raporlarindan enteroskopi
ve sintigrafik incelemede anjiyodisplazi odagimnin
tespit edildigi saptandi. Yapilan tist GIS endosko-
pide duodenum ikinci kismina dek kanama odagi
saptanmadi. Kolonoskopide kanama odag1 gorii-
lemedi. Hastaya yattig1 stirece 15 {inite eritrosit,
11 tinite trombosit siispansiyonu verildi. Yogun
medikal tedaviye ragmen gastrointestinal sistem
kanamasi kontrol altina alinamadi. Yatisinin 10.
guniinde hastanin yaklasik 1000 cc melenas1 oldu
ve hipotansif soka girdi. Genel cerrahi konsiiltas-
yonu istendi, ancak hasta operasyonu kabul et-
medi. Bunun tizerine 90 pg/kg dozunda Faktor
VII verildi. Faktor VII inftizyonu sonrasi hastada
vital bulgularda belirgin diizelme gozlendi ve
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kanamasi durdu. Takip eden giinler i¢inde kana-
mas1 olmadi ve sifa ile taburcu edildi. Su ana ka-
dar literatiirde Bernard-Soulier sendromlu iki
hastada Faktor VII kullanimi ile basarili sonug
alindigr rapor edilmistir. Bu vaka nedeniyle
Bernard-Soulier sendromlu ve anjiyodisplazili
hastalarda diger tedavilere direncli, kontrol altina
almmamayan akut gastrointestinal kanamalarinda
Faktor VII" nin kullanilabilecegi ileri stiriilebilir.
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CUTIS VERTICIiS GYRATA (CVG)
VE IDYOPATIK
TROMBOSITOPENIK PURPURA
(ITP): TESADUF VEYA BIRLIiKTE-
LiK:

0. Nevruz, C. Beyan, K. Kaptan, O. Kose.
Giilhane Askeri Tip Akademisi, Ankara.

Cutis Verticis Gyrata sacli derinin genellikle
oksipital bolgesinde goriilen, tn-arka istikamette
yerlesimli, yumusak, katlantihi lezyonlardir. 20
yasindaki erkek hasta tesadiifen yapilan tam kan
sayiminda trombositopeni tespit edilmesi tizerine
klinigimize sevk edilmisti. Yapilan fizik muaye-
nesinde oksipital bolgede o©n-arka istikamette
yerlesimli, olduk¢a yumusak kivamli, dort adet
katlantidan olusan, hemen enseden ©once sonla-
nan, 5-6 cm boyunda cilt lezyonu saptandi. Hasta
lezyonlar1 son 2-3 yilda fark ettigini, kendisini
rahatsiz etmedigini, ailesinde hi¢ kimsede bu tiir
lezyonlarin olmadigini ifade ediyordu. Ozgegmi-
sinde 12 yasinda psikotik reaksiyon nedeniyle
tedavi gormiistii ve son {i¢ yilda epistaksis atakla-
r1 mevcuttu. Hastanin soy gec¢misi ozellik arz et-
miyordu. Tam kan sayimminda trombosit sayisi
19.000-65.000/mm_ arasinda degismekteydi. Oy-
ki, fizik muayene, periferik yayma, kemik iligi
aspirasyonu ve diger trombositopeni nedenlerinin
ekarte edilmesi ile ITP tanus1 konulan ve yattig1
donemde kanama izlenmeyen hasta halen peri-
yodik takiplerle kontrol altinda tutulmaktadir.
Literattir incelemelerinde oldukca nadir goriilen
CVG ile ITP nin birlikteli gi rapor edilmemistir.
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ROMATOID ARTRIT ZEMININDE
KAZANILMIS iZOLE
AMEGAKARYOSITIK



TROMBOSITOPENI: BiR OLGU
SUNUMU:

S. Karakus, L. Ozisik, E. Yiicel.
Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara.

Ik defa Karn tarafindan tarmimlanan, kazanilmis
izole amegakaryositik trombositopenik purpura,
ciddi trombositopeni ve kemik iliginde
megakaryosit azalmasi veya yoklugu ile karakte-
rize olan nadir bir hastaliktir. Klinik gidisi degis-
ken olup, aplastik anemi, myelodisplazi ve 15se-
miye doniisme potansiyeli tasimaktadir. Etiyoloji-
sinde megakaryopoezin progenitor hiicre diize-
yinde intrinsik bozukluk, megakaryositik farkli-
lasmanin humoral veya hiicresel baskilanmasi
gibi cesitli patogenetik mekanizmalar sorumlu
tutulmaktadir. Bu nedenle de standart bir tedavisi
yoktur. Biz burada amegakaryositik
trombositopenik purpura gelisen romatoid artritli
bir hastay1 sunuyoruz. Romatoid artrit ve diabetes
mellitus tamlariyla izlenen 73 yasindaki bayan
hasta, halsizlik, nefes darligi, burun ve makattan
kanama yakinmalariyla basvurdu. Fizik muaye-
nesinde cilt ve skleralarda solukluk disinda bir
patoloji yoktu. Laboratuvar incelemelerinde Hb
4.9 gr/dl, hematokrit %13.9, 1okosit 5680/mm3,
trombosit 10.400/ mm3 olararak bulundu. Bakilan
periferik ~ yaymasinda  eritrositer  seride;
hipokromi, makrositoz saptandi. Trombositler
nadir tekliydi ve lokosit formiilii normal dagilim
gostermekteydi. Kemik iligi aspirasyon ve biyop-
sisinde kemik iligi normoselliiler olup, eritroid ve
myeloid seri gelisimleri normaldi. Megakaryosit
hi¢ gortilmedi. Kemik iligi sitogenetigi normal
karyotipi gostermekteydi. Eritrosit ve togun
trombosit replasmani yapilan hastanin trombosit
degerleri 1370/mm3’e kadar diistii. Bunun tizeri-
ne 1 gr/kg/giin dozunda intravendz
immiinglobulin (IVIG) tedavisi iki giin siireyle
verildi. Trombosit sayimlariancak trombosit trans-
fiizyonlar ile yiikselebilen hastaya IVIG tedavisi
bittikten 5 giin sonra 5 mg/kg/glin dozunda
siklosporin A tedavisi baslandi. Tedavi sirasinda
replasmansiz trombosit sayimlar1 giderek yiikse-
len hastanin 10. giinde degerleri 360.000/mm3 ‘e
ulast. Tedavinin 20. giintinde pnomonisi gelisen
hasta yogun bakimda takip edilirken bobrek
fonksiyonlar1 bozulmaya basladive siklosporin 35.
giintinde kesildi. Takiplerinde trombosit sayimla-
rinda diisme izlenmedi. Hastaliin romatoid artrit
zemininde gelismesi ve Siklosporin gibi aktif
immiinsupresif tedaviyle remisyon saglanmasi
bize alttaki patolojik mekanizmanin
megakaryopoezin ~ hiicresel ~ve  humoral
immiinosupresyonu olabilece gini gosteriyor. Bu

135

konuda ileri arastirmalarin

yapilmasigerekmektedir.
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BEHCET HASTALARINDA TAM
KAN TROMBOSIT AGREGASYONU
iLE TROMBOSIT FONKSiYON BO-
ZUKLUKLARININ ARASTIRILMA-
SI:

10. M. Akay, 2C. Korkmaz, 'E. Akin, 'Z. Giilbas.

10Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Ic Hastahklar
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HastaliklamABD, Romatoloji BD, Eskisehir.

Behget hastalarinda goriilen tromboz egilimini
gesitli hemostatik bozukluklarin artirabilecegi ileri
stiriilmekle birlikte, tromboz gelisiminde
trombosit fonksiyon bozuklu gunun gercek roli
net olarak bilinmemektedir. Calismamizda Behget
hastali1 tanis1 alan olgularda trombosit fonksiyon
bozukluklarimi ve hastaligin klinik aktivitesi ile
iliskisini tam kan trombosit agregasyonu ile aras-
tirmay1 amagladik. Literatiirde Behget hastalarin-
da trombosit fonksiyon bozuklugunu arastiran az
sayida calisma mevcut olup, plateletten zengin
plazmada (PRP) yapilmistir. Bu calisma, Behget
hastalarinda yapilan ilk tam kan trombosit
agregasyon testi olmakla birlikte, trombositlerin
dogal  ortaminda  degisiklik  yapilmadan
fonksiyonlaridegerlendirildigi  igin  gegmiste
PRP'de yapilmis agregasyon testlerine gore de
daha fizyolojiktir. Uluslararas:i tanikriterlerine
gore Behcet hastalig1 tanisi alan ve klinik olarak
aktivite bulgular tasiyan 20 olgu ¢alismaya dahil
edildi. Tim hastalarda oral tilserasyon, 14 hastada
genital tiilserasyon, 9 hastada goz lezyonlari, 15
hastada deri lezyonlari, 11 hastada eklem tutulu-
mu ve 1 hastada vendz tromboz mevcut idi. Kont-
rol grubunu olusturan 10 saghkl birey ile hasta
grubunda ADP, arasidonik asit (AA), ristosetin ve
kollajen ile indiiklenen tam kan trombosit
agregasyonu ve akut faz reaktanlar1 (eritrosit
sedimentasyon hizi, fibrinojen, c-reaktif protein)
calisildi. 3 aylik standart tedavi rejimleri (kolsisin,
azathioprine ve/veya steroid) sonrasi trombosit
fonksiyon testleri tekrarlandi. Sonuglar tabloda
verilmistir. Tedavi sonrasiADP ile indiiklenen
trombosit agregasyonu, ADP ile indiiklenen ATP
saliimi ve kollajen ile indiiklenen trombosit
agregasyonunda tedavi oncesine gore istatistiksel
olarak anlamli bir azalma saptand:1 (p<0,05,
p<0,01, p<0,01). Ayrica eklem tutulumu olan ol-
gularda kollajen ile indiiklenen trombosit



agregasyonunda istatistiksel olarak anlamli bir
artis saptandi. Bulgularimiz; artmis trombosit
agregasyon yamtmin, Behget hastalarmmdaki
trombotik egiliminden sorumlu hemostatik bir
anormallik olabilecegini ve hastaligin aktivasyonu
ile iliskili oldugunu desteklemektedir.
#Image49.jpg#
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162 IMMUN TROMBOSITOPENIK
PURPURA OLGUSUNUN KLINiK
SEYIiR VE TEDAVI CEVABI YO-
NUNDEN DEGERLENDIRILMESI:

M. N. Yenerel, T. Atamer, M. Ayer, I. Yazicy, R.
Kiiciikkaya, S. Yavuz, S. K. Besisik, M. Aktan, M. Nalca-
c1, D. Sargin, Y. Pekeelen, G. Dincol.

Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, I¢
HastaliklamABD, Hematoloji Bilim Dali, Istanbul.

Bu calismada hematoloji bilim dalimizda 1972 ile
2003 temmuz aymna dek immun trombositopenik
purpura (iTP) tanistyla izlenmis olan 162 olgu,
klinik seyir ve tedavi sonuglariyoniinden geriye
doniik olarak incelendi. Yaglar112 ile 84 arasinda
(median yas 35 yil) degisen olgularin 122" si kadin
40" 1 erkek idi. Olgularin baslangic trombosit de-
gerleri 1.000/mm3 ile 121.000/mm3 arasinda
degismekteydi (ortanca 25.000 /mm3). Olgularin
biiyiik cogunlugunun (125 olgu) purpura ve daha
nadir olmak tizere burun kanamasi , menoraji ve
nadiren gastrointestinal gastrointestinal sistem
kanamasi bulgulartyla basvurdugu gozlendi.
Trombosit degerleri 32.000/mma3 ile
121.000/ mm3 arasinda degisen 37 olguda ise bas-
langicta kanama diyatezi saptanmadi. Tedavi
uygulanan 138 olgunun tiimiinde baslangic teda-
visi olarak 1mg/kg dozuyla prednizolon baslandi.
Geg tedavi, steroid tedavisinin uzun siire verilme-
si gereken olgularda uyguland: ve azatiyoprin (4
olguda), danazol (2 olguda), siklofosfamid (5 ol-
guda) ve vinka alkaloidlerinden (17 olguda)
olusmaktaydi. Kanama diyatezinin hayat1 tehdit
ettigi 4 olguda ise gecici tedavi olarak pulse
prednizolon wuygulanirken 2 sinde ayrica
intraventz immun globiilin uygulanmak zorunda
kalindi. Tedavi uygulanan olgularin 73 {inde
(73/138) trombosit degerleri yiikselse de normale
ulasmadi ve steroide cevapsiz kabul edildi. 45
olguda tam remisyon saglandi. Yirmi olguda ise
trombosit degerleri tamamen diizelse de steroid
tedavisi kesilir kesilmez trombositopeni tekrarladi
ve bu olgular steroide bagimli kabul edildi. Besi
steroide bagimli, 35 i de steroide cevapsiz toplam
40 olguda splenektomi yapildi ve 29 unda tam
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diizelme saglandi. Splenektomisiz vinka alkaloidi
uygulan 13 hastanin 3 tinde tam remisyon, 5 inde
kismi remisyon saglanirken 5 in de cevap alina-
madi. Son gozlemleri sirasinda 56° s1 halen
remisyonda olan olgularin 106 s1 trombositopenik
olarak takip edilmektedir. Tam remisyona girme-
yen olgular 1 ay ile 31 yil stireyle takip edilmis ve
son  trombosit  degerleri  5000/mm3 ile
125.000/mm3 arasinda (ortanca 51.000 /mm3)
bulunmustur. Agir trombositopenisi (<10.000
/mm3) olan olgular dahil hastalarmmizin hig¢ bi-
rinde cilt kanamalar1 disinda ciddi kanama soru-
nu gozlenmedi. Bu stire iginde ITP ye bagh kana-
malar nedeniyle kaybedilen olgumuz olmanustir.
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HEPATITIiS-B VIRUS ENFEKSIYO-
NUNA BAGLI GELiSEN BIR
TROMBOSITOPENI OLGUSU:

1F, Erdem, 1. Kiki, 1M. Giindogdu, 2R. A. Sar1.
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2Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar
ABD. Immiinoloji BD., Erzurum.

Hepatitis-C virusunun (HCV) bir ¢ok otoimmun
ve lenfoproliferatif hastaliklarla iliskili oldugu
bilinmektedir. Bazi calismalarda HCV nin non-
immun trombositopeni yaptig1 da bildirilmistir.
Hepatitis-B virtisiintin Immun Trombositopenik
Purpura’da (ITP) HCV'ye benzer bir roliiniin
oldugu bilinmektedir. Yaklasik 4 (dort) yil once
ITP ve kronik hepatitis-B tanis1 alan 65 yasinda bir
bayan hasta 3 yil tedavi verilmeksizin takip edil-
mis. 1.5 yil 6nce hastanin karaciger enzimlerinin
ve HBV-DNA"smin yiikselmesi nedeni ile gastro-
enteroloji kliniginde karaciger biyopsisi yapilmus.
Batin USG'de splenomegali ve portal hipertansi-
yon tespit edilmemis. Karaciger biyopsisinin,
kronik aktif hepatit gelmesi tizerine hastaya haf-
tada 3 defa 3'mii Interferon-? 2b baslanmis. Teda-
vi oOncesi hastanin trombosit sayilar1 30.000-
40.000/mm3 arasinda seyrederken interferon
aldig1 1 (bir) yil boyunca trombosit sayilar1 nor-
mal (150.000-400.000/mm3) diizeylerde seyretti.
Fakat Interferon tedavisinin tamamlamp kesilme-
sinin hemen sonrasinda trombosit sayilart yeni-
den tedavi 6ncesi diizeylere diistii. Daha ©nce
baska bir merkezde ITP tamisi alan hastanin
trombositopenisinin interferonile diizelip interfe-
ron tedavisinin kesilmesinden kisa siire sonra
tekrar trombosit saymin diismesi, Interferonun
immun trombositopeni yapma yan etkisi ile bir-
likte degerlendirildi ginde; bu vak'a daki



trombositopenin hepatitis -B virusiine bagh olabi-
lecegini bize duistindiirdii. Sonug olarak; hepatit-B
viristinin de  HCV  gibi  non-immun
trombositopeni yapabilir.
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Glazmann Trombastenisi trombosit yiizey
membraniolan Glikoprotein IIb/1lla
_1IB_3,CD41/CD61) kalitatif veya kantitatif yet-
mezligi ile karakterize otozomal resesif kalitsal bir
trombosit kusurudur. Glazmann trombastenili
hastalarin trombositleri aktivasyon sirasinda fib-
rinojene baglanamaz ve bu nedenle agregasyon

olusmaz. Tipik laboratuvar bulgular
trombositlerin ADP, adrenalin, kollojen ile
agregasyon  goOstermemesi,  ristosetin  ile

agregasyonu periferik kan yaymasinda kiimeler
olmadan tek tek trombositlerin goriilmesidir.
Glazmann Trombasteni'li hastalarda mukozalar-
da agir kanamalar olabilir. Hastalar siklikla ka-
nama semptomlariolan menoraji, kolay ¢iirtime ve
morarma, burun ve dis eti kanamasi ile bagvurur-
lar. Laboratuvar olarak bu hastalarda normal
trombosit say1 ve morfolojisi olmasmna ragmen
agregasyon bozuklugunu gosteren kanama
zamaniuzamasi ve pihti rekraksiyonunda azalma
veya yokluk saptanir. Tedavide korunma (agiz
hijyeni, antiagregan ilaclardan kagmma, hepatite
kars: asilanma) ve kanamalarda trombosit trans-
fuzyonlar1 6nemlidir. Bu hastalarda demir ve folik
asit eksikligine bagl sik sik olan kanamalar sonu-
cu anemi goriltr. Dis eti kanamalarinda lokal
Gelfoam, dental splitler ve antifibrinolitik tedavi
kullarulabilir. 25 yasinda erkek hasta yorgunluk,
halsizlik, cabuk yorulma, tistime, burun vediseti
kanamasi ve sirtinda morluklarin olusmas: sika-
yetleri ile bagvurdu. Hasta kendini bildiginden
beri 6zellikle eforla artan ¢abuk yorulma, halsizlik
ve carpintt oluyormus. Ozgegmi§inde askere gel-
meden once kil yeme aliskanlig1 oldugunu ifade
ediyor. Haftada tig-dort kez, kendiliginden olan
ve 10dk. dan fazla siiren burun ve diseti kanama-
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lar;, mindr travmalardan sonra cildinde hizla
morluk olusmasi tarif ediyordu. Kiigtiklii gtinden
beri mevcut sikayetleri igin yasadig1 bolgede dok-
tora gitmis ancak bir tan1 konulmamus. Soy gegmi-
sinde kiz kardesinde benzer sikayetler oldugunu
ifade ediyor. 2,5 yasinda mide kanamasi gegirmis.
Stinnet olmamus, ila¢ ve madde bagimliligi, alkol
kullamim 6ykiisii olmayan hastanin yapilan siste-
mik muayenesinde iist ekstremite ve sirtta yer yer
petesi-purpuralar1 haricinde baska bir bulguya
rastlanmadi.Yattig1 stire iginde dis eti ve burun
kanamalar1 (anterior tamponla durdurulan) goz-
lendi. Tam kan sayimminda BK: 7600/mm3, KK:
4.180.000/mm3 Hb: 6.6gr/dl, Hct: %23.1, MCV:
55.2, Trombosit: 318.000mm3, Sedim:19 mm/h
bulundu. Periferik kan yaymasinda hipokrom
mikrositer anemi ve trombosit sayis1 yeterli ancak
kiime yapmadig tek tek dagilmis durumda ol-
duklar tespit edildi. PTZ (INR), aPPT degerleri
normaldi. Kanama zamam 10 dakikadan uzun,
faktorVIII ve von Willabrant Faktor diizeyi olup
normaldi. ADP ve kollagen yapilan Trombosit
Fonksiyon Testlerinde agregasyon olmadig1 ancak
Ristosetin ile agregasyon olusturdugu goriildi.
Hastaya yattig1 siire iginde dis absesi gelisti ve dis
¢ekimi onerildi. Cekim 6ncesi ve sonrasinda top-
lam 6 tinite trombosit stispansiyonu ve fibrin ya-
pistiricr kullanilarak kanama kontrolii saglanda.
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Helikobakter pylori (HP) MALT Lenfoma, Gastrik
adenokarsinoma, mide ve duedonum peptik ul-
serleri ve farkliformdaki gastritlerden sorumlu
tutulmaktadir. HP, Sjogren Sendromu ve Henoch-
Schonlein Purpurasi gibi bazi otoimmiin hastalik-
larin patogenezinden de sorumlu tutulmaktadir.
Son zamanlarda iki Italyan grup ITP'I1 ve HP ile
enfekte hastalarda HP eradikasyondan sonra
trombosit degerlerinin yiikseldigini gostermisler-



dir. Bu ¢alismamizda ITP tanis1t konmus trombosit
saymmu < 100 000 hastalarda HP siklig1 arastirmis-
tir. ITP"11 HP enfekte hastalarda HP eradikasyonu
uygulandiktan sonra trombositopeninin diizelme-
si ve bunun sonraki kontrollerde devamliligim
arastirdik. Calismaya 34 ITP'li hasta alinmustir.
HP(+)ligi 20/34(%59) unda, HP (-) ligi 14/34
(%41) saptanmistir. HP (+) hastalarinin 144 er-
kek, 2°si kadin olarak saptanmistir. HP(+) 20 has-
tanin yas ortalamasi41l (21-81), HP (-) hastalarin
yas ortalamasi 48 (1693) dir. HP dispeptik yakin-
malar1 olan hastalarda gastroduodenoskopi ile
biyopsi yapilarak, dispepsi sikayeti olmayanlarda
C14 Ure Nefes Testi ile arastirildi. HP (+) ligi sap-
tanan hastalara
amoksasilintklaritromisin+lansoprazoldan  olu-
san ti¢clii tedavi protokoli 15 giin siire ile uygulan-
di. HP eradikasyonundan sonra baska herhangi
bir tedavi verilmeyen hastalar HP (+) ligi ve
trombosit sayisibakimindan takibe alindilar. HP
(+) ITP’li 20 hastanin 8'inde (%40) HP eradikas-
yon tedavisinden sonra yapilan aylik kontrollerde
trombosit sayilarmin > 100.000 /mm3 degerlere
ulastigini saptadik. 20 hastanin 12'sinde (%60)
ayblk trombosit sayilarmin takibinde beklenen
trombosit artisinin olmamasini HP (+) liginin
devam etmesi sonucu olabilecegini dustindiik
Yakin ge¢miste eriskin ITP'li hastalarin bazilarin-
da HP saptanmis ve bunun tedavisinden sonra
trombosit sayisinin normale dondugii gorulmiis-
tiir. Bizde erigkin ITP lihastalarimizda HP enfek-
siyonun sikligi,cevap orani ve cevap siiresini aras-
tirmak istedik. Bu konuda daha genis hasta grubu
ve daha uzun donemli takiplerle ITP'li hastalarda
HP enfeksiyonunun arastirilmas: ve eradikasyo
nu sonrasl cevap orani ve siiresinin degerlendi-
rilmesinin uygun olacag1 kanaatindeyiz.
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Lenfoproliferatif hastaliklarla oto-immiin olaylar
arasindaki iliskinin varlig1 uzun stiredir bilinmek-
tedir. Hodgkin Lenfoma (HL) ve immun olaylarin
birlikteligi ise ¢ok nadir olup yalmizca olgular
bazinda rapor edilmistir. Burada immun
trombositopeni (ITP) tanisi konularak yatirilan ve
etiyolojide HL relaps: tespit edilen bir hasta su-
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nulmustur. 20 yasinda erkek hasta Temmuz 2002°
de mukozal kanama yakinmas:i ile basvurdu.
Arastirllmak {tizere yatirilan hastanin oykiistinde
1995 yilinda, sol servikal lenf nodundan miks
selliler HL (evre:lll AS) tanisimevcuttu. Hasta
kemoterapi ve radyoterapi almis ve halen
remisyonda takip edilmekteydi. Fizik muayene-
sinde yaygin petesileri, agz ici mukozada
hemorajik biilleri ve sag aksillada 1 cm civarinda
olan bir lenf nodu vardi. Trombosit sayis1 10.000 /
mm3 idi. Yapilan kemik iligi aspirasyonunda bol
megakaryositleri izlenmekteydi. Yakin zamanda
ilag alimi, kimyasal temas , viral hastalik hikayesi
olmayan hastanin etiyolojiye yonelik yapilan test-
lerin sonucunda antiniikleer antikorlari, direk
coombs testi, antiplatelet antikorlar negatif ve
viral ve tiroid fonksiyon testleri normal olarak
bulundu. Bilgisayarli tomografi planland: ve ke-
mik iligi biyopsisi yapildi. Tetkikleri devam eder-
ken 3 giin pulse steroid (1 gram/ giin metil
prednisolon) ardindan 1 mg/kg/giin olacak se-
kilde tedavi uygulanan hastaya 7. giinde halen
trombositopenisinin diizelmemesi ve kanamasi-
nin devam etmesi lizerine intra ventz immdiin
globilin( IVIG) 2 gram/kg verildi. Izleminde
trombosit degerleri 25.000/ mm3 civarinda seyre-
den hasta mevcut ITP tedavi yaklasimlarma ya-
nitsiz olarak kabul edildi. Bu sirada gelen tomog-
rafi sonucunda mediastende ve abdomende yay-
gin lenf nodlar1 tespit edildi. Hastanin lenfoma
relaps oldugu dustintildii ve buna yonelik olarak
sol aksilladaki len nodundan biyopsi drnegi alin-
di. Lenf nodunun histopatolojik tanis1 HL miks
selliiler, kemik iligi biyopsisi ise normal olarak
degerlendirildi. Hasta relaps HL lenfoma (evre III
S) olarak kabul edildi ve ESHAP kemoterapisi
baslandi. Kemoterapinin 20. giintinde trombosit
degerleri normal siirlara ulasan hastaya toplam 3
kiir ESHAP kemoterapisi ardindandan da
mediastinal radyoterapi uygulandi. Hasta tedavi-
nin 1. yilinda olup halen remisyonda ve trombosit
degerleri normal simrlarda takip edilmektedir.
Literatiirde HL ve ITP birlikteliginin sunuldugu
olgular son derece az olup ITP hastaliktan once,
tan1 aninda veya relaps sirasinda ortaya cikabil-
mektedir. Bu tip olgularda tedavi yaklasimi ola-
rak klasik ITP tedavi prensipleri 6nerilmekle bir-
likte primer hastalifa yonelik tedavi ile diizelen
vakalar da mevcuttur. Bizim hastamizda ise
steroid ve IVIG tedavileri ile yanit elde edileme-
mis HL'ya yonelik uygulanan kemoterapi sonra-
sinda diizelme izlenmistir.
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Gunliik pratik uygulamalarimizda trombositoza
siklikla rastlanmaktadir. Trombositoz durumunda
primer mi? Sekonder mi? ayiriminin yapilmasi
zorunludur. Trombositozlarin g¢ogunun reaktif
yada sekonder oldugu bilinmektedir. Burada
sekonder trombositoz tesbit edilen 97 olgu deger-
lendirildi. 400 x 109/L iizeri trombositoz olarak
kabul edildi. Olgularin 46's1 erkek, 51'i kadin
olup yas ortalamasi 45 idi. Ortalama trombosit
diizeyi 548 x 109/L (403 x 109 ile 1100 x 109/L
arasi) olarak bulundu. Etiolojik nedenler olarak 28
olguda malignite, 26 olguda enfeksiyon, 15 olgu-
da demir eksikligi anemisi, 3 olguda orak hiicre
anemisi, 18 olguda inflamatuvar hastalik, 5 olgu-
da GIS kanamast ve 2 olguda ise cerrahi
sonrasidurum tespit edildi. Sonu¢ olarak
sekonder trombositoz nedenlerinin g¢ogunun
malignite, infeksiyon, inflamasyon ve demir ek-
sikligi anemisine bagli olarak gelistigi goruildu.
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Trombotik trombositopenik purpura (TTP), ya-
sami tehdit eden, multisistemik, etiyolojisi tam
olarak aydinlatilamamis bir hastaliktir. ik kez
1924 yilinda Moschowitz tarafindan tanimlanmis-
tir. Mikroanjiyopatik hemolitik anemi,
trombositopeni ve norolojik bulgularin yanisira,
ates ve bobrek yetmezliginin eklendigi bir
pentadla tanimlanabilir. Bu sunumumuzda has-
tanemizde son 2 yil icinde izlenen 7 TTP olgusu
tartisilacaktir. Olgularimizin 5 erkek, 2'si kadin-
diYas araligi 18-50 olup, ortanca yas 35°di. Bir
hastada TTP tanus1 aldiktan sonra yapilan tetkikle-
rinde kemik iligi biyopsisinde epiteliyel tiimor
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metastaziizlendi. Bir hasta 2 yil biri 5 yil 6nce
Akut ITP tamisi almislardi. Bu hastalar 1-2
mg/kg/gtin prednisolon ile tedavi edilmislerdi.
Hastalarm o donemdeki Kklinik
bulgularidegerlendirildiginde her ikisinde de
norolojik semptomlar oldugu goriildi. Periferik
yaymalarinda ¢ok sayida sistosit goriildii. LDH,
retikiilosit ve indirekt biltiribin diizeyi yiiksekti.
Hastalarda bu nedenle tekrarlayan TTP diistiniil-
dii. Ug hasta biling kaybi ile getirilmisti. Ikisinin
gelisinde generalize tonik klonik konviilziyon
vardi. Iki hasta yaygmn eklem agrilari, 1 hasta id-
rar miktarinda azalma, 1 hasta diyare ve kusma, 1
hasta global afazi, fasyal paralizi, sag kol ve ba-
cakta gti¢ kayb1 yakinmalariile basvurdu. Bir has-
ta hipertansif idi. Dort hastada mikroskobik, 2
hastada makroskobik hematiiri izlendi. Bir hasta-
da idrar yolu enfeksiyonu vardu. Idrar kiilttriinde
E.Coli ve Klebsiella iiredi. Bes hastada
parasetamol ile kontrol edilemeyen ates, 4° {inde
petesi ve purpura, 1" inde menometroraji, 5° inde
bas agris;, 3° tinde dis eti kanamasi, 1° inde
hematemez, hastalarin tiimiinde subikter izlendi.
Hastalarin baslica laboratuvar bulgularmi Tablo
1°de, tedavi ve tedavi sonuclarini Tablo 2 de 6zet-
ledik. Bu olgular: sunmamizda; giderek daha ¢ok
TTP hastasina tanikonulabildigini, hastaligin er-
ken fark edilerek kisa stirede ytiksek doz steroid
ve plazmafereze baslanmasmin yasam kurtarici
olacagin ve hastaligin mortalitesinin giderek aza-
labilecegini vurgulamak istedik.
#Imageb50.jpg##Imagedl.jpg#
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GIRIS: Antifosfolipid Antikor Sendromlu (APS)
hastalarin klinik 6zelliklerini ortaya koymak ama-
ciyla 19992002 yillar1 arasinda klinigimizde takip
edilen 26 hasta geriye doniik olarak incelendi.
MATERYAL ve METOD: Hastalarin eglik eden
problemleri, demografik verileri ve laboratuar
bulgular:1 kaydedildi. BULGULAR: Hastalarin 1'si
erkek 25'si bayan olup yas ortalamasi 3249 yil
(1845) idi. Hastalarin 9'unda (%35) Sistemik
Lupus Eritematozus mevcuttu. 17 hasta (%65) ise
Primer Antifosfolipid Antikor Sendromu tanisi
aldi1. Hastalarin 18" inde (%69) duistik 6ykiisti vardi
(Tablo 1). TARTISMA: Antifosfolipid antikor
sendromu, antifosfolipid antikorlariin varliginda



tromboza egilim, tekrarlayan distikler ve
trombositopeni ile karakterize multisistemik bir
otoimmdiin hastalik kompleksidir. Klinik pratikte
en sik kullanilan laboratuar testi ACA dir. Hasta-
larimizdan 19 unda (%73) ACA IgM ve ACA IgG
pozitif saptandi. Tromboz APS kliniginin tanim-
layici, belirleyici 6zelligidir. Hastalarimizin 5"inde
(%19) venoz tromboz oykiisii (1'si renal ven
trombozu olmak tizere), 3*tinde (%11,5) SVO 6y-
kiisi mevcuttu. Hastalardan 1'si pulmoner
emboli gecirmisti. SVO geciren hastalarin yas
ortalamasi 40 yil olarak saptandi. APS'nin kardi-
yak komplikasyonlary; koroner arter trombozu,
valviiler kapak hastaliklaridir. Hastalarimizdan
4*tinde (%15) hipertansiyon, 2'sinde (%8) kapak
hastalig1 (1 Mitral Valv Prolapsusu, 1 Triktispid
YetmezIligi) mevcuttu. Ciltte; APS livedo
retikiilaris ile birliktedir. Livedo retikiilaris 7 has-
tada (%27) saptanmusti. Santral sinir sisteminde
APS ile birlikte gesitli norolojik sendromlar gorii-
lebilmektedir. Hastalarimizdan 3‘iinde (%11,5)
SVO oykiisi, 2'sinde (%8) epileptik nobet oykiisi,
12°sinde (%46) basagris1 mevcuttu. APS fetal kay-
bin yiiksek insidansi ile birliktedir. Hastalarimizin
18%inde (%69) duisuk dykisii vardi. Diistik sayist
13 hastada (%72) 1, 1 hastada (%5,5) 3, 4 hastada
(%22) ise 3'den fazlaydi. Diistiklerin 14't (%77)
1.trimestirda, 1%i (%5,5) 2. trimestirdaydi. 10 has-
tada (%38) normal dogum 6ykiisii mevcuttu. Bun-
lardan 6 hastada (%60) 1, 1 hastada (%10) 2, 1
hastada (%10) 3, 2 hastada ise (%20) 3'den fazla
normal dogum olmustu. APS‘nin yol agtig:
trombositopeni, immdiinolojik kokenlidir. Hastala-
rimizda trombosit sayis1 21 hastada (%81) normal
sinirlardayken 5'inde (%19) trombositopeni mev-
cuttu. Kemikte ise; avaskiiler nekroz, kemik iligi
nekrozu goriilebilir. Hastalarimizda 1 (%4)
avaskiiler nekroz oykiisii vardi. #lmage52.jpg#

Poster

KANSERLI HASTALARDA
TROMBOZA EGILIMI BELIRLEYEN
FAKTORLER:

M. Ozdogan, H. Mutlu, M. Samur, H. Bozcuk, E. Coban,
M. Artag, B. Savas.

Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi I¢c Hastalklar Ana
Bilim Dali, Medikal Onkoloji ve Genel Dahiliye Boliim-
leri.

GIRIS ve AMAC: Kanserli hastalarda, tromboz
acisindan ytiksek riskli grubun pratik ve klinikte
uygulanabilir yontemlerle belirlenebilmesi, artmis
mortalite ve morbidite riskinde azalmalara neden
olacaktir. Calismalar sonucunda hemostaz testle-
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rinin yol gosterici olmadig1 saptanmustir. Litera-
tiirde, kanserli hastalarda tromboz agisindan riskli
grubu saptamaya yonelik; Kklinik faktorler,
komorbid hastaliklar ve kansere bagh faktorleri
bir arada degerlendiren calismalara rastlanmamais-
tir. Calismamizida, kanserli hastalarda ytiksek
tromboemboli riski tasiyan grubun ¢ncelikli ola-
rak klinik faktorler dogrultusunda belirlenmesi
amaclanmustir. HASTALAR ve YONTEM: Ocak
2002- Mayis 2003 tarihleri arasinda Akdeniz Uni-
versitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 Tibb1 Onko-
loji klinigine miiracaat eden kanser tamisi almuis
1250 hasta takip ve tedavi programlarina ek ola-
rak tromboembolik olay agisindan gozlendi. Has-
talarin trombozla iligkili olabilecek tiim klinik
faktorleri ve komorbid hastaliklar1 yaninda bob-
rek fonksiyon testi, karaciger fonksiyon testleri,
lipid ve hemoglobin diizeyleri ¢alisilip kaydedil-
di. SONUCLAR: Ortanca yas 55 olan 14 kadin (%
34.1), 27 erkek (% 65.9) toplam 41 hastada akut
tromboembolik olay saptandi. Ortanca yast 56
olan 11 kadmn (% 44), 14 erkek (%56) kanserli ve
trombozu olmayan ardisik segilmis kontrol grubu
ile birlikte analize alind1. Multvariate analiz sonu-
cunda; hastalarin  kotii  performans durumu
(p<0.001), hipertansif olmalar1 (p<0.025), histolo-
jik tipin adenokanser olmasi (p<0.05) ve kemote-
rapi uygulanmayan donemdeki hasta grubu
(p<0.025) ile tromboz riski arasinda iliski saptan-
di. TARTISMA: Calismamiz kanserli hastalarda
klinik faktorlerden yola cikarak tromboemboli
riskini belirlemeyi hedefleyen ilk calismadir. Ya-
ymlar  dogrultusunda, kanserli hastalarda
tromboza yonelik primer proflaksi 6nerilen hasta-
lar; cerrahi uygulanacaklar, kemoterapi alanlar,
uzamis yatak istirahati ve kalicikateter takilan
hastalardir. Kanserli hastalarda '"uzamis yatak
istirahati" tanimlamasi yerine tromboz ile iliskide,
klinikte sikca kullanilan ECOG performans skala-
sinin daha gitivenilir ve primer proflaksi uygu-
lanmasi amaclanan hastalarda daha yol gosterici
olacagr kanaatindeyiz. Ayrica kanserli hastalarda
primer proflaksi ¢nerilen bu 4 duruma ek olarak
kemoterapi uygulanmayan donemdeki hasta 6zel-
liklerinin, hipertansif olgularin, performans du-
rumlarmin ve histolojik tanimin adenokanser ol-
masmin da goz oniine alinmas1 gerektigini di-
stinmekteyiz.
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Cocukluk ¢aginda tromboz gelismesine neden
olan faktorlerden birisi de malignansidir. Timor
hiicrelerinden salinan prokoagiilan faktorlein
yanisira tedavide kullanilan kemoterapik ajanlar,
santral kateter uygulanimitromboz gelisme riski-
nin artmasina neden olmaktadir. Akkiz faktorle-
rin disinda  konjenital risk faktdrlerinin
bulunmasitromboz riskini daha da artirmaktadir.
Bu calismada Ocak 1998-Haziran 2003 tarihleri
arasinda {initemize tromboz nedeniyle basvuran
hastalar icinden malignansisi olan hastalarin,
klinik ve laboratuar verileri degerlendirildi.
Tromboz nedeniyle incelenen 360 hastanin
38'inde (%10.5) malignansi tespit edildi. Calisma-
ya alinan hastalarm 25%i erkek, 131 kiz olup yas
ortalamas110.5 yild1 (6 ay-18 yas).. Malignansisi
olan hastalarin 10'unda Akut Lenfoblastik Lose-
mi, 10'unda Non Hodgin Lenfoma, 5‘inde
Hepatoblastom, 4'tiinde Wilms tiimorii, 2'sinde
Noroblastom, 1‘'inde Juvenil Myelomonositik
Losemi, 1'inde Akut Myeloid Losemi, 1‘inde
Myelodysplastik Sendrom, 1"inde Kranial Gliom,
1"inde Medulloblastom, 1'inde Ewing Sarkomu ve
1'inde de Kronik Myeloid Losemi saptandi. Yirmi
ti¢ hastada (%60) malignansi trombozla iligkili tek
risk faktorii olarak bulunurken, 7 hastada hastada
(%18) malignansiyle birlikte Faktor V G1691A
(FVL) heterozigot mutasyonu, 2 hastada (%5)
Protein C eksikligi, 2 hastada (%5) Lipoprotein a
yiiksekligi, 2 hastada (%5) Faktor VIII yiiksekligi,
1 hastada (%2.6) enfekiyon ve 1 hastada da santral
venoz kateter yerlesimi dykiisii alinmigtir.nu!
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Heparin akut venoz ve arteriyel
tromboembolizmde kullanilan, trombus olusu-
munu dramatik olarak azaltan potent bir
antikoagiilandir. Ancak heparin verilen hastalarin
antikoagiilan cevabinda kisisel farkliliklar ortaya
¢ikmaktadir. Aktive parsiyel tromboplastin za-
mani(APTT) en ¢ok kullarulan monitdrizasyon
testidir. Literatiirde APTT icin terapotik aralik,
laboratuvar ortalamasinin 1.5-2.5, 1.5-2, 1.8-3 kat1
gibi degisik diizeylerde kabul edilmektedir. APTT
her zaman heparin kan konsantrasyonu ya da
onun antitrombotik etkisi ile korelasyon goster-
mez. Degisik APTT reaktiflerinin heparine
cevabifarkli olabilmektedir. Literattirde onerilen
terapotik araliklarin farklilik arz etmesinin muh-
temel nedeni budur. Tiim bunlar géz oniine alin-
diginda her APTT reaktifi icin protamin stilfat
titrasyonu ile heparin diizeyi 0,2-0,4 U/ml arasin-
da ya da anti-Xa diizeyi 03- 07 U/ml
olacaksekilde terapotik diizey kalibrasyonu ya-
pilmas1 uygun bir yaklasim olabilir. Anti-Xa di-
zeyine bakmak protamin titrasyonuna gore daha
ucuz ve kolaydir. Bu calismada, hastanemizde
anti-Xa dtizeyi kullanilarak terapotik APTT arali-
g yeniden belirlenmesi ve bu araligin normal
laboratuvar ortalamas:t kullanilarak saptanan
terapotik araliktan farkli olup olmadiginin ortaya
cikarilmasi hedeflenmistir. Ayrica her iki yontem-
le bulunan terapétik araliklarin hastanenin gesitli
boliimlerinde calisan hekimlerin klinik uygulama-
larindan farkli olup olmadigini anlamak tizere bir
anket diizenlenmistir. Eyltl 2002-Haziran 2003
tarihleri arasinda I¢ Hastaliklar1 ve Noroloji bo-
liimlerinde vendz tromboembolizm (VTE) ya da
serebrovaskiiler olay (SVO) tamilariyla heparinize
edilen 51 hastanin 111 plazma 6rneginde APTT
(STA CK Prest 5, Diagnostica Stago, Fransa) ve
anti-Xa (STA-Rotachrom(r) Heparin, Diagnostica
Stago, Fransa) diizeyleri ¢alisildi. APTT ve anti-Xa
arasindaki iliski Pearson iki degiskenli korelasyon
analizi ve lineer regresyon analizi ile incelendi ve
formiilize edildi. Tki degisken arasinda ok iyi
diizeyde bir korelasyon belirlendi (r = 0.73, p <
0.001). Bu korelasyon yandaki formiil ile ifade
edilebiliyordu: APTT= 37 + (68.8 x AntiXa). Bu
formiile 0.3 ve 0.7 U/ml anti-Xa diizeyleri kona-
rak saptanan terapotik APTT aralig1 58-85 saniye
idi. Saglikli 46 kontrol vakasmin ortalama APTT
diizeyi 31.6 £ 3 saniye olarak bulundu. Bu degerin
1.5-2.5 katlari47.4-79 saniyeye karsilik geliyordu.
VTE ya da SVO teda- visi yapan 24 hekim arasin-
da anket yapildiginda kullanlan terapotik APTT
araliklarimin birbirlerinden ve ¢alismada bulunan
degerlerden farkliliklar arz ettigi belirlendi.

Poster



ALISILMADIK BiR NHL
PRESENTASYONU:

I. Yildiz, Z. Baslar, A. Déventas, M. C. Ar.
Cerrahpasa Tip Fakiiltesi.

Masif asit malign Nonhodking-lenfoma klinik
tablosu icinde nadir rastlanilan bir bulgudur.Evre
1Es Diffiiz B Hiicreli Nazofarinks NHL tanisiyla
radyoterapi sonrasinda remisyonda izlenmekte
olan 70 yasindaki erkek hasta, yeni gelisen(1,5
aydir)karin cevresinde artma,istahsizlik,kilo kayb1
yakinmalariyla tekrar gorilmiistir.Onde gelen
klinik bulgu olarak hizli gelisen diffiiz masif asit
,buna eslik eden ciddi bir cal25 ytiiksekligi (nor-
malin 30 kati),radyolojik olarak gosterilen yaygin
peritoneal tutulum ve batin icinde konglomere
LAM Kkitleleri saptanmustir.ilk kemoterapi ile bul-
gular tama yakin gerilemistir. NHL nin masif asit
presentasyonu alisiilmadik bir bulgu oldugundan
bildirilmeye deger bulunmustur.

Poster

GRANULOSIT KOLONI UYARICI
FAKTOR KULLANIMINA BAGLI
GECICI SPLENOMEGALI:

A. Barlak, G. Kadikoylii, Z. Bolaman.

Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi I¢c Hasta-
liklarm AD, Hematoloji BD., Aydin.

Granulosit koloni uyaric1 faktér (G-CSF), kok
hiicre transplantasyonunda periferik kok hiicre
mobilizasyonu ve notropenik hastalarda notrofil
sayistni arttirmak amaciile kullarulan btiytime
faktoriidiir. G-CSF kullanmimina bagli olarak ates,
uykusuzluk, gogus, kas ve eklem agrilar1 sik go-
rildigt gibi nadiren ruptiir ile sonuglanan
splenomegali olusabilir. 16 yasinda erkek hastaya
1997 yilinda halsizlik ve viicudunda morluk ne-
deniyle gittigi hematoloji merkezi tarafindan T
hticreli ALL-L2 tanis1 konarak BFM-95 protokolii
uygulanmisti. Subat 2002 yilinda kontrol amaci ile
basvurdugu merkezimizde fizik muayene,
hemogram ve periferik yaymasi normaldi. K.iligi
aspirasyonu normoselliiler, E/M oran1 1/3 olup
her tic seri normal matiirasyondaydi. Tam
remisyonda kabul edilen hastaya ileride olas:
relaps nedeni ile otolog kok hiicre mobilizasyonu
icin 2,4 g/m2 siklofosfamid ve G-CSF 5 ng/kg
baslandi. Mobilizasyonun 9. giiniinde hastada
fizik muayene ve ultrasonografi ile 4 cm.
splenomegali  saptandi. ~ Hastanin  lokosit
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22.900/mm3, monosit 1.557/mm?2, trombosit
156.000/ mm3, CD34 25,6/ mm3 idi. Bir kez yapi-
lan aferezis islemi ile 4,49 X 106/kg CD34 (+) kok
hiicre toplandi. Bu sirada yapilan karaciger fonk-
siyon  testleri,  salmonella =~ ve  brusella
aglutinasyonlar;, EBV VCA IgM, CMV IgM ve
toxoplazma IgM negatif bulundu. G-CSF kesilme-
sini takiben 7 giin icerisinde splenomegali kay-
boldu. G-CSF kullanilan hastalarda splenomegali
saptanildiginda splenomegalinin esas hastalik
yaninda G-CSF kullanimmna bagli olarak gecici
splenomegali geisebilecegi de diistiniilmelidir.
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RENAL TRANSPLANTASYON YA-
PILAN HASTALARDA ANEMIi NE-
DENLERININ DEGERLENDIRIL-

MESIi: BIR MERKEZ SONUCLARI:

S. Karakug, M. Kanbay, H. K. Kdseoglu, T. Colak, M.
Haberal.

Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara.

Anemi kronik bobrek yetmezligi olan hastalarda
siklikla goriilmekte ve renal transplantasyonu
takiben genellikle 3 ay igerisinde diizelmektedir;
ancak hastalarin 6nemli bir kisminda anemi de-
vam ederken, bir kisminda da sonradan anemi
gelismektedir. Biz bu calismada merkezimizde
renal transplantasyon yapilan hastalarda geli-sen
anemi nedenlerini arastirdik. Baskent Universitesi
Tip Fakiiltesi Hastanesinde 1995-2002 yillar1 ara-
sinda renal transplantasyon yapilip, 3 ay gectikten
sonra anemisi saptanan 100 hasta (37 kadin, 63
erkek) retrospektif olarak degerlendirildi. Serum
kreatinin dtizeyleri 2 mg/dl'nin {izerinde seyre-
den olgular calismaya alinmadilar. Kadin hasta-
larda hemoglobin (Hb) degeri 12 gr/dl, erkek
hastalarda 13 gr/dI'nin altindaki degerler anemik
kabul edildi. Ttim hastalarda tam kan sayimlari,
serum kreatinin, demir, toplam demir baglama
kapasitesi, ferritin, transferrin satiirasyonu, vita-
min B12, folik asit diizeyleri, hepatit B ytizey anti-
jeni (HBs), anti-HBs antikoru, anti-hepatit C virtis
(anti-HCV) antikorlar1 ve abdominal
ultrasonografileri degerlendirildi. Kadin hastalar-
da ortalama Hb degeri 10.2+1.4 g/dl, iken erkek
hastalarda 9.9+1.3 g/dl bulundu. Hastalarin
60'mda normositik anemi (%60), 30'unda
makrositik anemi (%30), 10"unda mikrositik ane-
mi (%10) bulundu. Folik asit eksikligi normositik
anemisi olanlarin 9'unda (%15), makrositik ane-
misi olanlarin 18'inde (%60) mevcutken, vitamin
B12 eksikli gi normositik anemisi olanlarin 5'inda



(%8.8), makrositik anemisi olanlarin 12'sinde
(%40) saptandi. Mikrositik anemisi olanlarin hep-
sinde demir eksikligi mevcuttu. Splenomegali
makrositik anemisi olanlarda diger iki anemi gru-
buna gore daha sik rastlandi (p=0.008). Ayrica
splenomegalisi olanlarda anti-HCV antikor pozi-
tifligi splenomegalisi olmayan gruba gore belirgin
olarak ytiksek bulundu. Bu bulgular muhtemelen
HCV ile iliskili kronik karaciger hastaligina bagh
makrositozla agiklanabilir. Sonu¢ olarak bulun-
dugumuz merkezde renal transplant hastalarinda
B12 ve folik asit eksikligi niitrisyonel anemilerin
en sik goriilen nedenleri olup, bu vitaminlerin
oral veya parenteral replasmanlari ile anemik
olgularin biiyiik ¢ogunlugunu tedavi etmek
miimkiin olabilmektedir.
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TIMOMA-ILISKILI APLASTIiK
ANEMI:

1. Disel, 'S. Yavuz, 'S. Paydas, 2H. Zeren, 2S. Erdogan.

ICukurova ljnivetsitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Onkoloji
B.D., 2Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji
A.D., Adana.

Timus ¢ocukluk ve adolesan donemde selliiler
immiinitenin gelisimine ev sahipligi yaptiktan
sonra zaman iginde regrese olan bir organduir.
Timik neoplaziler beraberlerinde immiin sisteme
ait hastaliklar1 barimndirmalar1 bakimimdan olduk-
ca ilgingtir. Timus epitelyal stromasindan orijin
alan neoplastik hastaliklar benign ve malign 6zel-
liklere sahip olabilirler. Timoma ile ilgkili aplastik
anemi ender de olsa bildirilmektedir. Burada
pansitopeni ve 6n mediastende kitle nedeniyle
arastirilan ve benign timoma tanis: almis bir olgu
sunulmustur.Ellibir yasinda bir erkek hasta, Ni-
san 2002°de klinigimize, son dort aydir siiregelen
ve giderek siddetlenen halsizlik, ¢cabuk yorulma
ve bas donmesi yakinmasiyla basvurdu. Fizik
muayenesinde solukluk disinda anormal bulguya
rastlanmadi.  Yapilan incelemelerde sadece
pansitopeni saptandi. Kemik iligi biyopsisi
aplastik anemi olarak yorumlandi. Akci ger X-ray
incelemesinde =~ 6n = mediastende  diizgiin
smurliyuvarlak kitle imaji tespit edildi. Toraks
BT de 6n mediastende timoma ile uyumlu olabi-
lecek kitle gozlendi. Gogiis cerrahisi tarafindan
torakotomi ve kitleye en bloc rezeksiyon uygu-
lands. Kitlenin patolojik incelemsi sonrasi timoma
tanist kondu.Posttimektomi donemde hematolojik
tablo hi¢ degismedi. Bu durum karsisinda hastada
timomaya eslik eden ve immdiin sistem aracili
aplazi diistintilerek CsA (10 mg/kg/gtin) ve metil
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prednizolon (1 mg/kg/gitin) kombinasyon tedavi-
si baglandi. ki hafta sonra kontrole geldiginde
pansitopenisi halen devam etmekteydi; ayrica
ciddi mukukiitanoz herpetik infeksiyonun gelis-
mis oldugu tespit edildi. Serum IgG ve IgE diizey-
leri oldukga diisiik bulundu. Parenteral asiklovir
tedavisi uygulandi ve viral infeksiyon kontrol
altma alindi. Daha sonra CsA dozu 5
mg/kg/gun’e distriildi. Ancak yaklasik ti¢ haf-
talik bir siirenin ardindan yapilan kontrol tetkik-
lerde hematolojik tablonun hi¢ diizelmedigi goz-
lendi. Bu siire zarfinda siddetli pnomoni atagi
ortaya c¢ikti ve hospitalize edildi. Sistemik
antimikrobiyal tedavilerle pnomoni diizeldi. Has-
tanin hipogamaglobulinemisinin varlig1 nedeniyle
IVIG verildi. Yine yanit alinamayinca plazmaferez
yapildi. Tiim bu yapilan terapotik uygulamalara
ragmen hastanin hematolojik tablosunda hicbir
degisiklik olmadi ve hasta intrakranyal hemoraji
nedeniyle eksitus oldu. Timoma iligkili hematolo-
jik diskraziler arasinda otoimmiin hemolitik ane-
mi, pernisyéz anemi, PRCA, agraniilositoz,
trombositopeni, hipogamaglobulinemi (%5-10) ve
pansitopeni sayilabilir. Timoma olgularinda,
aplastik anemi ve pansitopeni %1'den daha az
olasilikla ortaya ¢ikmaktadir. Temel mekanizma
aktive CD8+ T lenfositlerin degisik hiicre ya da
doku gruplarina karsi immdiinolojik saldirida bu-
lunmasi olarak kabul edilmektedir. Sonug olarak,
timoma tanisiyla izlenen olgular es zamanlh ve
timoma iligkili immiinolojik hastaliklar agisindan
ayrintili olarak incelenmeli ve gerektiginde cerra-
hi haricinde diger tedavi alternatiflerinden fayda-
lanilmalidir.
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VOLATIL MADDE BAGIMLISI CO-
CUKLARIN HEMATOLOJI K PA-
RAMETRELERI:

'T, Celkan, 2T. Demir.

ICerrahpasa Tip Fakiiltesi Pediatrik Hematoloji, Onko-
loji,

2Bakirkoy Ruh ve Akil Saghgr Hastanesi Cocuk Psiki-
yatrisi, Istanbul.

Sokak cocuklar1 giderek toplumsal bir sorun ol-
maktadir. Mayis 2003 itibari ile Istanbul'da 12-15
yas grubunda 32, 15-18 yas 66 uyusturucu ve 1534
madde bagimlis1 olan ve tedavi alan ¢cocuk oldugu
belirtilmektedir. Siklikla tiner gibi temini kolay ve
ucuz volatili madde kullanan ve UMATEM'de
tedavi alan madde bagimlisi 24 adolesan (6 kiz ve
18 erkek; yaslar1 12-17 kizlarda ortl6; erkeklerde
15,5) hematolojik parametreleri sedimentasyon ve



karaciger fonksiyonlar1 agisindan degerlendirildi.
Bu yas gruplarinda saghkl Tiirk genglerinde sap-
tanan normal degerlere gore veriler arasinda an-
lamli bir fark bulunmadi. Halen calisma dvam
etmekte olup vaka sayisiarttirlmaktadir, bu so-
nuglar bir 6n bildirimdir. #lmage53.jpg#
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AASE-SMITH SENDROMU: BiR
OLGU SUNUMU:

M. Soker, 20. Ayyildiz, 2A. Isikdogan.

1Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatri Anabilim Dah
Diyarbalar,
2Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dal
Diyarbakar.

Aase-Smith Sendromu; konjenital kirmizi kiire
aplazisi ve ¢ falanksli bas parmak ile karakterize
¢ocukluk caginin oldukga nadir bir sendromudur.
Bu bildiride, s6zkonusu anomalilere ek olarak
biiytime geriligi, hipertelorizm, parmagm diger
anomalileri, genis fontanel ve mikrognatisi olan
nadir bir Aase-Smith Sendromu olgusu sunuldu.
Ayrica bu hastalarda énemli sorun olan aneminin
tedavisinde deflazakort deneyimimiz literatiir
bilgileri 1s181nda tartisilmak istendi.
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ERITROTROMBOFAGOSITOZ VE
CILT TUTULUMU iLE SEYREDEN
BIR AML M5A OLGUSU:

1G. Alanoglu, 'C. Arslan, IN. Sariboyaci, 2N. Karahan.

1Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hasta-
liklar1 Hematoloji Bilim Dal Isparta,

2Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji
Ana Bilim Dal, Isparta.

50 yasinda bayan hasta, Mayis 2003 tarihinde 3
haftadir siiren sirt agris1 ve 10 giindiir belirginle-
sen karin ve gogtis cildindeki dokiintii sikayetleri
ile bagvurdu. Fizik muayenede karin cildinde 0,5
cm capli ciltten kabarik lezyonlar izlendi. Bilateral
tibia tizerinde ve ven giris noktalarinda genis
ekimoz alanlar1 gozlendi. Hb: 12.6g/dl, Lokosit:
5800/mm3, Trombosit 58000/mm3, LDH: 2306
U/L olarak saptandi. Periferik yaymada %10 ora-
ninda blast izlendi. Kemik iligi aspirasyon orne-
ginin tek tip genis sitoplazmali, nukleolu belirgin
burjonlu, eritrotrombofagositoz yapan blastik
hiicreler ile infiltre oldugu, diger seri elemanlari-
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nin baskilandigr gozlendi. Akim sitometrik ince-
lemede MPO, CD15, CD33 pozitif, CD14 negatif
saptandi. Sitogenetik analizde klonal add(X)(q28)
ve monozomi 19 gosterildi. D-dimer 1478p/1,
fibrinojen: 0.9 g/1, INR: 1.3, aptt: 35.9 sn saptandi.
Cilt lezyonlarindan yapilan biyopside losemik
infiltrasyon izlendi. Hasta ekstrameduller tutu-
lumu ve DIK te olmasi nedeniyle AML Mb5a kabul
edilerek idarubisin 12mg/m2 (3) ve ara-C 100
mg/m2 (7) tedavisi uygulandi. DIK nedeniyle
trombosit ve taze donmus plazma ile destek teda-
visi verildi. Febril ataklari uygun antibiyotik te-
davileri ile baskilandi. Cilt lezyonlar1 geriledi.
Tedavinin 15. giintinde ciltte sakral bolgeden
baslayan  tim  viicuda yayilan eritemli
lezyonlariolustu. Tlac erupsiyonunun muhtemelen
ara-C'ye bagl olabilecegi diisiintildii. Steroid
tedavisi ile gerileme oldu. Hasta aplazik dénem-
den tedavinin 28. giiniinde ¢ikt1. Periferik yayma-
da blast gozlenmedi. Hb. 11.2g/dl, Lokosit:
4530/mm3, Trombosit 207000/ mm3 idi. Kemik
iliginde % 55 blast ve eritrotrombofagositozun
devam ettigi gozlendi. 10 gin sonra
reinduksiyonu planlanarak hasta sosyal nedenler-
le taburcu edildi. Ancak 1 hafta sonra tiim viicutta
yaygin infiltrasyon ve Iokosit ytiksekligi
110000/ mm3, LDH yiiksekligi (3180 U/L) ile ye-
niden klini gimize yatirildi. Periferik yaymada 2
ayr1 blastik hiicre populasyonu saptandi. Yapilan
yeni akim sitometrik incelemede ek olarak CD20
koekspresyonu izlendi. Tedavi intermediate doz
ara-C 1gr/m?2 total 6 doz ve idarubisin 12mg/m?2
(3) olarak diizenlendi. Yeniden DIK tablosu sap-
tand1 ve destek tedavi uygulandi. Viicudundaki
yaygin cilt lezyonlar:1 geriledi. Halen aplazik do-
neminde olan hasta antibiyotik , kan ve kan tirtin-
leri ile desteklenmektedir. Olgu nedeniyle AML
ve ekstrameduller tutulum tartisilacaktir.
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HEMATOLOJIK .
MALIGNENSILERDE CILT BUL-
GULARI:

A. D. Yalgin, A. Keskin, S. Ergin, H. Akdam, S.
Degirmencioglu.

Pamukkale Universitesi, Denizli.

Amag: Hematolojik malignensili hatalarda cilt
bulgularinin incelenmesi. Materyal ve Metod:
Hematoloji servisinde yatarak izlenen hastalarin
cilt bulgulari retrospektif olarak incelendi. 21
lenfoma (Hodgkin hastaligi, Non-Hodgkin
lenfomalar), 42 myeloproliferatif hastalik ve
multip] myelom (MM), 36 losemi (AML, ALL,



KLL, HCL) olmak {tizere toplam 99 hasta ¢alisma-
ya alindi. Herpetik cilt lezyonlar1 ve
firsatgimantar enfeksiyonlar: enfeksiy6z bulgular
olarak, trombositopeniye bagli olarak gelisen
petesi ve ekimozlar kanama bulgusu olarak, kul-
lanilan kemoterapotik ilaclara bagh lokalize veya
jeneralize cilt lezyonlar: ilag reaksiyonlariolarak
incelenmistir. Malign infiltrasyonlar biyopsi ile
ortaya  konmustur. Sonug: Hematolojik
malignensilerin tiplerinden bagimsiz olarak olgu-
larn 2/3'de cilt bulgusu gozlenmistir. Lezyon
goriilme siklig1 acisindan hastalik tipleri arasinda
istatiksel anlamlilik saptanmamistir. Cilt bulgusu
olan hastalarin lezyon tipleri incelendiginde,
malign infiltratif lezyonlar en sik Iosemilerde,
enfeksiy6z bulgular ise en ¢ok lenfomalarda go-
rilmustiir. #lmage54.jpg#
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HIPERKALSEMI ILE ILISKIiLi
AKUT PANKREATIT OLGULARI:

B. Soydas, A. Tas, S. Paydas, O. A. Oto, S. Yavuz.

Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi I¢
HastaliklarTibbi Onkoloji B.D.

Hiperkalseminin en sik nedenleri malignansi ve
hiperparatiroidizmdir (HPT). Hiperkalseminin
santral sinir sistemi, gastrointestinal sistem ve
bobrekler {izerinde ciddi toksik etkileri mevcut-
tur. Daha az gorillen yan etkilerden biri de
pankreatittir (Pt). Burada biri multipl miyelom
(MM) digeri HPT'e baghh hiperkalsemiye
sekonder Pt ile prezente olan 2 olgu sunulmus ve
bilgiler gozden gegirilmistir. Olgu 1: RY 60y, ba-
yan. Bel agrisi, kuvvetsizlik, yiiriiyememe yakin-
malari ile basvurdu. Aglik kan sekeri (AKS) ytik-
sek bulunan hasta inceleme icin yatirildiginda
hiperkalsemi (16.5 mg/dl) saptandi. Bulanti,
kusma ve karin agris1 nedeniyle yapilan tetkikle-
rinde akut pankreatiti saptandi. Hidrasyon,
ditiretik ve kalsitonin basglandi; 3 giin sonra oral
alabilir hale gelen hastada hiperkalsemi dtizeldi.
Olgu 2: 50 yasinda erkek. Karin agrisi, bulanti,
kusma ile bagvuran hasta akut pankreatit 6n tanisi
ile yogun bakim servisine yatirildi. Dehidratasyon
saptanan hastada epigastrik bolgede hassasiyet
mevcuttu. Tetkiklerinde Serum Ca diizeyi 15.5
mg/dl, BUN /Cr 80/5.7 mg/dl, amilaz diizeyi
3038 bulundu. Nefrokalsinozis de saptanan has-
tanin incelemelerinde PT adenomuna baghh HPT
tanis1 kondu. Imipenem baslandi, oral alimi kesil-
di ve NG ile dekompresyon yapildi. Hidrasyon,
ditiretik, kalsitonin ve bifosfanat verildi. Serum
Ca ve amilaz diizeyleri ile renal yetmezIligi diize-
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len hasta cerrahi‘ye devredildi. Ancak operasyo-
nu geciken hastada yeniden hiperkalsemi ve renal
yetmezlik gelisti, psodokistlerin enfekte olmasiyla
hasta sepsis nedeniyle kaybedildi. Pankreatit
etyolojisinde hiperkalsemi olgularin % 1‘inde
goriilmektedir. Olgularin bir kisminda altta yatan
ve hiperkalsemiye neden olan hastalik saptanma-
dan hiperkalsemi iligkili Pt ilk bulgu olabilir. Ge-
nellikle hiperkalsemininsiddeti arttikca Pt riski ve
ciddiyeti de artmaktadir. Her 2 olguda da esas
tani, hiperkalsemi iligkili Pt tanisindan sonra ko-
nulmustur. Bu Pt’lerde altta yatan hastaligin te-
davisinin yanisira hiperkalsemi tedavisi enerjik
sekilde yapilmalidir.
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OVER ’I:ERATOKARSiNOMLU
ATAKSI- TELENJIEKTAZI OLGU-
SU:

S. S. Oziimiit, A. Yoriik, C. Timur, C. Ellikcio glu, M.
Ergiiven.

S.S.K. Goztepe Egitim Hastanest Cocuk Klinigi
Hemotoloji Onkoloji Servist, Istanbul.

Ataksi-telenjiektazi sendromu ilerleyen serebellar
ataksi, okiilokutanoz telenjiektazi, = kronik
sinopulmoner hastalik, malignansi, degisken
humoral ve hiicresel bagisiklik yetersizligi ile
karakterize otozomal resesif gecisli kalitsal bir
hastaliktir. DNA onarim mekanizmalarinda bir
bozukluk vardir ve kromozom kiriklar: insidansi
yliksektir. Iyonize radyasyona duyarliigi diger
onemli bir ozelligidir. Hastaligin sikhigr 2-3:
100000 tiir. Sinir sisteminde serebellum, medulla
spinalis, periferik sinirlerde dejenerasyon, deride
seboreik dermatit, telenjiektazi, atopik dermatit,
vitiligo, hiperpigmentasyon, overlerde hipopla-
zi, agenezi goriilebilir. Tum hastalarda alfa-
fetoprotein yiiksek olup, siklikla Ig A ve Ig E dii-
suiktiir. Ataksi-telenjiektazi tanili dokuz yasinda
kiz hasta sik sik tekrarlayan karin agris1 nedeniyle
bagvurdu. Yapilan ultrasonografide overde kitle
saptanarak hastanin tetkikleri planlandi. Batin
tomografisiyle over kitlesi ayrintili tanimlandi.
Toraks tomografisi, tiim viicut kemik sintigrafisi
normal bulundu. Hastanin alfa-fetoprotein degeri
yiiksekti. (287,2 1u/ml) Hasta opere edildi. Patolo-
jik tan1 teratokarsinom olup, batindan alman sivi
malignite yoniinden pozitifti. Operasyon sonrasi
onkoloji ~ servisimizde hastaya  bleomycin,
etoposide, cisplatin tedavi protokolu baslandi.
Tedavi sonrasi kontrol ultrasonografide ve to-
mografide niiks yoktu. Hastamiz onkoloji polikli-
niginden takipli olup 3 yildir niiksstiz izlenmek-



tedirr. Bu olguyla Ataksitelenjiektazi ile
malignansilerin birlikteligi hatirlatilarak
prognostik 6nemi vurgulanmak istendi.
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2fstanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi I¢c Hasta-
liklar1 Anabilimdal Hematoloji Bilimdali Kemikiligi
Nakli Unitesi,

sistanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk
Hastaliklarm Hematoloji Anabilim Dali.

1980°lerde gelisen ve hiz kazanan aile disi
(unrelated) hematopoietik kok hiicre nakli (hkhn)
bugiin ¢ok genis bir hastalik kesimi i¢in gerekli
goriilen bir tedavi seklidir. 2000-2001 yillar1 ara-
sinda diinyada 3729 kemik iligi, 1036 hkhn nakli
gerceklestirilmistir. Ttrkiye'de unrelated hkhn
nin uygulanmast bir kemik iligi bankasi
olmamasinedeniyle diinyadaki uygulamalarindan
20 sene sonra, tiirkiye® de ilk kez istanbul tip fa-
kiiltesi kemik iligi bankasi oranizasyonu ile
istanbul tip fakiiltesi kemik iligi transplantasyon
(kit) tinitesi'nde gerceklestirilmistir. Istanbul tip
fakiiltesi kemik iligi bankas1 1998 ekim ayinda 224
verici ile kurulmus, bugtin itibari ile 25 000 verici-
ye ulasilmustir. Istanbul tip fakiiltesi kemik iligi
bankas11999 yilindan itibaren diinya kemik iligi
bankas1 (bone marrow donors worldwide) ve
dinya kemik iligi vericileri dernegi (world
marrow donor association) tiyesi olup, ¢alismala-
rimiz dtizenli araliklarla bu ilgili kuruluslarca
denetlenmektedir. Vericileri diinya kemik iligi
bankas1 havuzundan da takip edilebilen banka-
miz ayni havuzda bulunan 38 {ilkenin 68 kemik
iligi bankasina kayitl1 8 500 214 (25.06.2003 itibar1
ile) vericiyi de tarama imkanina sahiptir. Banka-
miz yurt ici ve disindan unrelated hkhn diistinii-
len hastalara doku gurubu uygun verici arama, ilk
uygunlugu takiben nakile kadar giden stirecte
kendi vericilerinden ve ilgili tilke vericilerine ait
tum ileri uygunluk, teyit edici (ct), klirens.. Gibi
tum islemleri yaptirma, donérlerle, ve ilgili kan,
kemik iligi, kok hticre, kurye nakil islemlerini
organize etmektedir. Bunun yarnisira, nakil mer-
kezleri ve ilgili hekimlere en uygun donériin se-
¢iminde danismanlik yapma ve yillik bmdw ve
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wmda toplantilarina katilip icraatlarini rapor et-
me gibi gorevleri bulunmaktadir. 2000-2001 yillar1
arasinda 186's1 tiirkiye'den tiirkiye'den 219 “u
farkl: tilkelerden hastalara ilk tarama gergeklesti-
rilmis bunlarin 53" iine ileri testler uygulanmuistir.
Bankamuz vericilerinden almarak yapilan ilk ke-
mik iligi nakli, iligin amerika'ya transferi ile
03.10.2000°de mds tanmili pediatrik bir hastaya
yapilmistir. Turkiye'de ilk unrelated kemik ili-
gi/kok hiicre nakli diinya kemik iligi havuzundan
bankamiz organizasyonu ile istanbul tip fakiiltesi
kemik iligi iinitesi ekibi tarafindan 24 yasindaki
all tanili bir hastaya 18.02.2002 de gerceklestiril-
mistir. Ttirkiye'deki 2. Unrelated kemik iligi/kok
hiicre nakli yine istanbul tip fakiiltesi kit tinite-
sinde diinya kemik iligi havuzundan itf kemik
iligi bankas1 organizasyonu ile 02.07.2002 tarihin-
de 27 yasinda all tanili bir hastaya uygulanmustir.
Kemik iligi/kok hiicre naklini kullanim alan ve
sikliginin arttig1 gozoniine almirsa, daha hizli,
efektif nakil organizasyonlar1 icin verici sayimizin
arttirilmasi, daha hassas ve hizli doku tipleme
tekniklerinin kullanilmasi, ttim hematoloji camia-
sinin ve nakil merkezlerinin kemik iligi bankasi
ile daha yakin iligkiler kurup, daha koordineli bir
sekilde calismasi gerekmektedir. Bu konudaki
calismalarimiz devam etmektedir.
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OLGU SUNUMU: DIFFUZ B HUC-
RELI LENFOMALI BiR HASTADA
YAYGIN KEMIK iLiIGI NEKROZU:

D. Argon, *M. Cetiner, 'C. Adigiizel, !I. Kaygusuz, 'T. F.
Tuglular, 2T. Tecimer, M. Bayik.

Marmara Universitesi,_T p Fakiiltesi, Hematoloji
Bilim Dah, Altunizade, Istanbul, 2Marmara Universi-
tesi, Tip Fakiiltesi, Patoloji A.B.D., Altunizade, Istan-
bul.

Kemik iligi nekrozu, malign ve malign olmayan
bir¢ok hastalikta goriilebilen nadir ancak son de-
rece kotti prognozlu bir antitedir. Genellikle tehisi
postmortem konulabilir. Fakat son zamanlarda
gelisen goriintiileme teknikleri ve klinik stiphe
yardimiyla artik antemortem olarak da taninabil-
mektedir. Vakalarin % 90"indan malign hastalik-
lar ve bunlarinda biiyiik bir kismindan hematolo-
jik timorlerin sorumlu oldugu kemik iligi nekro-
zunda kemik iligi biyopsisi ve yiiksek alkalen
fosfataz degerleri patognomoniktir. MR ve kemik
sintigrafileri ile klinik olarakstipheli hastalarda
tan1 desteklenebilmektedir. Bu olgu sunumunda
60 yasinda anemi ve yiiksek alkalen fosfataz di-
zeyi ile prezente olan Hodgkin dis1 lenfomalr bir



erkek hasta bildirilmektedir. Kemik iligi
aspirasyonunda drytap nedeniyle ornek alinama-
yan hastanin kemik iligi biyopsisinde yaygin nek-
roz, hiicresel debrisler, sinirlaritam olarak ayrila-
mayan ve sitoplazmalar1 eozinofilik boyanan sey-
rek hiicreler dikkati ¢ekiyordu. Alkalen fosfataz
diizeyi 2758mg/dl idi. Servikal lenf bezi
eksizyonunun diffuz biiytik B hiicreli lenfoma
olarak yorumlanmasitiizerine derhal agresif kemo-
terapi baslatilan hastanin karaci ger fonksiyon
testlerinde belirgin bir kottilesme baslad1 ve kisa
siire i¢inde hasta kaybedildi. Kemik iligi nekro-
zunda prognoz c¢ok kotii ve genelde altta yatan
hastaliga baghdir. Buna ragmen nedene yonelik
spesifik tedavi ve yogun destek bakimi ile kemik
iligi normale donen hastalar bildirilmistir. Bu
sebeple tanimin ¢ok hizli konmasive altta yatan
hastaligin tedavisi ile yogun destek tedavisinin
derhal baglatilmas: hayat kurtarici olabilir.
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DiISKERATOSIS KONGENITAYA
BAGLI BiR KEMIK iLiGi YETER-
SiZLiGi OLGUSUNDA FATAL CMV
INFEKSI YONU:

T. Atamer, E. Oztiirk, A. S. Yavuz, M. Aktan.

Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, I¢
HastaliklariAnabilim Dali, Hematoloji Bilim Dal.

Diskeratosis kongenita (DK), retikiiler deri
pigmentasyonlari, tirnak distrofisi, mukozal
lokoplaki triadi gosteren nadir bir ektodermal
displazidir. Kemik iligi yetersizli gi sik olarak
(vakalarin %80°inde), aplastik anemi vakalarin
%40-50"sinde goriilmektedir. Hastalar genel ola-
rak hematolojik komplikasyonlar ve
infeksiyonlarla kaybedilmektedirler. Biz 19 yasin-
da bir erkek hastay: ilging tanisi ve klinik seyri
nedeniyle sunmak istedik. Hasta yiiksek ates,
idrar yapmakta zorluk ve gormesinin tam olarak
kaybolmasi nedeniyle basvurdu. Dokuz ay 6nce
ortaya c¢ikan gorme bulanikligina 4 ay once ytikse-
len atesi eklenmis. Uveiti saptanan hastaya yiik-
sek ates, lokopeni (Lok 2500/mm3) nedeniyle
sefepim, amikasin ve G-CSF uygulanmis, fakat
tedaviye cevap alinamamus. Tki hafta 6nce gorme-
si tamamen kaybolan hasta bilim dalimiza yatiril-
di. Fizik muayenesinde ates 38.90C, solukluk,
boyun, ense ve omuzlarda kahverengi retikiiler
pigmentasyon, dilde 1koplaki alanlari, tirnaklar-
da distrofik degisiklikler, sa¢ kaybi, avuglarinda
asir1 terleme, saptandi. Uretra cikisinda darlhik
goriildu. Hb 4,6 gr/dl, Hct %13.3, lokosit
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2100/mm3, grantilosit 1400/mm3, MCV 101 fl,
trombosit 27000/ mm3, retikiilosit %0,1 (duizeltil-
mis retikiilosit %0,02) saptandi. Rutin biyokimya-
sal incelemelerde patoloji saptanmadi. Periferik
yaymasinda trombositler az sayida, makrositoz,
anizositoz goriildii. Kemik iligi aspirasyonunda
atipik hiicre gortilmedi. Kemik iligi biyopsisinde
yag dokusu %50-90, fokal normoseliiler alanl
hiposeliiler kemik iligi goriildii. Megakaryositler
ve eritroid seri sayica azalmus, retikiilin 0, kollajen
0, hemosiderin 1 olarak bulundu. Yiiksek atesi
olmasi nedeniyle ampisilinsulbaktam IV tedavisi
basland1. Atesinde diisiis goriilmedi. Yapilan goz
dibi muayenesinde CMV retiniti tarusikondu. Bu
donemde hastanin kansiz, mukussuz diyaresi
gelisti. CMV IgM (+), CMV DNA (+) saptandi.
Gansiklovir 2x125 mg IV tedavisi basland1 (Loko-
sit 900/mm3). Ates gansiklovir tedavisinin 10.
guntinde diistti, ishali kayboldu ve fonksiyonel
kapasitesinde iyilesme saptandi. Bu tedavi sonu-
cunda lokosit sayisinda artis saptandi (Lokosit
1500/mm3). Tedavinin bitiminden sonra atesi
tekrar yiikseldi. Hasta akut solunum yetersizligi
ile birlikte pnémoni tablosu ile kaybedildi. Mik-
robiyolojik olarak kiiltiirlerinde bakteriyel etken
uremedi. Yiiksek atesi, ishali, tipik CMV retiniti
ve gevre kani Iokositlerinde CMV DNA's1 pozitif
saptanan hastada sistemik CMV infeksiyonu tani-
st kondu. Pansitopeninin DK'ya baglh oldugu,
ancak son zamanlarda derinlesen pansitopenide
CMYV infeksiyonunun da katkist oldugu diistiniil-
di. Agir infeksiyonun gansiklovir tedavisine
ragmen fatal sonlanmasi, infeksiyonun
multisistemik olusu ve DK'ya bagli kemik iligi
ve/veya immun yetersizliginin de var olmasiyla
aciklanabilir.
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HEMATOLOJIK MALIGNANSILI
HASTALARDA GELISEN INVAZIV
FUNGAL ENFEKSIiYONLARIN
RETROSPEKTI F DEGERLENDI-
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Adigiizel, D. Argon, I. Kaygusuz, M. Cetiner, M. Bayik.

Marmara Universiyesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim
Dali ve Enfeksiyon Hastaliklari1 Anabilim Dali, Istan-
bul.

Invaziv  fungal enfeksiyonlar  hematolojik
malignitesi olan hastalarda 6nemli mortalite ve
morbidite nedenlerindendir. Marmara Universite-
si Hastanesi'nde 19982003 yillar1 arasinda tedavi
gormiis ve invaziv fungal enfeksiyon tespit edil-



mis, hematolojik malignansili olgular retrospektif
olarak incelendi. Verilerine ulasilabilen 12 hasta-
nin  fungal enfeksiyonlar1 EORTC/IFICG-
NIAIDMSG( European Organization for Research
and Treatment of Cancer/Invasive Fungal
Infections Cooperative Group and the National
Institute of Allergy and Infectious Diseases
Mycoses Study Group)calisma grubu tarafindan
olusturulan fungal enfeksiyonlarin siniflamasina
uygun olarak gruplandirildi. Oniki hastanin 4t
kadmn, 8'i erkek ve ortalama yaslar1 44 tii. Hasta-
larin 9'u yeni tan1 konmus losemi, 2'si relaps 16-
semi ve 1 tanesi MDS-RAEB'ti. Onbir hasta fungal
enfeksiyon sirasinda notropenikti. Siniflamaya
uygun olarak kategorize edildiklerinde; 3 hastada
kanitlanmis fungal enfeksiyon, 2 hastada mubhte-
mel (probable) fungal enfeksiyon ve 7 hastada
olas1 (possible) fungal enfeksiyon tespit edildi.
Kanitlanmis enfeksiyonu olan hastalarin birinde
kan kiltiuriinde Candida albicans ve digerinde
kan kiltiirtinde Candida kefyr tiremesi oldu.
Uciincii hastada ise endobronsial biyopsi érnekle-
rinin patolojik incelemesinde hif goriildii. Hasta-
larin iiciinde kronik dissemine candidiasis, birin-
de candidemi ve akciger fungal enfeksiyonu, se-
kizinde ise akciger fungal enfeksiyonu tespit edil-
di. Oniki hastanin medyan takip stiresi 1 (1-
24+6.8) aydi. Hastalarin 5 tanesi invaziv fungal
enfeksiyon tanisini aldiktan 1 ay sonra septik sok
nedeni ile kaybedildi. 1 hasta ise invaziv fungal
enfeksiyon tanisi aldiktan 3 ay sonra antifungal
tedavisi devam ederken ortaya ¢ikan septik sok
nedeniyle kaybedildi. Ancak postmortem alman
akciger biopsilerinde fungal enfeksiyon tespit
edilemedi. Ex olan alti hastada akciger fungal
enfeksiyon tamsi konmustu. iki hasta (Birinci
hasta candidemi ve akciger fungal enfeksiyonu,
diger hasta kronik dissemine candidiasis) retros-
pektif degerlendirme sirasinda halen antifungal
tedavi almaktaydilar ve her ikisinde de klinik
diizelme mevcuttu. Halen takipte olan 4 hastanin
medyan takip stireleri 9 (6-24+8.12) aydr ve
invaziv fungal enfeksiyonlar1 tedavi edilmistir.
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HASTA POPULASYONUMUZDA
HEMATOLOJIK PARAMETRELER-
DE YAZ VE KIS MEVSIMLERINDE
GORULEN FARKLILIKLARIN DE-
GERLENDIiRILMESI:

IM. Giiney, 2M. Togan, 'M. Benzer, 'I. Bahtiyar, 'N.
Erhan, 0. Okuturlar.

Vakif Gureba Egitim Hastanest, Istanbul,
2Eregli SSK Hastanest I¢ Hastaliklar Klinigi, Konya.

Giris ve Amag: Hematolojik parametreler basta
yas ve cinsiyet olmak {izere pek ¢ok faktore bagh
olarak degiskenlik gosterir. Mevsimlerin de kan
degerleri tizerinde etkisi olmaktadir. Bu ¢alisma-
da hasta populasyonumuzda mevsimlerin hema-
tolojik parametreler tizerindeki etkisinin arasti-
rilmast amaclanmistir. Materyal ve Metod: Vakif
Gureba Egitim Hastanesi I¢ Hastaliklar1 Klinigin-
de 1994-2003 yillar1 arasinda yatan hastalar calis-
ma kapsamina alindi. Hastalarin dosya ve kayaitla-
r1 incelenerek yatis tarihi ve hematolojik paramet-
releri (Eritrosit, 16kosit, trombosit sayilari, Hb,
Hct) kaydedildi. Yaz (21 Haziran - 20 Eylul) ve kis
(21 Aralik - 20 Mart) tarihlerinde yatan hastalar
belirlenerek her biri icin ortalama hematolojik
degerler hesaplandi. Yaz ve kis mevsimindeki
degerler arasindaki farklar istatistiki agidan kiyas-
land1. Elde edilen bulgular literatiir bilgileri 1s1-
ginda yorumland: ve tartisildi. Bulgular: Elde
edilen bulgular tabloda gosterilmistir. Buna gore,
hasta populasyonumuzda eritrosit, Hb, ve
trombosit degerleri yaz mevsiminde kisa gore
anlamli olarak daha diistiktii. Het degerinde yazin
kisa gore belirgin fakat istatistiki acidan anlamh
olmayan bir azalma mevcuttu. Lokosit sayisinda
ise belirgin bir farklilik yoktu. Yorum ve Tartisma:
Mevsimlere gore hematolojik parametrelerdeki
degisiklikler konusunda yapilan arastirmalarda
genel olarak kisin eritrosit, Hb ve H ct degerleri-
nin yaza gore daha yiiksek oldugu bildirilmekte-
dir. Yazin plazma hacmindeki artisa bagh olarak
Hct degerinde % 5.5 oraminda azalma oldugu,
sigara igenlerde ise tersine bir durum goruldugi
ve yazin Hct degerinin yiikseldigi bildirilmistir.
Klima cihaz ile ortam 1sistnin ayarlanmasiplazma
volimi ve kan degerlerindeki mevsimsel degisik-
likleri ancak kismi olarak etkilemektedir. Dogur-
ganlik cagindaki Cinli kadinlarda yapilan bir ¢a-
lismada yaz aylarinda Hb degerinin diistigii ve
bu durumun folat alimindaki eksiklikle ilgili ola-
bilecegi bildirilmistir. Orta ve ileri yastaki kadin-
larda yapilan bir calismaya gore, kisin eritrosit,
Hct, Hb ve I6kosit degerlerinin ytiksek oldugu ve
bu durumun sigara iciminden etkilenmeyip,
ditiretik kullanimindan etkilendigi bildirilmistir.
Ote yandan, soguk aglutininlere bagli hemolitik
anemisi olanlarda yazin Hb degeri belirgin olarak
daha ytiksektir. Sicakkanli memelilerde yapilan
calismalarda da insanlar gibi cesitli hematolojik
degerlerin kisin daha yiiksek bulundugu bildiril-
mektedir. Kis mevsiminde trombosit sayisinin
daha yiiksek oldugu ve akut miyokard
infarktiistiniin kisin daha fazla goriilmesinin bu-
nunla ilgili olabilecegi bildirilmistir. Lokosit say1s1
ve mutlak lenfosit sayis1 mevsime bagli degisiklik
gostermezken, lenfosit alttiplerinde 6nemli degi-
siklikler olur. Kisin CD4+ T lenfositler ve B lenfo-
sitler, yazin ise CD8+ T lenfositler artis gosterir.



Hasta populasyonumuzda elde ettigimiz bulgular
genel hatlarryla literatiir bilgilerine uymaktadir.
Kan sayimlar1 degerlendirilirken 6rnegin alindig:
mevsimin de goz oniinde tutulmasi 6nem tasiya-
bilir. #Image55.jpg
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Dayanak : Pyomiyozit iskelet kas gruplarini tutan,
tropikal iklim kusaginda daha sik goriilen ve
subakut klinik seyir gosteren bakteriyel bir enfek-
siyondur. Pyomiyozit gelisiminde % 90 oraninda
Staph. aureus olmak tizere pek c¢ok mikroorga-
nizma sorumlu tutulmaktadir. Pyomiyozit
patogenezinde rol oynayan faktorler kesin bilin-
memekle beraber immun yetmezlik, malign hasta-
liklar, travma, intravenéz ila¢ kullanimi,
malnutrisyon ve diabetes mellitusun rol oynadig:
diistintilmektedir. invaziv faz, supuratif faz ve
septisemik faz olmak {izere 3 klinik fazibulunan
pyomiyozitin nétropeni ve immun yetmezligi
bulunan hastalarda subakut klinik seyir gosteren
baslangi¢ asamasinda tani konulmasinda zorluk
bulunmaktadir. ALL tanisi ile indiiksiyon tedavisi
alirken pyomiyozit geli-sen bir olguyu sunuyo-
ruz. Olgu : 25 yasinda erkek hastaya pre B ALL
tamist1 konulduktan sonra CALGB indiiksiyon
kemoterapi protokolii baslandi. Tedavinin 18.
glintinde hastanin nétropeniden ¢ikmaya basladi-
g1 ve antibiyotik tedavi almadig1 dénemde tim
ekstremitelerinde yaygin kas agris1 ve giigstizliik
yakinmas: gelisti.Vincristine bagli norotoksisite
olabilecegi dustintilerek yapilan ENMG inceleme-
si bu bulguyu desteklemedi.Kas gti¢stizli giintin
steroid tedavisine bagli olabilecegi diistiniilerek
21 giin sonunda hizla doz azaltilarak kesildi fakat
buna ragmen hastanin yakinmalar1 giderek artti
ve hareket edemez hale geldi. Ates nedeniyle
alman kan kiltiirtinde Staph. aureus {iiremesi
tizerine antibiyotik tedavi baslandi. Sag tibia
lateralinde eritem ve hassasiyet gelisti. Doppler
USG incelemesinde alt ekstremitede trombiis
izlenmezken sag alt ekstremitede heterojen
hipoekoik kitle lezyonlar1 izlendi. Ayn1 donemde
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muayenede sag 6n kol, sag skapula proksimali ve
sol uylukta multiple fluktuasyon veren kitle lez-
yonlar1 tespit edildi. Kitlelerden igne aspirasyonu
ile alman piirtilan materyalde Staph. aureus tiredi.
Antibiyotik tedavi ve cerrahi abse drenaji uygu-
landi. Tedavi devam ederken cekilen Ga-67 ile
tum vicut sintigrafisinde sag skapulada 3 odakta,
sol skapulada 2 odakta, sag ayak bilegi ve topuk-
ta, sol tibia distali ve topukta, sag tibia safti orta
kesimde fokal artmis galyum tutulumlar izlendi.
Antibiyotik tedaviye devam edildi. Yorum: Litera-
tirde ALL indiiksiyon tedavisi seyrinde pyom
iyozit gelisimi 4 olguda tanumlanmistir. Kemote-
rapi sonrasierken donemde kas agris1 ve giicstiz-
ligt  yakinmasibulunan ALL  hastalarinda
pyomiyozit ayiric1 tamida akla getirilmelidir. Er-
ken tani ve uygun tedavi ile pyomiyozite bagh
gelisebilecek morbidite ve mortalite 6nlenebile-
cektir.
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Izmir.

Giris: Kronik hastaliklar;hastanin fonksiyonlarmi
yerine getirmede, kapasitesini tehdit
eden,gozlenebilen,hissedilebilen  degisikliklere
neden olan uzun stireli, kendiliginden gegmeyen
ve bazen tam tedavi edilemeyen hastaliklardir.
Her bir kronik hastalik kendine 6zgtidtir; kisi, aile
ve toplum tizerinde farkl etkileri vardir. Kronik
kan hastaliklarinin 6nlenmesi ve kontrolii de gii-
niimiizde saglik problemlerinin énemli bir kismi-
n1 olusturmaktadir. Kan hastaliklar: toplumda her
yas grubunda siklikla gortilmektedir. Cinslere,
yasa, hticrelerdeki degisikliklere bagh genis bir
cesitlilik gosterirler. Kronik kan hastaliklarinda
bakim uzun siireli olabilmekte, bazi1 hastaliklarin
izlemi ve tedavi olasilig1 hastane ortaminda yapi-
lirken, bazi hastaliklar 6zelliklerinden dolay1 te-
davi uygulamalar1 ve izlemi ev ortaminda olabil-
mektedir. Amag: Kan hastaliklarinin kronik ve
terminal donemlerinde hastaya bakim saglamak,
akut donemin iyilestirilmesine destek vermek
amaciyla; evde bakim hizmetlerini sunabilmekte-
dir. Evde Saglik Bakimimin Sunulabilirligi Evde
bakim; bakimin devamin saglar. Hasta problem-
leri erken saptanir.Acil durumlar 6nlenir.Bireyin
ailede saygnlig: fazladir, ev ortami rahat, neseli
ve dzgirliiksaglar. Evde kemoterapi alan gocuk-
larda bagimsizlik,kendini iyi hissetme, istah, duy-



gusal iyilik, okula devam halinde isteklilik artar.
Surekli kan, kan {irtinleri, gammaglobulin uygu-
lamasina gereksinim duyan hastalar evde bakim
hizmetleri ile kendine bakimi 6grenip kisa stirede
bagimsizlik kazanirlar. Hastane enfeksiyonu ris-
kini onler.Ailenin, hastasma iliskin 6zgtiven ve
bakimini saglar. Komplikasyon riskini azaltir.
Gereksiz harcamalar, zaman ve is giicii kayb1
azalir. Sonuc ve Oneriler 1-Kronik kan hastalikla-
rinda evde bakim hizmetleri sunulabilmesi ve
yaygimlastirilmasiicin; hemsirelik hizmetlerinin
buna yonelik organize edilmesi 6nerilmektedir. 2)
Kronik kan hastaliklarinda biitiinciil ve hasta
merkezli hemsirelik hizmetlerinin (ev kosullarin-
da) sunulabilmesi i¢in gerekli kosullarin olustu-
rulmasimin = hasta  yasam  kalitesine  de
katkisiolacagy diistintilmektedir. 3) Evde bakimda
gorev alan hemsireler, hasta yonetimi, egitimi,
danismanlik becerileri, iletisim, yonetim ve aras-
tirma konusunda yenilikleri takip etmeli ve peri-
yodik olarak bu konularda hizmetigi egitim prog-
ramlarma katilmali ve bu mesleki gelisimini evde
bakimin kalitesini yiikseltme yoniinde etkin se-
kilde kullanabilmelidir.
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PRETRASPLANT ABDOMINAL
OPERASYON GECIRMIS OTOLOG
VE ALLOGENIC HEMOPOETIK
STEM CELL TRANSPLANTASYONU
(HSCT) YAPILMIS HASTALARDA
GASTROINTESTINAL KOMPLI-
KASYONLAR:

1. Dinger, 'C. Akkaya, '0. Ozdel, *A. Oymak, 'N. Celik,
7. Celik, 2T. Fen, V. Hiiseyinov, 1S. Ismailova.

1Ankara Numune Hastanest Kemik Ihiji Nakh Merkezi,
Azerbaycan Saghk Bakanhgi Merkezi Khmka
Hastanest Hematoloji, Onkoloji Klinigi ve Kemik Ilig1i,
2Ankara Onkoloji HastanestHematoloji Klinigi, Anka-
ra.

Hemopoetik stem cell transplantasyonunbir
pargasiolarak verilen yiiksek doz kemoterapinin
direkt toksik etkisi ile mukozal bariyer bozulmak-
ta veya oral epitel yapis1 bozularak tilserler gelis-
mekte, degisik gastrointestinal sorunlar olusmak-
tadir. Bu durumda gelismis olan mukozitin kisi-
den kisiye degistigi ve kullanilan ilaglara
bagliolarak farklihiklar gosterdigi ve aym zaman-
da hsct ile tiikriik salgisinin hipofonksiyonu bi-
linmektedir. Mukozal barierin bozulmasi ile bir-
likte sistemik infeksiyonlarin artigi , hastanede
kalis stiresinin uzadigl ve birlikte maliyetlerin
artig1 ve sonug olarak hsct nin komplikasyonlari-
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nin artigr bir gercektir. Biz bu ¢alismada otolog
veya allogenic hsct yapilan hastalarda
pretranplant gecirilen abdominal operasyonlarin
mukozit ve benzeri gastrointestinal sistemle iligki-
li komplikasyonlar da artma olup olmadig1 goz-
den gecirilmesi amaclanmistir. Bu gézden gegirme
sirasinda merkezimiz de gastrointestinal higbir
bulgu ve semptom gostermeyen abdominal ope-
rasyon gecirmis 3'ii tam uyumlu kardesinden
allogenic ve 9 u otolog transplant olan toplam 12
vaka ile hicbir major operasyon gecirmemis 11
tam uyumlu kardesinden allogenic ve 11 otolog
hastanin mukozit durumu, kusma ve ishal sayilar1
ile birlikte tpn kullanimi gozden gegirilerek karsi-
lastirnlmistir. Ag1z ici mukozit national instiute of
dental and craniofacial resarch mn skorlamas: kul-
lanilmis ve mukozit ve tpn icin toplam giin sayis1
esas alinirken, ishal, kusma igin toplam sayilari
esas alinmis allogenic ve otolog hasta sayilarina
boliinerek rakamlar elde edilmistir ve bu sonugclar
asagidaki tabloda  belirtilmistir. ~Mukozitin
skorlanmast sonucu anlaml farklilik
olmasaisebebi ile tabloya eklenmemistir. Tablo-
lardan da anlasildig: tizere abdominal operasyon
gecirmis otolog transplant olan hastalarda
,abdominal  operasyon  gecirmemis otolog
transplant olan hastalara gore ishal sayisiharig
olmak tizere tpn kullanilmasi, mukozit li giin ve
kusma sayist anlamli olarak ytiksek bulunmus-
tur.her ne kadar abdominal operasyon gegirmis
allogenic hasta grubumuz az sayida olsa da, ayn
sekilde allogenic hasta grubunu degerlendirdigi-
miz takdirde abdominal operasyon gecirmis olan-
larda mukozit glin sayis: ile kusma sayisinda an-
lamh yiikseklik saptanmustir. Burada bir diger
ilging durum beklenin aksine vod nin saptanma-
masidir. Sonug olarak hsct yapilan hastalarda
abdominal operasyon o©nemini saptayabilmek
amaci ile ileri inceleme ve ¢alisma baslatilmalidar.
#Image56.jpg#
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VITAMIN B12 TEDAVISIYLE GE-
BELIKLERI GERCEKLE SEN 2
INFERTIL OLGUNUN SUNUSU:

S. Asma, C. Boga, H. Ozdogu.

Baskent Universitesi Adana Arashrma ve Uygulama
Hastanesi, Hematoloji.

Hematopoietik hiicreler ve sindirim kanalinin
duvarmdaki hiicreler gibi hizli cogalan hiicrelere
gerekli DNA sentezi Vitamin B12 aracilif ile ger-
ceklesebilmektedir.Vitamin B12 eksikli-
gi;maturasyonun bozulmasina ve hiicrelerde



megaloblastik degisikliklere yol acar.Kadin tireme
sistemleri ile vitamin B12 arasindaki iligskinin ol-
dugu,ve eksikliginin kadinlarda steriliteye yol
acabilecegi; literatiirede olgu raporlar1 seklinde
sunulmaktadir.Cok sayida infertilite nedenlerini
arastirirken, pahali ve hastay1 yoran islemlerin
arasinda, Ozellikle anemik olmayan olgularda
vitamin B12 eksikligi gozden kacabilmektedir. Bu
raporda vitamin B12 replasman ile kisa zamanda
gebelikleri olusan 2 olgu sunularak non-anemik
makrositoz problemine dikkat ¢ekilmek istenmis-
tir. Yaslar1 24 ve 28 ve infertilite stireleri 8 ve 6 yil
olan iki kadin hastadan birincisinden, 2 defa in
vitro fertilizasyon, Ankara Dogumevi Hastane-
sinde 1 defa laporaskopi, Ingilterede 2 tiip bebek
denemesi oykisi alindy,ikincisine ise
histerosalpingografi basta olmak tizere, cesitli
arastirma yontemleri uygulandigl ogrenildi.iki
hastada gesitli donemlerde ovulasyon indiikleyici
ajanlar kullanmildig1 anlagildi. Tam kan saymmlar:
Olgu 1°de hemoglobin: 11 g/dl hematokrit: % 33,
lokosit:  5200/mm3 MCV.96f], platelet.212000,
periferik yaymada; eritrositlerde hafif anizositoz
ve hipersegmentasyon saptandi. Serum vitamin
B12 diizeyi:178 pg/ml olarak olctldi. Olgu 2°de
hemoglobin: g/dlhematokrit:% b 16kosit:/mm3
MCV.98 fl, platelet:196000, periferik yaymada;
eritrositlerde hafif anizositoz ve
hipersegmentasyon saptandi. Serum vitamin B12
diizeyi:98 pg/ml olarak olciildii.Vitamin B12 te-
davisi baslandiktan sonra birinci olguda 1 yil son-
ra, ikincisinde ise 2 ay sonra gebelik olustu.
Infertil kadinlarda, anemik olmasalar bile, MCV
diizeylerinde artis oldugunun saptanmasi, muh-
temel vitamin B12 eksikligi agisindan uyarici ola-
bilir. Bu olgularda hematolojik agidan bir 6n de-
gerlendirme yapilmasi; anne adaylarmi invasif
islemlerden ve gereksiz tedavilerden koruyup
etkili bir tedavi secenegi sunabilir.
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OKULONCESI VE OKUL CAGIN-
DAKI LOSEMILI COCUKLAR VE
ANNE-BABALARINA HASTANE-
DEKI TEDAVI LER ICIN EGITIiM
AMACLI OLARAK TASARLANAN
BIR KAYNAK KIiTAP: AYICIK LO-
SEMI:

H. E. Giderer, L. Olcay.

T.C. Saghk Bakanhgi Ankara Onkoloji Hastanesi, An-
kara.
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Ankara Onkoloji Hastanesi Pediatrik Hematoloji
Servisi'nde tedavi goren l6semili okul 6ncesi ve
okul cag1 cocuklariile onlarmn anne-babalarinin
tedaviye daha kolay uyum saglamalari, tedavi
konusunda bilgilendirilmeleri ve tedavi sirasinda
ortaya ¢ikan kaygilarmin azaltilmasina yardimci
olabilmek icin hastalar, ebeveynleri ve saglik eki-
binin eksikligini hissettigi bir ¢ocuk kitab1
tasarimigerceklestirildi. Losemi, tedavisi uzun
stiren, agir bir hastaliktir. Tedavi stirecinde hasta
cocuklar ¢ok sikilmakta, tedavi uygulamalar: ko-
nusunda kaygilanmakta, zaman zaman umutsuz-
luga diismekte, depresyona girmekte ve bazen
tedaviyi reddetmektedirler. Anne ve babalar da
psikolojik agidan ¢ocuklarin durumuna benzer bir
tablo gostermektedirler. Bundan dolayr tedavi
ekibinin isi artmakta ve zorlasmaktadir. Bu hasta-
larda, tedaviyi kabullenme ve tedaviye katilim;
bilgilendirme, psikolojik destek ve tedavinin ya-
rattig1 kaygmin giderilmesi ile olasidwr. Yiiksek
kaygis1 olan kisilerde, tnceden bilgilendirmenin
kaygiy1 azalttig1 bilinmektedir. Tedavi olan gocuk,
tedavi edilen ¢ocuga gore tedaviye daha uyumlu-
dur, tedavi ekibinin ¢alismasini kolaylastirmakta-
dir. Bu gercekler 1s181inda “ayicik 16semi” adh tig
boliimden olusan bir cocuk kitabi tasarlandi. Kah-
ramani l6semi hastasi olan ve tedavisi basarili
gecen kiictik bir aymin hastanedeki yasantilari
tizerine kurulu bir 6ykiisti bulunan kitabin birinci
boliimii, yasama sevinci veren renkli illiistrasyon-
lardan olusmustur. Cocuklarin sevimli bir ayicikla
kendileri arasindaki iliskiyi daha kolay kuracakla-
r distintlerek tedaviyle ilgili gercekler onlarin
anlayabilecegi bir dille acik bir bigcimde aktaril-
mistir. Okul oncesi ¢ocuklar i¢in gorselli ge ayr1
bir onem verilmistir. fkinci bolimde tedaviye
yardimc1 olacak pratik bilgiler verilmistir. Bunlar,
I6seminin tanimi, tani ve tedavisi, tedavi siiresin-
ce sik karsila-silan sorunlarin neler oldugu -
bulant;, kusma, sa¢ dokiilmesi, enfeksiyonlar,
istahsizlik, ag1z yaralar: gibi- ve bunlarla nasil bas
edilecegi hakkindadir. Ugtincii boliime ise serviste
siklikla konusulan tibbi terimlerin yer aldigr kii-
clik bir sozlitk konmustur. Kitap tasariminda ¢o-
cuklarla birlikte anne-babalarin da bilgilenecegi
goz ontine alinmistir. Bu tasarimin, gerektiginde,
saglik ekibi ile cocuk arasindaki iletisimi de kolay-
lastiracag1 diistintilmiistiir. Resimlerle anlasmanin
kolayligindan yararlanilmistir. Kitabin, tedavi
hakkinda cocukla konusabilmenin bir
araciolabilecegi arzulanmaktadir. Kitabin temel
amaci, tedavi olan ¢ocuklarin sayisinin arttirilma-
sinda bir egitim gereci olarak is gormektir.
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HIPERKALSEMI iLE BASVURAN
RICHTER 'S SENDROMLU BiR
OLGU:

M. A. Ozcan, O. Pigkin, F. Demirkan, G. H. Ozsan, L.
Kilicarslan, B. Undar.

Dokuz Eyliil Universg'tesi Tip Fakiiltesi Hematoloji,
Onkoloji Bilim Dal, Izmir.

Hiperkalsemi Hodgkin ya da non-Hodgkin
lenfoma, eriskin T hiicreli 16semili olgularda sap-
tanabilen ve lokal ya da sistemik Kkalsitriol,
parathormon ile iligkili peptid gibi maddelerin
yapinu ile iligskilendirilen bir durumdur. Richter's
sendromunda hiperkalsemi nadir tanimlanmis bir
laboratuvar bozuklugudur. 51 yasinda erkek has-
ta, 1997 yilindan itibaren B hiicreli kronik
lenfositer 16semi tanisi ile izlenerek klorambusil,
ardindan fludarabine ve siklofosfamid ile kombi-
ne tedaviler almis olan hasta tam hematolojik
yanit ile izlenirken 2001 Agustos ayinda
lenfositoz, lenfadenopati ve splenomegalisindeki
progresyon nedeni ile tiglincii sira tedavi olarak
fludarabin+mitoksantron+deksametazon tedavisi
verildi. Bu tedaviye refrakter saptanan olgu alter-
natif tedavi yontemleri agisindan monoklonal
antikor tedavisi acisindan degerlendirilerek anti
CD20 monoklonal antikor tedavisi uygulandi. Bu
tedaviye de yanit vermeyen olgu hastalikli olarak
izlenirken biling bulaniklig1 yakinmasi nedeni ile
acil servise bagvurdu. Yapilan sorgulamasinda bir
haftadir karin agrisi, bulanti, kusma yakinmalari-
renildi. Yapilan fizik incelemesinde yaygin
periferik lenf nodlar1 ve splenomegalisi saptandi.
Laboratuvar incelemelerinde Hb: 8 g/dl, BK: 7,9
x109/L, Trombosit: 65x109/L, Ca: 12,1, Albumin:
2,9 olarak saptanan hastaya hizla hiperkalsemiye
yonelik destek tedavisi baslandi. Bu arada hizla
bozulan klinigi ile birlikte lenf nodlarindaki
progresyon nedeni ile yinelenen biyopsisi diffiiz
biiytik B hiicreli lenfoma olarak degerlendirildi.
Hiperkalsemisi uygulanan tedavi ile diizeltilen
hastanin biling bulanikligr diizeldi. Hasta birkag
gtinliik izlemde genel durumunun hizla bozulma-
s1 ile birlikte kaybedildi. Hiperkalsemi Richter's
sendromunda ancak olgu sunumlariolarak tanim-
lanan bir durum olup diisiik dereceli lenfomalarin
seyrinde saptandiginda akla transformasyonun
getirilmesi acisindan anlamli olabilir.
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REFRAKTER RELAPSLI AML M2
OLGUSUNDA KAS VE KEMIK TU-
TULUMU:

F.S. Olut, K. P. Ozen, F. Sahin, M. Argin, F.
Biiyiikkececi.

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Izmir.

Ekstramediiler 16semik infiltrasyon en stk AML-
M4 ve M5'te gortilur ve daha ¢ok gingiva, cilt,
goz, meninks ve santral sinir sistemi tutulumu
seklinde karsimiza c¢ikar. AML seyrinde gelisen
graniilositik ~ sarkom ise myeloid hiicre
prekiirsorlerinin  olusturdugu, ekstramediiller
yerlesimli tiimorlerdir. Hastaligin seyri sirasinda
veya hentiz 16semik tablo olusmadan ortaya ¢ika-
bilirler. Siklikla kostalar, sternum ve orbitada
kemiklerin subperiostal bolgesinden baglar ve
yumusak dokulara yayilir. Baslangig klinik bulgu-
su humerusta grantilositik sarkom olan AML
vakalar1 yamn sira, AML tedavisinden 7 yil sonra
gelisen yaygin kas tutulumu vakalar1 da mevcut-
tur. Bizim olgumuz; EH, 16 yasinda bayan hasta
olup, primer refrakter, relaps AML-M2 tanisiyla
izlenmekteyken her iki dizde agr1 ve sislik yakin-
mas1 ortaya ¢ikt. Fizik muayenesinde dizde ve
diz tistii kas grubunda sislik disinda bulgu yoktu.
Hastanin diz ve diz cevresi kas grubuna yonelik
yapilan manyetik rezonans gortintiileme tetkikin-
de diz eklemini olusturan kemiklerde ve 6zellikle
solda daha belirgin bilateral uyluk kaslarinda
difftiz 16semik infiltrasyonla uyumlu goriinim
tespit edildi. Hastanin yapilan truecut biyopsi
sonucu negatif geldi. Ancak hastanin kemoterapi
ile birlikte yakinmalarinda belirgin azalma oldu.
Hasta nétropenik donemde genel durumu bozu-
lunca hasta yakinlar tarafindan ¢ikarldigindan
radyolojik diizelme olup olmadig1 kontrol edile-
medi. Vaka baslangicta ekstramediiller tutulumu
olmayan ve multipl kemoterapi sonrasi tespit
edilen kas ve kemik tutlumunun AML-M2 sey-
rinde nadir goriilmesi nedeniyle sunulmustur.
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MESANGIOPROLIFERATIF
GLOMERULONEFRITE BAGLI
BOBREK YETMEZLIiGI iLE SEY-
REDEN WALDENSTROM
MAKROGLOBULINEMI OLGUSU:

I. Sam, F. Altuntas, B. Eser, M. Sipahioglu, O. Canéz, M.
Cetin, A. Unal.



Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Dedeman Hastane-
si, Hematoloji BD.

Waldenstrom Makroglobulinemi (WM), lenfoid
proliferasyona bagli serum Ig M diizeylerinde
monoklonal artisla karakterize nadir bir hastalik-
tir. WM'de en sik renal tutulum nedeni bobregin
atipik lenfoid hiicrelerle infiltrasyonudur. Bunun
disinda literatiirde membranoz nefropati, mini-
mal degisiklik hastalig1, kresentik glomerulonefrit
ve akut tiibiiler nekroza bagh olgular da bulun-
maktadir. Burada mesangioproliferatif
glomeriilonefrite bagli bobrek yetmezIligi ile sey-
reden bir WM olgusu sunulmustur. Anormal
uterin kanama yakinmasi nedeniyle kadin dogum
poliklinigine basvuran hastanin tam kan sayim
sonucunda l6kosit 179.000/ul, hemoglobin 9.8
g/dl, trombosit 2.000.000/pl olmasi nedeniyle
hematoloji konstiltasyonu istendi. Hikayesinde
sogukta el ve ayaklarda morarma tarifliyordu.
Fizik muayenesinde her iki aksiller bolgede 1x1
cm boyutlarinda lenfadenopati, traube alani kapa-
I1 ve soguk testinde ellerde akrosiyanoz tespit
edildi. Hasta hematoloji servisine devralindi. Has-
tanin eritrosit sedimentasyon hizi 2 mm/saat, kan
biyokimyasinda patolojik olarak; LDH, BUN ve
kreatinin yiiksekli gi tespit edildi. Idrar tetkikinde
lgr/giin proteintiri mevcuttu. Kemik iligi
aspirasyon ve biyopsisinde lenfoplazmositer hiic-
re artist mevcuttu. Serum protein elektroforezinde
monoklonal gamapati ve immun fiksasyon ile Ig
M ve kappa hafif zincir diizeylerinde artis tespit
edildi. Lenf diigiimiinden yapilan
immiinhistokimyasal ¢alismada Ig M ve kappa ile
kuvvetli pozitiflik bulundu. Kemik grafilerinde
litik lezyonlar yoktu. Kriyoglobulin pozitifligi
tespit edildi. Batin ultrasonografisinde dalak bii-
yiik idi. Bobrek biyopsisinde mesangioproliferatif
glomertilonefrit ve immiinfloresan incelemede Ig
M, fibrinojen, Clq ve C3c ile pozitif boyanma
rapor edildi. Hastaya mevcut klinik ve
laboratuvar bulgular1 ile WM ve kriyoglobulinemi
tanisi  konularak melfalan, siklofosfamid ve
prednison tedavisi uygulandi. Tedavi sonrasi
hastanin kan sayim sonuglarive bobrek fonksiyon-
larinda diizelme goriildi.
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FEBRIL NOTROPENIiK OLGULAR-
DA AMFOTERISIN
BDEOKSIKOLAT KULLANIMI:

0. A. Oto, S. Paydas, S. Yavuz, U. Disel.

Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Onkoloji
B.D.

Amfoterisin B deoksikolat (Abd) derin Mantar
enfeksiyonlarinin tedavisinde en ¢ok kullanilan
antifungaldir.Bu ytizden febril nétropenik hasta-
larda gerek ampirik teda vide gerekse dokiimante
edilmis fungal enfeksiyonlarin tedavisinde altin
standarttir. Ancak ABd toksik bir ilagtir ve
toksiteyi azaltmak amaciyla etken maddenin de-
gisik formulasyonlar halinde tiretimi yapilmistir.
ABd bugtin igin 4 farkli formulasyonda tiretilmis-
tir. ABd bu formlar iginde en ucuz olan formu
olmakla birlikte yan etkilerinin diger formlara
gore daha fazla oldugu iddia edilmektedir. CUTF
Onkoloji kliniginde Ocak 2002 ve Subat 2003 ta-
rihleri arasinda izlenen ve ABd kullanilan 113
epizoddaki nefrotoksite ve inftizyon iliskili allerjik
reaksiyon siklig1 retrospektif olarak arastirildi.
Biitiin olgularda gtinliik en az 3000 cc s1v1 ile 150-
200 mEq potasyum replasmaniyapildi. ABd uygu-
lamas1 dncesinde biitiin hastalara Parasetamol ve
Difenilhidramin ile premedikasyon yapildi. Has-
talarin serum kreatinin ve potasyum diizeylerinin
0-5-10-15. gtin ve tedavi sonundaki degerleri
arastirldi.5. giinde 1 epizodda ,10. giinde 3
epizodda , 15. giinde 1 epizodda serum kreatinin
diizeyi bazal degerinin iki katindan fazla artis
gosterdi.Tedavi sonunda 113 epizoddan dordiin-
de serum kreatinin diizeyleri, bazal degerlerinin
iki katina ¢ikmusti. Serum Potasyum takiplerinde
5. giinde 22 epizodda, 10.gtinde 11 epizodda, 15.
ginde 3 epizodda 3 mEq/It'nin altinda deger
saptandi.Tedavi sonunda 15 epizodda serum Po-
tasyum dtizeyi 3 mEq/lt altinda olurken 1
epizodda 2mEq/It'nin altinda idi. 113 hastadan 3
hastada ciddi reaksiyon gelisti. Bu hastalarmn il-
kinde ABLC, ikincisinde ABLC ile degisimli ola-
rak Lipozomal Amf-B, iigtinciistinde yiiksek doz
Flukanazol kullanildi. Bu retrospektif calismanin
1s1ginda uygun premedikasyon, hidrasyon, renal
fonksiyonlarmn yakin takibi ve uygun miktarlarda
Potasyum infiizyonu ile AB-d" nin diisiik maliyet-
li ve giivenli bir secenek oldugunu diistintiyoruz.
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AKUT MYELOBLASTIK LOSEMi
OLGUSUNDA FUNGAL ENFEKSI-
YONA SEKONDER GELISEN
HIDROPNOMOTORAKS:

F. Sahin, S. Vatansever, K. P. Ozen, F. Elmas, H. Alper,
F. Biiyiikkececi.

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi.

Pnomotoraks plevral bosluga hava girmesi olarak
tanimlanabilir. Temel olarak spontan, travmatik



ve iatrojenik olarak smiflandirilabilir. Spontan
pnomotoraks ise primer olabilecegi gibi daha
siklikla sekonder nedenlerle karsimiza ¢ikar.
Onemi mortalitesinin yiiksek olmasi nedeniyle
tantya hizla ulasip gerekli miidahalenin erken
yapilmas:  gerekliligidir. Sekonder spontan
pnomotorksin en sik nedeni kronik obstruktif
akciger hastalig1 ve enfeksiyonlardir. Enfeksiyon-
lar icinde tuberkiiloz, HIV (+) hastalarda
pnomosistis  carinii  pnomonisi, nekrotizan
pnomoniler ile fungal enfeksiyonlar basta gelmek-
tedir. Bu yazida, akut myeloblastik losemi- M4
tanis1 konan ve tedavisi esnasinda, notropenik
donemde fungal akciger enfeksiyonuna sekonder
spontan hidropnomotoraks gelisen bir olgu su-
nulmaktadir. BC, 68 yasinda, pansitopenisi
olmasitizerine klinigimize yatirilmis ve tetkikleri
sonucu AML-M4 tanis1 konmus olguya kemote-
rapisi baslanmistir. Notropenik doénemde atesleri
olan olguya meropenem, amikasin ve daha sonra-
sinda da teikoplanin tedavisi baslanmigtir. Ancak
atesi kontrol alta alinamayan hastanin tedavisi-
ne antifungal ajan (6nce konvansiyonel
amfoterisin B, alerjik yan etkiler olmas: tizerine
lipid kompleks amfoterisin B) baslanmistir. Has-
tanin cekilen akciger grafisinde sag akciger alt-
orta lob yerlesimli opasite ve lateral grafide de
retrosternal orta lob lokalizasyonlu fungus topu
lehine yorumlanabilecek nodiil saptanmustir. Bu-
nun {izerine cekilen toraks bilgisayarl tomografi-
sinde orta lob lateral segmentte iginde hava hab-
becikleri de iceren ve hava bronkogrami gosteren
pnomonik  infiltrasyon  saptanan  olgunun
antifungal tedavisinin dozu arttirlarak tedaviye
devam edilmistir. Hastamin antifungal tedavi al-
tinda iken 10 giin sonra gelisen solunum
sikintisitizerine gekilen akciger grafisinde sagda
hidropnémotoraks ile uyumlu gortiniim saptan-
mas1 {izerine hasta gogiis hastaliklar1 klinigine
nakledilerek tiip torakostomisi uygulanmistir.
Balgam kiiltiiriinde de Geotrichum candidum ve
Aspergillus flavus iireyen hastanin antifungal
tedavisi ve kapali su alt1 drenaj tedavisi 16 giin
sonra cekilen akciger grafisinde diizelme saptan-
masi iizerine sonlandirilmistir. Hasta konsolidas-
yon tedavilerini almak tizere tekrar klinigimize
nakledilmis ve ikinci kosolidasyon tedavisi sira-
sinda septik sok nedeniyle kaybedilmistir.
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Kemigin avaskiiler nekrozu ldsemi tedavisi gibi
yogun kemoterapi alan ¢ocuklarda goriilebilen bir
komplikasyondur. Goriilme sikliginin % 1.3-% 3.3
arasinda degistigi cesitli serilerde bildirilmistir.
Siklikla femur basi ve humerus gibi yogun yiik
altindaki kemik dokuyu etkilemektedir. Ancak 4
ve daha fazla kemigin avaskiiler nekrozu son
derece nadirdir. Burada akut lenfoblastik 16semi
(ALL) tanis1 ile BFM-95 tedavi protokolii almakta
iken her iki humerus ve femur baslarinda aseptik
nekroz goriilen bir olgu sunulmustur. 14 yasinda-
ki kiz hasta 1999 yilinda ates ve dizagris1 yakin-
mas1 ile basvurdu ve incelemeler sonucunda
My+-ALL (orta risk) tanisi alarak BFM-95 tedavi
protokolii uygulanmaya baslandi. BFM-95 tedavi-
sinin idamenin 6. aymnda kalca agris1 yakinmasi
basladi. Fizik incelemesinde kiint palpasyonda
kalcada agr1 disinda pozitif bir bulgu tespit edi-
lemedi. Laboratuvar L sedimantasyonml, PIt
313000/p  incelemesinde, Hgb 10.7g/dl, Htc
%31.4, WBC 2200/ 56 mm/saat, serum kalsiyum
9.6 mg/dl, serum magnezyum 1.8 mg/dl, serum
fosfor 3.5 mg/dl, ALP 150 U/L, transaminazlar ve
bobrek fonksiyon testleri normal olarak olarak
saptandi. Kemik radyogramlarinda her iki
humerus ve femur ba-sinda yassilasma, diizensiz-
lik, litik ve sklerotik degisiklikler saptandi. Tiim
vicut kemik sintigrafisinde sol femur basi ve
lateral ve medial kondillerinde, sag femur ba-smna
uyan alan ve her iki humerus basinda artmis tutu-
lum saptandi. Magnetik rezonans (MR) goriintii-
lerinde bilateral femur basi, boynu ve
intertorakanterik mesafelerin etkilendigi gozlendi.
Sag ve sol humerusdaki lezyonda ise diafizi de
infiltre eden lezyon bulunmakta idi. MR bulgular:
avaskiiler nekroz ile uyumlu idi. Sol femur 1/3
orta bolimiinde ve her 2 femurun proksimalinde
meduller infarkt gozlendi. Kemik mineral
dansitometrisi ise 0.15 g/cm2); Z-
skoru:tosteoporotik olarak saptandi(BMD: 0.719
g/cm2 (N= 1.024 -2.66; T-skoru: -2.98 ). Faktor V
Leiden ve prothrombin 20210A
mutasyonlarmegatif bulundu. Hasta tedavi bas-
langicindan itibaren kiimiilatif doz olarak 1.988
g/m2 prednisolon ve 0.349 g/m2 deksametazon
almisti. Kuadrilateral avaskiiler nekroz saptandik-
tan sonra steroid hastanin protokoliinden ¢ikaril-
d1. Kemoterapiye bagl yan etkileri azaltmak ama-
c1ile D vitamini ve kalsiyum tedavisi verildi. Cer-
rahi tedaviye ihtiyag¢ duyulmadi. izleminde agri-



nin siddetinde azalma disinda bulgularda bir
degisiklik saptanmada.
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Primer kemik lenfoma tiim kemik tiimérleri igin-
de %3, ekstranodal lenfomalar i¢cinde % 3-7 ora-
ninda goriilen nadir malignitelerdendir. Cogun-
lukla difftiz biiytik hiicreli histolojide olup, T hiic-
reli ve diisiik dereceli olanlar nadirdir. En sik
tutulan bolgeler femur, tibia ve vertebralardir.
Burada, diisiik dereceli ve idrarda hafif zincir
atimi ile seyreden primer ekstranodal sakral
kemik lenfomalibir olgu sunulacaktir. OLGU: 55
yasinda bayan hasta sag kalcadan baslayip bele
vuran agri ve uyusukluk yakinmalariyla basvur-
du. Fizik muayenede lenfadenopati ve
organomegali yoktu. Lumbosakral vertebra
grafisinde sol koksafemoral eklem stiperiorunda,
asetabulum lateralinde opasite, MR da ise sakral
kemikte dura ve kokleri infiltre eden kitle saptan-
d1. Toraks ve batin BT normaldi. Kemik sintigrafi-
sinde sag torakenter majorde artmus aktivite tutu-
lumu izlendi. Hb 9,9 g/dL disinda CBC normal ve
idrarda monoklonal lambda hafif zincir
atilimimevcuttu. Kitlenin cerrahi eksizyonu son-
ras1 patolojik incelemede kiictik lenfoid hiicreler-
den olusan infiltrasyon izlendi. Histokimyasal
incelemede CD 79+, CD3, CD10, CD23, CD30,
CD45RO ve Tdt (-) olup, bu bulgularla dii-siik
dereceli B-hiicreli lenfoma olarak degerlendirildi.
Kemik iligi tutulumu saptanmadi. Sakral bolgeye
RT uygulandi. 1 yil sonraki kontrolde sirt agrisi
yakinmas: olan hastada saptanan torakal bolge
vertebra tutulumu ve paravertabral yumusak
doku kitlesi, uygulanan 8 kiir CHOP tedavisiyle
tamamen kayboldu. Kontrol idrar immun
elektroforezde monoklonal atilim saptanmayan
hasta halen remisyonda izlenmektedir. Tartisma:
Kemigin primer NHL nadir goriilmektedir, erkek-
lerde daha siktir. En sik tutulum yeri femur, tibia
ve vertabralar olup sakral bolge nadir bir yerlesim
yeridir. Kemik lezyonlarina bazen yumusak doku
tutulumu  eslik  edebilir. Olgularin  ¢ogu
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intermediate grade, difftiz biiytik B hiicreli histo-
lojidedir. Monoklonal gamopati, basta myeloma
olmak tizere, plazma hiicre ve B lenfosit
malignitelerinde izlenebilmekle birlikte kemik
lenfomaya eslik eden gamopati konusunda fazla
veri yoktur. Evre IE ve IIE primer kemik
lenfomada RT tek basina verilebilirse de, son yil-
larda ileri evre disinda lokalize hastalig1 olan va-
kalarda KT ve RT nin kombine kullaniminin tiim
yasam siireleri tizerine etkisi olmasi nedeniyle bu
tedavi yaklasimi tercih edilmektedir. Olgumuz
hem histopatolojik olarak diisiik dereceli olmasi,
hem yerlesim yeri agisindan nadir bir bolge olan
sakrumu tutmasi, hem de lambda hafif zincir
atiliminin eslik etmesi nedeniyle tartismaya deger
bulunmustur.
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Osteopetroz ~ defektif  osteoklastik  kemik
rezorbsiyonuna bagl artmis kemik dansitesi ile
karakterize, otozomal resessif gegen bir bozukluk-
tur.  Osteopetrorikets ise malign infantil
osteopetrosisin paradoksal oOzellik gostererek
rikets bulgular1 da igeren seklidir. 11q12-q13 bol-
gesindeki genetik mutasyonlarin sorumlu tutul-
dugu bu hastalikta kemik bulgulari, kranial sinir-
lere basi ile korliik ve sagirhigm yani sira hemato-
lojik olarak hiperosteoza baglhkemik iligi yetmez-
ligi ile pansitopeni, myelofitizik anemi ve dalak
ve karacigerde ekstrameduller hematopoez izle-
nebilmektedir. 7 aylik kiz hastahuzursuzluk,
karindasislik ve fontanel bombeligi nedeniyle
basvurdu. Fiziki incelemede agirlig1 5100 gr (%3-
10),boyu 60 cm.(%10-25) olarak olgiildii. On
fontanel bombeligi olan hastanin, karaci ger
midklavikular hatta 3 cm , dalak 1.5 cm palpabl
idi. Hemoglobini 10.0 g/dl, hematokrit % 26.8 ,
beyaz kiire 8000/mm3 , platelet 103000/ mm3 ,
MCV: 79,5 fl, RDW 17.2 , MCH 29.6 , MCHC 37.3,
MPV 9,5 fl olarak bulundu. Karaciger ve bobrek
fonksiyonlar1 normaldi. ALP 1557 IU/1, trigliserid
810 mg/dl, LDH 1499 mg/dl saptandi. Gelisinde
normal olan kalsiyum, fosfor, PTH degerleri taki-



binde kalsiyum 7.4 mg/dl, fosfor 2.6 mg/dl, PTH
591 pg/ml, idrar-kan aminoasitleri normal olarak
bulundu. Periferik yaymada %16 PMNL, %42
lenfosit, %18 stab, %4 eozinofil, %2 monosit, %4
myeloblast, %6 myelosit, %4 metamyelosit, %2
promyelosit, %6 normoblast, anizopoikilositoz,
polikromazi, gozyasi hiicreleri, mikrositoz goz-
lendi. Mutlak retikiilosit sayis1 135000/ mm3 bu-
lundu. Direkt coombs negatifti. Hastanin kemik
iligi incelemesi hiposeliiler kemik iligi idi. Kemik
iligi biyopsisi osteopetroz ile uyumluydu. El bilek
grafisinde radius ve ulna metafizlerinde genisle-
me ve c¢anaklasma (rikets ile uyumlu),
diafizlerinde belirgin skleroz (osteopetrozla
uyumlu), kraniografide periorbital dansite artisi
““Mephistophelan™ goriintimii mevcuttu. Erken
yasta ortaya ¢itkan ve tedavi modaliteleri icersinde
kemik iligi transplantasyonu, steroid, yiiksek doz
kalsitriol, interferon gama bulunmasina ragmen,
malign seyreden bu osteopetrorikets olgusu nadir
goriilmesi nedeni ile sunulmustur.
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Dogu Anadolu bolgesinde yaz aylarinda yilan
sokmalarina rastlanmaktadir. Bu bolgede en sik
vipera raddei (Agr1 Engeregi) cinsi yilanlar go-
riilmektedir. Yilan sokmalarina baglh olarak erken
donemde; 1sirik yerinde agri, 6dem, siyanoz, geg
donemde ise hemoliz, hemoraji, hipotansiyon gibi
bulgular goriilebilmektedir. Son iki y1l icinde has-
tanemize yilan sokmasi ile bagvuran 10 hastanin
hematolojik, biyokimyasal bulgular1 ile klinik
seyirleri incelendi. Hastalarin yas ortalamasi 37.1+
17.9, cinsiyetleri ise 6°s1 kadmn 4t erkek idi. Has-
talarm ilk bagvuru aninda yapilan muayenelerin-
de; 10 hastanin tamaminda isirik izi, 6 hastada
wsirilan ekstremitede siyanoz ve édem, 1 hastada
1sirilan bolgede 2X4 cm lik ekimoz tespit edildi.
Bu hastalarin hi¢ birinde bulanti, kusma, hipotan-
siyon, fasikiilasyon tespit edilmedi. Hastalarn
hemen hepsinin 1sirik yerinde agri, 5 hastada ise
kuvvet kayb1 vardi. Baslangictaki Hemoglobin
(Hb) degerine gore hastalardan 4 tintin Hb deger-
leri diismezken, 2 hastanin 4.giin, 2 hastanin
3.gtin, 1 hastanin 2.giin, 1 hastanin ise 7.gtinden
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itibaren Hb degerleri diismeye basladi. Hemoliz
bulgularisiddetli olan lhastaya steroid baslandik-
tan sonra Hb ninin diismesi durdu. Diger hastala-
rin takibinde Hb degerlerinin diismesi kendili-
ginden durdu. Hastalarm hig birine eritrosit stis-
pansiyonu verilmedi. Bir hastanin PT, bir hastanin
PTT degerleri normal tist sinirin tizerinde idi. 3
hastanin SGOT, SGPT degerleri yiiksekti. Karaci-
ger fonksiyon bozuklugu ile uzamis PT, PTT has-
talarin hastaneye yatislarinin ortalama 3.gtintinde
diizeldi. Bir bayan hastanin EKG" sinin V1-V6 T
negatifligi tespit edildi. Bu hasta enzim takibine
alind1 ve Ekokardiyografi yapildi. T negatiflikleri
hastanin yatisinin 4. giintinde diizeldi. Yilan sok-
malarinda kompartman sendromu, hemoliz,
kardiyotoksisite, nérotoksisite gibi degisik komp-
likasyonlar ile karsilasilabilmektedir. Bizim hasta-
larin hi¢ birinde kompartman sendromu ve
norotoksisite ile karsilasimazken, 6 hastada (en
erken 2., en ge¢ 7.glin) hemoliz, 1 hastada ise
kardiyotoksisite ile kar-silasildi. Bu vakalarin
sadece hemoliz yada kompartman sendromu
agisindan degil aymi zamanda kardiyotoksisite
acgisindan da takip edilmeleri gerekmektedir.
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Kaposi sarkomu (KS) klasik olarak 6zellikle Dogu
Avrupa ve Akdeniz kokenli yash erkeklerde gorii-
len nadir vaskiiler bir timoérdir. KS AIDS'li has-
talarda goriilen en sik neoplazmdir ve human
herpesvirus-8 (HHV-8) enfeksiyonuyla iligkili
oldugu bildirilmektedir. Transplantasyon sonrasi
ozellikle siklosporin kullanan hastalarda goriilme
sikligr artmustir. Biz, aplastik anemisi nedeniyle
servisimizde yatan, kortikosteroid tedavisiyle
beraber siklosporin kullanan, kullanim esnasinda
KS gelisen, siklosporin kesilip vinkristin tedavisi
uygulandiktan sonra KS gerileyen HIV-negatif bir
hastay1 sunacagiz. 60 yasindaki erkek hasta Ekim
2001°de  halsizlik, basdonmesi, petesi ve
ekimozlar1 nedeniyle T.U.T.F. Hematoloji servisi-
ne yatirildi. Fizik muayenede konjonktival soluk-
luk; o©zellikle alt ekstremitelerde petesi ve
ekimozlar vardi. Organomegalisi yoktu. Hemog-



lobin 9.3 g/dl, hematokrit %27.5, ortalama eritro-
sit hacmi 101.7 fl, 16kosit 3300/ mm3 (l6kosit for-
miili: %1 comak, %45 parcali, %1 eozinofil, %51
lenfosit, %2 monosit), trombosit 3000/ mm3, erit-
rosit sedimentasyon hizi 45 mm/saat, CRP<0.5
mg/dl idi. Rutin biokimya tetkikleri normal sinr-
lardaydi. Asit Ham testi, HBsAG, antiHCV,
antiHIV negatifti. Periferik kanda flow sitometri
ile bakilan CD4 %42.9 ve CD8 %37.9 idi. Kemik
iligi aspirasyonu hiposelliilerdi, %45 lenfosit sa-
yildi. Kemik iligi biyopsisinde %5 selliilarite mev-
cuttu. Hastaya aplastik anemi tamis1 konularak
metilprednizolon 250 mg (toplam 3 kez) ve bera-
berinde siklosporin (5 mg/kg/gtin) basland1. Bir
ay sonunda yanit vermemesi tizerine siklosporin
dozu 7.5 mg/kg/giine ckildi. 50 giinliik
siklosporin tedavisi altinda hastamin her 2 ayak
bileginde 6dem, her 2 ayak tabaninda en biiyiigii
3-4 cm. c¢apinda mor-bordo renkli, izeri
hiperkeratotik, anjiomat6z lezyonlar gelisti. Daha
sonra bunlar deriyi erode ederek biiytidiiler. Has-
tanin her iki elinde de benzer lezyonlar gelisti.
Ayaktaki lezyonlardan yapilan biyopsi KS ile
uyumluydu. Ancak HHV-8 bakilamadi ve iist
gastrointestinal sistem endoskopisini hasta kabul
etmedi. Toplam 3 kez bakilan antiHIV (ELISA,
Abbott) testi negatifti. Siklosporin tedavisi kesildi.
Toplam 6 kez vinkristin 2 mg i.v. olarak yapild1.
Bu tedaviden sonra hastanin el ve ayaklarmdaki
KS lezyonlaritotale yakin geriledi. Hasta halen
tedavisiz takip edilmekte olup son kontroliinde
hemoglobin degeri 13.6 g/dl, hematokrit %39.2,
lokosit 7600/ mm3 ve trombosit 67.000/mm3 ola-
rak bulundu. KS transplantasyon sonrasi
azathioprin, prednizon ve siklosporin kullanimina
bagl olarak, normal popiilasyondan 200-400 kez
daha sik goriiliir. Aplastik anemili hastamizda da
kortikosteroid ve siklosporin kullanimisirasinda
KS gelisti. KS'nun tedavisinde kemoterapotik
ajanlar (adriamisin, bleomisin, vinkristin) kullani-
labilir. Ancak, immiinsupresif tedavinin kesilmesi
de genellikle KS'nun tama yakin regresyonuna
yol acar. Bizim hastamiz literattirde bildirilen
aplastik anemili, immiinsupresif tedavi ile KS
gelisen ilk vakadir.
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Yaygin fungal enfeksiyonlar icin riskli hastalar,
yogun kemoterapi alan hematolojik maligniteliler,
immunosupressif tedavi alan ve kemik iligi trans-
plantasyonu yapilan hastalar, yasli, diabetli ve
malnititrisyonlu hastalar ile ¢ogul cerrahi girisim
yapilmis kateterli hastalardir.Ozellikle Candida
ve  Aspergillus’a  bagh  firsatct = mantar
enfeksiyonlariciddi immiin yetersizligi olan hasta-
larda hayatitehdit edici ozelliktedir. Yaygmn
fungal enfeksiyonlarda ytiksek mortalite, taninin
ge¢ konulmasina, etkin optimal tedavinin yapila-
mamasina veya altta yatan hastaligin kontrol edi-
lememesine baghdir. Lipozomal Amfoterisin-B
febril notropenik hastalarda dokiimante edilmis
fungal enfeksiyonlarda veya antibiyotik tedavisi-
ne cevap alinmayan durumlarda ampirik olarak
sik kullanilan antifungal bir ajandir. Ciddi yan
etkileri olmasina ragmen siki takip gerektirir. Bu
calismaya GATA Haydarpasa Egitim Hastanesi
Hematoloji-Tibbi Onkoloji  Klinigi 1996-2003
yillariarasinda yatarak izlenen ve ampirik antibi-
yotik programina cevap vermeyen veya fungal

enfeksiyonu  dokiimante edilen 55 @ febril
noétropenik hematolojik maligniteli olgu alind.
Hastalarin ~ klinik, laboratuvar bulgularive

Lipozomal Amfoterisin B ile elde edilen tedavi
sonuglariretrospektif olarak incelendi. Olgularin
431 (%78) erkek, 12°si (%22) kadin olup ortalama
yas 42 (21-72) ve ortalama tedavi stiresi 9.3 (4-27)
gindii. (En az 4 giin en fazla 27 giin) Klinigimizde
uygulanan protokol geregince yeterli antibiyotik
tedavisi sonunda atesi diismeyen hastalar ampirik
veya  kiltir sonucuna gore Lipozomal
AmfoterisinB tedavisi baglandi1.Ortalama total doz
620 mg (en az 240-en fazla 3,200gr) di. Hastalarda
en sik gortilen yan etki hipopotasemi idi. Hastala-

rin 14 tanesinde degisen derecelerinde ve
replasman gerektiren hipopotasemi gozlen-
di.Yapilan replasman ile hicbir hastada

hipopotasemiye bagh kardiak ve renal sorun goz-
lenmedi. 3 hastada tire ve kreatin seviyelerinde
tedavi ile diizelen ytikselme tespit edildi. 2 hasta-
da karaciger enzimlerinde ve billirubinlerde yiik-
selme gozlendi. Lipozomal Amfotesinin-B febril
notropenik hastalarda standart tedavi icin bulu-
nan onemli birkag ilagtan biri olup, sik gortilen
ancak tedavi ile diizelen yan etkiler yontinden
hastalar klinik ve laboratuvar olarak yakin takip
edilmelidir.
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Histiyositozis, ¢ocukluk caginda nadir goriilen,
tan1 ve tedavisinde biiyiik zorluklar olan hastalik
grubundandir. Kemik iligindeki histiyosit veya
mononiikleer fagositik sistem hiicrelerinin sayi-
sinda anlamli diizeyde artis1 ifade eder. Uluslara-
ras1 Histiyosit Cemiyeti tarafindan gore iic major
gruba ayrilmistir. Biz burada Class 1I
histiyositozis tamsi koydugumuz iki aylhk bir
olguyu sunuyoruz. 2 aylik kiz ¢ocugu; ates, karmn
sisligi ve solukluksikayetleri ile Mayis 2003 tari-
hinde Cukurova UTF Cocuk Saglig1 ve Hastalikla-
11 servisine yatirildi. Olgunun bir hafta tncesinde
382 °C atesi ve bunu takiben Kkarin
bolgesindesislik olmaya baslamis. Gastroenterit
tanusi ile bes giin yatirilan olgu, enjeksiyon yerin-
den kanamasimin durmamasi durumunun koti-
nildi. Olgu, sepsis 6n tanusi ile yatirildi. Ozgegmi-
sinde, anne ve baba 2.dereceden akraba, ailenin
ilk gebeliginden ilk yasayan bebek oldugu ogre-
nildi. Ailede benzer hastalik hikayesi yoktu. Ol-
gunun fizik incelemesinde; agirlik ve boy yiizde-
leri normal smurlar i¢indeydi. Soluk goriintimlii,
batin ileri derecede sis goriintimde, karaciger kot
kenarindan 8 cm palpabl, traube kapal, asit mev-
cuttu. Splenomegali ve lenfadenopati yoktu. La-
boratuar incelemedesinde pansitopenisi, karaciger
fonksiyon testlerinde ve kanama testlerinde bo-
zukluk vardi. Olguya, sepsis diistintilerek genis
spektrumlu antibiyotik ve 1 gr/kg dozunda
gamaglobulin verildi. Kanama testlerinde bozuk-
luk oldugu igin 2 mg vitamin K, 50 U/kg dan
faktor 11, VII, IX, X ve 1 gr/kg fibrinogen destegi
uygulandi. Lenfositoz ve atipik lenfositlerin varli-
g1 nedeniyle kemik iligi aspirasyonu yapilarak
Class-II histiyositozis tanisi1 kondu. Bunun tizerine
hastaya 2 mg/kg/giin dozunda metilprednizolon
ve 100 mg/m?2/giin dozunda VP-16 basland:.
Takiplerinde belirgin asiti artan, karacigeri daha
da biiyiiyen ve sonrasinda solunum sikintis1 geli-
sen olgu, entiibe edilerek Pediatrik Yogun Bakim
Unitesine alindi. Daha sonrasinda aniiri gelisen
olguya periton diyalizi acildi. Uygulanan tedavi-
lere yanit vermeyen olgu, tedavinin tiglinci gii-
niinde exitus oldu.
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HEMOFIiLI HASTALARININ YASA-
DIKLARI SORUNLAR:

1S. Senol, 'R. E. Geng, 2K. Oyacilar, 2R. Isin, 3E. Dur-
man, 4N. Becit, 5C. Karadag, 6S. Ince, 2K. Kavakli.

1Ege Universitesi Izmir Saghk Yiiksekokulu, Izmir,
2Ege Universitesi Hastanest Pediatrik Hematoloji Bilim
Dal,

slzmir Atatiirk E§itim Arstrma Hastanesi, fzmij‘,

4SSK Yenisehir Egitim Arastirma Hastanelesi, Izmir,
5Dr. Behcet Uz Cocuk Hastanesi, Izmir, )

6SSK Bozyaka Egitim Arastirma Hastanest, Izmir,
7Ege Hemofili Merkezi, Izmir,

8Ege Hemofili Dernedi, Izmir.

Giris ve Amag: Kronik bir kan hastalig1 olan He-
mofili, bireyi fiziksel, duygusal, sosyal ve ekono-
mik olarak etkilemektedir. Guintimiizde Hemofi-
linin tedavi ilkeleri olmakla birlikte, kesin iyiles-
me hentiz yoktur. Hemofili hastalariin yasadiklr1
sorunlarin bilinmesi, hemofili hastalarini destek-
leme stratejilerinin belirlenmesini kolaylastiracag:
diistiniilmiistiir.Bu amacla,hemofili hastalarimmin
yasadiklar1 sorunlar1 saptamak tizere tanimlayici
bir g¢alisma planlanmistir. Yontem: Arastirma
orneklemini Ege Hemofili Dernegi 17 Nisan 2003
"Diinya Hemofili Guni" etkinligine katilan hemo-
fili hastalar1 ve bakim verenleri(anne, baba, abi,
abla, teyze, day1 vb.) olusturmustur. Arastirmaci-
lar tarafindan hazirlanan veri formu 60 katilimci
tarafindan doldurulmustur. Toplanan veriler
SPSS 10.0 istatistik programinda degerlendirilmis-
tir. Bulgular: Katihmcilarin belirtmis olduklar:
sorunlar ; maddi yetersizlik, tedavi sorunlar1 ve
bakim sorunlariolarak ti¢ grupta degerlendirilmis-
tir.  Arastirmada yer alan katilimcilarin
22°si(%36.6) hemofili hastast olup, 38%i(%63.4)
bakim verenlerdir. Katiimcilarin 534 (%88.3)
maddi yetersizligi en onemli sorun olarak belirt-
mislerdir. Tedavi sorunlar1 arasinda, 131 (%21.6)
faktort zamaninda alamadigini, 34’4 (%56.6)
resmi islemler nedeniyle ¢ok fazla beklediklerini
ve 131 (%21.6) faktor uygulamasinda sorun ya-
sadiklarini  belirtmiglerdir. Katilimcilarin 37°si
(%61.6) bakim sorunlarinda, kanama durumunda
ilk miidaheleyi yapmak istediklerini ve faktor
uygulamasinda bilgi/beceri destegine gereksinim
duyduklar1 saptanmustir. Sonug ve Oneriler: Sap-
tanmis olan bulgular dogrultusunda hemofili
hastalarinin yasadiklar1 sorunlarin azaltilmasi ve
¢oziimlenmesine yonelik olarak; 1. Ege Hemofili
Dernegi'nin stirdiirmekte oldugu "evde bakim"
hizmetlerinin tiim hastalara ulasilabilecek sekilde
diizenlenmesi ve yayginlastirilmasi, 2. Hasta ve
bakim verenlerine "self-inflizyon" 6grenim prog-
ramlarmin diizenli olarak yapilmasi ve yayginlas-
tirtlmasi, 3. Bu bulgular 1s181nda hemsirelik hiz-



metlerinin icerigi ve sunumunun yeniden diizen-
lenmesi, 6nerilmektedir.
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AML M1 TABLOSU iLE iZLENEN
HASTADA MIiTUS KEMOTERAPISI
SONRASINDA ORTAYA CIKAN
YAYGIN BIiLATERAL AGIR AKCI-
GER ENFEKSIYONUNUN
LiPOZOMAL AMFOTERISIN B iLE
TEDAVISI:

10. Sayan, 20. Tiirken, 2E. G. Kandemir, 3Z. Kartaloglu,
1A. Oztiirk, 2M. Yaylaci.

IGATA Haydarpasa Egitim Hastanesi Hematoloji
Klinigi, Istanbul,

2GATA Haydarpasa Egitim Hastanesi Tibbi Onkoloji
Klinigi, Istanbul,

3GATA Haydarpasa Egitim Hastanest Gogiis Hastalik-
lar1 Klinigi, Istanbul.

AML tedavisindeki hedef tam remisyona ulagmak
ve onu devam ettirmektir. Standart remisyon
induksiyon tedavi Antrasiklin (Idarubisin) ve
Sitozin Arabinozid (ARA-C) kombinasyonundan
(3+7 tedavisi) olusur. Bu tedavi ile tam remisyon
orani %70-80" dir. Remisyona giren hastalara kon-
solidasyon tedavisi verilir. Konsolidasyon tedavi-
si remisyon indiiksiyonda kullanilan ilaglarimn kisa
stire kullanimui ile yapilabildigi gibi farkliajanlarla
da yapilabilir. En az iki veya ti¢ kere verilen bu
konsolidasyon rejimlerinden biri yiiksek doz
ARA-C igermelidir. Bizim hastamizda kullandi-
gimiz MITUS rejiminde de (Idarubicin 12 mg/m2
1-3. gtinler, ARA-C 100 mg/m?2 1-7. giinler, ARA-
C 2 gr/m2 8-10. giinler) ARA-C yiiksek dozda
verilmektedir. 23 yasinda erkek hasta halsizlik,
bitkinlik, kollarda ciiriime, bogaz agrisi, ates sika-
yetleri ile bagvurdu. Yapilan kan sayimlarinda
BK: 99.840 /mm3 bulunmas: tizerine klinigimize
yatirildi. Yapilan periferik kan yaymasi, kemik
iligi aspirasyon biyopsisi ve Flow sitometri analiz-
leri sonucunda AML M1 tanisi kondu. Lokoferez
ile BK: 68.220 /mm3’e dusurildu. Hasta yattigi
sirada subfebril atesi ve bogaz enfeksiyonu
olmasinedeni ile tedaviye Ceftazidime 2gr 2x2 IV
+ Amikasin 500mg 1x2 IV baslandi. Ates ve en-
feksiyon kontrol altina alinan hastaya MITUS
rejimli kemoterapi baslandi. Kemoterapinin
3.gtintinde notropenik doneme giren hastada
18.gtinde febril noétropenik ates gelisti. BK: 400
/mm3 ve ates 38,9 0C olarak bulundu. Yapilan
kiltur testlerinde ( hemokiltiir, idrar kiilturd,
balgam ve bogaz kiiltiirleri ) ireme olmadi. Has-
tada atesin devam etmesi, klinik olarak akciger
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bulgu ve semptomlarinin hizla ilerlemesi nedeni
ile ampirik olarak tedaviye klasik AmfotenisinB 1
mg/kg ve Vancomycin 1gr/giin flk eklendi. Ke-
moterapinin  24.glinti  antifungal tedavinin
6.giniinde atesinin devam etmesi {tizerine
Lipozomal Amfoterisin-B tedavisine gegcildi. Ta-
kip eden giinlerde ates yiiksek seyretti ve hastada
genel durum bozuklugu, solunum bulgu ve
semptomlarinin agirlasmasi tizerine gekilen PA
Akci ger grafisinde her iki akcigerde yaygin
interstisyel alanida kaplayan miliyer tarzda
infiltrasyonlar saptandi. Gogiis hastaliklar1 kon-
stiltasyonu sonucu bilateral yaygin fungal akciger
enfeksiyonu distintildi. Hasta kemoterapinin
31.gtintinde nétropeniden ¢ikmasina ragmen g
giin daha atesi ytiksek seyretti. Lipozomal
AmfoterisinB dozu tedrici olarak 3mg/kg/gtin’e
cikarildi. Hastada fungal septisemiye bagli ates,
hipotansiyon, = solunum  zorlugu,  oksijen
sattirasyonu diismesi tizerine yogun bakim tinite-
sine alind1(KT nin 37.giinti). 3 giin yogun bakim-
da kalan hasta genel durumunun diizelmesi tize-
rine klinige alindi. Toplam 23 giin antifungal (15
gun klasik, 18 giin Lipozomal Amfoterisin-B)
tedavi sonunda klinik laboratuvar bulgularinda
diizelme saptanan hastada tedavi sonlandirildi.
30.gtinde yapilan kemik iligi aspirasyon biyopsisi
ile tam remisyonda oldugu tespit edildi.
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AKUT LOSEMILI BiR HASTADA
GELISEN ASPERGILLUS
FUMIGATUSA BAGLI SEPTIiK
ARTRIT: NADIR iZLENEN BIiR
NOTROPENIK ATES NEDENI:

1H. Bekéz, 2R. Saba, 'I. Karadogan, 'A. U. Bilgin, 'K.
Temizkan, *A. Timuragaoglu, 3D. Ogiing, 4C. Cevikol, 2D.
Inan, L. Undar.

1Akdeniz Universitesi I¢c Hastahklart ABD, Hematoloji
BD, Antalya,

2Akdeniz Universitesi Infeksiyon hastaliklamABD,
Antalya,

3Akdeniz Qniversitesi Mikrobiyoloji ABD, Antalya,
4Akdeniz Universitesi Radyoloji ABD., Antalya.

Aspergilloz, ozellikle bagisiklik sistemi baskilan-
mig hastalarda, o©nemli bir mortalite ve
morbiditeye = yol  agabilen  firsatgt  bir
infeksiyondur. Bu hastalarda invaziv pulmoner
aspergilloz en sik goriilen klinik tabloyu olustur-
maktadir. Eklem tutulumlar: ise oldukga nadir
olup bugiine kadar literatiirde yaymlanmigs 13
aspergillus septik artrit olgusu yer almaktadir.
Burada akut miyeloblastik 16semi (AML) nedeniy-



le yiiksek doz kemoterapi uygulamasisirasinda
notropenik  donemde  gelisen  Aspergillus
fumigatusa bagh bir septik artrit olgusu ve bu
endikasyonla daha o¢nce kullamilmamis olan
amphotericinB lipid complex (ABLC) tedavi de-
neyimimiz sunulmustur. Akut miyeloblastik 16-
semi (AML-M2) tanus1 ile 1998 yilindan beri takip
edilen 57 yasindaki bir erkek hastaya 2002 yilinda
2. relaps nedeni ile remisyon indiiksiyon kemote-
rapisi (EMA protokolii: etoposid + mitoksantron +
sitozin arabinozid) baslanmis ve remisyona giren
hastanin yiiksek doz sitozin arabinosid (ARA-C)
ile 2. konsolidasyon tedavisi sirasinda -notropenik
donemde- sag dirsekte agr1 yakinmasi ve lokal 1s1
artisy, kizariklik, hareket kisitliligi bulgulari ortaya
¢ikmistir. Cekilen direkt grafi, sintigrafi ve MRI
goriintiilemeleri septik artrit ile uyumlu bulun-
mus ve eklem sivist kiiltiirtinde Aspergillus
fumigatus {iremistir. Tedavi olarak ABLC
5mg/kg/giin  dozunda  baslanmus, cerrahi
debridman uygulanmus ve dirsek atel ile istirahate
almmustir. Hastanin semptomlarinin gerilemesi ve
notropesinin diizelmesi tizerine kemoterapinin 30.
glintinden itibaren 2x400 mg itrakonazol ile teda-
viye devam edilmistir. Hastanin tedavisi sirasinda
ve takiplerinde artrit ile iliskili bir komplikasyon
veya niitks gozlenmemistir. Aspergillusa bagh
septik artrit nadir olmasmna ragmen, oOzellikle
immunsupresif hastalarda artrit bulgular1 ortaya
cikarsa disiiniilmesi ve bu yonden degerlendi-
rilmesi gereken bir enfeksiyondur. Antifungal
tedaviye yanitin yeterli olmadigi ve lezyonun
cerrahi olarak ¢ikartilabilecegi durumlarda
debridman veya rezeksiyon yapilmasigerekebilir.
ABLC tedavide kullanilabilecek etkili alternatif bir
ilagtir.
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OLGU SUNUMU: COKLU ORGAN
TUTULUMU GOSTEREN ERISKIN
LANGERHANS HUCRE HISTI
YOSITOZU:

1B. Payzin, 2M. Tunakan, E. Irmak, 3Z. Aytug.

Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanest

2, Ic Hastalikar Klinigi ve Hematoloji Birimi, Izmir,
2Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi Patoloji
Laboratuvari, Izmir,

3Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi Plastik ve
Rekonstriiktif Cerrahi Klinigi, Izmir.

Langerhans hiicresi histiyositozu (LHH) eriskin-
lerde oldukg¢a nadir goriilen bir hastaliktir (%
000.8). LHH da daha ok deri, akciger ve kemik
lezyonlar: izlenir. Erkeklerde daha sik rastlanan
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hastalik Diyabetes insipitus (DI) ile %5-50 arasin-
da degisen birliktelik gosterir. Olgumuz, 36 ya-
sinda bir erkek olup ciftcilikle ugrasmaktaydi.
Yaklasik 1 yil 6nce baslayan politiri, polidipsi,
nokttiri ve perianal bolge derisinde giderek koyu-
lastigini belirttigi agrili, kanamali deri lezyonu ile
basvurdu. Sistemik muayenede obes olan hasta-
nin perianal bolgesinde orta hatta antisti kismen
icine alan diizgin smurly, agrili, pigmentasyon
artis1 gosteren, serohemorajik akintili yaklasik
15x11 c¢cm boyutlu paptiler gortinimli lezyonu
vardl. Rektal tusede aniiste saat 1 hizasinda sert
kitle ve rektosigmoidoskopide aniis arka duvarimi
tutan tiimor saptandi. Malign Melanom 6n tanisi
ile lezyondan gonderilen biopsi sonucu Vimentin,
S-100 diffiiz pozitif, CD20, CD-45-RO negatif ve
LHH ile uyumlu olarak rapor edildi. Su kisitlama
testi DI ile uyumlu idi. Hipofiz ile ilgili MRG ince-
lemesi normal sinirlarda bulundu. Abdominal BT
incelemesinde anal bolgeden baslayarak antis
arka duvarini tutan ve komsu pelvik kemik yapi-
lara yayilim gosteren kitlesi saptandi. Gogiis BT
incelemesi normaldi. Lezyonun biiyukliigu, deri,
gastrointestinal kanal, kemik tutulumu, olas1 hi-
pofiz tutulumu ve hastanin yasi goz 6niine alina-
rak hasta riskli gruba alindi. Hastaya destek teda-
visi yanisira “Histiocyte Society LCH1 study” pro-
tokoliine gore vinblastin, prednizolon igeren te-
davi baslandi. Yakinmalar1 azalan hasta tedavisi
tamamlanmamuis ve heniiz tedavinin 3. haftasinda
olmasinedeni ile tedavi cevabi yoniinden deger-
lendirilmedi. Degisik ¢alismalarda vinblastin ve
prednisolon iceren tedavilerle %63-67 oraninda
diizelme bidirilmektedir. Olgunun o6zelligi eris-
kinde oldukg¢a nadir goriilen tanmisin olmasi,
malign hastaliklarla karistirilabilmesi, bu hastada
oldugu gibi baslangicta cerrahi girisim ongoriil-
mesi ve farkli tanilarla antibiyotik, antifungal ve
prednisolon igeren uzun siireli topikal tedaviler
almasidir.
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Rutin tam kan sayimlar1 giinliik pratikte sik kul-
lanilan testlerdendir. Tam kan parametreleri kisi-
sel, rksal, cografik ve diger degisik 6zelliklerden
etkilenmektedir. Bu calismada, Stileyman Demirel
Universitesi 6gretim iiyeleri tam kan parametrele-
rinin normal dagilimin belirlenmesi planlandi.
Calismaya 11 Mayis 2003 ve 7 Temmuz 2003 tarih-
leri arasinda taranan 386 saglikli kontrol grubu
alindi. Calismaya aliman tim olgular merkezin
daveti tizerine tam kan sayimi yaptirdilar. Tam
kan sayimi kan o6rneklerinin alindigr aynmi giin
icinde, rutin laboratuarinda 22 parametre tizerin-
den yapild: (Advia 60, Bayer). Olgularin 291'i
(%75.4) erkek ve 95%i (%24.6) kadind1. Olgular 22
ile 66 yas arasinda, ortanca 39 yasindaydi. Kadin-
lar erkeklere gore ortanca 35°e 40 yil olmak tizere
daha gengtiler. Ortanca lokosit sayist 5.7 x 10/L
(3.3-15.0) olarak bulundu. Hastalarin %5.4 tinde
lokosit sayist 4.0x 10/L’in altinda ve %1.8"inde 10
x 10/L tizerinde bulundu. Kadin hastalarda loko-
sit sayilar1 erkeklere oranla daha diisiiktii. Eritro-
sit sayilar1 tim olgularda ortanca 5.25 x 10/L
(3.67-7.19) olarak bulundu. Erkeklerin ortanca
hemoglobin seviyeleri 15.4 gr/dl (10.118.2), kadin-
larmn ki 12.9 gr/dl (8.6-15.7) olarak bulunmustur.
Hemoglobin seviyeleri anemi seviyesi (erkeklerde
13.5 gr/dl, kadinlar 12.0 gr/dl) altinda kalan olgu
sayisierkeklerde 19 (%6.5), kadimnlarda 32'ydi
(%33.7). Hemoglobin seviyesi tist sinir1 tim olgu-
lar icinde sadece 1 erkek olguda asilmisti. Ortala-
ma eritrosit hacmi (MCV) ortanca olarak erkeler-
de 84 fl (59-104) kadinlarda 82 fl (58-94) olarak
bulundu. MCV sadece iki hastada (%0.5) 100 fl
tizerindeydi. Tum hastalarin 64'tinde (%16.6)
MCYV 80 fl altinda ve bunlardan 18 inde (%4.7) 70
fl altindaydi. Bu 18 hastanin 11°i erkek ve 7°si
kadindi. MCV 70 fl altinda olan 11 erkek hastadan
2'sinin, 7 kadin hastanin tiimiinde anemi vardi.
Kadn olgularin tiimiinde demir eksikligi anemisi
saptanirken erkelerde demir eksikligi bulunmadi.
Anamnezde, 11 erkegin 4'iinde talasemi
tasiyiciligimevcuttu. Trombosit sayilart ortanca
277 x 10/L (122611) olarak bulundu. Trombosit
say1s1 sadece 2 hastada 150 x 10/L altinda bulun-
du. Her iki hastada trombosit sayis1 100 x 10/L
tizerindeydi. Trombosit sayilar1 450 x 10/L tize-
rinde 8 hasta vardi ve hig biri 600 x 10/ L tizerinde
degildi. Rutin tam kan sayimlarinda ozellikle
kadinlarda olmak tizere hemoglobin seviyelerinin
yiiksek oranda diisiik oldugu ve bunun kadinlar-
da genellikle demir eksikligine bagh oldugu, di-
ger tam kan parametrelerin normal dagilima uy-
dugu goruldu.
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MEGALOBLASTIK ANEMILI OL-
GULARIMIZIN DEGERLENDI
RILMESI:

C. Demir, S. Kaya, R. Mercan, Y. Ustiin, O. Diizen, I.
Dilek.

Yiiziincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastalklar
Hematoloji Van.

Megaloblastik anemiler DNA sentezinin yetersiz-
ligine bagh nukleo-sitoplazmik disosiasyon sunu-
cu gortilen makrositer anemilerdir. Megaloblastik
anemiler siklikla B12 vitamini ve folik asit eksikli-
gine bagh olarak gelisir. Nadiren de diger neden-
lere baghdir. Burada megaloblastik anemi tanisi
konarak tedavi edilen 47 olgunun degerlendiril-
mesi yapildi. Olgularin 20°si erkek, 27°si kadin ve
yas ortalamasi 44 idi. Ortalama Hb diizeyi 6.4
g/dl, trombosit diizeyi 152 000 mm3 ve Iokosit
diizeyi 1300 mm3 idi. Ortalama MCV 87 fl, LDH
diizeyi 2250 U/L, retikiilosit diizeyi < %0.5 idi.
Basvuru sirasinda, olgularin 20'sinde (%42,5)
pansitopeni, 19'unda (% 40.4) bisitopeni ve 8'inde
(%17.1) sadece anemi vardi. Olgularin 23 tinde
(%49) B12 vitamin, 14'tinde (%30) folik asit ve
10'unda (%21) kombine eksiklik bulundu. Kom-
bine eksiklik olan olgular malabsorbsiyon tablosu
gostermekteydi. B12 eksikligi olan hastalarin co-
gunda atrofik gastrit bulundu. Tedavi sonrasi
hastalarin klinikleri hizli1 diizelmeye basladi. Has-
talarda retikiilosit krizi ortalama 6. gtinde (>%30)
goriildi. Hastalarin Ortalama hastanede kalis
stiresi 10 gtin olarak belirlendi. Hastalarin takibi
sirasinda onemli bir kisminin kontrollere gelme-
digi goriildii. Sonug olarak; olgularin bir kisminda
MCV normal sinirlarda olup ortalama MCV nor-
mal araliktaydi. Bu nedenle MCV'si normal sinir-
larda bulunan ve bisitopeni-pansitopeni goriilen
durumlarda ayirici tanida megaloblastik anemile-
rin de akla gelmesi gerektigi kanaatine varild1.
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Hematoloji kliniklerinde sitotoksik rejimlerin sik
uygulanmasia bagl olarak sik kan ve kan tirtinii



kullanilmaktadir. Tirkiye Cumbhuriyeti Saglik
Bakanligr Tedavi Hizmetleri Genel Miudiirlii-
gu'ntin 11 Kasim 2001 tarih ve 19996 sayili tami-
mince faktér disinda kan driinii kullanimi igin
mor renkli recete uygulamasi baslatmistir. Bu
tamimi takiben klinigimizde regete edilen tiim
kan tirtinleri bir veri tabam olusturularak kayde-
dilmistir. Kayitlarimizi retrospektif olarak deger-
lendirerek bu tarihten itibaren kan tirtint kulla-
nim sikligini bildirmekteyiz. Hastalar ve yontem:
Klinigimiz kayitlarinda yatarak ve ayaktan tedavi
goren klinik ve poliklinik hastalarmin kan tirtini
kullanimi dokiimleri degerlendirilmistir. Sonugc-
lar: Calismamizda Kasim 2001 ve Haziran 2003
tarihleri arasinda toplam 457 kan iiriint recetesi
yazilmis, 222 hastaya (servis-poliklinik:130, trans-
plantasyon: 92) kan iiriinii recetelenmistir. Hasta-
larin tanilarma gore dagilimi Akut 16semi (n=88),
kronik myeloid I6semi (n=28) malin lenfoma
(n=57), kronik lenfoproliferatif hastaliklar (n=17),
idiyopatik  trombositopenik  purpura (n=3),
aplastik anemi (n=12), plazma hiicresi diskrazisi
(n=11) ve diger hastaliklar (n=6) idi. Hastalarda
kullanulan kan {iirtinti 1055 adet Albumin (%20,
100cc), 4310gr Intravendz immunglobulin (IVIG),
75.000U antitrombin III konsantresi ve , 339gr
antitimosit globulin/lenfosit globulin kullanimi
saptanmustir. Bu durumda trtinlerin aylik kulla-
nim hizlary; Alb= 50,7/ay ve IVIG=215,5gr/ay
olarak bulundu. Hastaliklara gore dagilimi tablo-
da gosterilmektedir. Beklenildigi gibi servis hasta-
larinda albtimin kullanimi agirlik kazanmisken,
transplant hastalarinda IVIG 6n plandadir. Mer-
kezlerin yillik ttiketim hacimlerini saptamasi,
ileriye  yonelik  kan  drtinii  kullanim
politikalarimida  belirlemelerini ~ saglayacaktir.
#Imageb7 jpg##Imageb8.jpg#
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Trikotiodistrofi (TTD) fotosensitivite, kirilgan
saglar, iktiyoz, mental retardasyon, merkezi sinir
sisteminde demiyelinizasyon ve osteoskleroz ile
karakterize otozomal resesif bir sendromdur. Bu
olgu sunumunda TTD'nin klasik o6zelliklerinin
yarnusira atesli hastalik sirasinda sa¢ dokiilmesi ve
beta talasemi tasiyiciligr gibi olagandisiozellikler
gosteren bir TTD hastast tammlanmistir:
Yirmisekiz yasinda bayan hastanin son 6 aydir
yirime giiclii gii mevcuttu. Oykiistinde iktiyoz,
mental retardasyon, giines 15181 hassasiyeti (ko-
layca kizarma ve pullanma) mevcuttu. Kisa ve
kirilgan saglar1 atesli hastaliklar sirasinda hemen
tumuyle dokiiliiyor, sonra tekrar uzuyordu. Yii-
riime gugliigu nedeni ile goturuldugii ortopedist
tarafindan ¢ektirilen kalga MR'da yaygin
osteoskleroz saptanmisti. Muayenesinde boy kisa-
lig1 (132 cm), ataksi, kisa ve kirilgan saglar,
onikodistrofi, aya ve tabanlarda hiperkeratoz, ve
deride pullanma (iktiyoz) tesbit edildi. Anamnez
ve fizik muayane bulgular1 ile hastaya
Trikotiodistrofi tanis1 kondu. Yurtdisina gonderi-
len deri fibroblast kiiltiirtinde ultraviyole uyari-
sindan sonra RNA sentezinin bozuldugu (DNA
tamir defekti gostergesi) ve sacta sistein miktari-
nin  azaldigr  gosterildi.  Sagin  elektron
mikroskopik tetkikinde TTD icin tipik olan "kap-
lan kuyrugu" paterni saptandiy;, TTD tanist kesin-
lesti. Molekiiler calismalar, TTD nin ve benzer
ozellikleri  olan  Cockayne  sendromu'nun
Xeroderma Pigmentosum (XP) komplementasyon
gruplarinda yer aldigini gostermistir. XPB ve XPD
genlerindeki mutasyonlar, Xeroderma
Pigmentosum'un tersine TTD'de deri kanseri
egilimi yaratmamaktadir; ikisi de birer helikaz
olan bu proteinler hem bazal transkripsiyonda
hem de DNA tamirinde rol alan TFIIH komplek-
sinin yapisina girmekle birlikte, TTD nin klinik
bulgular1 esas olarak transkripsiyondaki aksama
ile iligkilidir. Beta globin geninin "intakt" oldugu
bazi TTD hastalarindaki beta talasemi tasiyiciligi-
nin da da gen transkripsiyonundaki bozukluktan
kaynaklandig1 anlasilmistir. Hastamizdan istenen
hemoglobin elektroforezinde de HbA2 % 4.1
(N:1.9-3.4) bulunmustur. Anne ve babadaki he-
moglobin elektroforezinin normal bulunmasi
hastadaki beta globin geninin saglam oldu gunu
ve beta talasemi tasiyicilig1 fenotipinin bir anlam-
da "yalanc1" oldugunu distindiirmektedir. Has-
tamizda ve literattirde yalnizca birkag olguda tarif
edilmis olan atesli hastalik sirasindaki sa¢ kaybi
ise baz1 TTD mutasyonlarinin 1siya duyarl olusu
ile aciklanmaktadir; hiperpireksi hallerinde TFIIH
islevi daha da azalmakta ve sagin yapisinda bulu-
nan sisteinden zengin matriks proteinlerinin ya-
pimm1 daha da bozularak geriye dontistimli sag
dokiilmesi gerceklesmektedir. Bir anlamda TFIIH
islevi viicut 1sis1 ile iliskili olarak "dalgalanma"



gostermektedir. flging olarak hastamizda iki ay
sonra tekrar edilen hemoglobin elektroforezi bu
kez normal sonu¢ vermistir. Bu durumun, son
aylarda gecirilmis atesli bir hastaligin TFIIH tize-
rindeki gegici etkisine bagh olabilecegini diistinii-
yoruz.
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Giris: Hematolojik malinitesi olan hastalarn he-
matoloji klinikleri ve/veya reanimasyon {iinitele-
rinde kardiyo pulmoner resusitasyon
endikasyonlari, mekanik ventilasyon destegi ko-
nusunda celigkili gortisler mevcuttur. Bu ¢alisma-
da AUTF Hematoloji Bilim Dali ve HHN Unite-
sinde yatak basi mekanik ventilasyon destegi
ihtiyaciolan ve reanimasyon {initelerine nakledi-
len hastalarmn izlem siiregleri ve sagkalimlar1 be-
lirlenmeye ¢alisilmistir. Hastalar: Ocak 2001-
Temmuz 2003 tarihleri arasinda mekanik
ventilasyon destegine ihtiyaci olan ortanca ya-
s140,5 (15-82), 15°i erkek 19'u kadin toplam 34
hasta degerlendirilmeye alindi. Hastalarin tanilar:
10 AML (%29,41), 12 ALL (%35,29), 3 KLL (%8,82),
2 KML (%5,84), 3 MM (%8,82), 2 AA (%5,84), 1
TIP (%2,94), 1 MDS (%2.94) idi. Bu olgulardan
ortanca yast 33 (20-45) olan, 2 kadin, 4 erkek top-
lam 6 hasta (4KML, 1 AML,1IMM) HHN Unitesin-
den, ortanca yast 33 (19-51) olan, 1AA, 6 ALL,
3AML, 9 kadin 1 erkek toplam 10 hasta klinikten
Reanimasyon Unitesine devredildi. Hastalarda
sepsis, ARDS, hizl1 ilerleyen invazif pulmoner
aspergillozis, yaygin damar igi pihtilasma genel
endikasyonlariolusturmaktaydi. AHHN sonrasi
reanimasyon tinitesinde takip edilen dort (%66,6)
hasta kaybedilirken, iki hasta (%33,3) sag olarak
taburcu edilmistir. Kaybedilen hastalarin tinitede
kalis stireleri ortanca 1lgiin (3-13), sag taburcu
edilen 2 hastanin ise 10 ve 32 giindii. Klinikten
Reanimasyon Unitesine nakledilen hastalarin
sekizi (%80) aplazik donemde sepsis nedeniyle
kaybedilmistir. Bu olgularin Reanimasyon tinite-
sinde yatis siireleri ortanca 2.5 (2-9) giin, sag ola-
rak taburcu edilen 2 olgunun (%20) ise 7 ve 8
gindii. Buna karsilik klinikte yatak basimekanik
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ventilasyon destegi ile takip edilen ortanca
yasiortanca 47 (15-82) olan 7 AML, 6 ALL, 3 KLL,
3 MM, 2 KML, 1 AA, 1 MDS, 1 TTP, 14 erkek 10
kadin 24 olgunun ise 22°si (%91,6) kaybedildi, 2'si
(%8.3) sag olarak taburcu edildi. Hematoloji Kli-
nigi ya da Reanimasyon Unitesinde mekanik
ventilasyon destegi verilmesi arasinda istatiksel
olarak anlamli fark izlenmemistir (p=0,33). Yo-
rum: Hematolojik malignitelerde  mekanik
ventilasyon yanit oranlar1 oldukca dustiktiir
(%11,7). Bu destegin servis icinde veya
renanimasyon {initesinde verilmesinde basar1
oranlarinda fark izlenmemesi ve diisiik olmasi,
mekanik ventilasyon desteginin sinirli endikasyon
ile segilmis vakalarda uygulanmas: geregini orta-
ya citkarmustir.




