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KML tanist yada stiphesiyle, prognoz takibi nede-
niyle veya sadece Philadelphia kromozomu (Ph1)
nun arastirilmasiicin Sitogenetik laboratuvarimiza
gonderilen 228 olgunun toplam 268 kemik iligi ve
perifer kan1 6rneginde GTL bantlama yontemiyle
sitogenetik inceleme yapildi. 154 olguda sadece
kemik iligi, 52 olguda sadece perifer kani ve 22
olguda ise ayni yada farkli zamanlarda her iki
ornek de almarak c¢alisildi. Olgularimizdan
213'tinde sadece birkez ¢rnek alndi. 9undan
kemik iligi, 6’sindan ise kemik iligi yada kan ol-
mak {tizere 15 olguda hastaligin takibi igin belirli
surelerle birkag kez ornek alindi. 175 olguda
karyotip elde edilirken 53 olgu diisiik mitotik
indeks veya elde edilen kromozom kalitesinin
kotii olmasinedeniyle degerlendirme dis1 birakil-
di. Elde edilen sonuglar asagidaki tabloda bildi-
rilmektedir.## 5 olguda Phl kromozomu diploid
(46%) metafazlarin yanisira poliploidi
metafazlarda da gosterildi. Phl (+) olan olgular-
dan 3“tinde Phl kromozomu varyant olarak goz-
lendi. 1 olguda Phl kromozomuna ilave olarak
ikinci Phl kromozomu tespbit edildi. 2 olguda
i(17q),1 olguda del(17p) ve 1 olguda da del(17q)
bulundu. Bu yapisal diizensizlikler KML olgula-
rinda bildirilmektedir. #Image25.jpg#
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1990-2002 yillar1 arasinda Akdeniz Universitesi
Tip Fakiiltesi Pediatrik Hematoloji ve Onkoloji
Bilim dalinda hematolojik malignansi tanis1 alan
145 olgunun kemik iligi aspirasyonu ile elde edi-
len hiicrelerinden direk ve 24 saatlik kisa stireli
doku kilttirti kurulmustur. 64 olguda (%44) yeter-
li treme olmadigindan sonu¢ alnamazken 81
olguda (%56) konvensiyonel sitogenetik yontem-
ler uygulanabilmistir. Kronik Myelositik Losemi
(KML) tanist almis ve sitogenetik inceleme yapil-
mis olan 8 olgudan 3'tinde (%38) basit
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kromozomal abnormaliteler gozlenmistir. Akut
Myeloblastik Losemi (AML) tarust konmus 19
olgudan 11'inde (%58) biri kompleks, digerleri
basit kromozomal diizensizlikler belirlenmistir.
Akut Lenfoblastik Losemili (ALL) 32 olgunun
13'tinde (%41) biri kompleks digerleri basit
kromozomal degisiklikler bulunmustur.
Myelodisplastik Sendromlu (MDS) 8 olgunun
3*tinde kromozomal diizensizlikler belirlenmistir.
Burkitt Lenfomali 4 olgudan ikisinde t(8;14)
translokasyonu, birinde hipoploidi, digerinde ise
bir tek metafazda t(1;12) translokasyonu bulun-
mustur. Hodgkin Lenfomali 3 olgudan birinde
normal, birisinde kompleks karyotip, digerinde
ise ilk kez yeni bir translokasyon gosterilmistir.
2001 yilinda baslayan FISH calismalarinda KML
tanis1 konmus bir olguda FISH yapildiginda ol-
gunun t(9;22) translokasyonunu ta-simadig1 goz-
lenmistir. AML-M3 tanii bir olguda t(15;17)
translokasyonu FISH ile gosterilirken, ALL tamsi
konmus bir diger olguda t(9;22) translokasyonu
bulunmustur. MDS dustintilen bir olguda
monozomi 5 ve 7 icin yapilanFISH ¢alismasinda
herhangi bir anormallik belirlenmemistir. 2002
Ocak ayindan itibaren rutinde uygulanan RT-PCR
teknigi ile ALL tamst1 almis  ancak
kromozomlarielde edilememis, FISH ile t(9;22)
translokasyonu %4 olarak belirlenmis bir olguda,
yine ALL tanis1 almis ancak sitogenetik ve FISH
calistlamamis ti¢ olguda t(9,22) translokasyonu
RT-PCR ile gosterilmistir. Olgularin tiim sonucla-
rinin klinik tani, tedavi ve prognozla iliskisi tarti-
silacaktir.

LOSEMIK HUCRELERDE GOZLE-
NEN KOMPLEKS KARYOTIP TA-
NIMLANMASINDA M-FISH TEK-
NiGININ KULLANIMI:
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Fankoni Anemisi otozomal resesif kalitim goste-
ren, tedavisinde kemik iligi transplantasyonuna
ihtiya¢ duyulan ve siklikla Akut Myeloid Losemi-
ye dontisebilen bir hastaliktir. Aplastik anemi
nedeni ile Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi
Pediatrik hematoloji bilim dalina basvuran 11
yasindaki kiz hastanin laboratuvar bulgularinda
lokositlerin  2600/mm3, Hb 7.1 gr/dl ve
trombositlerin  1600/mm3 oldugu belirlenmis-
tir.Morfolojik olarak hiposeliilerolan kemik iligin-



de mikroskobik inceleme sonucunda l16semi dii-
suntilmemistir. Aile Oykisitinde akraba evliligi
olmayan saglikli anne babanin ikinci gocugu olan
olgunun diger kiz kardesinde de Fanconi Anemisi
daha once teghis edilmistir. Olgunun sitogenetik
incelemesinde, Diepoksibutan (DEB) ile muamele
edilmis kiltiir ortaminda tretilen periferik kan
hiicrelerinde kromozomal kirik ve yeni diizen-
lenmeler gozlenmemistir. Daha sonra HLA uyu-
mu tam olan babadan elde edilen periferik kan
hticreleri kullanilarak kok hiicre transplantasyonu
uygulanmistir. Kok hiicre transplantasyonunun
basarili olup olmadig, periferik kan hiicrelerinde
Y kromozomunun FISH ile gosterilmesi ile takip
edilmistir. Graft rejeksiyonu nedeniyle transplan-
tasyondan 6 ay sonra FISH tekrarlandiginda, bas-
langicta %92 olan 46,XY hiicre oranmnin %2'ye
dustiigu gozlenmistir. Cok kisa bir siire sonra
AML gelisen olgunun kemik iligi hiicreleri ince-
lendiginde karyotipi: 48, XX, +i(1)(q10), +19 [2]/
48, XX, +i (1)(q10), der (4), +19, add (13)(q13) [4]/
48, XX, +i(1)(q10), add(16)(q24), +19, del(20)(q?),
add (22)(q13) [3] olarak belirlenmistir. Derivatif ve
ilave kromozomlarin yapisini belirlemek igin M-
FISH yapilmustir. M-FISH calismasi sonucunda ise
olgunun karyotipi: 48, XX, +i(1)(q10), +19 / 48,
XX, i(1)(q10), der(4)t(4;5), der (4)t(4;14),
der(5)t(3;5), der(11)t(3;,11), dup(16)(q24), +19,
del(20)(q11), der(22)t(13;22) olarak yeniden belir-
lenmistir. Bu olgu DEB'e cevapliligi olmadig:
halde AML gelisen, literatiirdeki ilk olgudur.
DEB'e cevapliligi olmayan ve daha sonra AML
gelisen bu olguda gozlenen kompleks kromozom
abnormalitelerinin varligi Fankoni Anemisinin
AML'ye  dontstumiinde FA'de  gozlenen
kromozomal instabilitenin yaninda transplantas-
yon 6ncesi hastaya uygulanan rejimin de bir etken
olabilecegini diistindtirmektedir.

MINIMAL REZIDUEL HASTALIK
VE KANTITATIF PCR BiR OLGU:

Timuragaoglu!, V. Valsh, L. Pearce, K. Mills, A. K.
Burnett.

1Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastahklar
Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Antalya,
University of Wales, College of Medicine, Department
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Akut losemilerde tami aninda gosterilebilen
sitogenetik bozukluklar prognoz acisindan énemli
olabildigi gibi tedaviye yamitin takibi ve minimal
rezidiiel hastaligin gosterilmesi agisindan da
onemlidir. MRH" g varlig1 prognozu etkiledigi
gibi tarusi ise molekiiler tekniklerin gelismesine
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paralel olarak kolaylasmaktadir. Tan1 sirasinda ve
yanitin  degerlendirilmesinde  konvansiyonel
sitogenetik, FISH, PCR son yillara kadar kullani-
lan yontemlerdi. Translokasyon (12;21) ¢ocukluk
¢ag1 akut lenfoblastik 16semilerinde % 25 oranin-
da bulunmakta olup, prognoz agisindan da énem-
li oladugu gosterilmistir. Burada sunulan B-ALL
tanis1 almis olan 7 yasinda erkek hastada kalitatif
ve kantitatif PCR yontemleri kullanilarak tedavi
oncesi, tedavinin ilk haftas1 ve tedavi sonrasi
remisyon kabul edildigi donemde t (12;21) cali-
silmistir. Tedavi sonrasiremisyon karar1 morfolo-
jik olarak, FISH ve kalitatif PCR ile t(12;21) in
gosterilememesi ve kapiller elektroforez ile
immiinglobulin agir zincir gen yeniden yapilan-
masinin gosterilememesi ile verilmistir.. Kantitatif
PCR lightcycler cihazi kullanilarak calisilmis olup
kantite tayini i¢in t(12;21) genini iceren kendi
olusturdugumuz bir standard kullamlmustir. So-
nug olarak bu olguda minimal rezidiiel hastaligin
tanisiinda kantitatif PCR 1n diger yontemlere gore
daha tisttin oldugu gosterilmistir.

149 ALL OLGUSUNA AiT
SITOGENETIiK BULGULAR:
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ALL teshisi veya stiphesiyle Merkezimize gonde-
rilen 149 olgunun kemik iligi ve periferik lenfosit
kiiltiirlerinde sitogenetik inceleme yapildi 117
olguda sadece kemik iligi, 27 olguda sadece
perifer kani ve 5 olguda hem kemik iligi hem de
perifer kani birlikte ¢alisildi. 149 olgunun 75inde
karyotip elde edilirken, 74’1 tireme yetersizligi,
duistik mitotik indeks veya kromozom kalitesinin
kotti olmasmedeniyle degerlendirme dis1 birakil-
d1. 149 olgunun 107"si cocuk, 42’si erigkin tip ALL
tanst almisti. Kemik iligi ¢alisilan 16 olguda nor-
mal karyotip gozlenirken 9 olguda da normalin
yanisira klonal olmayan kromozom sayive yapi
anomalileri gozlendi. 3 olguda kompleks karyotip
saptandi. 3 olguda da hiperdiploid sayida kromo-
zom igeren karyotip gozlenirken, olgulardan bi-
rinde say1 anomalilerinin yan1 sira yapisal anoma-
lilerde mevcuttu. 4 olguda tek kromozom yap1
anomalisi olarak inv(5)(p14?q11?);
del(11)(q13q13); t(9;16)(q34;p12); inv(21)(qllq22)
bulgular1 tespit edildi. Bir olguda 7,inv(9),+mar
bulunurken, bir olguda -15,-20 bulgusu, baska bir



olguda da -Y,1(8;21)(q22;922),-15,-16
bulgularisaptandi. 2 olguda Philadelphia kromo-
zomu (Ph) gozlendi. 7 olguda poliploidiler, 4 ol-
guda ise endoreduplikasyonlar goriildii. Periferik
lenfosit kiilttirtinde sitogenetik inceleme yapilan
27 olgunun 8'inde normal karyotip gozlenirken, 5
olguda klonal olmayan kromozom yap1 ve
saylanomalileri bulundu. Bir olguda klonal say1
anomalileri ile birlikte inv (Y)(ql1lql2) bulgusu,
diger bir olguda del(19) iceren diploid bir klonla
birlikte, hiperdiploid baska bir klonada rastlandz.
Bir olguda -17 ve 2 olguda da del(12)(p13) anoma-
lisi gozlendi. Bir olguda kompleks karyotip belir-
lendi. Hem perifer kani1 hem de kemik iligi deger-
lendirilen 5 olgunun 2'sinin kemik iligi
aspirasyon materyalinden kromozom elde edile-
medi. Bu olgularin perifer ka1 ¢alismalarinda
olgulardan birinde normal karyotip yaninda
klonal olmayan kromozom anomalileri goriildi,
diger olguda -X,-22 bulgular1 saptandi. Bir olgu-
nun hem perifer kan1 hem de kemik iliginde nor-
mal karyotip goriildi. Diger 2 olgunun kemik
iliginde normal karyotip gozlenirken perifer kani
calismalarinda bir olguda -18,-19,8q+ bulgulari,
diger olguda ise -Y,-1,-3,-11,12,-15,-21,-22 bulgula-
r1 saptandi.

DE NOVO AKUT MYELOID LOSE-
MIDE PHILADELPHIA KROMO-
ZOMU POZITIiFLIGI:

P.Topguoglu, D.Yazman, M.Arat, H.Kog, A.Uysal,
O.Ilhan.

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim
Dal, Ankara.

9 ve 22 nolu kromozomlar arasinda translokasyon
sonucu olusan Philadelphia kromozomu pozitifli-
g1 (Ph+) kronik miyelositer 16semili (KML) hasta-
larin %95 inde pozitifken, akut lenfoblastik lose-
mili hastalarda % 20 ve akut miyeloblastik 16semi-
li (AML) hastalarda ise % 1 ile % 4 arasinda de-
gismekte ve akut losemilerde kotii prognozu gos-
termektedir. Merkezimizde son 4yilda yeni tam
konan 250 de novo AML hastasindan 3 olguda
Ph(+) t(9,22)(q34;q11)ligi saptanmistir. Birinci
olgu 17 yasinda kadin hasta bacaklarda kolay
berelenme ve l6kositozla Ekim 1998 de kabul
edildi. Periferik ve kemik iligi incelemesinde
miyeloblastik ve  monoblastik  infiltrasyon,
blastlarda periodik asit shift (PAS) boyasi negatif,
miyeloperoksidaz (MPO) % 30 pozitifti. Bu bulgu-
lar ve akim sitometri incelemesi sonucu AML-M4
tanis1 aldi. Konvansiyonel sitogenetikte 11/12
metafazda Ph(+)ligine ilave 2 hiperdiploid hiicre
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saptandi. Standart doz sitozin arabinozid igeren
rejimlerle remisyona giren fakat uzun stireli ytik-
sek doz AraC iceren rejmlerle konsolidasyon te-
davisi alan hasta su anda 3. hematolojik tam
remisyonda (TR) olmasina ragmen fléresan in-situ
hibridizasyon (FISH) yontemi ile halen %5 ora-
ninda t(9;22) porzitifligi devam etmektedir. Ikinci
olgumuz olan 41 yasinda kadin hasta ates, halsiz-
lik ve lokositoz Ocak 2001 de basvurdu. Fizik
incelemesinde hepatosplenomegalisi saptandi.
Periferik yayma ve kemik iligi incelemesi ile mor-
folojik ve laboratuvar olarak AML-Mb5a kabul
edildi. Konvansiyonel sitogenetik incelemesinde
10/20 metafazda 1(9;22)(q34;,q11) yan1 sira
del22(q13) saptandi. Hastaya AraC ve idarubisin
ile remisyon indiiksiyon (RI), remisyona girme-
yince tekrar AraC-daunorubisin reindiiksiyon ve
remisyon saglanamayinca yiiksek doz AraC ige-
ren rejim (EMA) verildi. Sonrasinda primer hasta-
lik progresyonu ve septisemi ile kaybedildi. Son
olgumuz olan 54 yasindaki kadin hasta halsizlik
ve lokositozla Temmuz 2001 de klinigimize kabul
edildi. Klinik ve laboratuvar olarak bifenotipik
16semi tanisiyla HyperCVAD A ve B kolunu al-
diktan sonra hastanin tedavi ve takiplerine devam
etmemesi {izerine hastalik progresyonu ile evinde
kaybedildi. Ph+ ligi KML di-sinda de novo akut
losemilerde merkezimizde %1,2 oraminda goriil-
mis olup, bu olgularin 2/3 hastalik progresyonu
ile kaybedilmistir. AML de t(9,22) saptanan olgu-
larin prognozunun kétii olmasindan dolayi, mev-
cut kemoterapi rejimlerine imitanib mesilat (STI-
571) tedavisinin eklenmesinin yarar1 arastirilmak-
tadir. Bu olgularda erken doénemde allojeneik
hematopoetik hiicre transplantasyonu segenegi
oncelikle diistintilmelidir.

ERISKIN ALLOJENEIK
HEMATOPOETIiK HUCRE NAKLI
SONRASI GASTROINTESTINAL
DOKUDA VERICiI KOKENLI
EPITEL HUCRESI
REPOPULASYONU. IN-VIVO KOK
HUCRE PLASTISITESINI DESTEK-
LEYEN BiR BULGU:

Kuzu, R. Idilman', M. Arat?, K. Dalvaz, I. Soykan',
Hamdi Akan2, Meral Beksac.

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim
Dali ve Gastroenteroloji Bilim Dalitve Hematoloji Bilim
Dali 2, Ankara.

Erigkin kemik iliginde yer alan hiicrelerin yeni bir
organizmada hematopoez ve lenfopoezi olustur-



mast bilinen gergeklerdir. Embriyonik koékenli
totipotent ve multipotent hiicrelerin eriskinde de
saptanabildigini gosteren hayvan modellerindeki
veriler klasik embriyoloji bilgilerimizin tartisilma-
sia yol agmaktadir. Transplant sonrasikimerizm
analizinde morfoloji ile bagdasabilen tek inceleme
yolu Floresan in-situ hibridizasyon (FISH) yonte-
mi ile X ve Y kromozomlarin marker problar ile
interfaz hiicrelerde gosterilmesidir (Korbling,
NEJM). Insanda perifer kokenli kok hiicrelerin ilik
dis1 dokularda yerlesip yerlesmedigini arastiran
hentiz yaymlanmis bir calisma bulunmamaktadir.
FHCRC (Seattle,ABD) de bir projenin baslatildig1
bilinmektedir (Nisan 2002, Heidelberg, Almanya).
Faktiltemizde bu konuda ilk calisma, cinsiyet
uyumsuz allojeneik nakillerde, GVHD 6n tanisi
ile incelenen karaci ger biyopsi
orneklerindeyapilmistir. Bu calismada karaci ger
dokusunda endotel hiicrelerinde kimerizm sapta-
nirken, hepatositlerin alic1 genotipinde oldugu
tesbit edilmistir. Simdiye kadarki tiim arastirma-
larda ilik dis1 dokularda ¢ok az sayida hiicre go-
riilmesinin en 6nemli nedeni bu hiicrelerin ¢o-
galmasi icin yeterli sebep ve uyarmnin bulunma-
mas1 olabilir.Transplant sonrast kemik iligi kay-
nakli multi veya pluripotent kok hiicrelerin kemik
iligi dis1 dokularda repopulasyonu igin 6ncelikle
buralardaki parankimal hiicrelerin hasarlanmasi
ve proliferasyon uyarisiin yeterli sekilde ortaya
¢ikmasimi  saglayacaksartlar gerekli olabilir.
Mukozit, hepatit gibi hiicre hasarina neden olan
inflamatuar olaylar verici tipinde repopulasyon
olasiligini arttirabilir. Bu hipotezden yola ¢ikarak
Fakiiltemizde allojeneik periferik kok hiicre
transplantasyonu yapilan ve transplant sonrasin-
da gasrointestinal yakinmalar:1 nedeniyle endos-
kopik biyopsileri incelenmis ve Akut Graft Versus
Host Hastalig1(GVHH) 6n tanist almis iki hastaya
ait gastrointestinal biyopsi ¢rnekleri kimerizm
acisindan incelenmistir. Hastalarin mide, ince
barsak veya kolon mukoza drneklerine ait parafin
bloklarindan hazirlanan kesitler, santromerik Cep
X , Y problart (Vysis Inc, Downers Grove, IL,
ABD) kullamilarak FISH yontemiyle epitel hticre-
lerinin genotipi agisindan incelendi. FISH ©nce-
sinde bu parafin kesitlere verici kaynakli, lenfosit-
lerin epitel hiicrelerinden ayrilabilmesi icin
immunhistokimyasal olarak anti-CD45 uygulandi.
Otuz alt1 yasindaki kadin alicida kolon mukoza-
sinda kript epitel hiicreleri arasinda %6,5 oranin-
da donor(erkek) tipinde X ve Y problari ile isaretli
hiicrelerin bulundugu saptandi. Otuz sekiz yasmn-
daki erkek hastada ise XX yapisinda verici tipinde
hiicrelere rastlanmakla birlikte alic1 epitel hiicrele-
rinin yaygin olarak XY isaretli olmasi ve kesit
nedeniyle bazi hiicre cekirdeklerinin kismen go-
riintiilenebilmesi nedeniyle XX verici tipi hticre
varligmin nicel olarak degerlendirilebilmesi

104

miimkiin olamadi. Her iki hastada da kriptler
veya bezler arasinda lamina propria alanlarindaki
lenfosit ve lokositlerde yaygin olarak verici
genotipi saptandi. Bu bulgular periferik kok hiticre
nakliyle pluripotent ¢zellikte hiicrelerin de nakle-
dilebilecegini destekleyen ve bunlarin
hemapoietik ~ olmayan  bir  doku  da,
gastrointestinal mukozada repopulasyonuna dair
ilk bulgulardir. Calismamiz kemik iligi kokenli
nakil olgularina genisletilerek devam etmektedir.

MERSIN UNIVERSITESI TIP FA-
KULTESI TERAPOTIK AFEREZ
DENEYIMI:

N. Tiftik, A. Kiykim, K. Sezer, E. Altintas, E. Seyrek, K.
Konca.

I¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Mersin Universitesi Tip
Fakiiltesi, Mersin.

Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Aferez Unite-
sinde Mart 2002 -Eyliil 2002 tarihleri arasinda 10
hastaya 33 terapotik aferez islemi gergeklestirildi.
Plazma exchange toplam 6 hastaya (kronik
demyelinizan ndropati, myastenia gravis, fokal
segmental glomerulonefrit, trombotik
trombositopenikpurpura, orak hiicreli anemi ve
akut ilag intoksikasyonu) 23 kez, eritrositaferez
orak hiicreli anemili 3 ayr1 hastaya toplam 8 kez
ve l6kosit deplesyon kronik myelositer 16semili 1
hastaya 2 kez uygulandi. Deneyimlerimizden
diger  aferez  {iiniteleri  verilerine  gore
eritrositaferez sayisinda farklilik oldugu anlasildi.
Bu farklilik gukurova bolgesinde hemoglobinopati
sikliginin fazla olmasive orak hiicreli anemi
komplikasyonlarinin adolesan cagdan itibaren
daha fazla goriilmesine baglandi. #Image23.jpg#

OLGU SUNUMU: ILAC o
INTOKSIKASYONUNDA TERAPOTI
K PLAZMAFEREZ:

N. Tiftik?, A. Kiykim?, E. Altintas?, K. Sezer?, N. Doruk?,
0. Sezgin?, E. Seyrek?, U. Oral2.

I¢ Hastahklar Anabilim Daly,
Anesteziyoloji ve Reanimasyon Ana Bilim Dali?, Mer-
sin Universitesi Tip Fakiiltesi, Mersin.

Terapotik plazmaferez otomatik hiicre ayrim ci-
hazi ile biiytik hacimlerde hasta plazmasinin
viicutdisina alinmasive bunun yerine replasman
stvistnin konmasi islemidir. Islemin amaci hasta-



lik patogenezinde rol oynayan plazmadaki zararl
maddelerin azaltilmasidir. Cesitli zehirler, ilaclar
ve toksinler plazmaferez ile uzaklastirilabilir.
Terapotik plazmaferez, 6zellikle plazma protein-
lerine ytiksek oranda baglanan (>%90) ilaclar igin
etkindir. Amerikan Aferez Toplulugu ve Ameri-
kan Kan BankalariBirligi kilavuzlarma gore ilag
intoksikasyonlari, plazmaferez tedavi yaklasimi
icin temel tedaviye ek olarak II. kategori
endikasyonu olarak degerlendirilir. Olgu, 33 ya-
sindaki major depresyon tanisi olan kadmn hasta
idi. Bilinci kapal1 olarak yakinlar: tarafindan acil
servise getirildi. Fizik muayenesinde TA: 100/40
mmHg, Nabiz: 190/dk, ritmik olarak saptandi.
Yakinlarindan alinan hikayesinde; miktar1 belli
olmamakla birlikte ¢ok sayida risperidone
(serotonin 5-HT2 ve dopamin D2 antagonisti),
biperidene (akineton; antikolinerjik),
acetaminophen,  venlafaxine  (noradrenerjik-
serotonerjik reuptake inhibitorti; antidepressif),
eritromisin, alvenin sitrat-simethicone
(antispazmotikadsorban) ve  dimenhydrinate
(antiemetik) tableti aldig1 6grenildi. Reanimasyon
tinitesine  kabul edilen hastanin, Noroloji
konsultasyonu sonucu metabolik ensefalopati
tablosu icerisinde oldugu sonucuna varildi. Des-
tekleyici tedavi yaklasimlari, acetylcysteine ve
otomatik hiicre ayrim cihaz ile ilag alimini izle-
yen takriben ilk 8 saat igerisinde 1 plazma voltimii
terapotik ~ plazmaferez  yapildi. ~ Hastanin
plazmaferez islemini izleyen 6. saatte bilinci agil-
d1. Hasta psikiyatri servisine nakledildi

ERCIYES UNIVERSITESI DEDE-
MAN HASTANESI TERAPOTI K
PLAZMA DEGiSIMI DENEYIMI:

B. Eser, R. Coskun, F. Altuntas, M. Ozkan, H. S.
Coskun, O. Er, M. Cetin, A. Unal.

Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Dedeman Hastane-
st, Hematoloji Bilim Dal, Kayseri.

Terapotik plazma degisimi (TPD), zahmetli ve
masraflibir tedavi yontemi olmakla birlikte yerin-
de ve zamaninda uygulandiginda hayat kurtarici
bir yontemidir. Bu calismada, aferez {initemiz
tarafindan 2000-2002 yillar1 arasinda uygulanan
terapotik plazma degisimlerine ait sunuglar ince-
lendi. Yaklasik 36 aylik stire icinde 73 hastaya
toplam 421 seans TPD uygulandi. Hastalarin 34
erkek, 39'u kadin olup yas ortalamasi 42 (19-76
yas) idi. Uygulama 10 hastada periferik damar
yolu, geri kalan hastalarda santral ven6z yoldan
yapildi. Replasman sivisi olarak 45 hastada plaz-
ma, 19 hastada plazma + albiimin, 9 hastada yal-

105

nizca albtimin kullanildi. En stk TPD uygulanan
hasta gruplar;;, mikroanjiyopatik hastaliklar (25),
norolojik hastaliklar (17) ve hiperviskozite send-
romlari(8) idi. En iyi sonuglar mikroanjiyopatik
hastalik nedeniyle (TTP, HUS, DIC, HELLP) TPD
uygulanan hastalarda elde edildi. HELLP send-
romu tanusiyla izlenen ve agir hastalik grubunda
(trombosit say1s1 50.000"in altinda) olan 10 hastaya
erken postpartum dénemde TPD uygulandi. Tki
ile 11 seans arasi islem yapilan bu hastalardan
yalnizca ikisi kalict nefropati ile digerleri tam sifa
ile diizeldi. TTP veya HUS tanilariyla da 8 hastaya
TPD yapild1. Bu hastalara 5 ile 27 seans aras1 islem
yapildi. Bir hasta 14. giinde kaybedilirken, diger
hastalar tam sifa ile diizeldi. Klinigimizdeki bir
calisma dahilinde TPD uygulanan sepsis ve akut
fulminan karaciger yetmezlikli 8 hastada ise labo-
ratuar bulgularinda gecici diizelme saglanmakla
birlikte sagkalim elde edilemedi. Bu hastalarin
tamami3 ile 45 giinliik stire icinde kaybedildi.
Sonuglarimiz literatiir bilgileriyle uyumlu bir
sekilde mikroanjiyopatik hastaliklarda TPD nin
oldukga faydali bir yontem oldugunu destekle-
mektedir. Ozellikle klinigimizde daha onceki yil-
larda konservatif yontemle takip edilen ve % 30°a
yakin oranda mortal seyreden agir HELLP send-
romlu olgularda TPD ile ¢ok iyi sonuglar aldigi-
miz dikkate alinacak olursa bu hastalik grubunda
TTP'li hastalarda oldu gu gibi TPD nin birinci
secenek tedavi yaklasimi olarak uygulanmasi
gerektigini diistiniiyoruz.

ALLOJENIK GRANULOSIT VE KOK
HUCRE DONORLERI NDE rHuG-
CSF'in NOTROFIiL ADEZYON MO-
LEKUL EKSPRESYONU VE
TROMBOSIT-LOKOSIT KOMPLEKS
OLUSUMU UZERINE ETKISI:

C. Karadogan, I. Karadogan, A. Ugur-Bilgin, A. Kizilors,
L. Undar.

Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim
Dal, Antalya

Klinik olarak tamimlanmig akut tromboembolik
komplikasyonlarin yanisira G-CSF verilmesinin
saglikli vericilerde hemostatik sistemde degisik-
liklere yol actigin1 gosteren ve G-CSF'in hafif di-
zeyde gecici hiperkoagiilabilite yaratabilecegi
yoniinde bulgularin sunuldugu in vitro ve in vivo
az sayida ¢alisma bulunmaktadir. Saglikli vericile-
re kok hiicre mobilizasyonu igin G-CSF verilmesi
ile nétrofil aktivasyonu olustugunun gosterildigi
veya trombositlerde olusan degisikliklerin ince-
lendigi calismalarin sayist ise smirli olup bu ko-



nuda celigkili sonuglar bulunmaktadir. Bu calis-
mada allojenik grantilosit ve kok hiticre vericileri-
ne rHuG-CSF verilmesi ile noétrofil ytizeyinde
birer adezyon molekillit olan b2-integrin
(CD11b/CD18) ve L-selektin (CD62L) ekspres-
yonlarinda izlenen degisiklikler ve trombosit-
notrofil kompleks olusumlart flow-sitometrik
yéntemle saptanmaya calisilmistir. Bu c¢alisma
graniilosit (n=7) ve kok hiicre aferezi (n=4) yapi-
lan yaslar118-49 arasinda degisen, toplam 11 (2
kadm, 9 erkek) saglikh eriskinde gerceklestirildi.
Grantilosit aferezi icin 5 pg/kg dozda G-CSF 12
saat ara ile toplam 3 kez SC yolla verildi ve son
dozdan 2 saat sonra islem uygulandi. Allojenik
kok hiticre aferezi icin 5 mg/kg dozda G-CSF 12
saat ara ile toplam 5 giin siireyle SC yolla verildi,
altincigtinde periferik kan CD34+ hiicre sayim
yapilarak mikrolitrede 20 hiicreden fazla CD34+
progenitér hiicre olmasidurumunda kok hiicre
aferezine baslandi ve minimum 5x106 hiicre/kg
olarak hedeflenen degere ulasilincaya kadar kok
hiicre aferezine devam edildi. Aferez iglemleri i¢in
Fresenius AS204 aferez cihazi kullanildi. Notrofil
adezyon molekiil ekspresyonlar1 ve trombosit-
notrofil kompleks olusumlar: akis sitometresi
kullanularak yapilan bir yontem ile gosterildi.
Vericilere rHuG-CSF verilmesi ile notrofil sayila-
rinda anlaml artis (p<0.002), hemoglobin diizey-
leri ve trombosit sayilarinda baslangica gore
aferez islemi sonrasinda anlamli azalma saptan-
di1(p<0.003, p<0.01). Notrofillerde eksprese edilen
CD11b ve CD18 molekiil yogunluklarmin bir gos-
tergesi olan ortalama floresans yogunluklarmin
(MFI) aferez 6ncesinde en az 2 kat artti1 (p<0.004
ve p<0.003), bu artisinaferez isleminden 1 saat
sonra alinan ¢rneklerde de devam ettigi (p<0.01
ve p<0.02), aferez sonras1 bir ve yedinci giinlerde
ise baslangic diizeylerine indigi saptand1 (p>0.05).
CD62L molekiil yogunlugunda ise aferez tnce-
sinde anlamlibir azalma olustu (p<0.003).
Trombositler ile kompleks yapmis olan nétrofil
oraninin rHuG-CSF verilmesi ile yaklasik 4 kat
artarak ortanca (min-max) % 22 (14-40) diizeyine
ciktigi gozlendi (p<0.005). Bu oranin aferez
sonrasidonemlerde progressif olarak azalarak
baslangic degerine geri dondiigii saptandi
(p>0.05). Bizim ve benzeri diger calismalarda
hemostatik sistemde izlenen cesitli laboratuvar
degisikliklerin klinik anlami tam olarak bilinme-
mekle birlikte, G-CSF kullanan hasta ve saglikli
vericilerde ilacin pretrombotik bir risk olusturabi-
lecegi gorii- stinti desteklemektedir. Ttim bu bul-
gularin 1s18inda gecmislerinde tromboembolik
atak  Oykiisti, aile anamnezi ve/veya
tromboemboli gelisimi agisindan baska risk fak-
torleri tastyan hasta veya saglikli vericilere G-CSF
verirken hemostatik sistemde  olusabilecek
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pretrombotik degi-siklikler agisindan dikkatli
olmanin yararl olacagim dii-stinmekteyiz.

SAGLIKLI VERICILERDE UC AYRI
CELL SEPARATOR SISTEMININ
KULLANIMI iLE TAM KAN SAYIMI
DEGERLERI UZERINE
TROMBOSIT AFEREZININ ETKi-
SININ ARASTIRILMASI:

C. Beyan, T. Cetin, K. Kaptan, O. Nevruz.

Giilhane Askeri Tip Akademisi Hematoloji Bilim Dal,
Ankara

Bu calismanin amaci saglikli ve goniillii vericiler-
de ti¢ ayr1 cell separator sisteminin kullanimu ile
trombosit aferezi sonras1 tam kan degerlerindeki
degisimleri arastirmaktir. Trombosit aferezi 95
vericide COBE Spectra, 87 vericide FENWAL CS-
3000 Plus ve 83 vericide ise Fresenius AS-204 kul-
lanarak gerceklestirildi. Trombosit aferezi aferezi
sonras1 16kosit sayist (WBC), hemoglobin (HB),
hematokrit (HCT) ve trombosit sayisi1 (PLT) an-
lamli olarak azaldi. COBE Spectra kullanldig:
zaman, HB ve HCT degerlerindeki azalma diger
cihazlara gore belirgin olarak daha azdi. Bu veri-
lerin 1s1¢1nda, uzun stire tekrarli aferezler uygu-
lanmas1 s6z konusu olan vericilerin yakindan
izlenmesi ve gelisebilecek artifisyel aneminin
onlenebilmesi icin cell separator sistemlerin seci-
minde bu olasiligin dikkate alinmasi uygun ola-
caktir.

HEMOFILILI BiR HASTADA
TRANSFUZYONA BAGLI AKUT
AKCIGER HASARI:

N.Sarper, M. Tugay, B.Kara, M.Aydogan.

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Cocuk Cerrahisi Anabilim
Dal, Derince, Kocaeli

Sekiz yasinda erkek hasta Cocuk Cerrahisine akut
karin tanisiyla sevk edildi. Fizik muayenesinde
letarji, solukluk, gogsiiniin sag tarafinda sislik,
karinda hassasiyet ve rigidite saptanan hastanin
radyolojik degerlendirmesinde retroperitoneal
kanama saptandi. Oykiisiinde ti¢ giin énce bisik-
letten diisme ve gittikce artan karin agrisi, bulanti,
kusma ve kabizlik vardi. Sag dizindeki agrisiz
hipertrofi, ti¢ yasindayken transfiizyon gerektiren



burun kanamasi, travma sonrasi kolay berelenme
ve erkek kuzenlerindeki benzer 6ykiiye dayana-
rak hemofili diistintildii. Hemoglobini 6 g/dl,
PT:18 san, aPTT:120san bulunanan hastaya ilk 4
saat icinde 1 U TDP ve 1 U tam kan transfiizyonu
yapilarak Cocuk Hemotoloji konsultasyonu isten-
di. Faktor diizeyine hemen bakmak mimkiin
olmadive ilk 24 saatte 2 U daha TDP ve 1 U eritro-
sit stispansiyonu verildi. O zamana kadar solu-
num problemi olmayan hastanin hematokrit,
trombosit degerleri, kan basincistabil olmasina
karsin  solunum sikintisi  gelisti.  Oksijen
saturasyonu %80%e, PO2'si %55,2 ye diistii. Daki-
ka solunum sayis1 56-70"e yiikseldi. Idrar cikis1 iyi
idi, stviytiklenme bulgular: yoktu. Sag akcigerde
solunum sesleri azalmisti. Akciger grafisinde 6nce
sagda sonra her iki akcigerde opasiteler gozlendi.
Cocuk Hastaliklar1 Yogun Bakim Unitesinde izle-
nen hastaya 4L/dak nasal oksijen baslands,
saturasyon diizelmeyince 12L/dakikaya kadar
cikild1. 40. saatte makroskopik hematiiri baglama-
st nedeniyle prednisolon baslandi. Hematiiri saat-
ler icinde kayboldu. Hasta dijitalize edildi ve
furosemid uygulandi. Kuzenlerinde Hemofili B
oldugu 6grenilen hastaya 42. saatten sonra Faktor
IX konsantresi bulunarak verilebildi. Solunum
hizinin, oksijen saturasyonunun ve akcigerdeki
opasitelerin diizelmesi 72 saat stirdii. Hasta tim
bulgularidiizelmis olarak eksterne edildi. Hemofi-
li hastalarindaki retroperitona kanama ve
transfiizyonabagh akut akciger hasarmin (TRALI)
mortalitesi yiiksektir. TRALI' nin patofizyolojisi
cok acik olmamakla birlikte HLA antikorlar,
graniilosit antikorlari, dolasan immiin kompleks-
ler ve son zamanlarda depolanmis kan tirtinlerin-
deki biyolojik olarak aktif mediyatorler sorumlu
tutulmaktadir. Faktor konsantreleri kiigiik hacim-
de iyi hemostaz saglamak, viral bulas riskinin
daha az olmasi gibi tisttinliiklerinin yanisira trans-
fizyona bagli akut akciger hasarmin gelismemesi
agisindan da avantajlidirlar.

TRANSFUZYONA BAGIMLI BETA
TALASEMIiLi HASTALARDA KAN
TRANSFUZYONLARININ ICAM-1

VE ICAM-3 EKSPRESYONU UZE-

RINE ETKIiSi:

A. Kiz1l6rs, O.A. Kiipesiz, M.A. Yesilipek.

Pediatrik Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali, Akdeniz
Universitesi Tip Fakiiltesi, Antalya.

Kan transfiizyonlar: alicinin immdiin sistemi tize-
rinde 6nemli degisimlere neden olmaktadir. Konu

ile ilgili yapilan 6nceki calismalarda kan transftiz-
yonlarmin alicinin immiin sistemi tizerine etkileri;
hiicresel immiin sistemi baskilama, hiimoral
immdiin sistemi arttirma seklinde gozlemlenmistir.
Ancak bunlarin olusum mekanizmalarihakkinda
elimizde kesin veriler bulunmamaktadir. Yapilan
calismalar bu  immiinmodulatuar etkinin
transfiize edilen kan komponentleri igerisindeki
lokositler tarafindan tetiklendigini diistindiirmek-
tedir. Hiicre adezyon molekiilleri (CAMs) hiicre-
matriks ve hiicre-hiicre etkile-simini stabilize ede-
rek ve kuvvetlendirerek immiin cevabin olusma-
sinda anahtar rolii oynamaktadir. Bu ¢alismada
allojenik kan transfiizyonlarimin alicinin immdiin
sistemi tizerine etkisini arastirmak icin lokositle-
rin fonksiyonlarim gosterebilmelerinde primer rol
oynayan adezyon molekiillerinden ICAM-1
(CD54) ve ICAM-3 (CD50) molekiillerinin 16kosit-
ler tizerindeki ekspresyonlarmimulti transfiizyon
alan 18 beta-talasemi hastasinda transfiizyon on-
cesi (TO) ve sonrast (TS) akis sitometrisi ile ince-
lendi. Kontrol grubu olarak hi¢ transfiizyon al-
mamus 10 erigkin kullanildi. Calisma sonucunda
TO ile TS ve kontrol grubu ile TO'de CD54 ve
CD50 tastyan mutlak lenfosit, monosit, graniilosit,
l6kosit sayilar1 arasinda ve CD54 ortalama kanal
numarast (MCN) arasinda istatistiksel olarak an-
laml bir fark saptanamamustir. Buna karsin calis-
ma grubunun transftizyon 6ncesi ve kontrol gru-
bunun CD50 icin MCN'leri arasinda istatistiksel
olarak anlami farklilik saptanmugtir. TO grupta,
sinyal iletiminden sorumlu olan molekiillerden
biri olan CD50'nin MCN degerinin kontrol gru-
buna gore anlamh olarak dii-stik bulunmasmin
onceki transfiizyonlar ile iliskili olabilece gi ve
immiin supresyon etkisine katkida bulunabilece
gi dustintilebilir. Buldugumuz sonuglar bize uzun
stire kan transfiizyonu alan kisilerde immdiin sis-
temin yillar igerisinde transfiizyonun
immiinmodulatuar etkisini minimuma diisiirebi-
lecegini, kandaki hiicre sayisin1 normale yiikselte-
bilecegini ancak hiicre sayis1 normale c¢iksa bile
hiicre ytizeyindeki molekiil miktarlarmin distik
olabilece gini ve buna baghh  olarak
immiinsupresyon etkisini gozleyebilecegimizi
diistindiirmektedir.

S.B. ANKARA NUMUNE HASTA-
NESI KAN MERKEZININ 2000-
2002 YILLARINA AiT 3 YILLIK
PLAZMAFEREZ iSLEM DOKUMU:

N. Giiler, A. Ozdemir, N. Kopriilii, S. Adanur, M. Bélek,
K. Kiiciik, S. Erbasg, M.Ayl1, G.



Ozet Goodpasture's sendromu, myastenia gravis,
pemfigus, trombotik trombositopenik purpura,
hiperviz-koziteye sebep olabilecek diizeyde yiik-
sek paraproteinemilerde, krioglobiilinemi gibi
hastaliklarda mevcut tedaviye ek olarak
uygunendikasyonla yapilan plazmaferez islemi,
tedavi degeri yiiksek bir uygulamadir.Ankara
Numune Hastanesi Kan Bankasi'nda 2000-2002
yillar1 arasinda 3 yillik donem iginde yapilan
plazmaferez islemlerinin dokiimiint yaptigimiz-
da 23 hastaya plazmaferez yapildigi bazihastalara
birden fazla islem yapildig1 icin toplam 76
plazmaferez islemi gergeklestirildigi tespit edil-
di.fslem si- rasinda verilecek plazma miktar1 (1-
Hct)¥Total kan voliimii formdiliiyle hesapland1.76
islemin 2'si albtiminle digerleri taze donmus
plazma ile gerceklestirildi.Albtiminle myastenia
gravisli bir hastada yapilan islem sirasinda hipo-
tansiyon ve biling bulamiklig1 gelismesi tizerine
isleme son verildi. 23 olgu tzerinde 76 seans
plazmaferez islemi soguk agliitinin hemolitik
anemi  (n=1), hemolitik anemi (n=1),
hiperbilirubinemi (n=1), Guillian-Bare Sendromu
(n=1), Multip] Myeloma (n=1), Waldenstrom
Makroglobiilinemisi (n=3), polindropati (n=3),
Trombotik Trombositopenik Purpura (n=4),
Myastenia Gravis (n=8) hastaya yapildi.

MULTITRANSFUZYON YAPILAN
PEDIATRIK HASTALARDA VE
SAGLIKLI COCUKLARDA HEPATIT
A-E MARKERLARI, ANTi-HIV VE
TTV DNA:

C. Yarar, O.Bor, T. Us, Y. Akgiin, N. Akgiin

Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghdi ve
Hastaliklar, Mikrobiyoloji Anabilim Dallar, Eskisehir

Kan ve kan {irtinlerinin transfiizyonu hematoloji
ve onkoloji hastalarinda énemli uygulamalar ara-
sinda yer almakla birlikte birgok riski de berabe-
rinde tasimaktadir. Son yillarda transfiizyona
bagl hepatit riski oldukga azalmakla birlikte ta-
mamen ortadan kalkmamustir. Yeni molekiiler
tarm yontemleri ile son yillarda transfiizyona bagh
hepatiti olan bir hastanin serumundan TTV adi
verilen bir viriis izole edilmistir. Ulkemizde TTV
ile ilgili galismalar daha ¢ok eriskinlerde yapilmus
olup az sayidadir. Bu etkenin cesitli hastalik grup-
larinda ve saglikl kisilerdeki orani, gegis yollar:
ve patojenitesi halen arastirilmaktadir. Daha 6nce
hi¢ kan veya kan tirtinti almamis 18 sagliklicocuk
ile en az 5 kez transfiizyon yapilan 52 pediatrik
hastada multitansfiizyondan en az 6 hafta sonra
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hepatit A-E virtis markerlari, anti-HIV ve TTV
DNA'nin arastirilmasi, klinik ile iliskisinin ortaya
konulmas: amaclandi. Anti-HAV IgM, HBsAg,
anti-HCV ve anti-HIV sagliklicocuklarda negatif
bulundu.  Anti-HAV IgM  ve  anti-HIV
multitransfiizyon yapilan hastalarin tiimiinde
negatif, 1 hastada HBsAg (%1,9), 3 hastada ise
anti-HCV (%5,8) pozitif olarak bulundu. TTV
DNA saglikli ¢ocuklarin 3'tinde (%16,7) pozitif
iken, multitransfiizyon yapilan hastalarin
16'sinda (%30,8) pozitif bulundu (p>0,05). TTV
DNA sonucu pozitif ve negatif bulunan hastalar
ve saglikli ¢ocuklarda ALT ve AST diizeyleri ara-
sinda fark saptanmadi(p>0.05). Sonug olarak
multitransfiizyon yapilan hastalarin %1,9'unda
HBsAg pozitifligi ve %5,8"inde anti-HCV pozitifli
gi bulundu. Hastalarda bulas riski transfiizyonun
yapilmaya basladigi donemde yapilan tarama
testlerinin tipi ve duyarlilig1 yani sira, parenteral
girisimin bu hastalarda sik yapilmasi, diger
parenteral olmayan bulas yollarinin roli tartisildi.
TTV DNA'nin transfiizyon yapilmamis olan sag-
likl1 cocuklarda da %16,7 oraminda pozitif
olmasitransfiizyon dis1 yollarla da bulas olabile-
cegini, bununla birlikte TIV ~ DNA'nin
multitransfiizyon yapilan hastalarm 9%30,8 inde
pozitif olmas: transfiizyon ile bulas riskinin arta-
bilecegi gosterildi.

PARANEOPLASTIK PEMFIGUS
TANISI ALAN KRONIiK
LENFOSITIK LOSEMILI BiR OLGU:

'H. Bekdz, 'A. Ugur Bilgin, 1I Karadogan, ‘K. Temizkan,
2B. Kiligarslan Akkaya, L. Undar.

Hematoloji Bilim Dal, )
2 Patoloji Anabilim Dali, Akdeniz Universitesi Tip Fa-
kiiltesi, Antalya.

Paraneoplastik pemfigus; ilk kez 1990 yilinda,
Anhalt ve arkadaslari tarafindan malignitelere
eslik eden eroziv, mukokutantz otoimmiin bir
hastalik olarak tanimlanmistir. Tedaviye direngli
stomatit en belirgin klinik 6zelligi olup cilt bulgu-
lar1 degisken bir seyir gostermektedir. Burada
KLL tarnusi ile takip edilirken izleminde oral mu-
koza ve gastrointestinal sisteme smirli kalan bir
paraneoplastik pemfigus olgusu sunulmustur.
OLGU: 63 yasinda bayan hasta, sekiz yildir KLL
tanust ile takip edilmekte iken ates, bogaz agrisi,
ses kisiklig1, yutma giiclugii sikayeti ile goruldii.
Hastanin muayenesinde, damak ve her iki yanak
mukozasinda erode alanlar, dil tizerinde beyaz
renkte plaklar, her iki dudak mukozas: i¢ kismin-
da aftoz lezyonlar gozlendi. Genel durumu diis-



kiin, ate-si 39 °C olan hastaya, tiim kiilttirleri alin-
diktan ve viral markirlart gonderildikten sonra
enfeksiyon hastaliklarminda onerisi ile ampirik
genis spektrumlu antibiyotik, flukonazol ve
asiklovir baslandi. Kiiltiir sonuclar steril gelen ve
yeterli stire ve dozda farkli antibiyotik rejimleri
uygulanmasima ragmen atesi diismeyen , lezyon-
larinda gerileme olmayan hastada paraneoplastik
pemfigus olabilece i diistintilerek agiz mukoza-
sindan biyopsiler alindi. Endoskopik muayenede
ayn lezyonlarin 6zefagus boyunca devam ettigi
izlendi. Biyopsi oOrneklerinin histopatolojik ve
immunflorasan boyama ile degerlendirilmesi
sonucunda; tanit pemfigus vulgaris olarak kesin-
lestirildi ve hastanin tiim antibiyotikleri kesilerek
1 mg/kg dozunda oral metil prednizolon,
Nasocort sprey baslandi. Hastanin takibinde atesi
dustii, agiz icerisindeki lezyonlar1 ve semptomla-
r1, yutma guicliigii, ses kisiklig1 ortadan kalkt1.
TARTISMA: Literatirde, KLL ile birlikte
paraneoplastik pemfigus'lu 18 olgu bildirilmistir.
Bizim olgumuzda cilt bulgular1 olmaksizin lez-
yonlarin, oral mukoza ve 6zefagusa simirli kalmis
olmasi ve klinik gortintimiiniin tipik olmamasi,
tan ve tedavinin gecikmesine neden olmustur. Bu
durum enfeksiyoz bir ajan ispatlanamamis agir
stomatitle seyreden  maligniteli  olgularda
paraneoplastik pemfigusun diistiniilmesi gerekti-
gini gostermektedir.

BOMBAY FENOTIPLI BiR OLGU:

M. Argun, N. Solaz, S. Yavagoglu!, F Demirceken , S
Kemahli.

Hematoloji Bilim Dal, Ankara Universitesi Tip Fakiil-
tesi Cocuk Saghgwe Hastaliklar1 Ana Bilim Dal,
Serpil Akdag Kan Merkezi!, Ankara .

Bombay fenotipi ¢ok nadir goriilen kalitsal 6zellik
gosteren bir kan grubu tipidir. H geni biittin in-
sanlarda mevcut olup, A ve B antijenlerinin geli-
simi icin sarttir. Bombay fenotipli bireylerde ABO
prekiirsor maddesinin H antijenine dontstimii
i¢in gerekli olan L-fukozil transferaz enzimi eksik-
tir. Bombay fenotipi H antijeni olusturamadigi
icin serumda anti-H bulunur. Rutin ABO
gruplamasiyapildiginda bu kisiler O grubu olarak
degelendirilir. Serumda Anti-H bulundurmalar:
nedeni ile biitiin normal grup O ‘I hiicrelerle
reaksiyona girerler, bu nedenle Bombay fenotipli
bir birey i¢in en uygun kan donérii yine Bombay
fenotipli bireydir. Kronik karaciger hastaligina
sahip 5 yasindaki kiz hastanin transplantasyon
oncesi hazirhiginda kan grubunun O oldugu, di-
rekt coombs negatif, indirekt coombs ve 11°li an-
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tikor tarama testinin giiclii pozitif reaksiyon ver-
digi saptandi. Hasta eritrositleri ile Ulex
Europoeus isimli bir bitkinin triint (lektin) ile
anti-H, anti A, anti-AB aktiviteleri bulunan se-
rumlarla tiplendirildi ve H antijeninin olmadigi
gosterildi.

RANDOM DONOR TROMBOSIT
SUSPANSIYONU iLE TEK DONOOR
TROMBOSIT SUSPANSIYONUNUN
FEBRI L HEMOLITIiK OLMAYAN
TRANSFUZYON REAKSIiYON
ORANLARI ACISINDAN KARSI-
LASTIRILMASI:

O. Arslan, M. Arat, M. Matrak, B. Yazar, R. Sen, O.
Ilhan, H. Akan.

Ankara Univerjsitesi, Hematoloji Bilim Dali, Kan Mer-
kezi ve Aferez Unitesi, Ankara.

Febril hemolitik olmayan transfiizyon reaksiyon-
lari(FNHTR) siklikla trombosit transfiizyonlar1
sonrasinda gozlenmektedir. FNHTR sadece tiriin
icerisindeki alic1 lokosit antikorlar: ile reaksiyona
giren lokositlere bagli olarak degil, ayn1 zamanda
bu lokositler tarafindan saklama donemi
iceresinde salgilanan cesitli sitokinlerin transftiz-
yonuna bagh olarakta gelisebilmektedir. Bu ¢a-
lismanin amact klinigimizde kullandigimiz
random donor trombosit stispansiyonu (RDTS) ile
tek donor trombosit suspansiyonu (TDTS) trans-
fizyonlar1 sonrast gozlenen FNHTR oranlarim
karsilagtirmak ve bu oranlar tizerine etki edebile-
cek parametrelerden ABO kan grubu farklilig,
l6kofilrasyon kullanimi ve saklama stirelerinin
etkileri olup olmadiginmi arastirmaktir. FNHTR u
transfiizyon sonrasigézlenen >1°C ates ytikselme-
si ve birilikte titreme ve kasilmalarin olmasi ola-
rak tarif edildi. Ttiim RDTS larina 46 tinitelik ha-
vuzlama iglemleri sirasinda lokofiltrasyon iglemi
(Pall, LRP6, UK) uygulandi. TDTS'lariin elde
eilmesi igin devaml akim saglayan aferez cihazla-
r1 kullanildi(COBE Spectra, CS 3000 Plus and
ASTEC 204). Tum trtinler hastalara verilmeden
once 1siland. Cogunlu daha once
multitransftizyon yapilmis hematolojik
maligniteli 390 hasta ¢alismaya alindi. Bu hatalar-
dan 2741 TDTS u, 116°s1 ise RDTS u aldilar. Tim
hastalardaki transfiizyon sonrasi gozlenen
FNHTR oran1 %9.74 idi. RDTS verilen grupta bu
oran %12.9, TDTS verilen grupta ise %8.4 olarak
gozlendi (p=0.167). Hasta bas1 16kosit filtrasyonu
uygulanmis TDTS verilen grupta ise FNHTR ora-
m %8.3 olarak bulundu. FNHTR insidansina etki



edebilecek parametrelere ait degerlendirme asa-
gida Ozetlenmistir.
#Image22 jpg#

Sonug olarak laboratuar filtrasyonu yapilan sak-
lanmis RDTS'lar1 ile TDTS larmin transfiizyonu
sonras1 gozlenen FNHTR oranlar1 faklilik goster-
memektedir. ABO farkliigimin da FNHTR oranla-
rina etki etmedigi gozlenmistir.

IBN-1 SINA HASTANESI KAN
MERKEZI DONORLERINDE KESIN
VE GECIiCI RED ORANLARI:

O. Arslan, E. Giirlevik, S. Yildiricy, K. Bilkay, G. Kog.

Ankara Universitesi, Ibni Sina Hastanesi, Hematoloji
Bilim Dali, Kan Merkezi ve Aferez Unitesi, Ankara.

01/08/2001 - 01/08/2002 tarihleri arasinda kan
merkezimize 22120 donasyon bagsvurusu yapildi.
Tam kan ve tek donor trombosit suspansiyonu
donasyonu amaciyla basvuran dondrler donasyon
formu doldurdular. Donasyon 6ncesi anket soru-
lar1 kan merkezi doktoru tarafindan degerlendi-
rildi. Anamnez, anket bilgileri, muayene ve
laboratuvar bulgularinin degerlendirilmesi sonu-
cu kabul edildiler veya gegici/kesin olarak redde-
dildiler. Bu donorlere ait veriler Hemosoft Kan
Bankacilig1 ve Bilgi Yonetim Sistemi (Versiyon
2.0) tarafindan degerlendirildi. Toplam bagvuru-
lardan 19262'u (%87.07) donasyon igin uygun
bulundu. 2858 (%12.92) basvuru ise gesitli sebep-
ler ve siirelerle reddedildi. Reddedilen donérlerin
3511 (%1.58) stiresiz olarak, 2507"si (%11.33) cesit-
li stirelerle ertelendi. Siiresiz reddedilen
dondrlerin tekrar basvurularidonasyon kayitlari-
na almmadi. Toplam donasyon bagvurularinin
%19.14 tinti (4234 donor) tek dondr trombosit
donorleri olusturmaktaydi. Tek donér trombosit
stispansiyonu igin yapilan 4234 donasyon basvu-
rusundan 3456°s1(%81.62) uygun bulunurken
7351 (%17.35) gecici olarak, 39'u (%0.92) ise siire-
siz olarak red edildi. Tam kan donasyonu amaciy-
la bagvuran 17886 (%80.85) donoriin ise 15802si
(%88.34) donasyon i¢in kabul edildi. 1772 (%9.9)
donor gecici olarak, 351 (%1.96) donor ise stiresiz
olarak red edildiler. Donasyon basvurular1 icin
siklikla rastlanan red oranlar1 ve nedenleri asagi-
daki tablo 6zetlenmistir. Donér red oranlar litera-
tur ile uyumlu iken, red nedenlerinin profili tilke-
ler arasinda farkliliklar gosterebilmektedir.
#Image21.jpg#
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INFLAMATUVAR BARSAK HASTA-
LIGINDA KOAGULASYON VE
INFLAMASYON PARAMETRELE-
RINDEKI DEGISIMIN VENOZ
TROMBOZ EGILIMINE KATKISI VE
HASTALIK AKTIVITESI iLE
ILSKisSi:

B. Payzin!, Y. Adakanz, B. Unals, H.C. Yalcns, S.
Berkmens, S. Ceneli2.

Hematoloji Klinigi, 2. Ic Hastahklar Klinigi2 , Gastro-
enteroloji Klinigi3, Atatiirk Egitim ve Araghrma Has-
tanest, Izmir.

[nflamatuvar ~ Barsak  Hastaliginda  (IBH)
tromboemboli riski normal popiilasyona gore
artmis gortinmektedir. Kalitsal trombofili bu egi-
limi attirabilmektedir. Calismamizda aktif ve
remisyonda IBH hastalarinda, kalitsal trombotik
risk faktorlerinden antitrombin III (AT III), Prote-
in C (PC), Protein S (PS) dtiizeyi, aktive protein C
direnci (APCR) varligi yanisira trombosit, vWF,
FVII ve inflamasyon parametrelerinden CRP,
fibrinojen diizeyi olciildii. Sonuglar kontrollerinki
ile kargilagtirilarak bunlarin tromboz riskine kat-
kilari, hastalik aktivitesi ile iliskileri arastirildi.
Hastanemizin ~ Gastroenteroloji ~ polikliniginde
1999- 2002 yillar1 arasinda izlemde olan IBH tamli,
venoz tromboz 6ykiisii bulunmayan toplam 50
hasta (29 erkek ve 21 kadm) calismaya alindi.
Hastalarin 8'i CH (Crohn hastaligr), 42'si ise
Ulseratif Kolit (UK) tanisi aldilar. Hastalarin or-
tanca yas1 355 (17-69) idi. Otuz yedi
sagliklikontroliin (22 erkek ve 15 kadin) ortanca
yast 35 (21-51) bulundu. Hastalar ve kontroller
arasinda yas ve cinsiyet agisindan istatistiksel
olarak anlamli bir fark bulunmamaktaydi.
Ulseratif Koliti olan 34 hastada (% 81) Klinik Ak-
tivite Indeksi (CAI) >150 bulundu. CH tanisi al-
mis ve Crohn Hastalign Aktivite Indeksi
(CDAI)>150 olan 6 hasta (% 75) vardi. Fibrinojen
diizeyi IBH tanisi almus hastalarda saghkli kont-
rollere gore istatistiksel olarak anlamliyiiksek
bulundu (p<0,007). Elli hastanin 8'inde (%16) ve
kontrollerin 9*unda (%18,9) plazma test yontemi
ile APCR saptandi. Hasta ve kontroller arasinda
ortalama APC orani ve APCR gosteren hasta ytiz-
desi karsilastirildiginda anlamh fark yoktu. ATIII,
PC, PS plazma diizeyleri karsilastirildiginda hasta
ve kontroller arasinda anlamlifark saptanmadi.
Hastalar ve kontroller karsilastirildiginda plazma
FVIII ve vWF diizeyleri anlamh istatistik fark
gostermedi. Fibrinojen, vVWF diizeyi ve APC oramn
aktif donemdeki hastalarda digerine gore anlamli
olarak ytiksek bulundu (sirasi ile p=0,003, p=0,03,
p=0,03). Aktif donemdeki hastalar ile
remisyondaki hastalar karsilastirildiginda



trombosit sayisi, fibrinojen, vWF, PS ve CRP di-
zeyleri aktif donemdeki hastalarda remisyonda
olanlara gore anlamli olarak yiiksek bulundu
(siras1 ile p=0,04, p=0,007, p=0,02, p=0,001 ve
p=0,003). APCR saptanan, aktif donemde hastalar
ile remisyondakiler arasinda ve aktif donem has-
talar1 ile kontroller arasinda anlamli fark bulun-
madi. Calismamizda APCR ve dogal inhibitorle-
rin aktif ya da remisyonda olsun IBH da tromboz
riskini arttiric1 etkisi olmadig1 sonucuna vardik.
Bu calismanin trombozu ya da tromboz oykiisii
olan IBH tamili hastalarda kontrollerle karsilastir-
mal1 yapilmasini 6nermekteyiz.

YOREMIiZDE VENOZ TROMBOZ
OLGULARINDA PROThROMBIN
G20210A GEN MUTASYONU SIK-
LIGI:

S. Kalkanli, O. Ayyildiz, S. Batun, N.Tiftik, Z. Bolamanz2,
M.Yurt, E. Miiftioglu.

Hematoloji Bilim Dali. * Genetik Bilm Dah Dicle Uni-
versitesi Tip Faktiltesi. Diyarbakar,

2Hematoloji Bilim Dah. Adnan Menderes Univ.Tip
Fakiiltesi, Aydin.

Venoz tromboembolizm (VT), kalitsal ve edinsel
risk faktorlerinin gesitli kombinasyonlarina dayali
multifaktoriyel — bir  hastaliktir.  Faktor V
Leiden(FVL) mutasyonu VT gelisiminde en yay-
gin kalitsal risk faktorii olarak bilinirken, diger
onemli bir risk faktorii olarak da Prothrombin
G20210A gen mutasyonu bildirilmistir. Daha 6n-
ceki calismalarimizda Derin Ven Trombozu (DVT)
olgularinda ve saglikli popiilasyonda FVL siklig1-
nt bolgemizde arastirmistik. Bu calismada ise
Prothrombin G20210A mutasyonunun yoremiz-
deki DVT olgularinda prevelansini belirlemek
amaciyla bu calismay1 gerceklestirdik. Farkli yas
ve cinsiyette , DVT oykiisii olan 58 hastalanin
Prothrombin G20210A genotipleri real time
polimeraz zincir reaksiyonu ve floresan rezonans
enerji transfer (FRET) sistemi ile belirlendi. Vaka-
larin 26°s1 erkek 32°si bayandi. Yas araligi 16-75
idi. Yirmiti¢ vakada tekrarlayan tromboz oykiisii
vardi. Otuzbes vaka ise ilk olarak trombozla bas-
vurmustu. Prothrombin G20210A mutasyonu
%3.4 (2/58) oraninda saptandi. Her iki hastada da
Prothrombin G20210A mutasyonunu heterozigot
olarak tasirken, hastalarin biri aynm1 zamanda FVL
mutasyonu igin heterozigot heterozigot tasiyici
idi. Sonug olarak DVT olgularinda FVL mutasyo-
nu bolgemizde onemli bir faktor olarak rol oynar-
ken Prothrombin G20210A mutasyonu saglikli
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popiilasyondaki orandan daha anlamli bulunma-
du

BURSA BOLGESINDE SAGLIKLI
YENIDOGANLARDA
METILENTETRAHIDROFOLAT
REDUKTAZ (C677T) ve FACTOR V
LEIDEN (FVL G1691A)
PREVALANSI :

A. Meral, B. Baytan, 1. il¢6l, B. Sevinir, U. Giinay.

Uludag Univ. Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji-Onkoloji
Bilim Dal, Biyokimya Bilim Dal!, Gortikle, Bursa.

Genetik risk faktorleri tromboemboli
patogenezinde ¢nemli rol oynar. Bu faktorlerden
metilentetrahidrofolat rediiktaz (MTHFR C677T)
gen mutasyonu, homosistein metabolizmasin
etkileyerek tromboza egilimi artirir. Factor V
Leiden (FVL G1691A) ise aktive protein C
rezistansinedeni ile tromboza neden olur. Calig-
manin amacl, Bursa bolgesindeki yenidoganlarda
MTHEFR (C677T) ve FVL (G1691A) sikligini aras-
tirmaktir. Bu nedenle saglikliterm 195 yenidogan
(0-2gtin) rastgele secildi. Tum ailelere calisma
hakkinda bilgi verildi ve onaylari alindi. Bebek-
lerden EDTA] tiiplere 2cc vendz kan oOrnekleri
alinarak tam kanda DNA izolasyonu (MagNA
Pure LC Nucleic Acid Purification System, Roche)
yapildi. DNA spektrofotometrik yontem ile olgtil-
dii ve -20°C de saklandi. MTHFR C677T genotipi,
Aslanidis and Schmidtz (Rapid Cycle RealTime
PCR, Methods and Application,Eds. Mauer,
Wittwer, Nakaraga, Springer) yontemine gore
real-time PCR (Light Cycler, Roche, Germany) ile
saptandi. FVL G1691A genotipi ise ayn1 yontemle
ve real time PCR (LightCycler Factor V Leiden
Mutation Detection Kit, Roche) ile arastirildi. Bur-
sa'da yenidoganlarda MTHFR C677T alel siklig1
%53 (n:104/195) idi. MTHFR C677T heterozigot
sikligr  %37.4(n:73/195), homozigot siklig1 ise
%15.8 (n:31/195) olarak belirlendi. FVL G1691A
alel siklig1 %10.2 (n:10/195) olup olgularmn timii
heterozigot idi. Bolgemizde MTHFR mutasyon
prevalans1 FVL'den anlamliolarak ytiiksek bulun-
du(p<0.05). Calismamizda saptanan MTHFR
C677T genotipi beyaz irkda bildirilen sonuglardan
daha yiiksek olup Kuzey ve Giiney Amerika yerli-
lerine benzerdir. Bu yiiksek siklik nedeni ile
tromboz riskini artiran bu faktoriin, Turkiye'de
farkli cografi bolgelerde ¢alisilmasi ve iilke gene-
linde sikliginin bilinmesi énemlidir.




PIHTILASMA ESASINA DAYANAN
APC-R OLCUMUNUN MOLEKULER
BIYOLOJIK TESTLERLE KARSI-
LASTIRILMASI:

S. Aksu, H. Kogoglu, N. Saymalp, Y. Biiyiikasik, H.
Goker, I.C. Haznedaroglu, O. I. Ozcebe, S.V. Diindar, S.
Kirazl, A. Giirgey?.

Hacettepe U_r}iversitesi, Ic Hastaliklar Anabilim Dal,
Hematoloji Unitesi, Hacettepe Universitesi, Ihsan Dog-
ramact Cocuk Hastanesi, Hematoloji Unitesi

Faktor V Leiden mutasyonu otozomal dominant
olarak gecen ve oOzellikle beyaz irkta sik bulunan
bir mutasyondur. Mutasyonu tasiyan kiside ek
risk faktorleri varsa bu mutasyon tromboz riskini
arttirmaktadir. Molekiiler biyolojik tekniklerle bu
mutasyonun gosterilmesi her merkezde mumkiin
olmadig: icin tarama yontemi olarak aktive prote-
in C rezistans1 (APC-R) 6l¢timii onerilmektedir.
Son yillarda Faktor V eksik plazma kullanilarak
APC varliginda pihtilasma zamaninin tayinine
dayanan APC-R ol¢timii ile testin duyarliligr ve
ozgullugti arttirilmustir. Bu retrospektif aragtir-
mada, PCR yontemi ile Faktor V Leiden
homozigot ve heterozigot bulunan 142 hastann,
STASTACLOTAPC-R kiti ile APC-R sonuglar
karsilastirildi. 142 hastanin 123 tanesi heterozigot,
19 tanesi homozigot idi. 142 hastanin 140"inda
APC-R kisa bulundu (<120 sn). Faktor V Leiden
mutasyonu heterozigot olan hastalarin APC-R
degerleri 54-180 sn arasinda iken, homozigot olan
hastalarin en diisiik degeri 50 sn, en yiiksek dege-
ri 120 sn idi. Ortalama APC-R degeri heterozigot
olan hastalarda 88 sn, homozigot olanlarda 70 sn
bulundu. Testin duyarlilig1 % 98 olarak hesaplan-
di. Boylece genetik test ile karsilastirildiginda, bu
teknik ile APC-R tayini son derece duyarl olarak
bulundu. Bu nedenle molekiiler biyolojik tani
yontemi kullanilamayan merkezlerde APC-R
tayini onemlidir.

AKTIVE PROTEIN C REZISTANSI-
NIN ABO KAN GRUPLARIYLA
ILiSKIiSi:

A. Kasapoglu, P. Topcuoglu, O. Arslan, M. Ozcan.

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi,ibni Sina Hastanesi,
Hematoloji Bilim Dal, Ankara.

Sebebi tam agiklanamamakla birlikte, O dis1 kan
grubuna sahip kisilerin O kan grubuna oranla
tromboz riskinin daha yiiksek oldugu ileri stiriil-
mistiir. Kan gruplariile trombofilinin en yaygimn
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sebebi olan aktive protein C rezistansi (APCR)
iligkisi konusunda yeterli veri bulunmamaktadir.
Bu calismada amag, saghkhh kan vericilerinde,
ABO kan gruplarina gore: 1) APCR tarama testi
olarak kullanilan APCR normalize oraninin
(APCR-NO), 2) APCR(+)'ligi sikliginin farkli olup
olmadigini irdelemektir. Calismaya Mart-Haziran
2002 tarihlerinde kan merkezine gelen ortalama
33 yasinda (19-63 yil) 250 goniillii kan vericisi (208
E/42 K) alind1. Calisma igin lokal etik kurul onay1
ve goniilli olur formu edinildi. Alman plazma
orneklerinde APCRyi 6lgmek igin ProC(r) Global
testi (Dade Behring, Marburg, Germany) standart
ve modifiye yontemle (FV yoksun plazma) es
zamanl calisildi. Standart yontemle 0,69 un,
modifiye yontemle 0,86 nin altAPCR(+)ligi ola-
rak kabul edildi. Standart yontemle 17 olguda,
modifiye yontemle 28 olguda APCR(+)'ligi sap-
tand1(p=0,03). Her ne kadar O kan grubunda en
az AB kan grubunda en fazla APCR(+) olgu izlen-
se de aradaki farklar anlaml degildi (Tablo 1).
APCR (-) olgularda, standart yontemle O grubun-
da ortalama APCR-NO en yiiksek izlendi
(p=0,016). Modifiye yontemle ise kan gruplaria
gore ortalama APCR-NO'larinda fark yoktu (Tab-
lo 2). Olgular O ve O dis1 kan grubu olarak ele
alindiginda, APCR(+)" lik siklig1 standart yon-
temde O grubunda 2(%3,5), O di-sinda 15(%7,8)
(p=0,344), modifiye yontemde ise O grubunda
3(%5,3), O disinda 25(%13) olguda saptandi.
APCR(-) olgularin APCR-NO'lar1 degerlendirildi-
ginde, standart yontemde O grubunda O dis1 kan
gruplarina gore istatistiksel olarak fark saptanir-
ken (p=0,001), modifiye yontemde bu fark goriil-
medi.
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Standart yontem FV Leiden’e (FVL) 6zgiin olmak-
sizin viicuttaki fizyolojik durumu daha iyi yan-
sitmaktadir. Standart yontemle O kan grubunda
APCR-NO, O dist kan gruplarina gore rezistansin
uzaginda bulunmustur. FVL icin daha 6zgiin ve
duyarli olan modifiye yontemle APCRNO"larikan
gruplari arasinda (O ve O dis1 gruplar arasibakilsa
da) farklilik gostermemektedir. Bu durum O
disikan gruplarinda FVIII diizeyinin daha yiiksek
olmas1 ve modifiye yontemde diltisyonun bu de-
zavantaji gidermesiyle agiklanabilir. Istatistiksel
olarak anlamli bulunmasa da, modifiye yontemde
APCR(+) olgu sikligi, O grubunda O dist gruba
oranla daha az bulunmustur. Calisma grubunun
kiictikliigti smurlayic1 faktor gibi goriinmektedir.
Bu calisma O kan grubunun fizyolojik olarak ak-
tive protein C rezistansindan uzak oldugunu gos-
terirken, O kan grubunda APCR(+)liginin daha
seyrek olabilecegi kuskusunu dogurmaktadir.




KONTROLLU OVULASYON
INDIKSIYON ESNASINDA AKKIiZ
AKTIVE PROTEIN C DIRENCI GE-
LiSIYOR MU?:

B. Yildirim?, A. Keskin?, S. Kabukguz.

Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi *Kadin Hastalik-
lart ve Dogum Anabilim dah 2 I¢ Hastaliklart Anabilim
Dal

Aktive protein C (APC), Faktor Va ve Faktor
Vllla“yiinaktive ederek tromboz olusumunu en-
geller. APC'ye direng gelisimi tromboz igin bir
risk faktorti olusturur. Dogustan APC direnci,
Leiden mutasyonu olarak bilinen faktér V geninin
Arg506-GIn nokta mutasyonuna baghdir. Bunun
disinda fizyolojik ve patolojik olaylar da akkiz
APC direncine sebep olur. Gebelik, hormon
replasman tedavisi, oral kontraseptif kullanim1 ve
menopoz sonrasidonem gibi hormonal degisiklik-
lerin olustugu durumlarda akkiz APC direnci
gelisebildigi bildirilmistir. Kontrollii ovulasyon
indiksiyonunda  estrojen  diizeyinde dogal
menstrual doneme gore biiytik degisiklikler ol-
maktadir. Bu nedenle kontrolli ovulasyon
indiksiyonu, estrojen hormonunun akkiz APC
direnci gelisimindeki roliinii arastirmak igin uy-
gun bir model olusturmaktadir. Bu calismada
Ozel Saghik Tiip Bebek Merkezinde ovulasyon
indtiksiyonu uygulanan 20 hastada estrojenin
akkiz APC direnci gelistirmedeki rolti arastiril-
mustir. Ttim hastalarda GnRH analogu ile hipofiz
baskilanmasi  sonrast FSH ile ovulasyon
induksiyonu yapilmistir. ilk kan ornegi tedavi
oncesi adetin 1-3'tincii giind, ikinci 6rnek yumur-
ta toplanmasindan 2-3 giin 6nce alinmistir. Her iki
kan drne ginde estrojen diizeyi ve APC rezistansi
(Accelerimate, Biomeroux) bakilarak tedavi oncesi
ve sonrast degerler karsilastirilmistir. Estrojen
diizeyindeki buiytik farkliliga ragmen (p<0.001),
APC duyarliliginda istatistiksel olarak anlamli bir
farklilik tespit edilmemistir (p>0.05). Bulgular
kontrollii ovulasyon indiksiyonu sirasinda,
endojen estrojen artisiyla akkiz APC direnci ge-
lismedigini gostermektedir.

AKCIGER TUBERKULOZUNDA
HEMOSTATIK DEGISIKLIKLER :

E.Kunter, O.Tiirken, M.Sezer, A.Oztiirk, K.Cerrahoglu,
E.Bozkanat, A.Ilvan.

GATA Camlica Gogiis Hastaliklar Hastanesi, GATA
H.Pasa Tibbi Onkoloji Servisi, Istanbul.

Akciger tuiberkiilozu hastalarinda zaman zaman
derin ven trombozu komplikasyonu gelisebilmek-
tedir. Bu calismada, akciger tiiberkiilozu hastala-
rinda vendz tromboza predispozisyon olusturma-
st muhtemel olan bazi hemostatik bozukluklar:
arastirdik. Aktif akciger ttiberkiilozu olan 45 has-
tada ve kontrol grubu olarak 20 saglikli goniilltide
tedavi 6ncesinde ve tedaviye basladiktan 30 giin
sonra koagitilasyon ve trombosit fonksiyon testleri
calisildi. Baslangicta hasta grubunda anemi,
lokositoz, trombositoz, ayrica plasma fibrinojen
diizeyinde, faktor VIII diizeyinde ve plazminojen
aktivator inhibitori (PAI - 1) diizeyinde artis tes-
pit edildi. Antitrombin III (AT III) ve protein C
(PC) dtizeyleri ise azalmsti. Tedavinin
30.gtintinde anemi, I6kositoz ve trombositoz bul-
gularinda iyilesme goriildii. Fibrinojen ve faktor
VIII diizeyleri normal degerlere diiserken PC ve
AT III degerlerinde normal diizeylere ytikseldi.
PAI-1 diizeyinde bir degisiklik saptanmadi. Has-
talarda aktive edilmis PC direnci saptanmadi.
Agregasyon testleri trombosit aktivitasyonunda
artis oldu gunu gosterdi. Bir aylik takip donemin-
de higbir hastada derin ven trombozu gelismedi.
Bulgularmmuz akciger tiiberkiilozu hastalarinda
AT III ve PC dtiizeylerinin azalmasi, plazma fibri-
nojen diizeyi ve trombosit agregasyonunun art-
mas1 nedeniyle hiperkoagtilobilitenin indiiklendi-
gini ve bu durumun tedavi ile diizeldigini gos-
termektedir.

TALASEMI MAJORLU HA§TALAR—
DA FAKTOR VIII VE IX DUZEYLE-
RI:

1A.A Atay, 'A.E.Kiirekci, 10.0zcan, 2N.Akar, 2Z.Uysal,
2M.Ertem, 2S.G6zdasoglu 2S.Cin.

IGiilhane Askeri Tip Akademisi Cocuk Hematolojisi
Bilim Dah, Etlik-Ankara.

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi . Cocuk Hematoloji-
st Bilim Dal, Cebeci-Ankara

Talasemi major daha bebeklik doneminde klinik
bulgu olusturan ve dmiir boyu diizenli araliklarla
kan transfiizyonu gerektiren bir hematolojik bo-
zukluktur.  Bu  hastalarda  kronik  bir
hiperkoagulabilitenin varlig: ile beraber, ileri do-
nemde  uygulanan  splenektomi  sonrasi
tromboembolik olaylar da izlenmektedir. Calis-
mamizda, son zamanlarda tromboembolik olay-
larda bir diger risk faktorti olabilecegi gosterilen
faktor VIII ve faktor IX yiiksekliginin talasemi
majorlu olgularda prevalansinin
arastirllmasiamaclanmistir. Faktor VIII yiiksekli-
ginin genel popilasyonda prevalans1 yaklasik



%11, tromboembolizmde ise %20-25 oldugu bildi-
rilmistir. Faktor VIII yiiksekliginden sorumlu olan
mekanizmalar hentiz bilinmemektedir. Bugtine
kadar genetik bir varyasyon da gosterilememistir.
Bu calismada, prospektif olarak 35 talasemi
majorlu hasta ve 165 saglikli eriskin arastirilmistir.
Faktor VIII diizeyleri hasta grubunda ortalama
156.01 + 24.6 IU/dl, kontrol grubunda ise 112.72 +
39.3 IU/dl idi (p< 0.05). Faktor IX diizeyleri hasta
grubunda ortalama 48.48 + 7.52 IU/dl , kontrol
grubunda ise72.6 + 5.2 IU/dl saptandi(p< 0.05).
Tromboz igin bagimsiz 6nemli bir risk faktori
oldugu ve trombozlu olgularda bir akut faz
reaktaniolmadig1 belirlenen faktor VIII ytiksekli-
ginin talasemi major olgularimizda % 28.5
(OR:3.07 , %95CI:1.178.00) oraninda bulundugu-
nu, baska bir deyisle tromboz riskinin bu hastalik
grubunda 3 kat fazla oldugunusaptadik. Talasemi
majorlu olgularda faktor IX diizeylerini ise %37.1
oraninda (OR:6.3 ; %95CI:1.42-31.8) duisiik olarak
saptadik. Bu da talasemi majorlu olgularda
hepatik disfonksiyon ve hemokromatosise bagh
ikincil gelisen edinsel faktor IX eksikligini diistin-
diirmektedir. Bulgularimiz yiiksek plazma faktor
VIII diizeylerinin talasemi majorlu hastalarda
artmis tromboz riski ile iligkili olabilece gini gos-
termektedir. Bu nedenle, her trombozlu hastada
oldugu gibi talasemi majorlu hastalarda da
tromboza yatkinlik arastirmasi amaci ile faktor
VIII diizeylerinin 6lctilmesini 6nermekteyiz.

DERIN VEN TROMBOZU OLAN
BEHCET HASTALARINDA
METILENTETRAHIDROFOLAT
REDUKTAZ ENZIM GEN
POLIMORFiZMi VE PLAZMA
HOMOSISTEIN DUZEYLERI :

A. Canataroglu!, K. Tanriverdi?, T. inal3, G. Seydaoglus,
D. Arslans, F.Baglamighz.

Cukurova Universitesi, Tip Fakiiltesi, Romatoloji-
Immunoloji Bilim Dalv’,

Hematoloji Bilim Dali?,

Biyokimya Anabilim Dali3,

Biyoistatistik Anabilim Dali 4,

I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali 5

Behget Hastalig1 (BH), oral ve genital iilserler, cilt
lezyonlari, goz tutulumu, paterji testi pozitifligi ile
karakterize bir vaskdilittir. Bu bulgular yaninda,
arterial ve vendz tutulumlar, artrit, santral sinir
sistemi tutulumu da sikca saptanmaktadir. Venoz
tromboz, BH de en sik gozlenen damar patolojisi
olup patogenezi net olarak aydinlatilamamustir.
Daha once yapilan calismalar, artmis plazma
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homosistein diizeyinin, vaskiiler bozukluklarin
olu-sumunda risk faktorii oldugunu distindiirt-
mektedir. Bu calismada, 5,10-
metilentetrahidrofolat rediiktaz (MTHFR) gen
polimorfizmi ve homosisteinin, BH'deki derin
ven trombozu ile iliskisini arastirmay1 amagladik.
Calismaya 40 BH hastas: (23 erkek, 17 kadin; yas
ortalamasi40.2+8.4 yil) ve 60 saglikli kontrol (SK)
(34 erkek, 26 kadin; yas ortalamasi 41.6+6.9 yil)
alindi. Behget hastalig1 olan 40 hastanin 14 tinde
derin ven6z tromboz (DVT) 6ykiisti mevcut idi.
Hastalarin DVTleri, tromboz sirasinda Doppler
ultrason ile kamitlanmis idi. MTHFR C677T mu-
tasyonu agisindan homozigot olanlarin orani,
BH'de %7.5 iken SK grubunda %10 idi. MTHFR
polimorfizm dagilimi agisindan gruplar arasinda
fark yok idi (p>0.05). MTFHR homozigotlugu,
DVT acisindan risk faktorii olarak saptanmadi.
DVT oykiisti olan Behget hastalarmin plazma
homosistein dtizeyleri (15.9+4.6 micromol/I),
DVT oykiisti olmayan olmayan Behget hastalarin-
dan (12.1+3.3 micromol/l) ve SK grubundan
(12.6+3.8 micromol/l) yiiksek olarak bulundu
(strastyla, p<0.013 ve p<0.025). DVT oykiisii olan
Behget hastalarmin serum folat diizeyleri (7.7+6.5
nmol), SK grubununkinden (10.4+5.0 nmol/L)
dusiik idi (p<0.001). Homosistein, BH de DVT igin
risk faktori olarak bulundu (OR: 1.3, 95% CI 1.05-
1.70, p=0.01). Sonug olarak, artmis plazma
homosistein diizeyleri, Behcet hastaliginda gozle-
nen derin vendz trombozunun patogenezinde
rolii olabilir.

AILEVI FAKTOR VIII YUKSEKLIGI
iLE BIRLIKTELIK GOSTEREN SU-
CiCEGI ENFEKSIiYONUNA
SEKONDER GELISEN
NEKROTIZAN FASIITISLI BiR OL-
GU:

H.i..Aydln, A.A.Atay, V. Kesik, A.E.Kiirekei, E.Kismet,
0.0zcan, E.Gokcay.

Giilhane Askeri Tip Akademisi Cocuk Sagligi ve Hasta-
liklart Anabilim Dal, Ankara

Sugicegi enfeksiyonu erken ¢ocukluk déneminde
genellikle iyi bir klinik seyir gosteren ve spontan
diizelen viral bir enfeksiyondur. Cocuklarda sugi-
cegi enfeksiyonu, grup A beta-hemolitik strepto-
koklar tarafindan olusturulan subkutan doku ve
fasianin invasiv enfeksiyonu ve bu dokularin
nekrozu ile sonuclanan bir tablo ile komplike
olabilmektedir. Burada 4 yasinda bir kiz ¢ocukta
sucigegi enfeksiyonu ve ailevi faktor VIII yiiksek-
ligi ile birliktelik gosteren nekrotizan fasiitisli bir



olgu sunulmaktadir. Daha 6nce tamamen saglikl1
4 yasinda kiz ¢ocugu, su cice gi enfeksiyonunun
dordiincii glintinde kusma, ates ve halsizlik sika-
yeti ile basvurdu. Fizik muayenesinde ates (39 °C,
aksiller), tasikardi (130 vuru/dk), hipotansiyon
(70/50 mmHg), viicutta yaygin polimorfizm gos-
teren paptilovezikiiler lezyonlar, sol uyluk
medialinde ortasi nekrotik, etrafi eritemli, 6demli,
agrili ve tizerinde 1x2 cm boyutlarinda biil olan
bir lezyon saptandi. Biling acik, cilt turgor ve
tonusu azalmis, genel durum bozuktu. Sugicegi
enfeksiyonunun ikinci gtintinden itibaren {i¢ giin
sire ile nimesulid kullanma o6ykiisti vardi.
Laboratuvar incelemesinde; biil sivisinda gram
(+) koklar gortildii ve kiltiirde ise grup A beta
hemolitik streptokok (GABHS) izole edildi. Bu
bulgular ile hastada sugigegi enfeksiyonuna
sekonder invaziv GABHS enfeksiyonu diistintile-
rek vankomisin, imipenem ve intravenoz
immunglobulin tedavisine baglandi. Acil cerrahi
debridman uygulandi ve bu sirada 8x10 cm bo-
yutlarinda nekrotizan fasiitisi oldugu goriildii. 13.
giinde greftleme uygulandi. Greftlemeden 3 ay
sonra yapilan trombofili arastirmalarinda faktor V
Leiden ve protrombin 20210A mutasyonu negatif,
faktor VIII diizeyi yiiksek (300 IU/dl) faktor IX,
antitrombin, protein S ve C aktiviteleri normal
olarak bulundu. Bir protrombotik risk faktorii
olarak faktor VIII yiiksekligi ailesel 6zellik tasiya-
bileceginden anne (218 IU/dl) ve babada (198
IU/dI) olgtilen faktor VIII diizeylerinin de yiiksek
oldugu goriildii. Bu olgu, sugicegi enfeksiyonu
sonrast GABHS ile olusan nekrotizan fasiitisin
nadir goriilmesi ve nekrotizan fasiitisli olgularda
olayin faktor VIII yiiksekligi gibi protrombotik
risk faktorleri ile birlikte bulunabilecegini isaret
etmesi bakimindan 6nemli bulunmustur.

FAKTOR-V LEIDEN VE
PROTROMBIN G20210A MUTAS-
YONLARINI BiRLIKTE TASIYAN
BiR HASTADA AGIR PURPURA
FULMINANS:

S.M.Kayiran, B.Atac?, H.Verdi2, N.Ozbekz.

Baskent Universitesi Tip Faskiiltesi! Pediatrik Hemato-
loji Unitesi ve 2Molekiiler Biyoloji Unitesi, Ankara.

Cocuklarda trombotik olaylar erigkinlere gore
daha nadir goriilmesine karsmn, bu konudaki ra-
porlarin giderek artis gosterdigi izlenmektedir.
Faktor-V Leiden (aktive protein C rezistansi) ve
protrombin G20210A mutas- yonlar1 son on yil
icinde tanimlanan ve trombozla en ¢ok iliskilendi-
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rilen nokta mutasyonlaridir. Bu bildiride, hem
Faktor-V Leiden hem de protrombin G20210A
mutasyonlarini heterozigotolarak tasiyan ve agir
arteriyel trombus gelisen bir hasta sunulmustur.
Sekiz yasindaki hastamiz, ekstremitelerde yaygin
purpurik lezyonlar ve peniste nekroz nedeniyle
hastanemize sevk edildi. Oykiisiinde hafif travma
disinda infeksiyon veya baska bir kolaylastirict
faktor olmadigi 6grenildi. Yapilan klinik ve rad-
yolojik incelemelerle hastaya purpura fulminans
tanis1 kondu. Es zamanlh ekokardiografik incele-
melerde sol atriumda intramural trombus tespit
edildi. Hastaya once intravenoéz ve ardindan
subkutan anfraksiyone heparin ve klinigi stabille-
since oral warfarin tedavisi uygulandi. Purpurik
dokular ve penis nekrotik dokulardan temizlendi
ve sistostomi  kateteri yerlestirildi.  Seri
ekokardiyografik incelemelerde atrial trombiisiin
rezoliisyona ugradig: gortildii. Trombiis etiyoloji-
si icin yapilan incelemelerde hastanin hem Faktor-
V Leiden, hem de Protrombin G20210A mutas-
yonlarini tasidig1 ve bunlarin her birini bir ebe-
veyninden aldig1 izlendi. iki aylik tedaviyi taki-
ben oral warfarinle taburcu edilen hastamiz halen
ayaktan ve sorunsuz izlenmektedir. Hastamizda
oldugu gibi, birden fazla trombofilik mutasyonun
birlikteli ginin kiigtik yaslarda ve agir thrombus
gelisme riskini artirdigimni diistinmekteyiz.

GENC SEREBRAL ENFARKTUSLU
HASTALARDA TROMBOFILIK
RiSK FAKTORLERI:

Z. Karakus!, F.Baglamigh'E. Giirkan?, B. Giivenc!, C.
Unsal, K. Tanriverdi?, A. Ozeren?2.

1Hematoloji Bilim Dah, Cukurova Universitesi Tip
Fakiiltesi, Adana

2Néroloji Ana Bilim dah, Cukurova Universitesi Tip
Fakiiltesi, Adana

Son zamanlarda geng serebral enfarktiislii hasta-
larda kalitsal trombofilik faktorler énem kazan-
mugtir. Bunlar Faktor V Leiden, Protrombin 20210,
MTHFR gen mutasyonlaridir. Bu c¢alisma ile
secilmisgenc (50 yas alt1)) serebral enfarktiislii
hastalarda bu mutasyonlarin sikliginin arastiril-
masi amaglanmistir. Cukurova Universitesi Tip
Fakiiltesi Noroloji servisinde geng akut serebral
enfarktiis tanisiyla takip edilen 8 erkek 13 bayan
hasta (yas ort: 40.0£2.2 yil) ve saghkl 42 erkek ve
39 kadin (yas ort: 42.1+0.7 yil) calismaya alindi.
Tum hastalardan faktor V leiden, protrombin
20210 ve MTHFR mutasyonlari i¢in kan 6rnekleri
alindi, LightCycler cihaz1 kullanilarak RealTime
PCR metodu ile ¢alisildi. Tiim hastalarin serebral



enfarkt agisindan risk faktorleri kaydedildi. Tum
hastalardan antitrombin 111, fibrinojen,
homosistein, protein C ve S, vitamin B12, folik asit
diizeyleri incelendi. Istatistiksel yontem olarak ki-
kare testi ve regresyon analizi kullanildi. Serebral
enfarkt geciren bu hastalarda faktor V leiden,
protrombin 20210 ve MTHFR mutasyonlarinda
kontrol grubuna gore anlamh farklilik saptanma-
di. Ancak serum antitrombin III ve protein C dii-
zeylerinde dii-suik, fibrinojen, homosistein, diizey-
leri ytiksek goriildii (p<0.05). Ayrica vitamin B12,
folik asit, protein S diizeylerinde anlaml degisik-
lik mevcut degildi. Serebral enfarkt etyolojisi
multifaktoriyeldir ve daha biiytik gruplarla yapi-
lacak calismalar daha anlamli sonuglar ¢ikaracak-
tir.

TROMBOTIiK TROMBOSITOPENIK
PURPURADA KLINiK SEYiR: CU-
KUROVA BOLGESI DENEYIMLE-
RIMiZ:

E.Giirkan, F. Baslamusli, B.Giivenc, !N.B.Kilg, C. Unsal.
Hematoloji Bilim Dals,

1Kan Merkezi, Cukurova Universitesi T 1p Fakiiltest,
Adana.

Trombotik trombositopenik purpura (TTP),
mikroanjiopatik  hemolitik anemi (MAHA),
trombositopenik purpura (ITP), nérolojik semp-
tomlar, renal hastalik ve atesle karakterize nadir
goriilen bir sendromdur. Calismamizda C.U.T.F.
Hematoloji Kliniginde 1994-2002 yillar1 arasinda
izlenmis olan 24 vakada klinik go6zlemlerimiz
sunulmaktadir. Vakalarin yas ortalamasi 32.83
+12.56 olup, 1311 kadmn hastadir. Hastaneye bas-
vuru yakinmasi en ¢ok norolojik nedenlerden
(deliryum, konftizyon, ajitasyon, basagrisi) olmus-
tur. Hastalarin 15"inde ates basvuru sirasinda
tespit edilmistir. Tiim hastalarda hemoraji goz-
lenmis olup 8 hastada hematiiri, 6'sinda
epistaksis, birinde hemoraji, birinde retinal kana-
ma, tim hastalarda ciltte petesi ve ekimoz bu-
lunmustur. Basvuru sirasinda ortalama
hematokrit degerleri 23.07 % +6.54 olarak bulun-
mustur. Hastalarin biri hari¢ tiimiinde ciddi
trombositopeni gozlenmis olup bu vakalarda
ortalama trombosit say1s1
18754.2/mm3+12819.9°dir. Hastalarin 17 % sinde
komplet pentadin klinik bulgular1 gézlenmis olup
tuminde MAHA ve TP baslangictan itibaren
mevcuttur. SLE ile TTP birlikteligi iki kadin has-
tada, bir hastada ise brucellosis gosterilmistir.
Tedavide steroid, antiplatelet ajanlar, plazma
infizyonu ve terapotik plazma degisimi uygu-
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lanmis, 5°i erken donemde (ilk 7 giin) 3'ii ise geg
donemde olmak tizere vakalarin 33 %'t kaybe-
dilmistir. TPE uygulamalar1 Fresenius AS204 ve
Haemonetics-3p aferez cihazlar1 ile yapilmugtir.
Deneyimlerimize dayanarak TTP tedavisinde
erken tan1 ve plazma tedavisinin
sagkalimibelirleyen faktorler olarak primer 6neme
sahip oldugu sdylenebilir.

VENOZ TROMBOZLU HASTALAR-
DA TROMBOFILIK RISK FAKTOR-
LERI:

Z. Karakus, F.Baslamisl, E. Giirkan, B. Giivenc, C. Un-
sal, K. Tanriverdi.

Hematoloji Bilim Dali, Cukurova Universitesi Tip Fa-
kiiltesi, Adana

Son zamanlarda tromboz etyolojisinde nokta
nutasyonlarmmin 6nemi anlasilmis olup bunlar
arasinda faktér V leiden, protrombin 20210 ve
MTHFR mutasyonlar1 toplumdaki siklig1 acisin-
dan biiyiik 6nem kazanmistir. Bu calisma ile se-
¢ilmis gen¢ venoz trombozlu hastalar ile bu nokta
mutasyonlarmin sikliginin arastirilmasi amaglan-
mustir. Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesinde
geng venoz tromboz tanisiyla gesitli kliniklerde
takip edilen, 20 erkek, 15 bayan hasta (grup 1, yas
ort:32.8+1.7 yil) ve saglikli 42 erkek ve 39 kadin
(grup 2, yas ort:42.1+0.7 y1l) calismaya alind1. Ttim
hastalardan faktor V leiden, protrombin 20210 ve
MTHFR mutasyonlar1 i¢in kan ornekleri alind.
LightCycler cihazi kullanilarak RealTime PCR
metodu ile calisildi. Tim hastalarin  venoz
trombiis agisindan risk faktorleri kaydedildi. Ttim
hastalardan antitrombin 111, fibrinojen,
homosistein, protein C ve S, vitamin B12, folik asit
diizeyleri galisildi [statistiksel yontem olarak ki-
kare testi ve regresyon analizi kullanildi. Calis-
maya alman hastalarin %17 sinde heterozigot,
%20 sinde homozigot faktor V leiden mutasyonu
varken, kontrol grubunda ise %3.5 ve %1.2 diize-
yinde idi. Ayrica hasta grupta %8.6, kontrol gru-
bunda %1.2 heterozigot Prt20210 mutasyonu var-
di. Homozigot hicbir grupta saptanmadi. Son
olarak  hastalarin = %45.7'sinde  heterozigot,
%25.7"sinde homozigot MTHRF mutasyonu gorti-
liirken, kontrol grubunda %44.4 ve %8.6 diizeyin-
de idi. Bu hastalarin fibrinojen, homosistein ve
vitamin B12 diizeyleri anlamli derecede yiiksek
saptandi. Hastalarin ventz tromboz agisindan
bagimsiz risk faktorleri bulundu. Faktor V leiden,
protrombin 20210, MTHFR mutasyonu ve
antitrombin III, fibrinojen, homosistein ve folik
asit diizeylerinin vendz tromboz agisindan bagim-



siz risk faktorii oldugu ancak protein C ve S, vi-
tamin B12 ile iligkili bulunamadig1 saptandi. Ayri-
ca degistirilebilir risk faktorlerinden sigara ve
sedanter hayat ile 6nemli derecede ilskili oldugu
saptand.

GENC MYOKARD ENFARKTUSLU
HASTALARDA TROMBOFILIK
RiSK FAKTORLERI:

Z.Karakug!, F. Baglamight,E. Giirkan!, B. Giiveng, C.
Unsal*, K.Tanriverdi* , M. Kanadas120.Akpinar?, Y.
Sonmez2.

1Hematoloji Bilim Dal, Cukurova Universitesi Tip
Fakiiltesi, Adana }

2Kardiyoloji Ana Bilim Dali, Cukurova Universitesi Tip
Fakiiltesi, Adana

Akut miyokard infarktiisti, siklikla aterosklerotik
plagin yirtilmasin izleyen tromboz olusumu so-
nucu meydana gelmektedir. Trombozun genetik
kokenlerini arastirmak tizere yapilan bu ¢alisma-
lar sonucunda, koagtilasyon mekanizmasmin
degisik basamaklarinda rol oynayan faktorlerde
gesitli mutasyonlar saptanmistir. Bu calisma ile
secilmis genc akut miyokard enfarktiislii hasta-
larda bu mutasyonlarin sikligmin arastirilmasi
amaglanmistir. Cukurova Universitesi Tip Fakiil-
tesi Kardiyoloji kliniginde geng (50 yas alt1) akut
miyokard infarktiis tanisiyla takip edilen, 49 erkek
14 bayan hasta (grup 1, yas ort:44.6+£0.6 yil) ve
saghkli 42 erkek ve 39 kadin (grup 2, yas
ort:42.1+0.7 yil) calismaya alindi. Ttim hastalardan
faktor V leiden, protrombin 20210 ve MTHFR
mutasyonlarii¢in kan 6rnekleri alindi, LightCycler
cihazi kullanilarak RealTime PCR metodu ile cali-
sildi. Tim hastalarin serebral infarkt agisindan
risk faktorleri kaydedildi. Antitrombin III, fibrino-
jen, homosistein, protein C ve S, vitamin vitamin
B12, folik asit diizeyleri calisildi.Ttim hastalarin
miyokard infarktiis acgisindan risk faktorleri kay-
dedildi. Istatisliksel yontem olarak ki-kare testi ve
regresyon analizi kullamldi. Miyokard enfarktiisii
geciren bu hastalarda faktor V leiden, protrombin
20210 ve MTHFR mutasyonlarikontrol grubuna
gore anlamli farklilik saptanmadi. Ancak serum
protein C diizeylerinde dustik, fibrinojen,
homosistein, diizeyleri yiiksek goriildii (p<0.05).
Ayrica vitamin B12, folik asit, protein S ve
antitrombin III diizeylerinde anlamli degisiklik
mevcut degildi. Miyokard enfarktiistintin faktoér V
leiden, protrombin 20210 ve MTHFR mutasyonla-
r1 ile iliski olmadigi, ancak fibrinojen ve
homosistein diizeylerinin yiiksekligi ve protein C
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diizeyinin dustiklugii ile iliskili oldugu sonucuna
varildi.

PROTEIN- S EKSIKLiGi OLAN BiR
HASTADA SEREBRAL INARKT VE
ALT EKSTREMITEDE ARTERIYAL
TROMBOZ : OLGU SUNUMU:

F.Erbey, U.Celik, S.Demir, I.Sasmaz, I.Bayram,
S.Erdem, Y.Kiling.

Cocuk Saghdgr ve Hastaliklar1 Anabilim Dali,
Radyodiagnostik Anabilim DaliCukurova Universitesi
Tip Fakiiltesi, Adana.

Sekiz yildir hipertrofik kardiyomyopati nedeni ile
takipte olan 11 yasinda kiz hasta konviilsiyon
nedeni ile yatirildi. Fizik incelemesinde, distonisi
ve sol hemiparezisi mevcuttu. Cekilen beyin to-
mografisinde, "sag lentiform niikleusta eksternal
kapsiile ve talamusa uzanan kronik infarkt ile
korpus kallozum agenezisi" oldugu, cerebral
magnetik rezonansta, "korpus kallozum agenezisi,
sag serebral lakiiner infarkt ve temparoparietal
kronik infarkt sekeli', magnetik rezonans
anjiografide ise, "sag median serebral arterde in-
celme ve diizensizlik, sag anterior serebral arterde
hipoplazi veya okliizyon" saptandi. Yapilan tet-
kiklerinde protein-S %32,6 olarak saptandi. Has-
taya fraxiparin baslandi, daha sonra aspirin ile
devam edildi. Klinik olarak takibine karar verile-
rek taburcu edildi. Taburcu olduktan 5 ay sonra,
sag bacaginda sogukluk sikayeti ile basvurdu.
Muayenede, sol alt ekstremiteye gore sagda belir-
gin 151 kayb1 vardi ve periferik nabizlar ¢ok zayif
olarak almabiliyordu. Yapilan alt ekstremite renk-
li dopler incelemesi, eksternal iliyak arter diize-
yinde %60-70 diizeyinde stenoz ile uyumlu idi.
Hastaya 12 saat ara ile 3 doz streptokinaz tedavisi
verildikten sonra sag alt ekstremitede periferal
perfiizyon artisina bagliolarak 1s1 artist oldugu ve
periferik nabizlarin alinabildigi gézlendi. Yapilan
kontrol renkli doplerde belirgin diizelme oldugu
saptandi.

ANTIFOSFOLIiPID ANTIKOR
SENDROMU: KANAMA DIATEZi
ILE SEYREDEN BiR OLGU:

F. Altuntas, B. Eser, F. Kurnaz, E. Ekici, M. Sipahioglu,
M. Cetin, A. Unal.



Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, M.K.Dedeman Has-
tanest, Hematoloji Bilim Dali,
Nefroloji Bilim Dal, 38039 Kayseri.

Antifosfolipid sendromu (AFS) baslica arteriyel ve
venvz tromboz, tekrarlayan fetal kayip ve
trombositopeni ile karekterize bir tablodur.
AFS'unda kanama diatezi ¢ok nadir olup siklikla
trombositopeni, pihtilasma faktor inhibitorleri,
hipoprotrombinemi ve tiremi gibi faktorlere bag-
Iidir. Klinigimize alt ekstremite de petesi, ekimoz,
hemattiri ve menoraji yakinmalar: nedeniyle bas-
vuran yirmi iki yasinda bayan hastanin
anamnezinde gebeligin 32. haftasinda prematiir
dogum hikayesi mevcuttu. Yapilan laboratuar
incelemeleri sonucu protrombin zaman (PT): 19.8
sn (N:12-16), international normalized ratio (INR):
1.92 (N: 0,95-1,5) ve aktive parsiyel tromboplastin
zamani(aPTT): 73.5 sn (N:26-40) ve Faktor II: %
35.4 (N:70120), Faktor V: % 67 (N:70-140), Faktor
VII: % 61 (N:70140), Faktor IX: % 33.51 (N:70-120),
Faktor X: % 62 (N:70-120) tespit edildi. aCA IgG:
60 U/ml, IgM:40 U/ml ve LA pozitif bulundu.
Hasta plazmasina normal kontrol plazma 1:1 ora-
ninda eklenmesinden sonra PT ve aPTT testlerin-
de uzamanin devam ettigi ve Russel viper venom
testinde de uzama oldugu gorildi. Daha sonra
LA antikorlarmin varligini dogrulamak igin ayni
koagtilasyon testleri ortama fosfolipid eklenme-
sinden sonra tekrarlandive uzamis olan testlerin
diizeldigi gortildd. Idrarda nefrotik diizeyde
proteintiri tespit edilmesi nedeniyle yapilan bob-
rek  biyopsi sonucu  fokal  nekrotizan
glomertilonefrit olarak degerlendirildi. Bunun
tizerine sekonder antifosfolipid sendromu tanisi
kondu ve kanama diyatezi faktor II ve IX aktivite
diizeylerinde izlenen belirgin distikliige baglan-
di. Hastaya pulse yiiksek doz prednizolon (1
gr/glin, 3 giin) ve takiben 1 mg/kg/gtin oral
prednizolon ve oral 2x50mg/giin azatioptiirin
tedavisi baslandi. Tedavinin 11. giintinde hastada
hematiiri, menoraji sikayetleri diizeldi ve PT,
aPTT ve RVVT diizeyleri normal degerlerde iz-
lendi.

SISTEMIiK LUPUS
ERITEMATOZUSLU BIR HASTADA
HEREDITER FAKTORLERIN DE
ESLIK ETTiGI DERIN VEN
TROMBOZU:

G. E. Pamuk?, B. Turgut?, O. Vural', M. Demir?, M.Soy2,
H. Celiks.

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim
Dalr,

Romatoloji Bilim Dal:?,
I¢ Hastaliklart Anabilim Dalh3, Edirne.

Sistemik lupus eritematozus (SLE) biitiin organ
sistemlerini tutabilen sistemik otoimmiin bir has-
taliktir. SLE seyrinde ventz veya arteryel
tromboembolik olaylara rastlanabilir. SLE'da
trombozun en sik sebebi antifosfolipid sendro-
mudur.Ancak,protein ~ C,protein S  veya
antitrombin 111 eksikligi,faktor \Y%
Leiden,protrombin veya me- tilen tetrahidrofolat
rediiktaz (MTHFR) genlerindeki DNA mutasyonu
gibi  herediter faktorler de  trombozun
etyolojisinde rol oynayabilir.17 yasindaki bayan
hastamiz 2 ay once sag alt ekstremitede agri,sisme
sikayetleriyle baska bir hastanede yatiril-
mis.Yapilan vendz doppler ultrasonografide sag
eksternal iliak ven,ana femoral ven ve sag alt
ekstremitenin biitiin derin ve yiizeyel venlerinde
tromboz saptanmis.Basta heparinle
antikoagiilasyon uygulanan hasta, kumadin 5
mg/gilin tedavisiyle taburcu edilmis (INR=2.5-3
tutacak sekilde). Hasta burada saptanan anemisi-
nin ileri tetkiki icin servisimize sevk edil-
di.Basvuruda hastanin halsizlik ve artralji sikayet-
leri vardi.Viicut kitle indeksi 30 kg/m2 olup, son
2 yildir gtinde 10 adet sigara icmekteydi.Hasta 38
yasinda olan babasmin da 3 yil ¢nce derin ven
trombozu gecirdigini Dbelirtti Hemoglobin 4.3
g/ dL;hematokrit %12,  1okosit  6300/mm3;
trombosit 13000/mm3; total bilirtibin 3.5 g/dl;
indirekt  bilirtitbin 29 g/dl;, LDH 1231
U/L;eritrosit sedimentasyon hizi 180 mm/saat
idiFANA (+);anti-dsDNA (-, C3 ve 4
kompleman diizeyleri ise diisiik olarak saptanda.
Retikiilosit %4.1; haptoglobin diistik;hem direkt
hem de indirekt Coombs testleri giiglii pozitif-
ti.Kemik iligi aspirasyonunda eritroid
hiperplazi,artmis megakaryositler gortildii.Toraks
BT de bilateral minimal plevral efftizyon mevcut-
tu. Hastaya hemolitik aneminin eslik ettgi SLE
tanis1 konularak 60 mg/gtin p.o. prednizon ve 200
mg bid hidroksiklorokin verilmeye baslan-
di.Tromboz agisindan yapilan tetkiklerde IgG ve
IgM antikardiyolipin antikorlar1 negatif olarak
geldi. Lupus antikoagiilan1 negatifti. Protein C,
antitrombin III diizeyleri normal;protein S diizeyi
diistiktii. DNA analizinde faktér V Leiden mutas-
yonu acisindan  hasta,babast ve  annesi
homozigottu;protrombin gen mutasyonu agisin-
dan hasta ve babasi heterozigottu; MTHFR gen
mutasyonu agisindansa hasta homozigot,babasi
ve annesi heterozigottu.Hasta taburcu edilirken
hemoglobin 10.6 g/dl;trombosit 452000/ mm3 ve
eritrosit sedimentasyon hizi 8 mm/saat idi.
Tromboz SLE'lu hastalarin %25-28"inde goriil-
mektedir. SLE*da trombozun en sik sebebi lupus
antikoagiilaninin ~ varhigidir.Ancak  vakamizda



oldugu gibi herediter trombofili nedenleri de
tromboza egilimi arttirabilir.Hastamiz gibi juvenil
yastaki, sigara, ailede derin ven trombozu gibi ek
risk faktorleri olan trombozlu SLE'lu hastalarda
herediter nedenler de diisiiniilmeli ve bunlara
yonelik arastirma yapilmalidir.

KAN GURUPLARININ PRiIMER
HEMOSTAZA ETKILERI: IN VITRO
KANAMA ZAMANLARI VE VON
WILLEBRAND FAKTORUNUN DE-
GISIK KAN GURUPLARINDAKI
DUZEYLERI:

S.Karakus?, Y. Biiyiikasik, S. Aksu, H. Kocoglu, H. ]
Goker, 1. C. Haznedaroglu, D. Ozath?, N. Saymalp, O. L.
Ozcebe, S. Kirazly, S. V. Diindar.

Hacettepe"Universitesi Tip Fakiiltest,
!Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi ve 2SSK Egitim ve
Arastirma Hastanesi Hematoloji Boliimleri, Ankara.

Cilt kanama zamanmin O kan gurubu tasityan
kisilerde digerlerine daha uzun, von Willebrand
faktorti (VWF) diizeylerinin ise bu Kkisilerde
dahadiisiik oldugu bilinmektedir. O kan guru-
bundaki bu fizyolojik farklhiliklar muhtemelen
birbirleriyle baglantilidir. Ancak cilt kanama za-
mamu vaskiiler faktorler dahil olmak tizere bir ¢ok
parametreden etkilenen, standardizasyonu zor bir
test oldu gu ve normal degerleri nispeten dar bir
cercevede degistigi icin vWF diizeyinin kanama
zamanina direkt olarak etkisi gosterilememistir.
PFA 100 cihaz ile in vitro kanama zamam olgii-
mii, trombosit iglevlerini cilt kanama zamanindan
daha iyi yansitan yeni bir laboratuvar testidir. Bu
cgalismada c¢ogu gonilli kan donoérleri olan
sagliklikisilerde kan gurubu, vWF diizeyleri ve in
vitro kanama zamanlar1 arasindaki iligkiler ince-
lenmistir. Toplam 175 saglikli goniilliiden elde
edilen sonuglar O kan gurubunda vWF antijeni
(p= 0.001) ve ristosetin kofaktor aktivitesinin (p<
0.001) diger kan guruplarina gore bariz olarak
daha diisiik, kollajen/ADP kapanma zamaninin
ise daha ytiksek oldugunu (p= 0.015) ortaya koy-
mustur. Kollajen/ Kollajen/ ADP kapanma za-
maninin vVWF antijen (r= - 042, p< 0.001) ve
ristosetin kofaktor aktivitesi (r= - 0.39, p= 0.001)
diizeylerinden etkilendigi baglant1 analizleri ile
belirlenmistir.

TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK
PURPURA TEDAVISINDE
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PLAZMAFEREZ UYGULAMASI SO-
NUCLARIMIZ:

. Aydogdu, K. Cikim, E. Kaya, I. Kuku, A. Erkurt, H.
Savli, M. Ozgiil.

Inénii Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastahklarwe
Hematoloji Bilim Dallari, Turgut Ozal Tip Merkezi,
Malatya.

Trombotik ~ trombositopenik  purpura(TTP);
mikroanjiyopatik hemolitik anemi,
trombositopeni, bobrek yetmezli gi, ates ve noro-
lojik bozukluklarin birlikte oldugu bir hastaliktur.
Farkli semptomlar1 nedeniyle hastalar bircok kli-
nik tarafindan takip edilmektedir. Bu nedenle TTP
tedavisi ve komplikasyonlar1 hakkinda genis bil-
gimiz yoktur. Ayrica tanida kullanilan kriterlerin
her zaman bir arada bulunmayisi, tan1 koymada
zorluklara ve tedavinin yanhs uygulanmasina yol
agmaktadir. Bu tiir yanhshklarigidermek i¢in has-
tanemizde bir yil 6nce TTP tanisinda ve tedavi-
sinde standart bir protokol gelistirilip, hastalari-
miz buna gore takip edildi. Bu protokole uygun
son bir yil i¢inde hastanemizde diizenli tedavi ve
takipleri yapilan sekiz hastanin dokiimleri ince-
lendi. Hastalarimizin yas ortalamasi 34.5 +17.6
(19-66) yil olup, yedisi kadin biri erkek idi. Tan1
kriterleri olarak sekiz hastada da trombositopeni,
laktat dehidrogenaz (LDH) yiiksekligi, bes hasta-
da bobrek yetmezligi, bes hastada norolojik bo-
zukluklar tesbit edildi. Hastalarin bagvuru aninda
ve tedavi sonucundaki LDH ve trombosit sonug-
lar tabloda verilmistir.
#Imagel8.jpg#

Trombosit sayis1 >100 000/ml olan, AST, ALT,
LDH seviyeleri normale donen, bobrek fonksiyon-
lar1 ve norolojik bulgular: diizelen hastalar
remisyonda kabul edildi. Altthasta ortalama 13(5-
27) giin stireyle takip edildi. Hastalara ortalama
dort(0-8) plazmaferez uygulandi. Plazmaferez
sirasinda hastalara taze donmus plazma kullanil-
di. Yedi numarali hasta tan1 konulduktan hemen
sonra plazmafereze hazirlanirken
trombositopeniye baglh intrakraniyal hemoraji,
altt numarali hasta ise ikinci plazmaferez sirasin-
da kalp durmas1 nedeniyle ¢ldii. Bir hastada her
plazmaferez sonrasinda allerjik reaksiyon gelisti
ve semptomlarianti-histaminik tedavi ile diizeldi.
Yine aymi hastada ikinci plazmaferez sonrasi
tetanik kasilmalar oldu. Hasta kalsiyum ile tedavi
edilerek diger plazmaferezler oncesi kalsiyum
destegi ile islemlere devam edildi. Bir hastada
plazmafereztedavisi sonrasi, femoral vene yerles-
tirilen katetere baglh olarak, derin ven trombozu
gelisti. Hastaya anti-koagtilan tedavisi uygulandi
ve hastaligigeriledi. Ik sonuglarmi bildirdigimiz
bu ¢alisma plazmaferezin TTP tedavisinde yararli



oldugunu gostermektedir. Hastaligm aciliyeti
nedeniyle tar ve tedavisinin tek bir ekip tarafin-
dan yapilmasinn uygun oldugunu diistintiyoruz.

TROMBOSIT FONKSIYON BOZUK-
LUKLARI VE VON WILLEBRAND
HASTALIGININ TARANMASINDA
PFA 100 CIHAZININ RASYONEL
KULLANIMI: SON ANALIZ:

Y. Biiylikasik, S. Karakug!, H. Kogoglu, S. Aksu, H.
Goker, I. C. Haznedaroglu, D. Ozath?, N. Saymalp, O. L.
Ozcebe, S. Kirazly, S. V. Diindar.

Hacettepe"Universitesi Tip Fakiiltest,
!Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi ve 2SSK Egitim ve
Arastirma Hastanesi Hematoloji Boliimleri, Ankara.

Primer hemostaz bozuklugu siiphesi ile refere
edilen 205 hastada trombosit agregasyon testleri
ve von Willebrand faktor diizeylerinin yaninda
PFA 100 cihazi ile in vitro kanama zamanlar1 da
incelendi. Degisik kollajen/ epinefrin ve
kollajen/ADP kapanma zamanlar1 (KEKZ ve
KAKZ) icin duyarhlik, 6zgiilliik, pozitif ve negatif
kestirim degerleri hesaplanarak cihaz i¢in en uy-
gun kullanim stratejisi gelistirilmeye calisildi
KEKZ icin tist stnir deger 150 sn olarak alindigin-
da en uygun duyarlilik (% 90), 6zgiilliik (% 85.2),
pozitif (% 82.6) ve negatif (% 91.6) kestirim deger-
leri elde edildi. Bu sekilde biitiin von Willebrand
ve Glanzmann trombastenisi hastalar1 saptanabi-
liyordu (sensitivite= % 100). Bu hastalarin ti-
miinde hem KEKZ, hem de KAKZ degerleri uza-
mustl. Buna karsilik, trombosit salinim bozuklugu
olan hastalar i¢cin PFA 100 cihazinin duyarlilig1 %
81.6 idi. KAKZ, bu hastalarin % 63.9°unda normal
saptandi. Diistik hemoglobin konsantrasyonu
olan kisilerde cihazmn ozgiilliik ve pozitif kestirim
degerlerinde azalma oldugu gozlendi.

HEMOFILIK HASTALARDA
HBSAG, ANTI-HBs VE ANTIHCV
PREVALANSI:

F. Kayatiirk, N. Bavbek, E.Uz, A. Kargili, T. Aydogan, A.
Kosar.

I¢ Hastahklar: Anabilim Dah, Fatih Universitesi Has-
tanesi, Ankara.

Hemofilik hastalarda kan ve kan {iiriinleriyle B ve
C tipi hepatit viriis gegisleri halen 6nemini koru-
maktadir. 1999-2002 yillar1 arasinda Fatih Univer-

sitesi Hastanesine basvuran hemofili A, hemofili
B, von Willebrand Hastalig: ve
hipofibrinojenemisi olan 70 hasta bu ¢alismaya
almistir. Hastalar hayatlar1 boyunca kag {inite
taze donmus plazma ve taze tam kan aldiklari
yoniinden sorgulandi. Son 3 ay icerisinde HBs Ag,
anti-HBs ve antiHCV testlerini yaptirmayan has-
talardan HBs Ag, antiHBs, anti-HCV testleri is-
tendi. Anti-HCV pozitif hastalardan HCV RNA
testi istendi. Hastalarin yas ortalamasi27.4+10.2
olarak bulundu. Hastalarin 651 erkek (%92.9), 5'i
kadind1 (%7.1). Hastalarin 58 inde (%82.9) hemo-
fili A, 6'sinda hemofili B (%8.6), 5inde von
Willebrand Hastaligr (%7.1), 1'inde (%1.4)
hipofibrinojenemi vardi. Hastalarin 31'i (%44.3)
hayatlarinin herhangi bir doneminde hepatit B
virtisi ile karsilasmislardi (Tablo 1). Anti-HCV
pozitif hastalarin 8'inde HCV RNA bakilmis bun-
lardan 7"sinde pozitif olarak bulunmustu ve bun-
larin 4't kronik aktif hepatit nedeniyle interferon
tedavisi aliyordu. Anti-HBs pozitif 18 hastanin
4’ tnde (%5.7) aynizamanda anti-HCV'de pozitif-
ti. HBs Ag pozitif 13 hastanin 4 tinde (%5.7) anti-
HCV pozitifti. Toplam 70 olgunun 8 (%11.4) hem
hepatit B hem de hepatit C virtisii ile kar-
silasmuslardi. Anti-HCV pozitifligi ile taze don-
mus plazma kullanimi (P< 0.001) ve taze tam kan
kullanimi (P< 0.02) arasinda istatistiksel olarak
anlaml bir iliski oldugu saptandi(Tablo 1). Sonug
olarak tilkemizdeki hemofilik hastalarin %62.9
gibi biiyiik bir oraninin, viriis taramasi yapilma-
dan verilen kan ve kan tirtinlerine bagli hepatit B
veya C virtisii ile karsilasmis olduklar: saptandi.
#Imagel7 jpg#

SOLID TUMORLU HASTALARDA
HIPERKOAGULOBILITE, DOGAL
ANTIKOAGULAN DUZEYLERI VE
APC REZiSTANSI :

S.Agdas, O.Tiirken, A.Oztiirk, Y.Kiiciikardali,
E.G.Kandemir, M. Yaylaci.

GATA H.Pasa I¢c HastaliklarServisi, GATA
H.PasaTibbi Onkoloji Servisi GATA H.Pasa Hematoloji
Servisi, Istanbul.

Kanserli hastalarda olusan hiperkoagiilobilitenin
nedenleri arasinda dogal antikoagiilan diizeyle-
rindeki dii-stikluk, aktif protein C (APC) rezistan-
st da sayilmaktadir. Calismamizda kanserli olgu-
larda hiperkoagiilobilite ile dogal antikoagiilan
diizeyi ve APC rezistanst orani arastirilmustir.
Calismaya alinan solid timorlii olgulardan (n
=41) doppler ultrasound ile 2 (%5) hastada derin
ven trombozu saptanirken, kontrol grubunda



(n=20) derin ven trombozu olgusuna rastlanmadi.
Hasta grubunda protein C (PC) (%53+27), kontrol
grubundan (%101+33) anlaml olarak diisiik bu-
lundu (p<0.001). Protein S (PS) de hasta grubunda
(%51£24) kontrol grubundan (%98+25) anlaml
olarak (p<0.001) dusiik bulunurken, antitrombin
III (ATII) i¢in anlaml bir farklilik tespit edilmedi
(p>0.05). D-dimer diizeyleri hastalarda kontrol
grubundan anlamli olarak yiiksek bulundu
(p<0.05). D-dimer pozitif hastalarin yas ortalama-
lar1 D-dimer negatiflerden ytiiksek bulunurken, PS
olctimii D-dimer pozitiflerde dustik tespit edildi
(p<0.05). Fibrinojen, trombosit ve protombin za-
man Ol¢timleri kontrol grubundan anlamli olarak
yiiksek bulundu (p<0.05). leri evre kanser olgula-
rinda fibrinojen diizeyinin diistik evreli kanser
olgularindan daha yiiksek oldugu tespit edildi.
APC  rezistansiorami  kanserli  hastalarda
(1.75+0.38) kontrol grubundan (2.44+0.42) anlaml
olarak (p<0.001) diistik tespit edildi. APC rezis-
tansi, kanserli hastalarin %54 tinde, kontrol gru-
bunun ise %5inde tespit edildi. Sonu¢ olarak,
kanserli hastalarda fibrinojen diizeyi ve trombosit
sayimmiyiiksek, ~APC rezistanst ile dogal
antikoagtilanlardan PC ve PS disiik, ATII nor-
mal, koagiilasyon aktivitasyonunun 6zgiin belir-
teglerinden D-dimer ise yiiksek oranda pozitif
bulundu. Bu prokoagiilan durumlarin erken do-
nemde tespit edilip uygun proflaktik tedavinin
uygulanmasi, kanser hastalarinin mortalite ve
morbiditesi tizerine olumlu katkida bulunabilir.

PSOAS ICi VE INTRAABDOMINAL
YAYGIN KANAMASI OLAN INHi-
BITOR GELISMIS AGIR BiR HE-
MOFILI A VAKASI:

O. Ayyildiz, A. Isikdogan, S.Batun, M. Sokeri, E.
Miiftiioglu.

Hematoloji Bilim Dali, Pediatrik Hematoloji Bilim
Dabl. Dicle Universitesi Tip Fakiiltest, Diyarbakar.

Inhibitsr gelisimi Hemofili A vakalarinda 6nemli
sorunlardan biridir. Bu durumlarda yiiksek doz
faktor VIII, rekombinan Faktor VIla veya Faktor
VIII inhibitor baypass aktivatorii (FEIBA) tek ba-
sina veya kombine olarak kullanilabilmektedir.
Burada acil klinigine sok bulgulari, 5 gr/dl he-
moglobin degeri , karinda yaygin hassasiyet ve
sag orta ve alt kadran boyunca ele gelen ,smirlari
belirsiz, sert kitle imaji ile bagvuran aPTT : 106 sn,
Faktor VIII :%0, Inhibitor diizeyi 14 Bethesda Uni-
tesi olan 42 ya-sinda Hemofili A olgusu sunula-
caktir. Cekilen acil batin komputerize tomografi-
sinde batin i¢i ve psoasta kanama bulgular:1 goste-
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rildi. Hastaya acil kan transfiizyonu yaninda 100
U/kg gitinde 2 kez FEIBA ve Faktsr VIII 500/ kg
giinde 2 kez olmak tizere basland1.4 giin stireyle
tedavisi verilen hastade genel durum diizeldi,
vital bulgularive hematolojik parametreleri topar-
landi. Immune tolerans indiiksiyonu planlanan
hasta iyleserek taburcu edildi. Bu olguyu sunma-
mizdaki amag¢ Hemofili A da inhibitor gelisimi ve
tedavisine dikkat cekmektir.

ALFA-1 ANTITRIPSIN EKSIKLIGI,
YENIDOGANIN GEC HEMORAJIK
HASTALIGININ GOZDEN KACAN
BiR NEDENI OLABILIR Mi?:

T. Sipahi, C. Kara, B. Tavil, A. inci, A. Oksal.

Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi, Ankara.

Yenidoganin ge¢ hemorajik hastalignt (YDGHH)
genellikle yasamin ikinci haftasinda gobek kordo-
nu veya topuktan kanamanin uzun siirmesi ile
tan1 konulabilen vitamin K eksikligi sonucu geli-
sen bir hastaliktir. YDGHH nin en sik
prezentasyon sekli intrakraniyal kanama olup,
genellikle gortilme oram %40-60 civarindadir.
Alfa-1 antitripsin eksikligi de c¢ok nadir olarak
YDGHHseklinde prezente olabilir. Burada ilk kez
iki haftalik iken umblikal korddan kanamasi olan,
ancak tedavi almayan, ti¢ aylikken gecirdigi
gastrointestinal kanama nedeniyle lokal bir hasta-
nede YDGHH tarusi alan bir erkek hasta sunul-
mustur. Bir yasinda iken sarilik ve karm sisligi
sikayetleri ile hastanemize basvurdugunda, fizik
muayenesinde 4cm hepatomegalisi olan hasta,
yapilan laboratuvar tetkikleri ve karaciger biyop-
sisi sonucunda alfa-1 antitripsin eksikligi tanisi
almistir. Sonu¢ olarak bu vaka ile YDGHH nin
potansiyel nadir bir nedeni olarak alfa-1
antitripsin eksikliginin de hatirda tutulmas: ge-
rektigi vurgulanmak istenmistir.

AFEREZ UYGULANAN
DONORLERDE KOAGULASYON
PARAMETRELERINDEKI DEGI-
SIKLiKLER:

M. Yilmaz, M. Sonmez, S.S. Kart1, Z. Yayl, Y.Karayavuz,
E. Ovali.

Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Hematolo-
Jji Bilim Dal



Aferez, donasyon ve tedavi amaci ile yaygin ola-
rak kullarilan gtivenli bir islemdir, komplikasyon
orani diistiktiir (%4.8) ve cogu iyi tolere edilebilen
gecici sorunlardir. Aferez uygulanan donor veya
hastalarda fatal komplikasyonlar ise son derece
nadirdir (%0.003-0.02). Klinigimizde donasyon
amach plazmaferez wuygulanan saghkli bir
donorde, plazmaferezi takiben 7 saat sonra mortal
seyreden yaygin serebral arteryel tromboz ortaya
¢ikmas: nedeniyle bu ¢alismayr planladik ve
aferez uygulanan do- norlerde aferez sonrasi
koagulasyon parametrelerindeki degisiklikleri
arastirdik. Aferez uygulanan 29 hastadan (26
tromboferez, 3 plazmaferez) islem &ncesi ve
sonrasiprotrombin Zamani (PT),parsiyel
tromboplastin zamani(PTT), protein C, protein S,
Antitrombin-3, Faktor V, faktor VII, faktor VIII,
faktor IX, faktor X ve fibrinojen seviyeleri calisild.
Tromboferez yapilan doncrlerde; PTT aferez 6n-
cesi ile kiyaslandiginda aferez sonrasinda
anlamlioranda uzun bulundu, PT"de aferez sonra-
sinda denmli bir uzama saptanmadi. Tromboferez
sonrasinda plazma protein C, protein S,
antitrombin-3, faktor V, faktor VII, faktor VIII,
faktor IX, faktor X ve fibrinojen diizeylerinde bir
azalma olmakla beraber sadece protein S seviyele-
rindeki azalma istatistiksel olarak anlamli bulun-
du. Plazmaferez yapilan 3 hastada ise veriler ista-
tistik yapilamayacak kadar az olmakla beraber
sonuglar tromboferez sonuglarina paraleldi ve
protein S seviyelerinde belirgin azalma mevcuttu.
Literattirde aferez sonrasi plazma antitrombin3,
plazminogen, protein C seviyelerinin azaldigimi
bildiren yaymlar mevcuttur. Buna karsin bazi
yayinlar trombosit sayisiin, faktor II, V, VII, VIII,
IX seviyelerininazaldigini ve PT, PTT degerlerinin
uzadigimi gostermektedir. Genel kam koagulan ve
antikoagulan sistemlerdeki bu degisikliklerin
kanama veya kanama egiliminden ziyade
tromboza yol agabilecegi yoniindedir. Bizim veri-
lerimizde literatiirdeki verilerle benzerdir. Cogu
donorde tromboferez nedeniyle, diisiik volumlii
aferez yapilmasina ragmen koagulasyon paramet-
relerinde onemli degisiklikler izlenmistir. Calis-
manin daha ¢ok sayida ve daha biiytik voltimlii
aferez uygulanan donorlerde yapilmasiile daha
saglikli sonuclarin elde edilmesinin mimkiin
olacagini diistinmekteyiz.

BEHCET HASTALIGINDA FAKTOR
V LEIDEN, PROTROMBI N
G20210A MUTASYONLARI VE PAI-
1 GENI 4G/5G GENOTIPININ
TROMBOZ GELiSMESINDEKI RO-
LUNUN ARASTIRILMASI:
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G. Balta, A. Boyvat, C. Altay, A. Giirgey.

Cocuk Saghd Enstitiisii ve Pediatrik Hematoloji Unite-
si, Hacettepe Universitesi ve Dermatoloji Anabilim
Dali, Ankara Universitesi

Behget hastalig1 kronik bir sistemik vaskulit olup,
sikliklatromboz gelisimine neden olur. Bu galis-
manin amaci, Faktor V Leiden, Protrombin
G20210A mutasyonlarive Plasminojen Aktivator
Inhibitor-1 (PAI-1) geni promotor bolgesinde bu-
lunan 4G/5G polimorfizminin Behget hastaligin-
da tromboz gelismesi tizerindeki roltinii arastir-
maktir. Calisma, aralarinda akrabalik bulunma-
yan 50 Behget hastasi tizerinde yapilmistir. Hasta-
lar tromboz dykiistintin bulunup bulunmamasina
gore iki gruba ayrilmistir. Grup 1'de tromboz
oykiisti olan 27 hasta, Grup 2'de herhangi bir
tromboz dykiisii bulunmayan 23 hasta yer almak-
tadir. Calismada, Grup 1°de yer alan 27 hastanin
9'unda (%33) Factor V Leiden mutasyonu bulun-
masina karsin (saglikli populasyonda %?7.1), hig
bir vakada Prothrombin G20210A mutasyonuna
rastlanamamustir (kontrolde %2.2). Oteyandan, bu
grupta yer alan hastalarin %23'tinde 4G/4G
genotipi oldugu  belirlenmistir (saglikl1
populasyonda %26). Buna karsin, Grup 2°de yer
alan 23 hastanin sadece 2'sinde (%9) Factor V
Leiden mutasyonu ve 1 hastada da (4%)
Protrombin G20210A mutasyonu saptanmustur.
Grup 2'deki hastalarin %30.5'1 4G/4G genotipini
tasimaktadir. Trombozlu (Grup 1) ve trombozsuz
(Grup 2) hastalar Factor V Leiden mutasyon sikli-
g1 agisindan karsilastirldiginda aradaki fark ista-
tistiksel olarak onemli bulunmustur (OR: 5.3; %95
GA: 1.027.5). Grup 1°deki Factor V Leiden siklig1
normal populasyondaki siklikla karsilastirildigin-
da da aradaki fark istatiksel olarak anlamlidir
(p<0.05). Trombozlu ve trombozsuz grubun
Protrombin G20210A ve PAI-1 geni 4G/4G
genotipleri acisindan  birbirleri ve normal
populasyonla karsilastirilmasindan istatistiksel
olarak anlamlibir sonug elde edilemememistir. Bu
durum, Prothrombin G20210A ve 4G/5G
genotiplerinin Behget hastaliginda tromboz geli-
siminde roliintin bulunmadigini gostermektedir.
gostermektedir. Bu  calismanin  sonuglari,
thrombofilik faktorlerden yalmzca Factor V
Leiden mutasyonun Behget hastaligimdaki
tromboz gelisiminde tnemli rol oynayabilecegine
ve bu mutasyonun tromboz gelistiren Behget has-
talarinda taranmasinin yararli olabilecegine isaret
etmektedir.

HIPERTIROIDi VE
HIPOTIROIDIDE PLAZMA DOKU



FAKTORU YOLU iNHIiBITORU
(TFPI) DUZEYLERININ DEGER-
LENDIRILMESI:

M.A. Oz_can, A. Comlekgit, F. Demirkan, F. Yiiksel, T.
Demir, I. Sar1, G.H. Ozsan, F. Vural, S. Yesil?, B. Undar.

Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali, Endokrinoloji Bilim
Dalv, Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Izmir.

Tiroid fonksiyon degiskenliklerinde koagiilasyon
ve fibrinolitik sistemde farkli bozukluklar goz-
lenmektedir. Hipertiroidide tromboza yatkinlik,
hipotiroidide ise kanamaya egilim s6z konusudur.
Doku faktorii yolu inhibitorii (TFPI) koagtilasyon
kontroltinde ¢nemli rol {istlenen, farkli patolojik
durumlarda trombotik stireg ile iliskilendirilen bir
proteindir. Doku plazminajen aktivatorii (tPA) ve
plazminajen  aktivatér  inhibitor-1  (PAI-1),
fibrinolitik sistemin degerlendirilmesinde &nemli
parametrelerdir. ~ Hipertiroidili =~ 10  hasta,
hipotiroidi ve subklinik hipotiroidili 10 hastada ve
16 saglikli kontrolde plazma total TFPI, serbest
TFPL, tPA ve PAI-1 duizeyleri ELISA ol¢timleri ile
degerlendirildi. Hipertiroidili hastalarda, kontrol
grubu ile karsilastirildiginda serbest TFPI diizey-
leri anlamliolarak yiiksek bulundu (24,12+5.46 vs
18,31+5,40; p<0.0001). Bu iki grupta PAI-1 diizey-
leri karsilastirildiginda, hipertiroidili hastalarda
anlamh  ytikseklik  saptandi(80,82+32,63  vs
46,03127,24; p<0.03). Takiplerinde tedavi sonrasi,
otiroid hale gelen hasta gruplarinda TFPI, tPA ve
PAI-1 olctimleri tekrarlandi. Hipertiroidi grubun-
da total TFPI, serbest TFPI, tPA ve PAI-1 diizeyle-
rinin belirgin olarak distigt gozlendi (p<0.05).
Tiroid fonksiyonlarive logTSH ve TFPI diizeyleri
arasinda anlamli  bir korelasyon belirlendi
(p<0.02). Vaskiiler hasar ile iliskili koagiilasyon
icin 6nemli bir gosterge olan serbest TFPI diizey-
leri  trombozun stk olarak  gozlendigi
hipertiroidide, patogenezin 6nemli bir gostergesi
olabilir. Tedavi ile 6tiroidinin saglanmasi sonrasi
hem metabolik durum hem de TFPI diizeylerinin
diismesi ile vaskiiler komplikasyon riski azaltila-
bilir.

DIABETES MELLITUS EDINSEL
APC DIRENCINE YOL ACAR MI:

N. Tiftik?, G. Polat2, A. Yazar?, C. Pata?, E. Akbay?, O.
Uluy, K. Sezer?, E. Altintas?, A. Kiykim?, K. Konca?, U.
Atik2.

I¢ Hastaliklar: Ana Bilim Dali*, .
Biokimya Ana Bilim Dali?, Mersin Universitesi Tip
Fakiiltesi, Mersin
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Diabetes mellitus hastalarinda kardiyovaskiiler
hastalik gelisim nedenlerinden biri de artmus
koagiilabilitedir. Genel popiilasyonda, aktive
protein C (APC) direncinin tromboz gelisimi igin
en stk risk faktorti oldugu ve
kardiyovaskiilerhastalik riskini de arttirdig: bi-
linmektedir. APC direncinin en sik sebebi, faktor
V Leiden mutasyonlaridir. Faktér V Leiden mu-
tasyon olmaksizin antifosfolipit antikor sendro-
mu, oral kontraseptif kullanimi ve gebelik gibi
durumlar edinsel APC direncine neden olabilir.
Diabetes mellituslu hastalarda APC direncinin,
hizlanmuis ateroskleroz ve hiperkoagitilabl duruma
katkis1 bulunup bulunmadig; ile ilgili literatiirde
net bir veri yoktur. Calismadaki amacimiz,
diabetik popiilasyonda; a)APC direnci sikliginin
belirlenmesi,  b)Varoldugu  bilinen  artmus
koagiilabilite durumuna APC direncinin katkisi-
nin arastirilmasidir. Calismada iki grup olustu-
ruldu. Diabet gru- buna 115, kontrol grubuna ise
yas ve cinsi uyumlu diyabeti olmayan 122 hasta
alindi. APC sensitivite orani(APC-SO), APC'li ve
APC'siz aktive parsiyel tromboplastin zamamn
(APTT) olcuimlerinin oranina dayandirildi.
APCSO< 2,0 olan sonuglar, APC direnci olarak
degerlendirildi. Diabet ve kontrol grubu APC-SO
ortalamalar arasinda istatiksel bakimdan anlaml
fark saptandi (Diyabetik: 2,28+0,432, Diyabetik
olmayanlar: 2,63+0,563; P=0,001). APC direnci
diabet grubunda 18 (%15,6), kontrol grubunda 11
hastada (%9,1) tespit edildi. Sonug olarak,
diabetes mellituslu hasta popiilasyonunda edinsel
APC direnci orani, diger hasta gruplarina gore
daha ytiksektir. Bu bulgu, diyabetik popiilasyon-
daki artmis kardiyovaskiiler hastalik siklig1 icin
ilave bir risk faktorii olabilir. Bu sonucun daha
anlam kazanmasi icin olgu sayisinin arttirilmasi,
faktér V Leiden mutasyonu bakilmasive klinik
korelasyon igin prospektif calisma diizeni olustu-
rulmalidir.

COCUKLUK CAGI SEREBRAL
TROMBOZLARININ GELI SIMINDE
MTHFR GENI C677T VE PAI-1 GENI
4G/5G POLIMORFIiZMLERINiN
ROLU:

H. E.Qzyiirek, G. Balta, A. Degerliyurt, S. Aysun, A.
Giirgey.

Hematoloji ve Néroloji Unitelgri, Ihsan Dogramact
Cocuk Hastanesi, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi,
Ankara.

Bu c¢alismanin amaci, gocukluk c¢ag1 serebral
trombozlarinin gelisiminde genetik risk faktorleri



ve altta yatan hastaliklarin roliinii belirlemektir.
MTHFR C677T mutasyonu, PAI-1 geni 4G/4G
genotipi, FVL ve PT G20210A mutasyonlari, top-
lam 104 serebral trombozlu ¢ocukta calisilmis ve
185 saghkli kontrolle karsilastirilmis olup, elde
edilen bulgular su sekildedir. MTHFR C677T mu-
tasyonu, 53 serebral trombozlu ¢ocugun 6'sinda
(%11,3) ve 185 kontroliin 8inde (%4,3) homozigot
olarak bulunmustur. Bu iki grup arasinda
istatiksel olarak anlamli bir fark bulunmamistir
(OR:2,6 %95 CIL0,83-8,2). PAI-1 geni 4G/4G
genotipi ise, serebral trombozlu 56 c¢ocuktan 13
“tinde (%22,8) ve 185 kontroliin 54 tinde (%29,2)
gozlenmistir. Bu iki grup arasinda istatiksel olarak
onemli fark bulunmamistir (OR: 0,78 %95 CI: 0,35-
1,73). FVL mutasyonu, 104 cocugun 19'unda
(%18,2) ve 81 kontroliin 6'sinda (%7,4) pozitif
olarak saptanmis olup istatistiksel olarak anlamh
bir fark bulunmamugtir (OR: 8,9 %95 CI: 0,05-0,65).
PT G20210A mutasyonu sikli1 agisindan da hasta
(%4,9) ve kontrol (%2,5) gruplar1 arasinda istatis-
tiksel olarak onemli bir fark gozlenmemistir (OR:
0,7 %95 CI: 0,78-0,8). Calisilan bu dort genotipin
birbiriyle 6nemli bir etkilesiminin olmadig1 sap-
tanmustir. Enfeksiyon (%22) basta olmak tizere,
hastalarin %54,8"inin en az bir tane altta yatan
hastaliginin oldugu bulunmustur. Calismaya ali-
nan 12 yenidoganin 9unda (%75) perinatal
hipoksi bulundugu gorilmiistiir. Bu calismanin
sonuclari, MTHFR C677T, PT G20210A
mutasyonlarive PAI-1 4G/4G genotipinin gocuk-
luk cag1 serebral tromboz gelisiminde rolii olma-
digini, FVL mutasyonunun énemli bir genetik risk
faktorti sayilabilecegini, enfeksiyon, perinatal
hipoksi gibi baz1 altta yatan hastaliklar onlenebi-
lirse, serebral tromboz goriilme sikliginin azala-
cagini gostermektedir.

SOSYAL GUVENCESIZ VE YUKSEK
TITRAJDA INHIBITORLU BiR
HEMOFIiLi HASTASINDA
FEMORAL SINiR BASISI iLE SEY-
REDEN iLiOPSOAS
HEMATOMUNUN TEDAVISIi VE
ZORLUKLAR:

K. Kavakli, D. Yilmaz, C. Balkan, Y. Aydinok, B.
Bilenoglu.

Ege Hemofili Merkezi, Pediatrik Hematoloji Bilim Dah,
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Bornova, Izmir

Inhibitsr gelisimi hemofili tedavisinde sik rastla-
nan ve en ciddi komplikasyondur. Uygulanan
faktore karsi antikor gelisimi verilen tedavinin

etkin olmasini engellemektedir. Ciddi kanamalar-
da hastalarin hayati tehlike altina girmektedir.
Ulkemiz gibi hemofili hastalariin bile sosyal
gilivence sorunu nedeniyle yeterince faktor kulla-
namadig1 gelismekte olan tilkelerde inhibitor te-
davisinde kullanilan PCC, APCC ve rFVIla gibi
ajanlardan rasyonel olarak yararlanmak ¢ok zor-
dur. Sunacagimiz olgu FVIII diizeyi % 1 olan ve
yiiksek titrajli inhibitor (40 BU/ml) nedeniyle Ege
Hemofili Merkezinde 10 yildir takip edilen 21 ya-
sinda bir Hemofili A hastasidir. Olguda inhibitor
6 y1l 6nce saptanmis olup SSK'l1 oldugu dénemde
2 yil kullanilan immun tolerans tedavisi (haftada 2
kez 500-1000 IU FVII)sonrasinda titraj 4 BU iken
glivencesini yitirdigi son 2 yilda, 40 BU idi. Olgu
otobiisten inerken diismesiyle birlikte sol kasik
bolgesinde ve bacakta siddetli agr1 ve uyusma
yakinmasiyla basvurdu. Geldiginde 48 saat geg-
misti. Soguk uygulama ve Novaljinden yarar
gormeyen olguda sag kalca ekleminde fleksiyon
kisithlig1 ve sol kasikta hematom palpe edildi. US
ile 6X12 cm capinda iliopsoas hematomu saptan-
di. Giivencesi olmadigindan BT/MR cekilemedi.
Klinik ve norolojik bulgularla femoral sinir basisi
dusuntildi. EMG uygulanamadi. Acil tedavi
endikasyonukonuldu ancak HR tipte inhibitor
nedeniyle faktér konsantresi kullanilmadi. Gii-
vencesiz hastada Ege Hemofili Derneginden tic-
retsiz temin edilen PCC (Kaskadil/ LFB-Fransa)
kullaruldi. 65 kg'luk hastaya 24 saat aralarla 2.000
IU/giin dozlarda 30 dk. infiizyonlar 4 doz uygu-
landi. Toplam 8.000 IU kullanulmasina karsin kiv-
randirict agrisinda azalma olmadi. Transamin
kombine olarak 3X2 kapstil kullaruldi. Agrilari
icin IV Novaljin yaninda Mesulid tablet 3X1 doz-
da kullamildi. Yanit alinamamasiiizerine o do-
nemde FEIBA ve NovoSeven Tiirkiyede olmadi-
gindan ve yurt disindan da temin edilemedigin-
den Yiiksek Doz Kortizon tedavisi planlandi. 3
giin ardarda 1gr/giin Metil Prednizolon (Prednol
Flakon)lV infiizyonla uygulandi. Tedavinin 2.
glinu agris1 azaldi ve giderek kayboldu. Steroid
tedavisi orale 100 mg. olarak gecildi. Ancak ertesi
gin hematemez izlendi ve Hb 8 gr.’a indi. Kan
transfiizyonu yapildi. Bir hafta sonraki US'da
hematom belirgin gerilemisti ve titraj 10 BU idi.
Hematemez yinelemedi. Melena 3 giin stirdii. 3.ay
US kontrolunde ise hematom kayboldu. Sosyal
gtivenceli de olsa inhibitorlii hastalarin tedavisi
yeni ¢ikan ilaglara (FEIBA, NovoSeven) ragmen
¢ok biiytik sorun olmaya devam etmektedir. Bu
olgu nedeniyle adjuvan olarak kullanilabilecek
yiiksek doz steroid tedavisinin basarisina ve
olasiyan etkilerine dikkat cekmek istiyoruz.




MESANE KANSERLI BiR HASTADA
FAKTOR XI EKSI KLIGI :

S. Dagdas, A. Gokmen Akéz, G. Ozet, Z. Ak, N. Giiler,
M. Yilmaz.

S. B. Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi
Hematoloji Klinigi, Ankara.

Konjenital faktor XI eksikligi intrensek yolu etki-
leyen, otozomal resesif gecen herediter bir kana-
ma hastaligidir. Yahudi ki1 disinda ¢ok nadir
goriiliir. Baz1 otoimmiin hastaliklar, malignensiler
ve enfeksiyonlar sirasinda veya konjenital faktor
XI eksikligi olan hastalara plazma inftizyonu son-
ras1 akkiz inhibitorler gelisebilir. Faktor XI eksik-
ligi olan hastalarda kanama egilimi benzer faktor
diizeylerine sahip hastalar arasinda ¢ok fazla fark-
lilik gosterir. Bunun nedeni tam olarak anlasila-
mamustir. Faktor XI aktivitesinin %15"in altinda
olmasi durumundasiddetli eksiklik s6z konusu-
dur. Bu hastalarda ozellikle ytiiksek fibrinolitik
aktiviteye sahip bolgeleri iceren cerrahi
miidaheleler sonrasi siddetli kanamalar ortaya
¢ikabilir. Burada 46 yasinda hemattiri sikayetiyle
hastaneye basvuran ve mesane kanseri tanis1 ko-
nan bir erkek hastada yapilan tetkikler sirasinda
tesadiifen ortaya ¢ikarilan siddetli faktor XI eksik-
ligi vakasindan yola ¢ikilarak faktor XI eksiklikleri
irdelenmistir. 10 yil once trafik kazasi sonrasi
kolektomi operasyonu gecirmis ve gegici
kolektomi acilmis olan hastada ve akrabalarinda
herhangi bir kanama hikayesi yoktu.APTT" nin
134sn. bulunmas: tizerine 1:1 normal plazma ile
yapilan diizeltme testinde inhibitor tespit edilme-
di. Faktor VIII %155, faktor IX %124 ve faktor XI
aktivitesi %5'in altindaydi. Yapilan TUR operas-
yonu sonrast hastada kanama komplikasyonu
gelismedi. Hastanin ¢ok ciddi trafik kazasi ve
operasyonlar gecirmesine ragmen fazla kanama-
sinin olmamasi toplumda faktor XI eksikligi vaka-
larmin bilinenden ¢ok daha yiiksek oranda olabi-
lecegini diistindtirmektedir.

SIROZLU OLGULARDA FAKTOR
VII VE KANAMA ZAMANI iLE KA-
NAMA OLASILIGININ BELIRLEN-
MESI:

S.Ayaz, S.Yilmaz, N.Mengi

Giris: Sirozlu olgularda protrombin aktivitesin-
de(PA) azalma, kanama olasiliginin artmasina
neden olur. Bu calismada, sirozlu olgularda, nor-
mal protrombin aktivitesine ragmen, faktor
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VII(FVII) seviyesinin azalmasi ve uzamis kanama
zamaninin, kanama olasiligina etkisi arastirildi.
Hastalar ve Yontem : calismada 19°u kadin, 317
erkek, klinik, laboratuvar ve ultrasonografik ola-
rak tam1 konmus, karaciger biopsi ©rneginin
histopatalojik incelemesi ile tanilar1 kesinlestiril-
mis, ardisik 50 olgu degerlendirildi. Arastirmanin
bagimsiz degiskenleri yas, cinsiyet, Child-Pugh
skoru, siroz etyolojisi, kanama  Oykiisi,
hemogram, hemostaz, faktor VII diizeyi, rutin
biyokimya, ultrasonografi ve endoskopik bulgu-
lar; bagimli degiskeni kanama olasiligi olarak
belirlendi.Faktor =~ VII  diizeyleri  otomatik
koagulasyon sistem(BCS, Dade-Behring, Alman-
ya) ile olctildii. Bulgular : Tim olgularin yas
ortlamasi 48+12 idi. 33 olgu(%66) Child A, 6 ol-
gu(%21)B, 11 olgu (%22) C idi. 17 olguda(%34)
etiyoloji Hepatit B, 8 olguda((%16) Hepatit C viri-
sti, 5 olguda(%10) portal ven trombozu idi, 4 olgu
(%8 kriptojenik siroz tamisi aldi. Hicbirinde alkol
oykiisti yoktu. 5 olguda(%10) hepatoma mevcut-
tu39 olguda(%78) endoskopik incelemede
Ozafagus varisi varken, 11 olguda (%22) varis
saptanmadi. 16 olgunun varis kanma Oykiisii
vardi., 2 olguda izlem siiresinde kanad1.23 olgu-
da(%46) PA azalmis, 11 olguda(%22) kanama
zamani uzamus, 34 olguda(%68) FVII diizeyi
azalmisti. Tek degiskenli analizde, yiiksek Child
evresi veya hepatoma varliginda, faktor VII diize-
yi azalmasi ve kanam zamaniuzamasi istatistiksel
olarak anlaml farklilik gostermekteydi. PA aktivi-
tesi normal olan 27 hastanin 13'tinde (% 48.1)
FVII, istatistiksel olarak anlamli derecede diisiik
bulundu. Child evresi, PA ve diger parametrele-
rin kanma olasiligini anlamli derecede etkileme-
digi goriildii. Kanayan olgularda FVII disuklugi
ve kanama zamani uzamasidurumu %100 idi.
FVII dustikliigtiniin kanama olasihigim 8 kat art-
tirdig1 gortildii. Cok degiskenli analizde, sirozlu
olgularda sadece FVII diizeyi ve kanama zamani-
nin kanama olasiligini anlamliderecede etkiledigi
goriildi. Sonug: faktor VII diizeyi diisiik ve/veya
kanama zamaniuzun sirozlu olgularda kanama
riski ve dolaysisi ile mortalite artmaktadir. sirozlu
olgularda bu iki bozuklugun saptanarak diizel-
tilmesi, kanama olasihigini azaltarak, sagkalim
stiresini uzatabilir.

HEMOFILI HASTALARINDA iNHI-
BITOR INSIDANSI:

V. Culha, H. Kilicdag, H. Yiicel, U. Ezer.

SSK Ankara Cocuk Hastaliklar: Egitim Hastanest.



Hemofili; kanin pihtilasma sisteminde yer alan
faktor VIII ve IX'un kalitsal yoklugu veya fonksi-
yonunun bozuk olmasi sonucu olusan kronik bir
hastaliktir. Geni X kromozomunun uzun kolunun
distalinde yer alir ve 186 kilobaz agirhigidadir.
Hastalarin %951 nokta mutasyonu gosterirken
%51 delesyon seklinde mutasyon gosterirler.
Hemofililerin en 6nemli klinik sorunlarmdan biri
Faktor VIII veya Faktor IX"a kars: inhibitor gelis-
mesidir. Inhibitér olusumu hemofilinin siddeti,
yas, genetik, inhibitor olctimleri arasindaki stire
ve replasman tedavisinin tipi gibi pek ¢ok degisi-
me baglidir. Faktor VIII inhibitérleri IgG sinifinda
olup, insidanst %18,4 ile %28 arasinda degisir.
Hemofili B hastalarinda insidans daha diisiik
olup, olusan inhibitérler IgG1 ve IgG4 sinifinda-
dir. Daha ciddi klinik problemlere neden olurlar.
Hala devam etmekte olan ¢alismamizda 37 hemo-
fili (Hemofili B n:7, Hemofili A n:30) hastada inhi-
bitor titresine bakildi. Hemofili B'de 1 (%14,2),
hemofili A*da 7 (%23,3) hastada inhibitor diizeyi
pozitif tespit edildi: Hemofili A hastalarindan
Faktor VIII inhibitorti gelisen 7 hastanin 3 tanesi
hafif, 2 tanesi orta, 2 tanesi agir klinik form goste-
riyordu. Inhibitor gelisen hemofili B hastast agir
Hemofili B idi. Calisma sonuglarimiz literatiir ile
uyumlu bulunmustur ve hemofili hastalarinda
inhibitor varligimin 6nemini vurgulamaktadir.

FAKTOR VIII'E KARSI INHIBITOR
GELIiSEN BiR MIDE KANSER OL-
GUSU:

F. Erdem, I. Kiki, H. Kaya, M. Giindogdu.

Hematoloji Bilim Dal, Atatiirk Universitesi Tip Fakiil-
tesi, Erzurum

Faktor VIII inhibitorleri faktor VIII infiizyonuna
bagliolarak hemofili A hastalarin yaklasik % 5-
20'sinde gorulur. Faktor VIII'e karsi antikorlar
degisik otoimmiin hastaliklar, kronik inflamatuar
hastaliklarda, hematolojik malignensilerde, solid
timorlerde, dermatolojik hastaliklarda ve bazi
ilaclarin kullanimi sirasinda spontan olarak geli-
sebilir. Non-hemofilik kisilerde tiim faktorler icin
antikor goriilme sikhigimin oldukca diisiik bir
oranda (0.21/1.000.000 yil) ve bunlarin da %
10"unun malign bir hastaliga bagh oldugu rapor
edilmistir. Bu hastalarda goriilen kanamalarin
tedavisinde degisik tedavi yontemler ileri stiriil-
miistiir. Biz ciddi bir kanama ile bagvuran mide
kanserli bir hastada faktor VIII inbitorti saptadik.
Mide kanser nedenli inbitor gelisimi nadir olmasi
nedeni ile bu vakay1 sunmay1 uygun bulduk. Ol-
gu Sunumu 65 yasinda bir erkek hastada, ti¢ hafta
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once sol kalcasinda ve daha sonra her iki kasik
bolgesinde morartilariolmus. Bir haftadir diskisi-
nin rengi siyah gelmeye baslamis. Hasta 1 y1l 6nce
mide kanserinden ameliyat olmus. 3 kiir kemote-
rapi yapilmis (5- FU + folinik asit). Dokuz aydir
kemoterapi ve baska bir ila¢ kullanmiyormus.
Hastanin yakinlarinda ve kendisinde kanama
bozuklugu yokmus. Hastanin muayenesinde sol
gluteal bolgede yaklasik 15x 18 cm capinda
ekimoz ve melana tespit ettik. Hb: 5.5 g/dl, PLT:
300.000/mm3, aPTT: 87 sn, FVIII aktivitesi % 3.3
idi. Protrombin ve kanama zamamni normaldi.
CT'de retroperitoneal, gluteus maksimus ile
gluteus medius kaslar1 arasinda 6x6 cm c¢apinda
hematom ve karaci gerde metastaz vardi. Hasta-
nm 1 yil 6nce bakilan aPTT degeri normal sinir-
larda idi. FVIII'e kars: inhibitor tespit edildi. Te-
davi olarak siklofosfamid 900mg/ giin (bir giin) ve
prednisolon 100mg/gtin (3gtin) verildi. Kontrol
aPTT'si 58.9 sn idi. 15 giin sonra cekilen CT de
hematomun c¢apr azalmisti (6x6 cm'den 4x4
cm'ye). Hasta kontrole gelmek tizere taburcu
edildi.

HEMOFILIDE AGIZ VE Di$ SAGLI-
GI:

H. Giilen, C. Karada g, A. Erbay, B. Davasly, E. Oztiirk,
C. Vergin.

HematolojiOnkoloji Klinigi, Dis poliklinigi ve Biyokim-
ya laboratuar, Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklar Egi-
tim ve Arastirma Hastanesti, Izmir

Giinde en az 2 kez dislerin fir¢alanmasi ile dis,
diseti ve destek dokularmin saglikli olmas: sagla-
nabilir. Gerektigi gibi agiz bakimi yapilmadiginda
her insanda gorebilecegimiz dis ve diseti hastalik-
lar1 hemofilik hastalarda daha ciddi sorunlar or-
taya ¢ikarabilmektedir. Hemofili ve diger kalitsal
koagitilopatilerde agiz ve dis saghgina yonelik
girisimsel uygulamalar farklibir tedavi yaklagimi
ve Ozen gerektirmektedir. Girisimlerde kanama
riski agir hastalarda 6zellikle de inhibitorlii hasta-
larda ¢ok onemli bir sorun iken getirecegi maddi
yiik de ayri bir problemdir. Bu calismada bolii-
miimiizde takip edilen 26 erkek hemofili hasta-
sindaki agiz-dis muayene ve tedavi bulgular
verilmistir. Hastalarimizin 10"u (%40) agir hemo-
fili, 8’1 (%32) orta ve 7°si (%29.2) hafif tip hemofili
idi. Yedi hastada (%29.2) inhibitér saptandi. 5
olguda (%83.3) inhibitor titresi 10 BU/mlnin
tizerinde idi. Ortalama inhibitor c¢ikis stireleri 7.0
* 3.4 yil (3-12 yil , median 6 yil)’di. 11 olguda
(%42.3) yilda 1-2 , 7 hastada (%29.6) 5 ve tizeri, 4
hastada (% 15.4) 3-4 kez major kanama atag1 goz-



lenirken 4 hastada (%15.4) 6nemli bir kanama
problemi olmadig1 goriildii. Hastalarin periyodik
oral muayenelerinde 12'sinde (%46.2) normal
bulgular saptanirken, 12 hastada (%46.2) ciiriik ve
2 hastada (%7.7) curtk + agiz hijyeni bozuklugu,
periodontit saptandi. Ortalama ctiriik sayis1 3 + 2
(1-8, median 2) idi. Cerrahi miidahele 6 hastaya
yapild1. Ortalama 1750 + 1164 IU (0 - 4000, median
2000) faktor konsantresi kullanildi. Tedavi stiresi
ortalama 1.5 £ 2 giin (0-2 gtin) idi. Bu hastalardan
2'sinde ayrica fibrin yapistirict da kullaruldi. Hafif
hemofilili ii¢ hastada ise desmopressin + fibrin
yapistirict kullanildi. Tim hastalara bir giin 6nce-
sinde oral traneksamik asit baslandi. Miidaheleler
sirasinda ve sonrasinda ciddi bir kanama proble-
mi goriilmedi. Getirdigi riskler yamsira maddi
acidan da onemli yiik getiren agiz ve dis saglig:
bozukluklarmin engellenmesi icin diizenli ve
kuralia uygun agiz bakimi yeterli olacaktir.

KONJENITAL AFIBRINOJENEMI
OLGUSU:

F.Erdem, i. Kiki, H. Kaya, M. Giindogdu.

Hematoloji Bilim Dal, Atatiirk Universitesi Tip Fakiil-
tesi, Erzurum

Herediter afibrinojenemi, olduk¢a nadir goriilen
bir koagiilasyon bozuklugudur. Otosomal ressesif
gecis gosterir. Insidanst 1/1.000.000°dur. Kana-
maya egilim ¢ocukluk ¢agindan itibaren vardir ve
kanama spektrumu minimal kanamadan hayati
tehdit eden kanamaya kadar degisir. Tedavide
kriyopresipitat kullamlir. Biz hemoraji hikayesi
olan bir hastada afibriojenemi saptadik. Cok nadir
goriilmesi nedeni ile bu vakay1 sunmay1 uygun
bulduk. Olgu Sunumu 42 yasinda bir erkek hasta,
son 10 giinden beri viicudunun gesitli yerlerinde
morarmalariin olmasi, zaman zaman da agzin-
dan kan gelmesi sikayeti ile bagvurdu. Hikaye-
sinde; ¢ocukluk déneminde stinnet oldugunda ve
yaklasik 15-16 yil once dis cektirdiginde fazla
kanamasinin oldugu ve kanamasinin ge¢ durdu-
gu ogrenildi. Fizik muayenede; her iki alt ve {ist
ekstremitede en biiytigii 3x3 cm olan farkli bi-
ytikliikte 3-4 adet ekimoz disinda patolojik bir
bulgu tespit edilmedi. Hb: 145 g/dl, BK:
5.800/mm3, PLT: 297.000/mm3, aPTT : 2 dk
uzun, PT: 1 dk’dan uzun, fibrinojen: 0 mg/dl
tespit edildi (10 giin aralikla 2 defa). Diger faktor
aktiviteleri normaldi. Cocuklarinda ve kardegle-
rinde fibrinojen diizeyi normaldi. Babasmin 6lme-
si ve diger bir nedenle annesinde fibriojen baki-
lamadi. Mevcut hikaye ve laboratuar bulgulari ile
hastaya konjenital afibrinojenemi tanis1 konuldu.
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Hemoptizisi nedeni ile 1 paket/10 kg dozunda
kriyopresipitat verildi. Bu tedaviden sonra hasta-
nin ekimozlar1 ve hemoptizisi diizeldi. Hasta ge-
rekli 6nerilerle taburcu edildi.

L-ASPARAGINAZIN ENDOTELIN
VE NITRIK OKSID UZERINDE ET-
KISI:

H. E. Ozyiirek, H. Okur, A. Giirgey.

Hematoloji Un_itesi, Ihsan Dogramact Cocuk Hastane-
si, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara.

Cocukluk c¢ag1 akut lenfoblastik losemisinde
(ALL), Lasparaginazin hemostatik faktorleri boza-
rak ve endotel hiicre hasar1 yaparak tromboz ris-
kini arttirdi1 daha 6nceden boltiimiimiizden yapi-
lan ¢alisma ile gosterilmistir. Son yillarda endotel
hiicre disfonksiyonu ve vazkonstriktor bir peptid
olan endotelinintromboz riskini arttiran faktorler-
den oldugu bulunmustur. Bu calismada
endotelinl ve nitrik oksidin L-asparaginaza bagh
tromboz patogenezindeki yerinin belirlenmesi
amaglanmistir. Calismaya Subat 2001 ve Nisan
2002 tarihleri arasinda Hacettepe Universitesi
fhsan Dogramaci Cocuk Hastanesi Hematoloji
Unitesinde ALL tamst alan 22 ¢ocuk (13-180 ay)
alinmistir. Hastalardan 21%inden tedavi o©ncesi,
19°undan metil prednisolon ve 7'sinden L-
asparaginaz tedavileri sonrast kan alinarak,
endotelin-1 (Enzim Immiin Assay) diizeyi calisil-
mustir. Yirmiiki hastadan tedavi 6ncesi, 16 sindan
steroid ve 6'sindan L-asparaginaz tedavileri son-
rasinda Greiss yontemiyle nitrik oksid diizeyi
Olctilmiistiir. Aymi yas ve cinsiyetteki 26 saglikh
¢ocuk kontrol grubu olarak kullanilmistir. Steroid
tedavisi sonras1 endotelinl diizeylerinde, tedavi
Oncesine gore istatistiksel olarak 6nemli bir artma
oldugu bulunmustur (p<0,005). Buna karsin, te-
davi oncesi ile L-asparaginaz tedavisi sonrasi,
steroid ile L-asparaginaz tedavileri sonrasinda
yapilan endotelin-1 diizey ol¢timleri arasinda
istatiksel olarak anlamli bir fark bulunmamuistir.
Tedavi oncesi, steroid ve L-asparaginaz tedavileri
sonrasi Olgtilen nitrik oksid diizeylerininde birbi-
rinden istatistiksel olarak farkli olmadi- g1 goste-
rilmistir. Sonug olarak, endotelin-1 dtizeyinin
steroid tedavisi sonrasi ytikseldigi gosterilmistir.

HERMANSKY-PUDLAK
SEYNDROMU: UC OLGU:



A. Durmus’, Arzu Durmus?, 1. Dilek!, A. C. Diilger?, E.
Gokdeniz!, N. Topcu.

Yiiziincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji
Bilim Dali,
Goz Hastaliklart Anabilim Dal2, Van.

Hermansky-Pudlak Sendromu (HPS)
okiilokutanoz albinizm, kanama diatezi, anormal
trombosit agregasyonu ve akciger fibrosisi ile
seyreden otosomal resesif karakterli bir hastalik-
tir. HPS ttim sistemleri tutmakla birlikte tutulum
bolgeleri ve siddeti hastadan hastaya farklilik
gostermektedir. Burada GIS kanamasi nedeni ile
gelen ve HPS tanis1 konan 3 olgu sunuldu. Olgu-
lar 20, 16 ve 14 yaslarinda erkeklerdi. 20 yasinda
olan olgu kanama ile geldi. 15 yildan beri aralikl
burun ve GIS kanamas ile stinnet sonrasi kana-
ma, kolay cilirime ve bazen diseti kanama
anamnezi vardi. Ayrica sirt ve kollarda ekimozlar
saptand1. 16 yasindaki olguda burun kanamasi ve
kolay ¢iirtime anamnezi vardi. 14 yasindaki olgu-
da ise burun kanamasi ve gorme bozuklugu ol-
dugu 6grenildi. Ayrica bu hastanin annesinde de
kolay ctirime anamnezi oldugu 6grenildi. Olgu-
larin ticiinde de sag ve viicut killariacik sar1 renkte
idi. ik olguda raynaud fenomeni (+) idi. Her tic
olgunun gbdz muayenesinde okiilokutansz
albinizm, epitel atrofisi, makiila hipoplazisi,
korio-retinal atrofi ve bilateral gorme azlig1 tesbit
edildi. Olgularin tigtinde de hemogram ve diger
biyokimya degerleri normal smirlarda idi. Kana-
ma zamani, PTZ, aPTT ve vW faktor aktivitesi
normal smirlarda bulundu. Literatiir incelememi-
ze gore bu olgular tlkemizde bildirilen ilk
HermanskyPudlak Sendromu hastalaridir.

KOMPARTMAN SENDROMU; ME-
DIKAL VE ORTOPEDI K TEDAVISI,
REHABILITASYONU VE ZORLUK-
LARI:

B. Ziilfikar, O. Taser, M. Tiirker.

Istanbul Universitesi Onkoloji Enstitiisii, Ortopedi ve
Travmatoloji Ana Bilim Dali, Istanbul.

Hemofililerde yeterince tedavi edilemeyen
hematomlarin  en o6nemli komplikasyonlars;
kompartman sendromu ve psodotiimorlerdir.
Onbes yasinda sporodik-agir hemofili (FVIII=%1)
olgusu sag bacaginda nekroze giden hematomla
geldi. Diz hareketi tamamen kisitlanmis ve
N.fibularis paralizisi gelismisti. Genel durumu
kotti, stinnet yeri enfekte idi. 6 ay once slinnet
oldugu, 6 hafta stireyle yatirilarak tedavi edildigi,
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taburcu olduktan kisa stire sonra diistiigii ve sag
bacag1 yaralandig: igin tekrar yatirildigi, bir stire
sonra tekrar taburcu olan hastanin 40 giin tnce
tekrar diismeye sonucu yaralanan sag bacaginda-
ki hematomun gerilemedigi ve bacakta his
kaybmnave genel durumda bozulmaya neden ol-
dugu 6grenildi. Merkezimizde acil olarak sag diz,
diz alt1 bolgeye kompartman sendromu nedeniyle
fasiyotomi yapildi ve 2 litre hematom bosaltild1.
Yiiksek doz pulse faktor tedavisine ragmen ope-
rasyonun 8.glintinde operasyon sahasinda kana-
ma oldu, 2 ayr alanda nekroz basladi. 20.gtinde
hasta 2. kez operasyona almarak artroskopiyle
debritman ve sinovektomi yapildi. 42.giinde fak-
tor VIII miktar1 azaltildi. Antibiyotikler 45.gtinde
sonlandirilirken, faktor VIII tedavisi 96. giinde
profilaktik doza inildi. Hastaya su ici egzersizler
dahil olmak tizere uzun bir rehabilitasyon prog-
ram1 uygulandi. Rehabilitasyonun 16. haftasinda
ayni bacak ayak bas parmaginda enfeksiyon gelis-
ti, lokal anestezi ile tirnak revizyonu yapildi.
Bundan 1 hafta sonra sag hemitoraksta plorezi
gelisti. Tuiberkiiloz saptanarak 9 ay stireyle tedavi
edildi. Hepatit C atag1 gecirdi. Hasta 5 haftalik
yatisinu takiben taburcu edildi. Yogun fizyoterapi
+sekonder profilaksi ile koltuk degneklerini birak-
t1, fibuler parezisi diizeldi. Sag dizde 20°lik hare-
ket acis1 kazanildi. Okul hayatina tekrar basladz.
[k cerrahi operasyondan itibaren gegen 15 aylik
stirenin 10 aymihastanede yatarak gecirmesine
ragmen multidisipliner hemofili konseyimizin
stirekli takibi, ailenin yogun ilgisi ve hastanin
olumlu kisiligi sonucunda sorunlar giderilerek
hasta yeniden aktif hayatina dondtirtildii. Hemo-
fililerin stinnet girisimi icin lokal ve hizla iyilesti-
rici yontemleri secgilmeli, Uzun hospitalizasyon
sonrast normal hayata katilacak hemofilikler kas
glclendirici amagh fizyoterapi programlarina
alinmali, aym bolgede tekrarlayan hematomlarin
komplikasyonlara yol agmamasi igin diizenli fak-
tor replasmani yapilmali, gerektiginde
ponksiyone edilmeli, operasyon sonras1 hemostaz
saglanirken ttiketim koagiilopatisi dikkate almna-
rak yiiksek doz faktor konsantresi kullamilmali ve
yara kapanmadan doz azaltilmamali, uzun aralik-
larla faktor uygulamak yerine kisa araliklarla (3-4
saat gibi) hatta miimkiinse CAFE tedavisi yapil-
malidir. Yasanilan hastane ortami, fizyoterapi
tniteleri ve kan triinlerinin neden olabilecegi
diren¢ azalmasiHepatit ve Tiiberkiiloz basta ol-
mak tizere diger enfeksiyonlar dikkatle irdelen-
meli ve bu olgulara multidisipliner yaklasilmali-
dir.




EDINSEL FAKTOR VIII
INHIBISYONU: BIR OLGU SUNU-
MU:

T. Ozcelik, R. Ali, F. Ozkalemkas, U. Ozan, V.
Ozkocaman, M. Yal¢in, A. Tunal.

Hematoloji Bilim Dal Uluda § Universitesi Tip Fakiil-
test, Bursa.

Nonhemofilik hastalarda FVIII'e karst edinsel
antikor olusumu nadir, ancak ciddi bir hemostaz
bozuklugudur. 0.2-1 kisi /milyon oraninda oldu-
gu tahmin edilmektedir. FVIII'e kars: inhibitor
olusumu maligniteler, ilaglar, otoimmun hastalik-
lar, dermatolojik hastaliklar ve solunum sistemi
hastaliklarinin = seyrinde goriilebilir. Olgularin
%50°si idiyopatik olup, eklem i¢i kanamalarmdan
¢ok yumusak doku, retroperitoneal, genitotiriner,
gastrointestinal sistem kanamalar1 goriilmekte ve
hastalarin =~ %20'sinden  fazlasinda  6liimciil
sonuglarayol acabilmektedir. Bir hafta 6nce viicu-
dunun degisik bolgelerinde ortaya ¢ikan yaygin
ekimozlar, hematiiri ile bagvuran, FVIII inhibitorii
saptanan 65 yasinda bir bayan olgu takdim et-
mekteyiz. Hastada aPTT nin 100 sn olmas: disin-
da diger koagiilasyon testleri normal sinrlarda
bulundu. Taze donmus plazma infiizyonu ile
birlikte 2mg/kg/gtin dozunda prednizolon teda-
visi basland1. Tedavinin ikinci giintinde ani nefes
darhig: ile birlikte akciger grafisinde bilateral yay-
gin heterojen dansite artimi saptandi. Alveolar
hemoraji olabilece gi diisiintildii. Kan gazlar1 dog-
rultusunda enttibe edilmek zorunda kalindi. Me-
kanik ventilator destegi ve steroid tedavisi ile 4.
giinde ekstiibe edilen hastanin ilk ¢alisilan F VIII
diizeyi %8 oraninda tespit edildi. Steroid tedavi-
sine devam edilen ve hemorajik diyatez tablosu
tamamen gerileyen olguda tedavinin 25. giintinde
FVIII diizeyi %38 bulundu. Taburcu edilen ve
steroid dozu tedricen azaltilan hastanin takibinin
88. guntinde siddetli sol yan agrisi oldu. Spiral
toraks BT de sol ana pulmoner arter ve segmental
dalinda pulmoner emboli ile uyumlu olabilecek
dolma defekti izlendi. Pulmoner emboli teghisi
konulan hastaya diisiitk molekiil agirlikli heparin
tedavisi baslanildi. Bu donemde bakilan AT-III
diizeyi %87.6, Protein C %74.3, Protein S %55,
FVIII diizeyi %200 bulundu. Hasta halen sag ve
saglikli sekilde takip edilmektedir. Bu olgu su-
numu nedeniyle edinsel FVIII eksikliginin etiyolo-
jisi, klinigi, tam ve tedavi yaklagimlar1 gozden
gecirildi.

IDYOPATIK TROMBOSITOPENIK
PURPURA TANISI ILE IZLENEN
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HASTALARIMIZDA SPLENEKTOMI
TEDAVI SININ SONUCLARI:

I. Kuku, E. Kaya, F. Ates, A. Erkurt, R. Ulu, M. Dikilitas,
M. Baydar, S. Serefthanoglu, R. Bentli, H. Alacam, 1.
Aydogdu.

Inénii Univergitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim
Dah, Turgut Ozal Tip Merkezi, Malatya.

Splenektomi idyopatik trombositopenik
purpura(ITP) tedavisinde steroide cevap alinama-
yan hastalarda siklik- la uygulanmaktadir. ITP
hastalarinda splenektomi sonrasitam yamitin %50-
80 arasinda degistigi bildirilmektedir. Klinigimiz-
de son sekiz yilda tedavi edilen 110 ITP'li hasta
retrospektif olarak incelendi. ITP tarisi hastalarin
periferik kan ve kemik iligi bulgularina gore ko-
nuldu. Baslangic oral standart(l mg/kg) veya
yiiksek doz(30 mg/kg) steroid tedavisine cevap
vermeyen direngli veya relaps olmus 19 hasta-
ya(%17) splenektomi yapildi. Splenektomi oncesi
tim hastalarimiza pnomokok, bazilarmna ayrica
meningokok asis1 yapildi. Hastalarm yas ortala-
malar134(16-30) yil olup, 12'si kadin, yedisi erkek-
ti. ITP tanusiile splenektomi arasindaki stire orta-
lamas1 23(2-84) ay olarak bulundu. Splenektomi
sonras1l trombosit say1s1>150000/ml tam, 50000-
150000/ml kismi, <50000/ml ise yarutsiz olarak
degerlendirildi. Splenektomi tedavisi sonrasi
15(%78) hastada yamit alimirken, doért hastada
alinamadi. Oniki(%63) hastada tam, tictinde(%15)
kismi cevap elde edildi. Splenektomi sonrasi ce-
vap vermeyen iki, splenektomiden bir hafta sonra
relaps olan bir hastada danazol ve azothiopiirin
tedavisi ile tam remisyon elde edildi. Bir hastada
ise hi¢ remisyon elde edilemedi. Hastalarimizin
splenektomi tedavisi sonrasi takip stiresi ortala-
masi45(8-96) ay olarak bulundu. Splenektomiden
dolayr hi¢ hasta ¢lmedi. Hastalarin hicbirinde
splenektomi ameliyat1 sirasinda ve sonrasinda
ciddi yan etki goriilmedi. Splenektomi sonras:
hicbir hastada ciddi enfeksiyon gozlenmedi. So-
nug olarak, hasta sayimiz az olmasma ragmen
steroid tedavisine direncli ITP hastalarinda
splenektomi tedavisi giivenle uygulanabilir.

IDYOPATIK TROMBOSITOPENIK
PURPURADA ORAL YUKSEK DOZ
STEROID TEDAViSI SONUCLARI-
MIZ:

I. Kuku, I. Aydogdu, E. Kaya, M. Baydar, M. Dikilitas, F.
Ates, A. Erkurt, R. Uly, K. Cikim, R. I. Oner, I.
Pembegiil, R. Bentli, H. Atmaca, S. Serefhanoglu.



Inonii ﬁnivergitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim
Dal, Turgut Ozal Tip Merkezi, Malatya.

Idyopatik trombositopenik purpuranin(ITP) kla-
sik tedavisi 1-2 mg/kg dozunda uygulanan oral
steroiddir. Standart doz oral steroid tedavisinde
kalic1 remisyon orani1%25 civarindadir. ITP'de
remisyon oranini ve siiresini uzatmak igin ytiksek
doz steroid tedavisinin standart doza kars: etkin-
ligi arastirilmaktadir. Klinigimizde son ti¢ yilda 19
yeni tani, dokuzu ise relaps olmus 28 ITP'li hasta-
ya yliksek doz oral steroid(YDOP) tedavisi uygu-
landi. Hastalara ilk 7 giin 30 mg/kg, sonraki 30
giinde de 1 mg/kg dozlarinda oral metil
prednisolon tedavisi verildi. Ttim hastalar ilk yedi
giinde hastanede yatarak tedavi aldi. Tedavinin
etkinligini degerlendirmek amaciyla, tedavi dnce-
si, 3., 7., 10. ve 30. giinlerde trombosit sayimi ya-
pildi. Tedavi sonras: 30. giinde trombosit sayi-
s1>150000/ml tam, 50000-150000/ml kismi yanit,
<50000/ml ise yanitsiz olarak degerlendirildi.
Hastalarin tedavi oncesi trombosit sayist ortala-
mas111000£10000/ml, 3. giinde 60000+50000/ml,
7. gilinde 186000+171000, 10. glinde
173000150000/ ml, 30. giinde de
174000+120000/ml olarak bulundu. 17 hastada
cevap alinirken, 12 hastada yanit alinamadi. Ya-
nitlarin 14" tam, tigii ise kismi olarak degerlendi-
rildi. YDOP"a yamitsiz hastalara splenektomi ve
danazol tedavisi uygulandi. uygulandi. Tedaviye
yanit alinan hastalarin ortalama takip stireleri
12(2-48) ay olarak bulundu.YDOP tedavisi sira-
sinda en sik gozlenen yan etki kan sekeri ytiksek-
ligi ve sindirim sistemi sikayetleri idi. Hicbir has-
tada kanama veya tedavi kesilmesini gerektirecek
hayat1 tehdit edici yan etki goriilmedi. Hasta sa-
yimuz ve takip stireleri yeterli olmadig igcin YDOP
tedavisinin standart doz oral steroid uygulamasi-
na tistinltigli konusunda yorum yapilamadi. An-
cak YDOP trombosit sayilarini erken yiikselttigi
i¢in splenektomiye hazirlanan hastalarda, maliye-
tinin ucuzlugu nedeniyle, intravenoz
immiinglobulin tedavisine alternatif olarak diisi-
niilebilir.

IDIOPATIiK TROMBOSITOPENIK
PURPURA HASTALIGINDA
TROMBOSIT YUZEYIi VE SERUM-
DA OTOANTIKOR VARLIGININ
KLINIK ILE iLiSKIiSi:

M. Erdogan, K. Dalva, O. Onarman, H. Akan.

Ankara Tip Fakiiltesi Hematoloji ve Biyokimya Bilim
Dallar, Ankara.
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Bu calismanin amaci Idiopatik trombositopenik
prupura hastalarindaki anti-trombosit antikorla-
rinin arastirilmasinda uygun metodun belirlen-
mesi ve klinik bulgular ile korelasyonun tespiti-
dir. Trombosit ytizeyindeki ve hasta plazmasin-
daki otoantikorlar, Akim Sitometrisi (FCM) yon-
temiyle ve serumda ELISA yontemi ile tespit edi-
lip, 2 ¢alismanin sonucu karsilastirilmistir. Ortaya
¢ikan sonuglar hastanin klinik bulgulariyla bera-
ber degerlendirilerek, bu testlerin tanisal degeri
incelenmistir. 22 yeni tarm almis yada tedavi son-
ras1 izlenen idiopatik trombositopenik purpura
(ITP) hastasindan alinan 6rnekler ¢alismaya alin-
mistir. Calismaya alinan hastalarin ortalama yas-
lar1 47 (19-75) idi, ortalama trombosit sayilariise
75 x 109/L (9-200 x 109/L) idi. Hastalarin
%17"sinin trombosit sayilart mm3°de 0-30 x 109/L
arasinda, %32'sinin 30-60 x 109/L arasinda,
%17 sinin 60-90 x 109/L arasinda, %10 unun 90-
120 x 109/L arasinda, %24 tuntin ise 120 x 109/L
ve {izeriydi. Hastalarmn %27'si erkek, %731 ka-
dindi. Antitrombosit antikor (ATA) test sonucu
%1 den ytiksek olanlar pozitif olarak kabul edildi.
Toplam hastalarin %45 inin sonucu FCM ile pozi-
tif, %551 ise negatif olarak bulundu. Calismaya
alman kadinlarin %50 sinin FCMsonucu pozitif,
%50 sinin negatif olarak bulundu. Erkekler pozitif
bulunan hasta %33, negatif bulunan hasta ise
%67 dir. Calismaya aliman hastalarin %50 sinin
ELISA sonucu (trombosit havuz kullanilarak cali-
silan) pozitif, %50 sinin sonucu negatif bulunmus-
tur. %55'inin ELISA sonucu (trombosit tek bir
verici kullanilarak calisilan) pozitif, %45 inin so-
nucu negatif bulunmustur. Yapilan degerlendir-
mede kadinlarda ELISA (havuz) sonuglarimin
%50'sinin pozitif, %50°sinin negatif oldu gunu;
tek bir verici ile calisildiginda pozitif oraninin
%44’e indigini, negatif oranin ise %56'ya ¢iktig1
gortilmektedir. Erkeklerde yapilan degerlendir-
mede ise ELISA (havuz) sonuglarinin %50 sinin
pozitif, %50 sinin negatif oldugunu; tek bir verici
ile calisildiginda sonucun aymn oldu gu goriilmek-
tedir. Yapilan akim sitometrisi ¢alismasinda
sensitivite degeri %66,6, spesifite degeri ise %100
olarak bulundu. Buna karsin ELISA calismasinin
sensitivite degeri %61 bulunurken spesifite degeri
%72 bulundu. Sonug olarak yapilan calismalarla
ITP tanmisinin uygulanan metodlarin hicbiriyle
tekbasina konamadigi, taninin hastanin klinigi ile
birlikte degerlendirilerek konmasigerektigi anla-
silmustir.

GLANZMANN THROMBASTENILI
OLGUDA UST GASTROI



NTESTINAL KANAMANIN YONE-
TiMi:

V.Okan, M.Araz, S.Aktaran, S.Oztuzcu.

I¢ Hastaliklar: Anabilim Dal, Gaziantep Universitesi
Tip Fakiiltesi, Gaziantep.

Glanzman thrombastenisi, uzamis kanama zama-
ni, normal platelet sayisi ve platelet
aggregasyonunun olmamasive glikoprotein IIb-
Ila eksikligi veya disfonksiyonu ile karakterli
nadir goriilen herediter trombosit hastaligidir. 27
yasindaki erkek olgu,son iki giinden beri giderek
artan halsizlik , bas donmesi ve melenasinin ol-
mas1 yakinmalari ile hastaneye kabul edildi. Her-
hangi bir ila¢ kullanim 6ykiisti yoktu.Ailede anne-
baba arasindaakrabalik olmayip,5(2 erkek,3 kiz)
kardestiler.Olgumuzun erkek kardesi 12 yasinda
iken siddetli burun kanamasi nedeni ile ex olmus-
tu.Ailenin diger bireyleri saglamdi ve herhangi
bir kanama hikayesi yoktu. Olgunun hikayesinde
10 yildan beri 2-3 ayda bir spontan burun kana-
malarinin oldugu 6grenildi. Fizik muayenesinde
kan basinci 110/60 mmHg,Nb:110/dk,
Konjunktivalar soluk, kalp tasikardik ve rektal
muayenesinde melena saptandi. Hb:7gr/dl,
Htc:22% 16kosit:3.300/dl,  trombosit  sayi-
m1:96.109/L, olarak saptandi.Biyokimya degerleri
normaldi. Kanama zaman1:19°4™ olmasi disinda
PT,aPTT,INR ve pihtilasma zamani normal-
di.Periferik yaymada trombositler tek tek duru-
yordu.Piht1 retraksiyonu 2 saat sonunda olusma-
di. Ust gastrointestinal endoskopisinde gastrik
mukozada petesiyel lezyonlar ve bulber erozyon
saptandi.  Trombosit  aggregasyon  testle-
ri, ADP,Kollagen ve epinefrin ile saptanmaz iken
ristostosetin ile trombosit aggregasyonu vardi.
Flow sitometride CD41:8.8% ,CD61:2.3% olarak
saptandi. Olguya ilk bes giin i¢inde 4 tinite eritro-
sit suspansiyonu ve 2 iinite platelet aferesizi ve-
rildi. Fakat htc 18% duistii. 6. giin icinde ise 3 {inite
platelet aferesizi ve 3 tinite eritrosit suspansiyonu
ayngiin birbiri ardma verildi. 7 gtin htc 28% ola-
rak saptan- di. Ilk giinden itibaren hastaya
traneksamik asid 250mg 2x1 1 saatlik infuzyon
seklinde ve DDVAP(nasal sprey) 2x2 nasal puff
seklinde verildi. 10 giin sonraki kontroliinde
Hb:11gr/dl, Htc:%34 olarak saptandi. Sonug ola-
rak Glanzmann thrombastenili olgularin siddetli
kanamalarinda yiiksek sayidaki trombositi kisa
zamanda vermek hayat kurtarici bir tedavi yon-
temidir.

IDIOPATIK TROMBOSITOPENIK
PURPURALI OLGULARIMIZ:
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L. Kaynar, F. Altuntas, B. Eser, 0. Canéz*, M. Cetin, O.
Er, M. Ozkan, A. Unal.

Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, M.K.Dedeman Has-
tanesi, Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali, Patoloji Anabi-
lim Dah, 38039, Kayseri.

Immun  trombositopenik  purpura  (ITP),
trombositlerin karaciger ve dalaktaki
makrofajlarca yikiminin artmasiile karekterize
otoimmiin bir hastaliktir. 1995-2002
yillariarasinda 90 ITP olgusunu gozden gegirdik.
61'i bayan (%67), 29'u (%33) erkek olgunun yas
ortalamasi 36.7 (1677 yas) idi. Hastalarin %87.7"si
(79) semptomatik, %12,3'ti (11) asemptomatik
olup herhangi bir nedenle yapilan kan sayimu
sonucu tesadiifi olarak saptanmistir. En sik semp-
tom (%65.5; 59 olgu) petesi ve purura olarak goz-
lenmistir. Diger sik semptomlar; epistaksis,
hematiiri, diseti kanamasi, menometroraji ve GIS
kanamastydi. ITP tamisi, periferik kan trombosit
sayistmin 150 x 109/L'nin altinda olmasi,
trombositopeni yapabilecek diger nedenlerin kli-
nik ve labaratuvar bulgularinin olmamasi ve ke-
mik iligi aspirasyonunda yeterli sayida
megakaryosit varlig1 ile konmustur. Tan1 aninda
ortalama trombosit sayis1 10.7 x 109/L (1.000-
40.000) olup %655 (59 olgu) olguda 10 x
109/L'nin altinda, %85.5'inde (77 olgu) 20 x
109/L'nin altinda, %90'inda (81 olgu) 30 x
109/L'nin altinda idi. 49 olguya (%54.4)
prednisolon (1-2 mg/kg/giin, po), 24 olguya
(%26.7) pulse steroid tedavisi (metilprednizolon 1
gr/gtn, IV, 3 giin), 14 olguya (%15.7) intraventz
immunglobulin (IVIG) ve 3 olguya (%3.3) anti-D
verilmistir. Trombosit sayis1 >50 x 109/L ise yanit,
<50 x 109/L ise ise yanitsiz olarak kabul edildi.
Prednisolon alan 49 olgunun 26'sinda (%53)
median 7 giin sonra (4-24 giin) yamt alinmistir,
yanit alman olgularin 10°unda (%38.5) relaps ge-
lismistir. Pulse steroid alan 24 olgunun 16'sinda
(%66.7) median 3 giin sonra (2-7 giin) yanit alin-
mustir, yanit alian olgularin 4 tinde (%25) relaps
gelismistir. IVIG alan 14 olgunun 8'inde (%57)
median 2 giin sonra (1-5 giin) yanit almmmis olup
4 tnde (%50) niiks gelismistir. Anti-D alan 3 ol-
gunun 2'sinde median 2 giin sonra (15giin) yanit
izlendi ve bunlarin 2'sinde de relaps gelismistir.
Daha 6nce tedavi almis yanitsiz olan veya relaps
geli-sen 29 olguya ikici basamak tedavi olarak
splenektomi uygulanmistir. Olgularin 18‘inde
(%62) yanit alinmistir. Yamit alman olgularin
4'tinde niiks izlenmistir. Immunsupresif tedavi
(siklofosfamid, azatioptirin veya vinkristin) 21
olguda uygulanmus olup 5 olguda (%23.8) median
3 ay (1-8) sonra yanit alinmistir. 9 olguda Danazol
uygulanmis olup hi¢ birinde yanit alinmamustir.
26 olguda kombine tedavi (prednisolon =+
immunsupresif * danazol) uygulanmis olup 5



olguda (%19) median 3 ay (2-8) sonra yamit alin-
mustir. Olgularin 12°si takipsiz, 29 olgu 6 aydan
kisa stireli takipde olup 49 olgu 6 aydan uzun
sireli takip edilmistir. Toplam 4 olgu (% 4.4)
exitus olmustur.

AKUT ITPLi OLGULARIMIZIN
SONUCLARI:

A. Akcay, D. Tugcu, O. Yanilmaz, Z. Salcioglu, F. Akic,
H. Sen, G. Aydogan.

SSK Bakirkoy Dogumevi Kadin ve Cocuk Hastaliklart
Egitim Hastanesi Hematoloji-Onkoloji Unitesi

Agustos 1990- 2002 tarihleri arasinda takip edil-
mis 200" 1 kiz, 175°i erkek toplam 375 akut ITP'li
hasta degerlendirildi. Yaslar1 1 ay - 13 yas arasm-
da degismekteydi. Hastalara tam1 amagh kemik
iligi aspirasyonu uyguland: uygulandiktan sonra
trombosit sayis1 <10000/mm3 veya trombosit
say1s1 >10000/mm3 olup kanama bulgusu olanla-
ra ve 1 yasin altindaki stit cocuklarina IVIG uygu-
lanirken, trombosit sayis1 10000-50000 mm3 ara-
sinda olan, kanama bulgusu olmayan ve 1 yasin
tizerinde olanlara kortikosteroid tedavisi uygu-
land1. IVIG tedavisi 0.5 gr/kg dozunda 5 giin,
kortikosteroid tedavisi ise 2 mg/kg/gtin prednol
seklinde 3 hafta uygulandi. IVIG icin 5. giin,
kortikosteroid i¢in 3. hafta yanit degerlendirildi.
Trombosit sayismin >100000/ mma3 olusu tedaviye
yanit olarak kabul edildi. 260 hastaya (%70) IVIG,
94 hastaya (%25) prednol uygulandi. 21 hasta
(%5) tedavisiz takip edildi. IVIG alan hastalarin
%14.6, prednol alan hastalarin %25.5, tedavisiz
grubun %24'tinde 6. ayda tedaviye yamt gozlen-
medi. Kroniklesme orami %17.5 olarak bulundu.
IVIG alan grup prednol alan grup ile
karsilasirildiginda, 6. aydaki tedaviye yanit, IVIG
grubunda Fisher'in kikare testine gore istatiksel
olarak anlaml olarak ytiksekti (p=0.026). 6. aydan
sonraki niiks orami IVIG alan grupta %20.4,
prednol olangrupta %33, tedavisiz grupta %38.1
idi. Tum hastalarin %23.7'sinde 6. aydan sonra
niiks saptandi. Prednol alan grupta niiks oram
istatistiksel olarak anlaml yiiksek bulundu.
(p=0.016). Trombosit sayisinin ortalama diizelme
zamani IVIG alanlarda 3£1.1 giin iken,
kortikosteroid alanlarda 843 giin idi. Kronikle-sen
hastalarimizin 31'ine (%8.3) splenektomi uygu-
landi.
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PLAZMAFEREZ VE STEROIDLE
TAM CEVAP ALINAMAYAN
TTP DE IVIG KULLANIMI :

O.Tiirken, S.Bekler, A.Oztiirk, O. ipcioglu,
E.G.Kandemir, M.Yaylaci.

GATA H.PasaTibbi Onkoloji Servisi, GATA H.Pasa
I¢HastalklarServisi, GATA H.Pasa Hematoloji Servi-
si, GATA H.Pasa Biyokimya Servisi, Istanbul.

Trombotik trombositopenik purpura (TTP)
mikroanjiopatik hemolitik anemi, trombositopeni,
norolojik bulgular, ates ve renal disfonksiyon ile
seyreden bir sendromdur. Enfeksiyonlar, vaskiilit,
gebelik, bazi neoplazmlar ve gesitli ilaclarla ortaya
cikabilir. Tedavide plazmaferez ilk segcenek olup
yanit alinamayan olgularda steroid kullanilir. 2
hafta 6nce gecirilmis {ist solunum yolu enfeksiyo-
nu tanimlayan 41 yasmnda bayan hasta
konviilsiyon ve davrams degisiklikleri, anemi,
trombositopeni, serum LDH, indirekt biliriibin,
tire, kreatinin dtizeylerinde artis ve periferik
yaymada hemoliz bulgular1 ile yatirild1
Plazmaferez ile trombositopeni disindaki bulgular
geriledi. Steroid tedavisi ile de trombosit degerle-
rinde artis saglanamadive tedaviye Intravenoz Ig
(IVIG) eklendi. 4 giinliik tedavi sonrasi trombosit
degerleri normale ytiikselen hasta 1 hafta sonra
taburcu edildi.

HELIiKOBAKTER PIiLORININ TE-
DAVISINDEN SONRA DUZELEN
KRONIK iIMMUN
TROMBOSITOPENIK PURPURA:

A. A. Atay, A. E. Kiirekei, E.Yesilkaya, O. Ozcan.

Giilhane Askeri Tip Akademisi Cocuk Hematolojisi
Bilim Dal, Etlik-Ankara

Cocukluk caginda akut immiin trombositopenik
purpurali(iTP) hastalarm % 10 - 20°sinde
trombositopeni 6 aydan uzun bir siire devam eder
ve bu durum kronik immiin trombositopenik
purpura olarak adlandirilir. Kronik
trombositopeni durumunda hastalarin SLE, kro-
nik infeksiyon hastalig1 ve von Willebrand hasta-
Iigr tip 2B, X'e bagh trombositopeni, Wiskott-
Aldrich sendromu gibi immiin olmayan kronik
trombositopeni nedenleri agisindan mutlaka de-
gerlendirilmesi gerekmektedir. Cocuklarda ITP
olgularmin % 80-90°1 akut sekilde goriiliir. Eris-
kinlerde ise genellikle kronik seyirlidir. Bu yazida
uygulanan medikal tedavilere cevap vermeyen
kronik ITP'li hastada helikobakter pilori saptanip,



Hp tedavisi uygulandiktan sonra
trombositopenisinin de diizelmesi vurgulanmigtir.
12 yasinda erkek hasta 6 ay1 agkin bir stiredir spor
yap- tiktan sonra bacaklarinda morluk olusmasi
ve bu morluklarin geg iyilesmesi sikayeti ile bas-
vurdu. Akut apandisit nedeniyle ameliyat ncesi
trombosit sayis1 diisiik saptanan hasta izlemde
kronik ITP tanist aldi. Birkag¢ kez prednisolon ve
IVIG tedavileri alan hastada bulant1 ve epigastrik
agr sikayetleri nedeniyle helikobakter pilori aras-
tirldi ve C 14 Ure nefes testi ile Helikobakter
pilori serolojisi pozitif saptandi. Bu nedenle has-
taya amoksosilin + klaritromisin + lansoprazoldan
olusan tglii tedavi protokolii 15 giin stireyle uy-
guland1. Helikobakter pilori eradikasyonundan
sonra bagka herhangi bir tedavi verilmeyen has-
tanin trombosit sayisi her gegen giin artt1 ve teda-
vi sonras1 15. giinde 157.000/pl" e ulasti. Hasta
halen 7 aydir takipte olup, trombosit sayis: takip
esnasinda 200.000 - 300.000/ml arasinda seyretti.
Kronik ITP" li ¢ocuklarda splenektomi tek basina
hastalarin %64 -88" ini tam sifaya ulastiracak ka-
dar yararlidir. Splenektomi disinda IVIG ve
kortikostreroidlerde kullanilmaktadir.Yakin gec-
miste eriskin kronik ITP'li hastalarin bazilarinda
Helikobakter pilori saptanmis ve bunun tedavi-
sinden sonra trombosit sayisinin normale dondii-
gu goriilmustiir. Biz de kronik ITP nedeniyle ta-
kip ettigimiz hastamizda helikobakter pilori en-
feksiyonunu tesbit edip, tedavi ettikten sonra
trombosit sayisinin hizla normal degerlere ulasti-
g1 gordiik. Bu nedenle gocukluk cagi kronik ITP
vakalarinda Helikobakter pilori enfeksiyonunun
arastirilmasini 6nermekteyiz.

TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK
PURPURANIN NADI R BIR NEDE-
Ni: UTERUS LEYOMYOSARKOMU:

S.S. Karti, N. Eren!, M. Sonmez?, M. Yilmaz?,
U.Cobanoglu?, H. Kavgaci3, H. Bozkaya#4, E.Ovali.

1 Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Hemato-
loji Bilim Dal, )

2 Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji
Anabilim Dal,

3 Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Medikal
Onkoloji Bilim Dal,

4 Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Kadin
Hastaliklar ve Dogum Anabilim Dali

Trombotik trombositopenik purpura (TTP);
trombositopeni, mikroanjiopatik hemolitik anemi,
norolojik bulgular, ates ve bobrek fonksiyon bo-
zuklugu bulgular ile seyreden komplike bir kli-
nik tablodur. Vakalarin %40 kadarinda etiyolojik
bir neden saptanamamaktadir. Bilinen nedenleri
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arasinda siklosporin, kinin, mitomisin C gibi ilac-
lar, allojenik kok hiicre transplantasyonu, gebelik,
infeksiyonlar, otoimmiin hastaliklar ve metastatik
karsinomlar bulunmaktadir. Kirksekiz yasinda bir
bayan hastayr TTP tarus: ile klinigimize yatirdik
ve  ileri  arastirmalar  sonucu  hastaya
leyomyosarkoma tamisikoyduk. Hasta giinliik
plasma degisimleri ve leyomyosarkomanin cerra-
hi olarak cikarilmasi sonrasi basariyla tedavi edil-
di. Bildigimiz kadariyla bu vaka TTP ile presente
olan ilk leyomyosarkomadir. TTP tanist konan
bayan hastalarda eger etiyolojik bir neden bulu-
namazsa dikkatli bir jinekolojik muayene ve
pelvik ultrasonografi yapilmalidir.

AKUT IMMUN
TROMBOSITOPENIK PURPURA
TANISI ILE iZLENEN 282 OLGU-
NUN DEGERLENDIRILMESI:

E. B. Utiik, F. Atlithan, C. Vergin, H. Giilen.

Dr. Behget Uz Cocuk Saghgr Ve HastaliklamEgitim Ve
Arastirma Hastanest, Izmir

Bu calismada Haziran 1988- Aralik 2001 tarihleri
arasinda ITP tamsi alan 338 olgudan akut ITP
olarak degerlendirilen 282 (%83,4) olgunun dosya
verileri retrospektif olarak incelenerek epidemiyo-
lojik ve etyolojik ozellikleri, uygulanan tedavi
yontemleri ve sonuglarmin degerlendirilmesi
amaclandi. Akut ITPli olgularimizin %51,5'u kiz,
%48,5"u erkek ve yas ortalamalar1 5,9+ 3,7yil idi.
Deri bulgular1 %62, mukoza kanamalar1 %4 ve
deri+tmukoza kanamalar1 %29 oraninda ilk bagvu-
ru bulgusu olarak tespit edildi. Petesi ve ekimoz
birlikteligi semptomlar igerisinde %39,7 oram ile
en sik saptanan bulgu idi. Etyolojik faktorlerden
en sik infeksiyon ve infeksiyon odag1 olarak da ilk
sirada st solunum yolu infeksiyonu saptandi.
Olgularimizin ortalama trombosit degerleri 11938
+  4376/mm3  idi.  Uygulanan  tedavi
metodlarindan "Yiiksek Doz Kortikosteroid" 189
olguda (%67); yiiksek doz kortikosteroid+ VIG
tedavisinin 21 olguda (%74);standart doz
kortikosteroid tedavisi 19 olguda (%6,7) ve IVIG
tedavisinin 14 (%5) olguda uygulandig: tespit
edildi. Olgulardan 39(%13,8)'unda ise herhangi
bir tedavi metodu uygulanmayarak spontan
remisyon gelistigi tespit edildi. Calismamizda
spontan remisyon,standart doz kortikosteroid,
yiiksek doz kortikosteroid, IVIG ve yiiksek doz
kortikosteroid + IVIG kombinasyonu olmak tizere
tum tedavi yontemleri gozoniine alindiginda 3. ve
7. gtinlerde hem tam yamnit (trombosit degeri
>150000/mm3) hem de tam + kismi yanit



(trombosit degeri > 50000/ mm3) alma ba-sarisi
yoniinden 1VIG en bagarili tedavi yontemi olarak
saptand1 (p<0,05), 15. giinde tedavi yontemleri
arasinda anlaml fark olmadig: (p>0,05), 30.gtinde
tam yanit alinmasiyoniinden en basarili yontemin
yliksek doz kortikosteroid ve tam ve kismi yanit
alinmasi acgisindan da standart doz kortikosteroid
oldugu saptand: (p=0,01; p=0,01).Yiiksek doz
kortikosteroid ile IVIG tedavilerine yant karsilag-
tirildiginda ise sadece 3. giinde tam yamit alinmasi
yoniinden IVIG'in etkinligi anlamh yiiksek bulu-
nurken (p=0,000); 3.gtin kismi yamt alinmasi,
7.,15. ve 30. giin tam veya tam+kismi yanit alin-
mas1 agisindan etkinlikleri arasinda anlaml fark
saptanmadi (p>0,05). Calismamizda ilk tani anin-
da trombosit say1s120000/mm3‘tin altinda olan
olgularda trombosit say1s120000/mm3 tin tize-
rine yiikseltme etkinligi acisindan 3,7,15,30. giin-
lerde; IVIG , yiiksek doz kortikosteroid ve tedavi-
siz izlem arasinda anlamh fark saptanma-
di(p>0,05). Sonug olarak trombosit degeri 10000/
mm3'iin altindaki akut ITP'li olgularda eslik eden
klinik bulgu aranmaksizin tedavinin baslanmasi,
trombosit degeri 10000-20000/ mm3 arasinda olan
olgularda klinik kanama kanama bulgusu varl-
ginda tedavinin baslanmasi ve trombosit degeri
20000/ mm3'uin tizerinde olan olgularda ise teda-
visiz izlem yapilmasi Onermekteyiz. Tedavi
secenegi olarak eslik eden enfeksiyon ve/veya
hayati tehdit eden kanamasi (SSS veya abondan
GIS kanamasi) olan olgularda en hizli ve en etkin
yontem olan IVIG tedavisi tercih edilmeli iken
diger olgularda diistik maliyeti,uygulama kolay-
ig1 ve IVIG tedavisi ile etkinliklerinde anlaml
fark saptanmamasi nedeniyle yiiksek doz
kortikosteroid tercih edilmelidir.

IDIOPATIK TROMBOSITOPENIK
PURPURA DA INTRAVENOZ
IMMUNOGLOBULIN VE ANTI-D
TEDAVILERI:

C. Unsal, F. Baglamuslit, E. Giirkan?, B. Giivengt, A.
Canataroglu2.

1Hematoloji Bilim Dali, Cukurova Universitesi Tip
Fakiiltesi, Adana

2Romatoloji-Immiinoloji Bilim dal, Cukurova Univer-
sitest Tip Fakiiltesi, Adana

Idiopatik Trombositopenik Purpura (ITP) sik kar-
silasilan otoimmiin bir hastalik olup tedavi ilkele-
ri konusunda degisik gortisler mevcuttur. Eriskin
hasta grubunda goriilen ITP cogunlukla kronik
seyirlidir, spontan iyilesme seyrektir. Steroid te-
davisi ve splenektomi uzun siiredir bilinen ve
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halen en sik tercih edilen tedavi yontemleridir. Bu
tedavi yontemleri ile yanit alinamayan refrakter
hastalarda gtivenli trombosit sayisina ulasilmasi
ve kanama riskinin azaltilamasina yonelik degisik
secenekler mevcuttur. Ozellikle
retikiiloendoteliyal sistem blokaj: ile etki gosteren
immunoglobulin ve anti-D immunoglobulin son
yillarda sik olarak kullanilmaktadir. Bu ¢alismaya
klinikte kronik refrakter ITP tamsiyla izlenen 29
eriskin hasta alindy 18 hastaya intravensz
immunoglobulin, 11 hastaya anti-D
immunoglobulin tedavisi verilerek 8 hafta stireyle
tedaviye yanitlar1 ve devamliligi izlendi. Tam
kriteri olarak; trombosit sayisinin 150.000/mma3
ve altinda olmasi, kemik iliginde
megakaryositlerin normal veya artmis olmasi ve
trombositopeni yapabilecek diger bir neden ol-
mamast kullanildi. Hastalik stiresi alt1 ay ve daha
uzun olanlar kronik ITP olarak kabul edildi. Yal-
nizca trombosit sayis1 50.000/ mm3 ve altinda olan
hastalara tedavi verildi. Intravensz
immunoglobulin total 2 gr/kg dozunda 3 giin
stireyle, anti-D immunoglobulin total 50 ug/kg
dozunda ve tek doz inflizyon olarak uygulanda.
[statistiksel degerlendirme igin SPSS 9.0 programi
kullanuldi. Gruplarin kendi iglerinde ve aralarin-
daki farkhiliklar Varyans Analizi teknigi ile ince-
lendi. Trombosit sayilarindaki ortalama artis
intraven6z immunoglobulin uygulanan hastalar-
da 160.000/mm3, anti-D immunoglobulin uygu-
lananlarda ise 67.000/mm3 olarak bulundu. Te-
daviye tam yanit oranlar1 sirastyla %55.5 ve %18.1
idi (p<0.05). Trombosit sayis1 150.000/mm3 ve
tizerinde olanlar tam yanit vermis olarak kabul
edildi. Trombosit sayis1 her iki tedaviseklinde 2 ay
stireyle devemlilik gosterdi, en yiiksek degerleri-
ne 60. giinde ulasti. Anti-D immunoglobulin uy-
gulanan hasta grubunda tedavi sonrasi direk
coombs testinde pozitiflik olustu. Hemoglobin
degerlerinde belirgin degisiklik izlenmedi. Tedavi
yontemleri arasinda yan etki yoniinden farklilik
olusmadi. Sonu¢ olarak, kronik refrakter ITP te-
davisinde intravendz immunoglobulin, antiD
immunoglobulinden daha etkili goriinmektedir.
An- ti-D immunoglobulin tedavisinin 6zellikle
splenektomi yapilmamis hastalarda cerrahi giri-
sim oOncesi gibi durumlarda trombosit sayisim
yiikseltmeye  yonelik  kullanimudiistintilebilir.
Uygun tedavi seciminde genis hasta gruplarinda
yapilacak prospektif calismalar yol gosterici ola-
caktir.

MAKROTROMBOSITOPATILI OL-
GU SUNUMU:



Y. Kiling, H.H.Kozanoglu, H. Zeren, I. Sasmaz, I. Bay-
ram, B. Antmen, A. Tanyeli.

Pediatrik Hematoloji Bilimdal, Cukurova Universitesi
Tip Fakiiltesi , Adana.

Morfolojik veya fonksiyonel anormallikler sirurla-
11 zorlamadikga, kisiler normal olarak yasayabilir.
Taninan anomalinin riski ve yasamda prognostik
onemi yoniinden hasta ve ailesi egitilmeli ve has-
tanin yasamini kaliteli stirdiirmesine yardimci
olunmalidir. Hemostaz testleri normal, periferik
yayma ile kemik iliginin 151k ve EM incelemesi
makrotrombositopatiyi destekleyen 2 kardes su-
nulmustur. O.G., 13y, erkek, P.G. 7y kiz g¢ocuk.
Ates nedeniyle gotiirtildiigt saglik kurumunda
trombositopeni saptanip ITP diistiniilerek tedavi
edilen, trombositopenisi (50.000 /mm3) devam
ettiginden kurumumuza gonderilen O.G. ve aile
taramasi sirasinda trombositopeni saptanan kar-
desi sunulmustur. Her iki olgunun 6zgecmis ve
soygecmisinde 6zellik yoktu, fizik muayene bul-
gular1 normaldi. Laboratuvar incelemeleri;O.G
igin  Hct:%37, Hb:11.9gr/dl, MCV:82.7 fL,
MCH:25.1 pg, MCHC:33 g/dl, RDW:%18.4 16ko-
sit:6600/ mm3, trombosit: 75.000/ mm3,
MPV:%17.8;P.G igin Hct%36,Hb11.7 gr/dl, MCV
74.1fl, MCH 24.4pg, MCHC 32.9¢g/dl, RDW%16.7,
MPV  %10.5, Iokosit 6500/mm3, trombosit
78.000/mm3 idi. Her iki olgunun periferik yay-
masinda her alanda tekli-ikili makrotrombositler,
normokrom normositer eritrositler gortiliiyordu.
Iki olgunun koagiilasyon ve karaciger fonksiyon
testleri normal idi, viral panel ve immunolojik
parametrelerde ozellik yoktu, trombosit
agregasyon testlerinin hepsinde orta diizeyde
bozukluk saptandi, P.G. de trombinle agregasyon
yetersiz idi, O.G de ADP depo hastalig1 olabilece-
gi dustintuldi, PF-3 diizeyleri normal idi. Olgu-
lardan O.G.'nin kemik iligi aspirasyon drneginin
1stk mikroskopik incelenmesi ile megakaryopoez
bozuklugu distiniildi, EM incelemede
megakaryositlerin demarkasyon membran siste-
minin olmadigi, elektron dens alfa graniil ve
lizozomal vezikiiller icerdigi ancak trombositlerde
mikrotiibtil formasyonunun olmadigi gorildii.
Ailede hem kiz hem erkek ¢ocukta saptandigi igin
bu defektin otozomal dominant gecisli oldugu
diistintildii.

KONJENITAL .
HIPOFIBRINOJENEMI VE
TROMBASTENI (Olgu sunumu):

Y.Kiling, G.Leblebisatan, H.Kozanoglu, I.Sasmaz,
B.Antmen, I.Bayram, A.Tanyeli.
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Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Hemato-
loji Bilim Dali, Adana.

Yasamimizin devamlilif1 i¢in homeostazda oldu-
gu kadar hemostazin da korunmas: gerekir. Fibri-
nojen hemostazda kilit rol oynar. Konjenital
hipofibrinojenemiye ek  olarak,  birlikte
trombastenisi de olan bir olgu sunulmustur. Bu
iki ~ parametrenin  birlikteligi =~ durumunda,
hemostazin hem primer hem de sekonder fazi
etkilenir. Damar biittinltiginin bozuldugu du-
rumlarda, 6nlemler alinmadig: kosullarda, hasta-
nin hayat: riske edilebilir. $.S. 3 ya-sinda kiz has-
ta. Dort giinliik yenidogan devresinde gobek kor-
donundan sizinti seklinde kanamasi olan hasta
tetkik ve tedavi igin (tiniversite hastanesine
sevkedilmis. Fizik muayenesinde gobek kordo-
nundan kanamasi vards, karaci ger 3 cm, kenarlar:
diizgiin ve yumusakti. Hastanin hematolojik de-
gerlendirilmesinde Hb 10,2 g/dl , MCV 93 fL,
MCH 15 pg, retikiilosit % 0,8, trombosit 826000
/mm3, periferik kan yaymasinda % 52 pnl, % 44
lenfosit , % 4 eozinofil mevcuttu. Hemostaz testle-
rinden kanama zamami 4,5 dakika, pihtilasma
zaman 15 dakikanin tizerindeydi, PT 46 sn. (n 11-
14™") , PTT 65 sn. (n 20-40™") olarak bulundu. Fib-
rinojen 25 mg/dl.(n 140-450mg/dl) bulundu.
Trombosit fonksiyon testlerinden agregasyon
testleri bozuktu , ristosetin ile diizeliyordu. Has-
taya plazma ve fibrinojen destegi saglandi, takibe
alindi.

DESFLURANIN TROMBOSIT
AGREGASYONUNA ETKISi:

H. Tiirkan?, C. Beyan2, L. Karabiyik3, D. Giiner3, K.
Kaptan2, T. Cetin2.

Giilhane Askeri Tip Akademisi Acil Tip Anabilim Dali*
ve Hematoloji Bilim Dal2,

Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi Anesteziyoloji
Klinigi3, Ankara

Trombositler cerrahi esnasinda hemostazin temi-
ninde 6nemli rol oynadiklarindan, genel anestezi-
nin  indiiklenmesinde  kullanilan  ilaglarin
trombositler tizerine olan etkisi onemli bir konu-
dur. Halotan, enfluran, izofluran ve sevofluran
gibi bir ¢ok genel anestezik ajanin etkileri caligil-
mis olup, yeni bir inhalasyon ajami olan
desfluranin trombositler tizerine olan etkileri bi-
linmemektedir. Bu calismada desfluranla sagla-
nan genel anestezi esnasinda trombosit
agregasyonunda olusan degisikliklerin incelen-
mesi amaclandi. Calisma grubu son iki haftada
herhangi bir ila¢ almamis olan 15 hastadan olus-



turuldu. Premedikasyon verilmedi. Ttim hastalara
kan o6rnekleri alindiktan sonra (kontrol) 1 mg/kg
remifentanil verildi ve 4 litre/ dakika oksijen ige-
risinde % 7-10"luk desfluran inhalasyonuna bas-
land1. Hastalar maske ile spontan
olaraksoluyorlardi ve bu donemde cerrahi stresin
etkilerinden kaginmak maksadiyla cerrahi basla-
tilmamist. 15  dakika  desfluran/oksijen
inhalasyonundan sonra 6n kol veninden venoz
kan ornekleri alindi. Orneklerde hemoliz yoktu.
Kan o6rnekleri oda sicakliginda tutuldu ve 60 da-
kika igerisinde calisildi. Trombosit agregasyonu
Olctimiinde indiikleyici olarak ADP (5 pmol),
kollajen (0,2 mg/ml) ve ristosetin (1,2 mg/ml)
kullanuld1. Analizler Sigma protokoliine (Sigma
Diagnostics, prosediir no.885) uygun olarak ger-
geklestirildi (Whole Blood Lumi-Aggregometer,
Chrono-log Corporation, Model 560-Ca,
Havertown, PA, USA). Doz-cevap egrileri otoma-
tik olarak cihaz tarafindan belirlendi ve degerlen-
dirmelerde genlik (amplitude) ve egim (slope)
kullaruldi. Desfluran anestezisi esnasinda temin

edilen tim oOrneklerde ADP, kollajen ve
ristosetinle indiiklenen trombosit
agregasyonunda kontrol ol¢timlerine gore farkli-
Iik  yoktu. Sonuglar klinik uygulamada

desfluranin trombosit agregasyonuna etkisi ol-
madigimmi  ve bu nedenle intraoperatif ve
postoperatif artmis kanama riski olan hastalarda
emniyetle kullamlabilecegini destekler.

YASLILARDA KAROTID .
ATEROSKLEROZU ILE TROMBOSI
T AGREGASYONU ILISKiSi:

H. Doruk?, K. Kaptan?, M. Saglams, U. Ateskant, C.
Beyan2, M. R. Mas?, M. Kutlu, I.H. Kocar4.

GATA Geriatri Bilim Dali?,

GATA Hematoloji Bilim Dal?,

GATA Acil Tip Anabilim Dah 3,
GATA I¢c Hastaliklar: Anabilim Dah#

Ateroskleroz yasli populasyonda sik karsilasilan
bir durum olup, koroner arter hastaligi, inme gibi
hastaliklar igin kotii prognozun gostergesidir. Bu
¢alismanin amacidiizenli saglik kontrolii altinda,
egitimli ve her diizeyde saghk hizmetine erisim
imkan1 bulunan secilmis geriatrik olgularda
ateroskleroza bagli karotid damar duvar kalin-
lasmas1 ve atherom plag1 ile trombosit
agregasyonu arasindaki iliskiyi ortaya koymaktir.
Calismanin 1. asamasil4'iinde karotid atherom
plagi bulunan (1. Hasta Grubu), 14 tinde karotid
atherom plagr bulunmayan (1. Kontrol Grubu)
toplam 28 yash olguda trombosit agregasyonu
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calisilarak gergeklestirildi. Calismanin 2. asama-
sinda olgular ultrasonografik olarak tespit edilen
karotid intima media kalmlig1 (IMK) esas almarak
tekrar gruplandirildi. IMK 1,000 mm'den fazla
olmasi ateroskleroz olarak kabul edildi ve IMK
degeri > 1,000 mm olan olgular (2. Hasta Grubu,
n: 10), IMK degeri < 1,000 mm olan olgular (2.
Kontrol Grubu, n:18) ile trombosit agregasyonu
yoniinden karsilastirildi. Trombosit agregasyonu
ADP 5 umol, kollajen 0,2 mg/ml ve ristosetin 1,2
mg/ml kullanilarak indiiklendi. Doz-cevap egri-
leri trombosit agregasyon cihazitarafindan otoma-
tik olarak belirlendi ve degerlendirmelerde
erlendirmelerde genlik (amplitude) ve egim
(slope) kullanildi. Karotid arter IMK &lgtimii aym
radyoloji uzmani tarafindan ultrasonografi cihazi
ile bir taraftan 6, diger taraftan 6 olmak tizere
toplam 12 olciim seklinde yapildi ve degerlen-
dirmelerde toplam 12 &l¢timiin ortalamasi kulla-
nild1. Karotid atherom plag1 olmasi veya olmama-
sina gore gruplandirilan olgularm ADP, Kollajen
ve Ristosetinle indiiklenen trombosit agregasyonu
sonuglarinda farklilik gozlenmedi. IMK degerleri-
ne gore gruplandirilan olgularin ADP, Kollajen ve
Ristosetinle indiiklenen trombosit agregasyonu
sonuglarinda da anlamli fark bulunmadi. Sonug
olarak, aterosklerozu (karotid atherom plag1 olan
veya IMK degeri yiiksek bulunanlar) olan sagliklt
yash olgularda, aterosklerozu olmayanlara gore
trombosit agregasyonu yontinden anlamh farkli-
lik bulunmamuistir. Bu sonug saglikli yasli birey-
lerde ateroskleroz gostergesi olarak trombosit
agregasyonu ol¢timlerinin degerli
olmadigimidesteklemektedir.

COCUKLUK CAGI IMMUN
TROMBOSITOPENIK
PURPURASINDA TRANSFORMING
GROWTH FACTOR-b1 GEN
POLIMORFIiZMININ ROLU:

B. Atabay, G. irken, H. Oren, S. Kizildag, S. Tunal, M.
Tiirker, S. Yilmaz.

Cocuk Hematoloji Bilim Dal ve Tibbi Biyoloji Anabilim
Dali, Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi veCocuk
Hematoloji Klinigi Tepecik SSK Egitim Hastanest,
Izmir.

Immun trombositopenik purpura (ITP) gocukluk
¢aginda en sik trombositopeniye yol agan neden-
lerden biridir. Akut ve kronik ITP'nin
fizyopatolojisinde farkli mekanizmalarin rol oy-
nadigl, kronik ITP*de T-lenfosit aktivasyonu ve
gesitli sitokinlerin artmis sentezinin bu goriisi
destekledi gi bildirilmektedir. Son yillarda



transforming growth factor-81 (TGF-81) gen
polimorfizmleri ile bazi otoimmun hastaliklar
arasinda iliski oldugu gosterilmistir. TGF£1'in
antikor iiretimini azaltici, antijen sunan hiicrelerin
aktivitesini inhibe edici ve T-helper lenfositleri
inhibe edici etkisi saptanmistir. Bu ¢alismada da-
ha once farklihastaliklarda calisilmis olan bazi
TGEF-£81 gen polimorfizmlerinin ¢ocukluk caginda
ITP gelismesi, hastaligin klinik seyri ve tedaviye
yanitla iliskisinin arastirilmasiamaglanmistir. En
az 6 aydir klinikte takip edilen 35 akut ITP, 40
kronik ITP ve 97 saglkli cocuktan EDTAlikan
ornekleri alindi. Kan 6rneklerinden DNA izolas-
yonu yapilarak TGF-81 geni 509(C>T), Kodon
25(Arg>Pro) ve Kodon 10(Leuw>Pro)
polimorfizmleri PCR ve enzim kesimleri yapilarak
degerlendirildi. Bu polimorfizmlerin genotip ve
allel siklig1 acisindan akut ITP, kronik ITP ve
sagliklicocuklarda anlamli fark gostermedigi sap-
tand1. Sadece kronik ITP'li hastalarm tedavi yanit-
lar1 ile Kodon 10(Leuw>Pro) polimorfizmi arasinda
anlaml bir fark saptandi, bu hastalarin tedaviye
tam yamt orami diisiiktii. Ancak bu istatistiksel
anlamliligin, tedaviye tam yamitlthasta grubunda
az saylda olgu olmasi nedeniyle tartismali olabile-
cegi dustiniildii. Sonug olarak ¢alismamizda TGF-
81 geninin bakilan ti¢ polimorfizmindeki genotip
ve allel sikligimin ITP'li pediatrik hasta grubunda
kontrol grubuna gore farkli olmamasi bu
genotiplerin cocukluk caginda ITP gelisimi ve
klinik seyrinde risk faktorii olmadigmi diisin-
diirtmektedir. Ancak kronik ITP'de Kodon
10(Leu>Pro) polimorfizmi tedaviye yanitta olum-
suz risk faktorii olabilir. Hasta sayisin arttiril-
masi ve diger TGFff1 gen polimorfizmlerinin cali-
silmast durumunda farklibulgular elde edilebilir.

YENIDOGAN
TROMBOSITOPENISINDE
TRANSFORMING GROWTH
FACTOR-b1'iN ROLU:

M. Duman, G. Irken, H. Oren, C. Ucar, B. Atabay, S.
Yilmaz, F. Yiiksel, H. Ozkan,

Cocuk Hematoloji ve Yenidogan Bilim Dallari, Dokuz
Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Izmir.

Bu calismada perinatal risk faktorlerine sahip
(sepsis, maternal hipertansiyon ve preeklampsi,
gestasyonel diabet, hipoksi, polisitemi, vb)
trombositopeni gelisen ve gelismeyen
yenidoganlarla, saglikli yenidoganlarda plazma
transforming growth factor-bl (TGF-£81) diizeyi ile
trombosit sayist arasindaki iliskinin arastirilmasi
ve trombositopeni patogenezinde TGF-31"in rolii-
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niin incelenmesi amaglanmistir. Ug galisma grubu
olusturulmustur: Grup 1, perinatal risk faktorleri-
ne sahip ve trombositopenisi olan 22 yenidogani;
grup 2, perinatal risk faktorlerine sahip ancak
trombositopenisi olmayan 20 yenido gani; grup 3,
saglikli 20 yenidogani igermistir. Plazma TGF-£81
diizeyi ve tam kan sayimu i¢in kan 6rnekleri tim
gruplarda aym giinlerde alinmistir. Plazma TGF-
$1 dizeyi ELISA yontemi ile calisilmistir
(Quantikine, R & D systems, USA). Ug grup ara-
sinda yenidoganlarin gestasyonal yasi, dogum
agirligy, cinsiyeti ve dogum sekli agisindan istatis-
tiksel farklilik saptanmamustir. Grup 1 ve grup
2'de yer alan yenidoganlarin klinik 6zellikleri ve
trombositopeni gelisimi agisindan tagidiklar: risk
faktorleri benzer bulunmustur. Trombositopenik
olgularin %82'sini preterm yenidoganlarin olus-
turdugu ve olgularin %91"inde trombositopeninin
dogumdan sonraki ilk 3 giin icinde gelistigi sap-
tanmustir. Ortalama plazma TGF-31 diizeyi grup 1
yenidoganlarda, grup 3 yenidoganlardan istatis-
tiksel olarak anlamli oranda diisiik saptanirken,
grup 2 ile aralarinda istatistiksel olarak anlamh
farklilik saptanmamuistir. Grup 2 ile grup 3 arasin-
da ise ortalama plazma TGFf1 diizeyleri istatis-
tiksel olarak farkli bulunmamustir.
Trombositopeni nedenine gore yenidoganlarin
plazma TGF-81 diizeyleri arasinda fark saptan-
mamustir. Tim yenido ganlar birlikte degerlendi-
rildiginde; plazma TGF-81 diizeyi ile trombosit
sayist arasinda pozitif bir korelasyon oldugu go-
rilmistir. Sonug olarak trombositopenik yenido
ganlarda distik plazma TGF-81 diizeyinin
trombosit sayistyla ve yenidogan
hematopoezisinin gelisimsel immaturitesiyle ilis-
kili oldugu dustuntlmistir. Plazma TGF-81 di-
zeyi ile neonatal trombositopeni gelisimi arasin-
daki iliskinin aydinlatilmas: icin daha ileri galis-
malara ihtiyag vardir.

TROMBOSITOPENIK PURPURA
PREZENTASYONU VE ENFEKSI-
YON iKi OLGU SUNUMU:

E. Giirkan, B. Giiveng, F. Baglamigh, B. Bozkurt, C.
Unsal.

Hematoloji Bilim Dah, I¢ Hastahklar: Anabilim Dal,
Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Adana.

Enfeksiyon  hastaliklarin  seyri  sirasinda
trombositopeniler hipersplenizm, hemofagositoz,
dissemine intravaskuler koagulasyon, kemik iligi
supresyonu gibi nedenlerle gorilebilmektedir.
Calismamizda enfeksiyon hastaligin seyri sirasin-
da trombositlerin immiin destriiksiyonu sonucu



trombositopenik purpura tablosu ile ortaya ¢ikan
klinik tablo tartisilacaktir.Olgu 1: Siddetli burun
kanamasinedeniyle basvuran 45 yasinda bayan
hastanin oykiisiinde son 1 aydir devam etmekte
olan belagris1 yakinmasive fizik muayenede (FM)
ates, ciltte petesi, ekimozlar mevcuttu. Basvuru
sirasinda anemi (hb 8.2 g/dL, hematokrit % 24) ve
trombositopeni (3.6x109/L) saptandi. Brucella
aglutinasyon testi 1/1280 titrede pozitifti. Kan
kiltiriinde ise Brucella melitensis izole edildi.
Kemik iligi aspirasyonunda (KiA)
megakaryositlerde belirgin artis gosteren seliiler
ilik dokusu gortildii. Hasta ITP olarak degerlendi-
rilerek yiiksek doz steroid (Metil prednizolon 25
mg/kg/g-3 giin) baslandi. Tedavinin 5. Giintinde
trombosit sayis1 133x109/L bulundu. Steroid te-
davisi sonlandirildi. Olgu 2: 19 yasinda kadmn
hasta epistaksis nedeniyle hospitalize edildi. Oy-
kiide 10 giindiir devam eden ¢abuk yorulma ve
bitkinlik mevcuttu. FM'de ates, splenomegali ve
0.5-1 ecm buytikligiinde servikal lenfadenopatiler
mevcuttu. Hemoglobin 8.6 g/dL, hematokrit %
28, trombosit 2x109/L idi. Direkt Coombs testi 4+
bulundu. KiA'da artmis megakaryositlerle birlik-
te derin trombositopenisi ve kanamasi olan hasta-
da Evans sendromu distiniilerek yiiksek doz
steroid baslandi. Tedavinin 5. giiniinde trombosit
sayisinda belirgin artis (103x109 /L) saptandi.
Hematolojik parametrelerde diizelme ile birlikte
fizik muayene bulgular1 gerileyen hastada yatisi-
nin 7.gilintinde kanda PCR y6ntemi iletoxoplazma
gondi DNA"s1 gosterildi. Steroid tedavisi azaltila-
rak kesildi. Yorum: Trombositopenilerin sik¢a
gorildigi enfeksiyonlarda immiinolojik bulgular
ortaya ¢iktiginda erken dénemde antimikrobiyal
tedavi etkinligini gosterinceye dek steroid uygu-
lamasi baslanabilir.

SAGLIKLI KiSILERDE YAS iLE
NEGATIF KORELASYON GOSTE-
REN PFA KAPANMA ZAMANLARI:

A. Ugur Bilgin, I. Karadogan, A. Kiz1l6rs, L. Undar.

Hematoloji Bilim Dal Akdeniz Universitesi Tip Fakiil-
tesi, Antalya.

Platelet function analyser (PFA)trombosit iliskili
primer hemostazi degerlendirmek igin yakin za-
manda gelistirilen kolay, hizli ve giivenilir bir
yontemdir. PFA cihaziile kollogen/epinefrin ve
kollogen/ADP kapanma zamanlaria bakilarak
trombositlerin kalitatif bozukluklarinitespit etmek
miimkindir. Bilindigi gibi sigara igme aliskanligi
ve yas atherosklerotik-kardiyovaskiiler hastaliklar
i¢in major risk faktorleri olarak kabul edilmekte-
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dir, ancak gitintimiizde etki mekanizmalar1 ve
trombosit fonksiyonlaritizerine etkileri halen tarti-
silmaktadir. Bu calismada; PFA cihazi kullanila-
rak yas, sigara, cinsiyet, hematokrit (hct), lokosit
(wbc), trombosit sayist ve kan grublarinn
trombosit agregasyonlar1 tizerine etkileri arasti-
rilmistir. Gereg ve Yontem: Bu calismaya 90 erkek
(sigara icen: 60, sigara igmeyen: 30, ortanca yas:
32/yil), 21 kadin (sigara igen: 10, sigara icmeyen:
11, ortanca yas: 34/yil) toplam 111 saglikli kan
donoérii alinmistir. Hastalarin sitratli kan 6rnekleri
alindiktan hemen sonra kollogen/epinefrin
vekollogen/ADP Kkartujlar1 kullanilarak kapanma
zamanlari olctilmiistiir. Sonuglar: Sigara igen grup
icmeyen grupla karsilastirildiginda sigaranin
kollogen/epinefrin ve kollogen/ADP kapanma
zamanlariiizerine etkisi olmadif1 gosterilmistir.
Bu sonug subgrup analizi yapildiginda da (sigara
icen ve igmeyen kadinlar ve erkekler kendi arala-
rinda) degismemistir. Tim gruplarda yasla ka-
panma zamanlar arasinda negatif bir korelasyon
tespit edilmistir. Cinsiyet, trombosit sayisi, hct,
wbc ve kan gruplarmin etkisi ise bulunamamustir.
Tartisma: Bizim c¢alismamizda; trombosit kapan-
ma zamanlarinin yasla birlikte hizlandig sigara-
nin ve cinsiyetin ise etkisi olmadig1 bulunmustur.
Bu sonug, herhangi bir risk faktorii olmaksizin
ileri yaslarda ortaya cikan atherosklerotik olay-
larda yasla birlikte stimulan ajanlara karsi artmis
olan trombosit cevapliliginin katkis1 olabilecegini
di-stindtirmektedir. Ancak yasin bu etkide ba-
g1msiz bir risk faktori olup olmadigini belirlemek
icin daha ileri ¢alismalaragereksinim bulunmak-
tadr.

AKUT ITP"Li OLGULARIMIZIN
SONUCLARI:

U. Ezert, V.K Culha!, A.E Kibar', M.A ipek?, B. Cuhacr,
F. Citak2.

1 SSK Ankara Coguk Hastaliklar1 Egitim Hastanest,
2 Losante Cocuk Saghgr Merkezi, Ankara.

Idiopatik trombositik purpura (ITP);
trombositopeni (trombosit say1smnin <
100.000/mm3 olmasi), kisalmis trombosit yasam
stiresi, plazma anti trombosit antikor varligi, ke-
mik iliginde normal yada artmis sayida
megakoryositlerle karekterize bir hastaliktir. Has-
talarin buyiik kisminda akut formda baslarken
%10-20"sinde kronik form gelisir. ITP'nin %90 n1
ilk 6 ay icinde tam remisyona girme sansina sa-
hiptir. Hastaligin dogal seyrinin ve farkli tedavi
gesitlerine yamitin degerlendirilmesi, ITP'li hasta-
lara en etkin yaklasimi saptamada etkilidir. Bu



calismada Aralik 97-Ekim 2001 tarihleri arasinda
takip edilmis 50°si kiz 43" erkek toplam 93 ITP'li
hasta degerlendirildi. Hastalarin 671 (%59.2) akut
ITP olup yas ortalamasi7 yas 5 ay idi. Hastalara
tan1 amacli kemik iligi aspirasyonu uygulandiktan
sonra spontan remisyona girmeyen ve trombosit
say1st < 10.000/mm3 veya kanama bulgusu olan-
lara mega doz metilprednizolan (MDMP) tedavisi
(3 gun 30 mgr/kg/gtin, 4 gin 20mgr/kg/gin
p-o) ve intravenoz immiinglobulin (IVIG) tedavisi
(5 gtin, 400 mgr/kg/gtin) uygulandi. IVIG icin
5.gtin, kortikosteroid icin 1.hafta tedaviye yamt ile
1 ve 6. aylardaki trombosit sayis1 degerlendirildi.
Trombosit sayisinin >100.000/ mm3 olusu tedavi-
ye yanit olarak kabul edildi. Akut ITP'li olgulari-
mizin  %51.3’t4 tedavisiz dtiizelirken 24 {ine
(%35.8) MDMP, 6'smna (%8.9) IVIG, 8'ine (%11)
IVIG+MDMP uygulandi. IVIG alan hastalarin
%54 iinde, kortikosteroid alanlarin ise %75%inde
tedaviye ilk yanit mevcuttu. Akut olgulardan
YDMP verilen 16'sinda (%66.6), IVIG verilen
5inde (%45.4) kalic1 remiisyon saptandi. Tedavi
alan ve almayan akut donemde gelen ITP olgula-
rmin %18’inde kroniklesme saptandi. Rekiirrens
ve komplikasyon gozlenmedi. Sonug olarak; gii-
niimiizde 6nemli bir problem olan ¢ocukluk ¢ag1
ITPlerinin tedavisinde akut vakalarda tedavisiz
izlemin yam sira endikasyonu olan hastalarda
MDMP tedavisinin bagarili sonuglar verdigi goz-
lenmistir.

ITP'Li HASTALARDA .
SPLENEKTOMI ONCESI ANTi-D
KULLANIMI:

A. Gokmen Akoz, Z. Ak, S. Dagdas, N. Giiler, M. Yil-
maz, Z. Erdin, S. Erbasi, M. Ayli, G. Ozet.

S.B. Ankara Numune Hastanesi Hematoloji Klinigi,
Ankara.

ITP antitrombosit antikorlarinin neden oldugu
trombosit yikimma bagli olarak gelisen, akkiz,
otoimmiin bir hastaliktir. Splenektomi planlanan
ve Rh(+) olan 4 hastaya splenektomi oncesi tek
doz 50mgr/kg dozunda 1.V. anti-D uygulandi.
Anti-D  kullanim1 6ncesi hastalarin  tiimiiniin
trombosit sayis1 < 20x109 /L idi. 4 hastanin 3 ta-
nesi anti-D uygulamasimi takiben 10 giin iginde
trombosit sayisi< 20x109 /L olmasit nedeniyle
anti-D"ye cevapsiz olarak kabul edildi. 1 hastanin
anti-D sonrasi 2. giintinde trombosit say1st 70x109
/L’ye, 5. gtinde 220x109 /L'ye ulasti. Anti-D tiim
hastalarda iyi tolere edildi. Hicbir hastada allerjik
reaksiyon gelismedi. Hastalarin hi¢birinde ciddi
hemoliz (Hb" de 2 gr/dL'den fazla diisme) go-
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riilmedi. Ortalama Hb'de diisme 0.5 gr/dL bu-
lundu. Anti-D  verilen hastalarin  hepsine
splenektomi uygulandi. Anti-D’ye cevap verme-
yen 3 hasta splenektomi sonrasi trombosit sayist <
20x109 /L olmasinedeniyle splenektomiye yanit-
siz olarak kabul edildi. Anti-D'ye yanit veren
hastanin splenektomi sonras: 2. ayda trombosit
sayis1 200x109 /L bulundu. Fc reseptor blokaji ITP
tedavisinde 6nemli bir mekanizmadir. Fc reseptor
blokaji yaparak etki gosteren anti-D, IVIG'e gore
yan etkileri daha az, uygulanmasi daha kolay ve
daha ucuz olmasi nedeniyle splenektomi oncesi
kullanulabilir. ~Anti-Dye cevapsiz hastalarin
splenektomiye de yanit vermemesi, bu hastalarda
dalak disinda hepatik trombosit
sekestrasyonununda rol oynayabilecegini diistin-
diirmektedir. Splenektomiye yamtta anti-D'ye
cevabin bir kriter olarak kullanilabilmesi i¢in daha
fazla sayida hasta igeren calismalar yapilmasi
gerekmektedir.

IDIOPATIK TROMBOSITOPENIK
PURPURA : ANKARA NUMUNE
HASTANESI HEMATOLOJI KLIiNi-
GI DENEYIMI :

A.G. Akoz, S. Dagdas, N. Giiler, Z. Ak, M. Yilmaz, N.
Aydogan, G. Ozet.

S.B. Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi
Hematoloji Klinigi, Ankara.

Idiopatik trombositopenik purpura (ITP) hem
cocukluk hem de eriskin yas grubunda goriilen
retikiiloendotelyal sistemde trombosit yikim arti-
sina bagli olarak gelisen akkiz, otoimmun bir has-
taliktir. Temmuz 2001 - Temmuz 2002 tarihleri
arasinda Ankara Numune Hastanesi Hematoloji
Poliklinigine izole trombositopeni nedeni ile bas-
vuran 30 hastaya hikaye, fizik muayene ve yapi-
lan tetkikler sonucunda ITP tanust konuldu.
Asemptomatik, trombosit sayist > 30x109 /L olan
8 / 30 hasta tedavisiz takibe alindi. Prednizon 1
mg/kg/glin dozunda basglanan 14 / 22 hastada
kortikosteroid tedavisine yanit alind1.
Kortikosteroid tedavisine yanit veren 9 / 14 has-
tada steroid dozu azaltilirken trombosit sayisinin
50 x 109/L'nin altina diismesi iizerine steroide
bagimli kabul edilerek splenektomi planland.
Steroid dozu azaltilarak kesildikten sonra en az 4
aydir trombosit sayis1 > 100 x 109/L olan 5 hasta
tam remisyon olarak kabul edildi. Prednizon te-
davisini 1 mg/kg/giin dozunda 4 hafta boyunca
alan 8 hastada trombosit sayisinin < 50 x 109/L
olmasi nedeni ile steroid tedavisine yanitsiz ola-
rak kabul edilerek splenektomi planlandi.



Splenektomi planlanan 9 steroide bagimli, 8
steroide cevapsiz toplam 17 hastadan 8 hastaya
splenektomi yapildi. Splenektomi sonrasi 6 hasta-
da trombosit sayist > 100 x 109/L olup
splenektomiye yamnt alindi. Splenektomi sonrasi 2
hastada trombosit sayisinin < 20 x 109/L olmasi
nedeni ile splenektomiye yanitsiz olarak kabul
edildi. Sonug olarak kortikosteroid tedavisi basgla-
nan ITP hastalarin % 64'iinde kortikosteroid
tedaviye cevap alindi. Kortikosteroid tedavisi ile
tam remisyon orami % 23 olarak bulundu.
Splenektomi yapilan hastalarin % 75%inde
splenektomiye yanit alind1.

IDIOPATIK TROMBOSITOPENIK
PURPURADA ANTi-D UYGULAMA
SONUCLARIMIZ:

H.Giilen, D. Uzunkaya, A. Erbay, C. Vergin.

Hematoloji-Onkoloji Klinigi, Dr. Behcet Uz Cocuk Has-
taliklar Egitim ve Arastirma Hastanest, Izmir

Idiopatik trombositopenik purpura ;
trombositopeni (trombosit sayis1 < 100 x 109 /L),
trombosit omriinde kisalma, plazmada anti-
trombosit antikorlarin varligi ve kemik iliginde
megakaryosit sayisinda siklikla artma ile karakte-
rizedir. ITP'nin tedavisi bireyseltemellere ve
trombositopeninin derecesine baglidir. Ucuz ve
etkinliginin ytiiksek olmasi nedeniyle ¢ok sik kul-
lanilan steroid tedavisine gore yan etkilerinin
diisik olmasi, IVIG tedavisinin pahali ve uzun
stirede uygulanmast ve postsplenektomi sepsis
riskindeki artis, anti-D tedavisini giindeme getir-
mistir. Izmir Dr. Behcet Uz Cocuk Hastanesi He-
matoloji bolimiinde izlenen 5'i kronik, 1'i akut
toplam 6 ITP'li hastada 50 ug/kg IV anti-D teda-
visi uygulandi. Tedavinin uygulandigr gtin ve
tedavi sonrasi1 yedinci giin hemogram kontrolleri
alindi. 4 hastada parsiyel , 1 hastada tam yanit
alindi. Ortalama 3.6 + 1.1 hafta (median:4 hafta)
streyle trombosit degerleri 20 x 109 /L nin tize-
rinde seyretti. Yarutsiz kabul edilen kronik ITP'li
bir hastaya splenektomi yapildi. Anti-D uygula-
masi sonrast anaflaksi gibi ciddi bir yan etki goz-
lenmezken, yalnizca iki hastada hemoglobin de-
gerlerinde 1 g/dl'den daha fazla diisiis gozlendi.
Ancak bu hastalarin transfiizyon ihtiyact olmadi.
Anti-D, uygulama stiresinin kisa, anaflaksi gibi
ciddi yan etkilerinin yok denecek kadar az olmasi,
maliyetinin IVIG'e gore dusiik olmasi yanisira,
daha kiictik bir plazma dondr havuzundan elde
edilmesinden dolay1 enfeksiyon riskinin de daha
az olmasi nedeniyle akut ve kronik ITP de uygu-
lanabilecek bir tedavi yontemidir.
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ILERI YASTA iZOLE
TROMBOSITOPENI ILE BASVU-
RAN FANCONI ANEMI'Li HASTA:

0. Vural, B. Turgut, G.E. Pamuk, M. Demir, T. Yesilyurt.

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim
Dal, Edirne

Fanconi  anemi'si  pansitopeni,  konjenital
malformasyonlar, biiytime geriligi, kromozomal
fragilite, 16semiler basta olmak {izere ttimér olu-
sumuna hassasiyet artis1 ile karakterize, nadir
otozomal resesif bir hastaliktir. Hastalik genellikle
7 yas civarinda fark edilir. Burada hematolojik
bulgu olarak izole trombositopenisi olan 22 ya-
sinda, erkek Fanconi anemi’si tanisi konan bir
olgu sunulmustur. 1.65 m boyunda, 50 kg agirli-
ginda, ince yapihh hastanin, yiiziinde ve
govdesindedaha belirgin pigmentasyon artist
mevcuttu. Tam kan sayminda; hemoglobin:
13,3gr/dl, hematokrit:%39, ortalama eritrosit
hacmi: 102fl, Iokosit:4.600/mm3, trombosit:
27.000/mm3 idi. Periferik kan yaymasinda hafif
makrositoz ~ vardit  Kemik  iligi  biopsisi
normoselliilerdi. Biyokimyasal testler normal
sinirlarda idi. Ferritin:742 ng/ml (N:3-17ng/ml)
idi. Batin ultrasonografisinde sol bobrek ektopikti.
Lomber grafisinde L5 vertebrada displazi mevcut-
tu. Kromozom frajilitesini gostermek i¢in istenen
diepoxybutane testi pozitifti olarak geldi. Fanconi
anemisi tanis1 konan hastamizin ileri yasta izole
trombositopeni ile basvurmasinedeniyle, Fanconi
anemisinin trombositopeninin ayrici tanusinda yer
almasi gerektigi diistintilmiisttir.

TIP 2 DIABETES MELLITUSTA OR-
TALAMA TROMBOSI T HACMi VE
IN-VITRO TROMBOSIT FONKSI-
YON TESTLERININ
MIKROVAKULER KOMPLIKAS-
YONLARLA iLiSKIiSi:

P.Ozen, S.Aydinli, G.Saydam, F.Sahin, , M. Tiiziin, F.
Biiyiikkececi.

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali,
Bornova, Izmir

Tip 2 Diabetes Mellitus seyrinde, vaskiiler komp-
likasyonlar mortalite ve morbiditenin en biiytik
nedenidir.Diabetik vaskiilopatinin gelisiminde
hipertansiyon =~ ve mekanik gerilme gibi



hermodinamik faktorler, renin-anjiotensin sistemi
ve endotelin gibi norohumoral faktorler, ileri
glikasyon tirtinleri, protein kinaz C aktivasyonu,
sorbitol birikimi gibi metabolik faktorler ve
transforming growth faktor-3, vaskiiler endotelial
growth faktor, epidermal biiyime faktori,
trombosit kaynakli biiytime faktorii gibi sitokinler
rol oynamaktadir. Yapilan bir ¢ok c¢alismayla
dibetik vaskiilopatinin patogenezinde
trombositlerin énemli rolti olduguna dair birgok
kanit ortaya cikarilmistir. Bu calismamizda
diabetes mellituslu hastalarda artmis trombosit
fonksiyonunun bir gostregesi oldugu ileri siirtilen
trombosit ortalama volumiiniin (MPV) ve yine
diabetes mellitus'un mikrovaskiiler ve
makrovaskiiler komplikasyonlarinin gelisiminde
trombosit agregasyonunun artmis olmas: iddia-
sindan yola cikarak, komplikasyon gelismis olan
hastalarda, komplikasyon gelismemis olanlara
gore MPV ve trombosit agregasyonunun artmis
olup olmadigmmi arastirdik. Bu c¢alismaya 48
komplikasyon gelismemis ve 52 komplikasyonlu
diabetik hasta alindi. Hastalarin seciminde
trombosit agregasyonunu etkileyecek ilag (aspirin
ve nonsteroid antiinflamatuar vb.) almamalarmna
dikkat edildi. Hasta gruplar1 arasinda demografik
Ozellikler, diabet yasi, hematokrit degerleri,
trombosit sayilar1 agisindan fark yoktu. Hastalar
komplikasyonlariyoniinden goéz ve noroloji
konsultasyonu, proteiniiri ve makrovaskiiler has-
talik yontinden klinik sorgulama ile degerlendi-
rildi. Hastalarin hepsinde MPV o6l¢timii yapild: ve
ADP, EPINEFRIN ve KOLLAJEN ile in-vitro
trombosit aggregasyonu degerlendirildi. Sonucta
olarak; komplikasyon ortaya ¢ikmis olan ve hentiz
komplikasyon gelismemis gruplar arasinda MPV
ve in-vitro agregasyon oranlar arasinda istatistik-
sel olarak anlamlhi bir fark bulunmadi.
Trombositlerin diabetik vaskiiler komplikasyonla-
rin etiopatogenezinde 6nemli rol oynadigina dair
bir ¢cok kanit olmasina ragmen biz ¢alismamizda
buna ait bir sonu¢ bulmadik. Bunun nedeni, in-
vitro testlerin trombositlerin in vivo olaylardaki
roliinii ortaya koyamiyor olmasi veya komplikas-
yonlu grupta aktive trombositlerin artmus tiiketi-
mi olabilir. Bunu gostermek icin daha ileri calis-
malar gerekmektedir.

IDIOPATIK TROMBOSITOPENIK
PURPURALI COCUKLARDA
ANTIFOSFOLIPIDANTIKORLARI:

H. H. Kozano glu, Y. Kiling, S. Cetiner, N. Alparslan,].
H. Diindar.

Pediatrik Hematoloji Bilimdah, Cukurova Universitesi
Tip Fakiiltesi, Adana.

Antifosfolipid sendromu (AFS), tekrarlayan venoz
ve/veya arteriyel trombozlar, tekrarlayan fetal
kayip ve trombositopeni ile karakterizedir.
Trombositopeni AFSunun sik bir bulgusu olup
hafif veya orta siddettedir. Bu calismada, akut
ITP'li c¢ocuklarda antikardiyolipin (AKA) ve
antifosfolipid antikor (AFA) lar1 incelenerek
prognostik faktorlerden biri olarak AFA saptan-
maya calisilmistir. Hasta grubunda 38%i kiz, 45%i
erkek toplam 83 olgu vardi. Kontrol grubu hema-
tolojik parametreleri saglikli, ayni yas grubu 60
¢ocuktan olusuyordu ve 27°si kiz, 331 erkek idi.
Hasta ve kontrol grubunun hematolojik paramet-
releri, koagitilasyon testleri, serum
immiinglobulin, C3, C4, CRP, RF, ANA, antiDNA,
viral panel, AKA IgG ve IgM, AFA IgG ve IgM
diizeyleri calisildi. Hasta ve kontrol gruplar ara-
sinda trombosit sayisi, kanama zamani ve pihti
retraksiyonu ortalama degerleri arasinda istatis-
tiksel olarak belirgin fark saptanirken (p<0.001),
hemoglobin, hematokrit, beyaz kiire, pihtilasma
zamanyi, PT, fibrinojen ortalama degerleri arasinda
fark yoktu. Hasta grubunda PTT ortalama deger-
leri daha ytiksek ancak fark istatistiksel olarak
sinirda anlamli idi (p£0.05). C3, C4, IgM, ve IgD,
IgE, AFA IgG ve IgM ortalama degerleri arasinda
farklilik bulunmadi. Serum IgG, AKA IgG ve IgM
ortalama degerleri hasta grubunda anlaml olarak
yiiksek bulundu, (sirasiyla p<0.001, p<0.05,
p<0.01), trombosit sayis1 ile AKA dtizeyleri ara-
sinda korelasyon yoktu, AKA IgG ve IgM deger-
leri (r=0.5, p<0.001). AFA IgG ve IgM degerleri
arasinda lineer korelasyon vard: (r=0.4, p<0.001).
Hem ITP tanisinda, hem komplikasyonlar ve
prognoz yoniinden trombositopeni ve AFS bera-
berligi dikkate alinmalidir.

HEREDITER HEMORAJIK
TELANJIEKTAZILi OLGUDA
TRANEKSAMIK ASIT iLE
EPISTAKSIS TEDAVISI:

H.Yilmaz, D.Ozatli, F.Ceran, A.Boydak.

SSK Egitim Hastanesi II.Dahiliye Klinigi, SSK Ihtisas
Hastanesi Hemataloji Klinigi, Ankara

Herediter hemorajik telanjiektazi (HHT) nadir
goriilen otozomal dominant gegis gosteren, tek-
rarlayan epistaksis, cilt ve mukozal yiizeylerde
kolayca kanayan telanjiektaziler ve farkli organ
sistemlerinde yer alan arteriovenoz
malformasyonlar ile karakterize kalitsal bir hasta-



liktir. Tekrarlayan epistaksis sik tedavi ve
hospitalizasyon gerektirdi ginden hastaligin en
sorunlu komponentidir. 59 yasinda erkek hasta
2001 yilinin haziran ayinda 30 yildir olan tekrar-
layan epistaksis ve derin anemi nedeniyle dahili-
ye servisine kabul edildi. Epistaksis birbuguk sene
oncesine kadar evre I diizeyinde iken bir buguk
yildir evre V diizeyinde imis. Kizkardesi ve kizin-
da da epistaksis mevcutmus. Fizik muayenede,
ozellikle burun tizerinde, ag1z ve dil mukozasinda
telanjiektaziler vardi. Kalp sesleri aritmik, S3(+)"di
ve splenomegali mevcuttu. Bagvuru sirasinda, Hb:
3.8g/dl, Htc: % 14.3, BK: 5000/mm3, Thr:
142.000/mm3 idi. Periferik yaymada eritrositler
hipokromik, mikrositik idi ve atipik hiticre yoktu.
Ferritin: 9.2 ng/ml ve hemostaz paneli normal idi.
Kemik iligi biyopsisinde hafif megaloblastik degi-
siklikler izlendi. Ust gastrointestinal sistem en-
doskopisinde  antrumda  anjiodisplazi  ve
abdominal USG'de karacigerde hemanjiyom,
splenomegali izlendi. Portal venoz sistem dopler
USG'de hepatik arter, portal ven ve splenik ven
caplar1 artmus ve tortiyoze olarak goriildii. Bu
bulgulara dayanarak hastaya HHT tarms: kondu
ve hasta ferroglisin stilfat: 567mg/ giin, epistaksise
yonelik traneksamik asit: 1g/gtin tedavisi ile ta-
burcu edildi. Takipte aylik kontrollere gelen has-
tanin epistaksis siklik ve miktarinda azalma kay-
dedildi. Traneksamik asit tedavisi 6ncesinde ayda
bes tinite eritrosit stispansiyonu transfiizyonu
ihtiyact olan ve her giin burun kanamasi olan
hastanin, tedavi basladiktan sonra transfiizyon
ihtiyac1 ayda bir tiniteye indi ve hastanin bir hafta
hi¢ kanamasiz donemleri olmaya baslad1. Tedavi-
nin altinci ayinda olan hasta halen tedaviye de-
vam etmektedir. HHT" de epistaksis igin ¢ok farkl
tedavi yontemleri onerilmektedir: Lazer tedavisi
(Nd-Yag, argon), brakiterapi, intramukozal
sklerozan madde enjeksiyonu, sistemik Ostrojen
tedavisi, lokal/sistemik aminokaproik asit ve
traneksamik asit tedavisi, cerrahi tedavi (maksiller
arter ligasyon ve embolizasyonu,
septodermoplasti operasyonu). Ancak epistaksis
hala tam olarak tedavi edilememektedir ve evren-
sel olarak kabul edilmis "en iyi tedavi yontemi"
yoktur. Sonug olarak sistemik traneksamik asit
tedavisi, diger secenekler arasinda bulunan umut
vadeden non-invaziv bir secenektir.

ANTIFOSFOLIPID ANTIKOR POZI-
TiFLIGI SAPTANAN OLGULARIN
KLINIK PREZENTASYONLARI:

A. Ugur Bilgin, i. Karadogan, B. Avey, L. Undar.

Hematoloji Bilim Dalh Akdeniz Universitesi Tip Fakiil-
tesi, Antalya.

Antifosfolipid antikorlar1 (APA) ile
tromboembolik olaylarin birlikteligi uzun yillardir
bilinmektedir. Trombotikolay hem venéz hemde
arteriyel sistemde goriilebilmekte ve en sik olarak
derin ven trombozu ve serebrovaskiiler olay sek-
linde karsimiza cikmaktadir. Tekrarlayan fetal
kayiplarin  eslik  ettigi ~ durumlarda ise
antifosfolipid sendromundan bahsedilmektedir.
Bu calismada; Ocak 2000Agustos 2002 yillar1 ara-
sinda Hematoloji Bilim Dali Laboratuvarina cesitli
endikasyonlarla gonderilen ve APA, ACA
ve/veya lupus antikoagiilan pozitif olan 100 ol-
gudan demografik ve klinik 6zelliklerine ulasila-
bilen 68 hasta degerlendirilmeye alinmistir. SO-
NUCLAR: Calismaya; yaslar1 14 ile 83 arasinda
olan (ortanca yas: 46) toplam 68 (kadin:41, er-
kek:27) olgu alinmis olup, 27'sinde (kadm: 13
ortanca yas: 26, erkek:14 ortanca yas:49) APA,
ACA ve/veya lupus antikoagiilan pozitifligi ile
birlikte tromboz klinigi saptanmistir. Etilojiye
gore dagilim: primer APA sendrom: 19 olgu, he-
matolojik malignite ve SLE'ye sekonder APA
sendrom: sirasiyla 6 ve 2 olgu seklindedir. Hasta-
lar ilk basvurudaki en sik rastlanan bulgu ve/
veya yakinmalarina gore gruplandirildiginda: 9
hastada serebrovaskiiler olay, 11 hastada derin
ven trombozu ve/veya pulmoner emboli, 8 has-
tada tekrarlayan diisiik ve/veya olii dogum,
3'tinde ise katater trombozu oldugu tespit edil-
mistir. Burada yer alan 2 olgu masif pulmener
emboli ve ardindan gelisen sepsis, 1 olgu ise TTP
klinigi ile kaybedilmistir. Calismada yer alan di-
ger 41 olguda tromboz 6ylu ve klinigi tespit edi-
lememistir ancak 7 hastanin trombositopeni-
kanama Kklinigi ile basvurdugu ve imniin
trmbositopeni tarusi konularak tedavi verildi gi
saptanmustir. TARTISMA: Bizim olgularimizda da
izlenildigi gibi APA  sendromu yillarca
asemptomatik ka- labilecegi gibi 6liimctil tablola-
ra neden olabilecek klinikle de seyredebilmekte-
dir. Literattirde, APA pozitif olgularda yasamlar1
boyunca trombotik olay gelisme olasiligiyaklasik
%30, yillik oran ise %1 olarak bildirilmistir. Ozel-
likle geng yasta ortaya ¢ikan ve etiyolojisi bilin-
meyen tromboembolik olaylarda antifosfolipid
sendromumutlaka akla getirilmelidir. Immiin
trombositopenili hastalarda ise APA pozitifliginin
klinik 6nemi tam olarak bilinmemekle birlikte
APA sendromu igin risk olusturdugunu gosteren
calismalar mevcuttur.

LOKAL KLORAMFENIKOL KUL-
LANIMINA BAGLI OLARAK GELI-



SEN REVERSIBL o
AGRANULOSITOZ VAKA TAKDIMIi:

M. Giiney, S. Giirses, N. Erhan, M. Davutoglu.
Bezmialem

Valide Sultan Vakif GurebaEgitim Hastanesi I¢ Hasta-
liklar Klinigi, Istanbul.

GIRIS: Kloramfenikol hematopoetik sistem tize-
rinde ciddi olumsuz etkileri oldugu bilinen bir
antibiyotiktir. Bu sebeple genis etki spektrumuna
ve ucuz olmasina ragmen klinikte kullanimi simir-
lidir. Bu yazida, lokal KF kullanimini takiben or-
taya citkan bir agrantilositoz vakasitakdim edil-
mekte ve bu miinasebetle konu tartisilmaktadir.
VAKA: MO, 69 yasinda, Rizeli ev hanumi. Halsiz-
lik ve 5 gtindiir siiren ates sikayeti ile acile basvu-
ran hasta anemi ve lokopeni tesbit edilince yati-
rildi.  Hastaneye yatisindan 3 ay once
serebrovaskiiler olay gec¢irmis, bu sirada hipertan-
siyon tesbit edilmis. Lisinopril ve
hidrokolorotiazid kombinasyonu antihipertansif,
karbamazepin, amitriptilin, dipiridamol ve aspi-
rin baglanmis. Ibuprofen de kullanmaktaymus.
Yatistan 1 ay once, cilt lezyonu sebebiyle hekim
tavsiyesi olmaksizin eczaneden aldig1
kloramfenikollii merhemi 5 giin kullanmis. Mua-
yenede submandibular ve inguinal mikro LAP,
agizda aftoz tilser mevcuttu. Aksiller ates 38, tiim
odaklarda 1/6sistolik sufl, akciger kaidelerinde
krepitan raller mevcuttu. Tetkiklerinde Hct: %
29.8, Hgb % 9.9gr, eritrosit 3350000/ mm3, 16kosit
1100/mm3, mutlak notrofil sayist 100/mm3,
trombosit 229000/ mm3, biyokimya degerleri AST
46 ALT 54 GGT 96, ESR 113 mm/h. Tele grafide
sol parahiler kitle/infiltrasyon gortiniimii mev-
cuttu. Klinik Seyir ve Tedavi: Hastaya
notropeni+pnomoni teshisiyle seftazidim ve
amikasin tedavisi baglandi. Kemik iliginde
promiyelositlerden sonraki miyeloid hiicreler ¢ok
azalmis, kirmizi seri normal, megakaryositler
yeterli gorildi. Idrar kiltiriinde E coli tiredi.
Atesi antibiyotik tedavisinin 3. gtinti diistii. Has-
taya koloni stimdiile edici faktor verilmedi. Yatisi-
nin 2. giinii noétrofil sayis1 14/mm3 ile en dustik
degerde idi. Lokosit ve notrofil sayist giderek
ylikseldi ve tedavinin 10. giinti 16kosit sayis
5600"e, notrofil sayis1 2100%e ulasti. Tedavinin 16.
giiniinde hasta taburcu edilerek ayaktan takibe
alindi. TARTISMA: Epidemiyolojik calismalara
gore kloramfenikol en sik nétropeniye yol acan
droglardan biridir. Notropenik etkisi hem doza
bagimli, hem de dozdan bagimsiz "idiosenkrazik"
olarak ortaya cikabilmektedir. Vakamizda da
notropeni muhtemelen "idiosenkrazik" etki ile
gelismistir. Hastanin kullandig1 karbamazepin,
amitriptilin, hidroklorotiyazid, ibuprofen ve
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lisinopril de nétropeni gelismesine katkida bu-
lunmus olabilir Turkiye'de dipiron,
kloramfenikol, nonsteroid antiinflamatuvarlar
gibi notropeniye yol acabilen bir¢ok ilac yasalara
aykir1 olmasina ragmen regetesiz olarak satilmak-
tadir. flaglara bagh toksik etkileri en aza indirmek
icin recgetesiz ila¢ satisi siki sekilde denetlenmeli-
dir.

HASTA POPULASYONUMUZDA
HBsAg POZITIFLIGININ HEMATO-
LOJIK PARAMETRELER UZERIN-
DEKI ETKIiSININ DEGERLENDI-
RILMESI:

M. Giiney, S. Bos, M. Cakirca, N. Erhan.

Vakif Gureba Egitim Hastanesi I¢ Hastahklar Klinidi,
Istanbul.

AMAGC: Hepatit B virtisine (HBV) bagh kronik
infeksiyon ciddi bir toplum sagligi problemidir.
Kronik HBV infeksiyonu karacigerde yol agtig1
hasarin yamn sira, diger doku ve organlarla ilgili
bozukluklara da yol agabilir. Bu ¢alismada, HBV
infeksiyonuna bagli olarak ortaya ¢ikan hematolo-
jik degisikliklerin degerlendirilmesi amaclanmis-
tir. MATERYAL VE METOD: Vakif Gureba Egi-
tim Hastanesi I¢ Hastaliklar1 Kliniginde 1995-2002
yillar1 arasinda izlenen hastalarda HBsAg pozitif-
ligi ile hematolojik degerlerin iliskisi degerlendi-
rildi. Hastalarin kayitlar1 geriye dontik olarak
taranarak, yas, cinsiyet, HBsAg statusu ve hema-
tolojik degerler ve eritrosit indeksleri kaydedildi.
HBsAg (+) olan grupla HBsAg(-) olan gruptaki
degerler istatistiki istatistiki agidan karsilastirilda.
Sonuglar literatiir 151§1nda yorumlandi. BULGU-
LAR: HBsAg tayini yapilmis 2703 vakadan 1465
erkek, 1238'i kadin idi. Toplam 143 vakada
HBsAg (+) bulundu. (90 erkek, 53 kadin). HBsAg
(-) grupta ortalama Hb 11.98, Hct 35.29, eritrosit
4264537, 1okosit 9313, trombosit 248995 idi.
HBsAg (+) grupta ortalama Hb 11.9, Hct 34.45,
eritrosit 4170072, 16kosit 7925, trombosit 218569
idi. HBsAg (+) grupta tiim bu degerler azalmist:
ancak, sadece lokosit ve trombosit sayisindaki
azalma istatistiki agidan anlamliydi. Kadin ve
erkek vakalar ayri ayr1 degerlendirildiginde ise,
elde edilen sonuglar farkliydi. Erkeklerde HBsAg
(+) grupta hem lokosit hem de trombosit sayilar:
¢ok anlamli olarak diistiktii. Kadinlarda ise,
HBsAg (+) grupta trombosit sayisindaki azalma
anlamliya yakin bulundu. Kadinlarda lokosit
sayisindaki farkise anlamli degildi. Eritrosit in-
dekslerinde HBsAg pozitifli§i ve cinsiyete gore



herhangi bir degisiklik yoktu. TARTISMA:
HBV'ye bagl sirozda anemi siktir, siroz olmayan
vakalarda ise bu mutad degildir. Vakalarimizda
anemi agisindan HBsAg (+) ve (-) gruplar arasin-
da anlamhi  fark yoktu. Lokopeni ve
trombositopeni HBV'ye bagl sirozda daha ok
hipersplenizme bagli ortaya ¢ikar. Siroz olmayan
vakalarda ise lokopeni ve trombositopeni belirgin
degildir. Otoimmiin trombositopeni de goriilebi-
lir. Serimizde sirozlu vakalar oldukc¢a az olmakla
beraber, tzellikle erkeklerde HBsAg (+) olanlarda
lokosit ve trombosit sayist anlamli dlctide azdi. Bu
bulgular, siroz 6ncesi dénemde de kronik HBV
infeksiyonunun lokosit ve trombosit sayisinda
azalmaya yol agabilecegini gostermektedir. Kro-
nik hepatit ve sirozda genellikle hafif/orta sevi-
yede makrositoz beklenir. HBsAg (+) ve (-) grup-
larimiz arasinda bu agidan higbir fark yoktu ve bu
durum sirozlu hastalarin serimizde ytiksek oran-
da olmadigmin dagostergesidir. HBsAg pozitif
olan vakalar sitopeni agisindan da izlenmelidir.
Normal siurlarin altinda 16kosit ve trombosit
sayist olanlar siroz gelisimi ve immdiin sitopeni
acisindan degerlendirilmelidir.

FEBRIL NOTROPENILI HASTA-
LARDA KLASIK AMPHOTERI SIN-
B KULLANIMI:

K. Serethanoglu, I. Aydogdu, E. Kaya, I. Kuku, M.
Baydar, M. Dikilitas, F. Ates, K. Cikim, I. Pembegiil, S.
Serefhanoglu, R. I. Oner, R. Bentli, H. Atmaca.

Inénii Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji ve
Infeksiyon Hastaliklar1 Klinigi, Turgut Ozal Tip Mer-
kezi, Malatya.

Akut losemilerin tedavisinde en sik goriilen
komplikasyon  febril = notropenidir.  Febril
notropenide ampirik antibiyotik uygulamasina
cevap alinamayan hastalarda tedaviye ampirik
amphoterisin-B  ilave  edilmektedir. Klasik
amphoterisin-B tedavisine bagli anaflaksi, allerji,
bobrek, karaciger ve metabolik yan etkileri sik
olarak goriilmekte ve kullanimini kisitlamaktadir.
Amacimiz klinigimizdeki febril notropenik hasta-
lardaki ~ ampirik  olarak  kullanilanklasik
amphoterisin-B tedavisi sikligini ve yan etkilerini
belirlemektir. Son bir yilda klinigimizde yatarak
tedavi olan 42 akut losemi hastasinda 69 febril
notropeni atagitesbit edildi. Ampirik antibiyotik
tedavisine yanit alinamayan 18 hastadaki 22 atak-
ta tedaviye klasik amphoterisinB tedavisi(l
mg/kg) eklendi. Bir hastaya ise karaciger ve bob-
rek testlerinin bozuklugu nedeniyle liposomal
amphoterisin-B tedavisi baslandi. Hastalarda
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tedavi baslangicinda 16 atakta orijini bilinmeyen
ates, 6 atakta klinik olarak dokiimante infeksiyon,
bir atakta ise mikrobiyolojik olarak doékiimante
edilen enfeksiyon mevcuttu. Klasik amphoterisin-
B hastalara verilmeden 6nce tiim hastalarda yan
etkileri ~ azaltmak  amaciyla  parasetamol,
antihistaminik ve deksametazondan olusan hazir-
lama tedavisi uygulandi. Bir hastada karaciger ve
bobrek fonksiyonlaritedavi sirasinda bozuldugu
icin liposomal AmphoterisinB formuna gecildi.
Klasik amphoterisin-B tedavisi sirasinda allerji ve
anaflaksi gibi yan etkilerhi¢ goriilmedi. Ataklarin
besinde antifungal tedaviye ragmen cevap alina-
madi ve iki hasta kontrol edilemeyen enfeksiyon
nedeniyle o6ldii. Hastalarin dordiinde Kklasik
amphoterisinB tedavisine baglh hipopotasemi, bir
hastada ise bobrek fonksiyonlarinda bozukluk, bir
hasta ise gelisen metabolik asidoz nedeniyle 6ldii.
Sonug olarak, klinigimizde febril nétropeni atak-
larmin 1/3 tinde ilave antifungal tedaviye ihtiyag
olmaktadir. Klasik amphoterisin-B tedavisi veril-
meden once uygulanan parasetamol,
antihistaminik ve deksametazon hipersensiviteye
bagli yan  etkileri  onlemektedir.  Febril
notropenide klasik amphoterisinB tedavisi sira-
sinda elektrolit ve bobrek fonksiyonlarimn takibi-
nin énemli oldugu, liposomal formlarmin pahali
olmasindan dolay1 hastalarin yakin takibi ile kla-
sik amphoterisinB giivenle kullanilabilir.

HIPEREOZINOFILIK SENDROM
VE DISSEMINE
CRYPTOSPORIDIUM
ENFESTASYONU ETYOLOJISINDE
HIiPER IgM SENDROMU: OLGU
SUNUMU

Y. Aydinok, S. Aksoylar, N. Kiitiikg¢iiler, F Genel, S.
Kansoy, K. Kavakli, N. Cetingiil

Hematoloji -Onkoloji ve fmmunoloji Bilim Dal, Ege
Universitesi Tip Fakiiltesi, Izmir.

Hipereozinofilik =~ sendrom  (HES),  klonal
neoplastik hiicrelerin eozinofilik diferansiasyonu
veya reaktif eozinofili sonucu gelisebilecegi gibi,
idiyopatik te olabilmektedir. Burada, ates, solu-
num sikintist ve kronik ishal oykiisii ile gelen, 12
aylik malnutrisyonlu bir kiz olguda, siddetli HES
etyolojisinin multidisipliner bir yaklasimla deger-
lendirilmesi sunulmustur. Olgunun &ykiistinde,
mekanik ventilasyon destegi gerektiren, siddetli
RSV enfeksiyonu sonrasi siiregelen solunum si-
kintist bildiriliyordu. Olgu, klinik izlemimizde,
kan ve pleural effiizyon kiiltiirtinde pseudomonas
aeruginosa'nin {retildigi nekrotizan pnoémoni



gecirdi. Kan sayiminda, 16kositoz, iiml1 anemi ve
trombositoz izleniyordu. Periferik kanda siddetli
eozinofili  (>5x109/L)  c¢arpiciydi,  anormal
eozinofil morfolojisi veya myelodisplazik bulgu
izlenmedi. Kemik iligi aspirasyonunda, %52
myeloid seri hiicresinin %751 eozinofil olup
blastik hticre %2 idi. Kemik iligi biyopsisinde
myelofibrozis saptanmadi. Kemik iligi sitogenetik
incelemesi normal ve bcr-abl negatif bulundu.
Hepatomegali, GGT ve ALP ytiksekligi bulunup,
ultrasonografik inceleme, intrahepatik safra ka-
nallarinda dilatasyon ve periportal
hiperekojeniteye isaret ediyordu. Karaciger doku
histopatolojisinde, safra kanallar1 cevresinde yo-
gun eozinofilik infiltrasyon izlendi. Toraks to-
mografisinde, atelektazi, bronsiektazi ve
fibrozisin eslik ettigi kronik akciger hastalig: ile
uyumlu  goriinim  saptandi.  Endotrakeal
aspirasyonda da bol eozinofil gozlendi. Olgunun
gaita bakteriyel ve fungal kiilttirleri negatif iken,
parazitolojik  incelemesinde  cryptosporidium
parvum  enfestasyonu  goriildii.  Izlemde,
trakeostomi gerektiren, siddetli larengial 6dem
gelisen olgunun endotrakeal aspirasyonunda da
cryptosporidium saptandi. Yineleyen siddetli
viral ve bakteriyel enfeksiyonlar ve dissemine
cryptosporidium enfestasyonu bulunan olguda,
IgG, IgG subgruplari ve IgA diizeyleri diisiik iken
normal IgM seviyesinin varligi, Hiper IgM Send-
romu 'nu (HIGM) diistindiirdi. Molekiiler genetik
inceleme, CD40 geninde yeralan ve CD40"1n yii-
zey ekspresyonunun yoklugu ile sonuglanan mu-
tasyonun varhigimi gosterdi. Olgu, otozomal rese-
sif olarak kalitilan bu genetik defekte sahip, diin-
ya literattirtinde bildirilen, 4. HIGM olgusuydu.
Hastamizda, sitogenetik inceleme ile klonal
eozinofili varligr gosterilemedi. HES, kronik
enflamasyona reaktif gelismis veya CD40 eksikli-
ginin kendisiyle iliskilendirilebilecek, sitokin (IL-
5) tiretimi sonucu, sekonder eozinofili olarak de-
gerlendirilebilirdi. Ister reaktif, isterse klonal ne-
denlerle olussun, HES'da ortak sonug, karaciger,
akcigerve kalpte eozinofilik organ hasaridir. Bu
olguda HES'un, kolestatik karaciger hastaligi,
kronik akciger hastalig1 ve gastroenteritise katki-
da bulunmus olabilecegi dustintildii.

SEPSISLIi COCUKLARDA SERUM
INTERSELULER ADHEZYON MO-
LEKULU DUZEYLERI:

U. Devecit, S. Ayaz?, A. Ayaz!, M. Elevlit.

Haseki Egitim ve Arastirma Hastanest Cocuk Klinigi
2Tiirkiye Yiiksek Ihtisas Hastanesi Hematoloji labora-
tuart
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Sepsisin tan1 ve tedavisinde yillar icinde onemli
gelismeler saglanmasmna karsmn 6nemli bir
mortalite nedeni olmaya devam etmektedir.
Sepsisin tarnisi erken kondugunda mortalite ve
morbidite azalmaktadir. Laboratuar tetkiklerinde
gin gectikce yeni enfeksiyon belirleyicileri kesfe-
dilmektedir. Inflamasyonun erken evresinde
onemli immunolojik parametrelerden biri olan
interseliiler =~ adhezyon molekili (ICAM-1)
sepsisin erken tanisinda ©nemli bir belirleyici
olarak kullanilmaya baslanmistir. Bu g¢alismada
sepsisli 80 olguda serum ICAM-1 diizeyleri dii-
zeyleri ELIZA yontemiyle olgiilerek aym yas gru-
bunda 20 saglikli ¢cocuk ile karsilastirildi. Arastir-
mamizda sepsisli olgularda serum ICAM-1 di-
zeyleri saghkli kontrol grubuna gore istatistiksel
olarak anlamli derecede yiiksek bulundu
(p<0.001). Ayrica ¢alismamizda eksitus olan
sepsisli olgularda yasayanlara gore serum ICAM-
1 diizeyleri istatistiksel olarak anlamli derecede
yiiksek bulundu (p<0.001). Sonug olarak sepsisin
tanisinda ve prognozunun tayininde serum
ICAM-T'in bir belirteg olabilecegi diistintildi.
Mortalite ve morbiditenin saptanmasinda erken
bir haberci olabilecegi kanismna varildi.

AGRANULOSITOZ:14 HASTA NE-
DENIYLE:

M. Pehlivan, S. Cagirgan, A. Dénmez, M. Yilmaz, U.
Ergene, M. Tombulo glu.

Ege Universitesi Tip Fakiiltest, I¢ HastaliklariAnabilim
Dali, Hematoloji Bilim Dal, Izmir.

Bu calismada merkezimizde Eyliil 1998-Eyliil 2002
tarihleri arasinda izlenen 14 agraniilositoz olgusu
geriye doniik olarak degerlendirilmistir. Hastala-
rin 4 erkek, 10°u kadin olup medyan yas 46 (15-
68) yildir. Bir hasta disinda tim hastalar ates ve
genel durum bozuklugu nedeniyle basvurmustur.
Tam aninda lokosit sayist medyan 750/uL (89-
4400), notrofil 42 /uL (5-210) bulunmustur. Kemik
iligi aspirasyonu yapilan 12 hastanin 8'indetiim
grantilositer seride; 4 olguda ise promyelosit son-
rasi granilositer seri elemanlarinda belirgin
azalma saptanmistir. Oykiide 9 hastada analjezik
ve/veya antipiretik amaglimetamizol sodyum, 3
hastada hipertiroidi nedeniyle antitiroid (2
propiltiourasil, 1 metimazol), 1 hastada levamizol
kullanum1 s6z konusuydu. Bir hastada ilag kulla-
nmmu veya diger bir etken belirlenememistir. On
hastaya medyan 8 (3-22) gtin G-CSF 5 ng/kg/gtin
SC wuygulanmis, 2 hastada ise ek olarak
prednizolon 1 mg/kg/giin dozda po verilmistir.
Geldiginde noétropenik ates tarusialan 13 hastanin



timiine antipsddomonal etkinligi olan antibiyotik
tedavisi baslanmistir. Ikisi hemokiiltiiriinde
metisiline direncli Staphylococcus aureus iireyen
toplam 5 hastaya teikoplanin; klinik olarak fungal
pnomoni bulgularisaptanan 2 hasta ile atesi kont-
rol altina almamayan 3 hastanin tedavisine siste-
mik amfoterisin B eklenmistir. Hastalarda notrofil
<500, <100/ uL, stiresi sirasiyla medyan 4.5 (1-27),
3 (0-23) giin olarak bulunmustur. Tum hastalar
tam iyilesme ile taburcu edilmistir.

AKSELERE FAZDA TANI ALAN BiR
CHEDIAK HIGASHi SENDROMU
VAKASI:

C.Ucar, I. Reisli, U. Caligkan.

Selcuk Universitesi, Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk He-
matoloji Boliimii, Konya.

Chediak Higashi sendromu tekrarlayan piyojenik
enfeksiyonlar, okulokutanéz albinizm, nistagmus,
periferik  noropati, PMNL, lenfosit ve
monositlerde dev lizozomal graniiller ve lokosit
fonksiyon bozuklugu ile seyreden otozomal
resesifkalitim gosteren bir hastaliktir. Bes aylik
erkek hasta bir aydir devam eden ates, huzursuz-
luk, istahsizlik, karin sisligi ve solukluk sikayetleri
ile hastanemize basvurdu. On giin 6nce kansizlik
nedeniyle kan transfiizyonu yapildigi ogrenildi.
Soygecmisinden annebabasinin akraba oldugu,
altt yasinda saglikli bir erkek kardesinin bulun-
dugu, annenin ¢ kardesinin ilk dort ay iginde
bilinmeyen nedenlerle oldugii ogrenildi. Fizik
mu- ayenesinde viicut agirhgt ve boyu 75
persentilde, viicut sicakligt 39°C bulundu.
Tasikardik, halsiz, huzursuz ve soluk goriintim-
deki hastada total albinizm mevcuttu. Karaci ger
midklavikuler hatta 10cm, dalak 15cm palpe edil-
di. Laboratuvar tetkiklerinde; Hb 5g/dl, Hct
%13.3, BK 3300/ mm3, trombositler 91 000/ mm3,
SGOT 75U/L, SGPT 34U/L, total biluribin
1.64mg/dl, direkt biluribin 0.54 mg/dl, LDH 1485
U/L, trigliserid 878mg/dl, kolesterol 158 mg/dl,
HDL 11mg/dl idi. Direkt Coomb’s testi 2+, kanti-
tatif Ig A ve G artmus, Ig M normal simirlarda bu-
lundu. Periferik yaymada; %20 PMNL, %66 lenfo-
sit, %14 monosit, trombositler 7-8'li, eritrositler
normokrom normositer idi. Lenfosit, monosit ve
PMNL'lerde peroksidaz pozitif dev stoplazmik
grantiller gortldi. Kemik iligi aspirasyonunda;
lenfosit, monosit ve PMNL ve onciillerinde
peroksidaz pozitif dev stoplazmik graniiller go-
riildi. Makrofaj ve histiyosit sayis1 artmisti ve
hemofagositoz mevcuttu. Plazma hiicresi ve
eozinofillerde artis goriildii. Sag teli incelemesinde
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melanin pigmentinde kesintiler mevcut degildi.
Bu bulgularla akselere fazda Chediak Higashi
sendromu tamst konuldu ve C vitamini
(200mg/ gtin) baslandi. Notropenik sepsis nede-
niyle genis spektrumlu antibiyotik tedavisi, gerek-
tiginde eritrosit ve trombosit stispansiyonlar1 ve-
rildi. Tim viral seroloji sonuglarinegatif ¢ikan,
kiiltiirlerinde tireme olmayan ve klinik olarak

diizelme gozlenmeyen hastaya yiiksek doz
metilprednizolon (30mg/kg) ve VP-16
(10mg/kg/gtin haftada 3 gitin) basland1. Tedavi-
nin dordiincii gliniinde

hepatosplenomegalisindebelirgin diizelme goz-
lenmesi nedeniyle G-CSF eklenerek tedaviye {ig
hafta devam edildi. Yatisinin 30. giintinde burun
kenarinda, yumusak damakta, skrotumda, anal
bolgede nekrotik goriiniimde lezyonlar farkedildi.
Kilttirlerinde Enterococcus spp ve
Staphylococcus coagulase (-) iireyen hasta duyarh
antibiyotik  tedavisine ragmen kaybedildi.
Chediak Higashi sendromu ¢ok nadir goriilen
sendromlardan biri olmasima ragmen, otozomal
resesif kalitimi nedeniyle tilkemiz gibi akraba
evliliginin stk oldugu tilkelerde daha sik tamim-
lanmasi gereken hastaliklardan biridir. Albinizm
bulgulariolan infantlarda bu sendromun bulgular
arastirilmalidir. Tani konulan hastalar akselere
faza girmeden 6nce kemik iligi transplantasyonu
ile kesin tedavi edilmelidir. Akselere faz basladik-
tan sonra tedaviye yanitin sinirli olmasi nedeni ile
hastalarin ¢cogu kaybedilmektedir.

VAKIF GUREBA EGITiM HASTA-
NESINDE iZLENEN DEMIR
EKSIKILIGIi ANEMIiSI VE BETA
TALASEMI MiNOR VAKALARINDA
ERITROSIT INDEKSLERI:

M. Giiney, S. Bos, M. Cakirca, I. Bahtiyar, N. Erhan.

Vakif Gureba Egitim Hastanest I¢ Hastaliklar: Klinigi
ve Hematoloji Poliklinigi, Istanbul

GIRIS VE AMAGC: Demir eksikligi anemisi (DEA)
ve beta talasemi minor (BTM) diinyada ve tilke-
mizde en sik rastlanan hipokrom mikrositer ane-
mi sebeplerindendir. DEA ile BTM ayriminda
eritrosit indekslerinin ve bilhassa eritrosit dagilim
genisligi (RDW) indeksinin faydali olabilece gi
bildirilmektedir. Bu ¢alismada, DEA ve BTM va-
kalarimizda eritrosit indekslerindeki degisiklikleri
degerlendirmeyi amacladik. MATERYAL VE
METOD: Vakif Gureba Egitim Hastanesi I¢c Hasta-
liklar1 Klinigi ve Hematoloji Polikliniginde 1995-
2002 yillar1 arasinda takip ve tedavi edilen 417



DEA ve 66 BTM vakasi calisma kapsamina alind.
Hastalarin dosya ve kayitlar1 taranarak eritrosit
indeksleri kaydedildi. iki gruptaki degerler istatis-
tiki acidan karsilastirildi. Elde edilen sonugclar
literattirdeki bilgiler 1s1ginda tartisildi. SONUC-
LAR: Sonuglar tabloda gosterilmistir. Ortalama
eritrosit hacmi (MCV) BITM grubunda 63+12 fl
iken DEA grubunda 7610 fl idi. Ortalama eritro-
sit hemoglobini (MCH) BTM grubunda 20.22+3.56
pg, DEA grubunda 25.12+4.45 pg idi. Ortalama
eritrosit hemoglobin konsantrasyonu (MCHC)
BTM grubunda % 31.51+1.82, DEA grubunda %
32.92+1.78 idi. RDW degeri BTM grubunda
20.4+11.4, DEA grubunda 19.3+7.1 idi. BTM gru-
bunda MCV, MCHve MCHC degerleri DEA gru-
buna gore anlaml olarak diisiik bulundu. RDW
degeri acisindan ise iki grup arasinda anlaml bir
fark yoktu.#Imagel6.jpg# YORUM VE TARTIS-
MA: Bulgularimiz BTM vakalarinda DEA vakala-
rma gore ozellikle MCV degerinin belirgin olgtide
disiik oldugunu gostermektedir. MCV'nin 60
fl’'den az oldugu vakalarin oncelikle BTM yo6ntin-
den arastirilmasigerekir. MCV nin 70-80 fl arasin-
da oldugu vakalarda ise 6ncelikle DEA distiniil-
melidir. RDW indeksinin BTM ile DEA ayirimin-
da ¢ok degerli oldugu iddia edilmesine ragmen,
bizim vakalarimizda bu acgidan anlamlifarklilik
yoktu. Bunun sebebi muhtemelen, BTM vakala-
rimizin 2/3'tnde birlikte demir eksikliginin de
bulunmasidir. Ulkemiz gibi DEA'nin yaygim ola-
rak rastlandig1 toplumlarda RDW indeksinin ve
hatta HbA2 degerinin bile BTM teshisi koymakta
yetersiz kalabilecegi akilda tutulmali,stipheli va-
kalar demir replasmani yapildiktan sonra yeniden
degerlendirilmelidir.

PERIODONTAL HASTALIKLA
SEYREDEN KOSTMANN SEND-
ROMLU iKi KARDES:

C. Ucar, U. Cahiskan.

Selcuk Universitesi, Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk He-
matoloji Béliimii, Konya.

Kostmann  sendromu  (infantil  konjenital
agraniilositozis) otozomal resesif kalitim gosteren
nadir bir hastaliktir. Burada erken dis dokiilmesi
nedeniyle Dis Hekimligi Fakiiltesine basvuran,
peridontitis tanis1 alan ve sistemik hastalik aras-
tirmasi icin boliimiimiize sevk edilen Kostmann
sendromlu iki kardes olgu sunulmustur. Olgu 1:
Alt1 yasinda erkek hasta, oykiistinden; i¢ yasin-
dan beri dis eti hastaliginin oldugu, bebekliginden
beri sik sik otit, balanit, bronsit, zatiirre gegirdigi,
viicudunda degisik yerlerde ¢ikan apselerin iz
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birakarak iyilestigi ©grenildi. Soygeg¢misinden;
anne ve babanin birinci dereceden akraba oldugu,
ti¢ yasindaki kardesinde benzer bulgularmn bu-
lundugu o©grenildi. Fizik muayenesinde; viicut
agirhigive boyu 25-50 persentilde, soluk gorii-
niimde, diseti hipertrofisi, hiperemisi, eksik ve
dismorfik disleri mevcuttu. Tonsiller hipertrofik,
submandibuler ve servikal bolgede en biiyugi
2X3 cm boyutlarinda lenfadenopatileri mevcuttu,
dalak 1cm palpe edildi. Ciltte yaygin apse izleri
vard1. Laboratuvar tetkiklerinde; Hb 8.9 g/dl, Hct
%28.9, BK 4500/ mm3, trombositler 523 000/ mm3,
MCV 59], periferik yaymada; %4 PMNL, %44
lenfosit, %52 monosit, trombositler bol ve kiimeli,
eritrositler hipokrom, mikrositer, retikiilosit %1
idi. Kemik iligi aspirasyonunda;
miyelosit/eritrosit oram1 1/3, myelositer seri
myelosit asamasinda duraklamis, olgun PMNL
sayis1 az miktarda idi. Kantitatif IgA, IgG, IgM ve
IgE normal smurlarda bulundu. ANA ve Anti-
dsDNA negatif, C3 ve C4 normal smurlarda idi.
Serum demiri 24 ng/dl, serum total demir bagla-
ma kapasitesi 369 ng/dl, transferrin sattirasyonu
%6.5, ferritin 23ng/ml bulundu. idrar ve kan
aminoasitleri normal simirlarda, anti-nétrofil anti-
koru negatif bulundu. Olgu 2: Ug yasinda kiz
hasta, oyktstinden bir yildir dis eti hastaliginin
bulundugu, 5-6 kez piiriilan otit gegirdigi, son alt1
aydir iyilesmeyen akciger enfeksiyonu nedeni ile
agirhigr 25-50, boyu 50 persentilde, soluk gorii-
nimde, di-seti hipertrofisi, hiperemisi, eksik ve
dismorfik disleri mevcuttu. Tonsiller hipertrofik,
submandibuler ve servikal bolgede en biiytugi
2X3cm boyutlarinda lenfadenopatileri mevcut idi.
Submental bolgede orta hatta 3X4cm'lik agrili,
mobil, tizerinde 1s1 artis1 olan, hiperemik kitle ve
lcm dalak palpe edildi. Laboratuvar tetkiklerinde;
Hb 109g/dl, Hct %329, BK 3800/mm3,
trombositler 243 000/mm3, MCV 80Fl, periferik
yaymada; %10 PMNL, %52 lenfosit, %38 monosit,
trombositler bol ve  kiimeli, eritrositler
normokrom, normositer, retikiilosit %1 idi. Kemik
iligi aspirasyonunda; miyelosit/eritrosit orani
1/3, myelositer seri myelosit asamasinda durak-
lamis, olgun PMNL sayis1 az miktarda idi. Kanti-
tatif IgA, IgG, IgM ve IgE normal simirlarda bu-
lundu. ANA ve Anti-dsDNA negatif, C3 ve C4
normal sinirlarda idi. Idrar ve kan aminoasitleri
normal simirlarda, anti-notrofil antikoru negatif
bulundu. Her iki hastanmn haftalik tam kan saymm
ve periferik yayma takiplerinde notropenilerinin
devam ettigi, siklik olmadigi, anne ve babanin
notropenik olmadigr goriildii. Bu bulgularla iki
kardes Kostmann sendromu olarak tan1 ald1. Yay-
gin periodontitis ve lenfadenit nedeni ile genis
spektrumlu intravenoz antibiyotik tedavisi ve oral
antiseptik gargaralar baslandi. Olgu 1 niitrisyonel



demir eksikligi anemisi nedeniyle tedavi ald1. Iki
kardes genel durumlar iyi olarak, olas1 enfeksi-
yonlar acisindan bolimiimiizce izlenmektedir.

GLUKOZ-6 FOSFAT
DEHIDROGENAZ ENZiM EKSIK-
LiGi SAPTANAN g9 VAKANIN DE-
GERLENDIRILMESI:

N. Filorinali, R. Diz-Kiiciikkaya, S. Giiveng, M. Aktan, A.
Hacihanefioglu, M. Nalcaci.

Istanbul Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklart Anabilim Dal,
Hematoloji Bilim Dali, Istanbul.

Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz (G6PD) eritrositleri
oksidatif hasardan koruyan ¢nemli bir enzimdir.
Bu enzim tim dokularda mevcut olup, pentoz
fosfat yolundaki ilk basamag) katalize eder. G6PD
enzim eksikligi olan kimselerde bazi ilaglar ve
metabolitleri hemolize karsi dayarnikliligi sagla-
yan indirgenmis glutatyonu inaktive ederler ve
hemolize neden olurlar. G6PD enzim eksikliginde
baslica klinik belirtiler yetiskinlerde hemolitik
anemi ve yenido ganda neonatal sariliktir. Anemi
siklikla epizodiktir, kronik seyirli de olabilir.
Hemoliz stres, ila¢ alimi, infeksiyonlar ve bakla
yenmesi ile iligkilidir. Poliklinigimizde G6PD
enzim eksikligi saptadigimiz 9 vakalik serimizde
5 hastada tam bakla yenmesi sonrasi hemolitik
kriz gelismesi tizerine konulmustur. Diger 4 has-
tada ise kronik anemi nedeniyle yapilan tetkikler
sonucunda G6PD tespit edilmistir. Hastalarimiz-
da median yas 22 (18 ile 65), erkek/kadin orani 2
olarak bulundu. Solukluk ve ikter disinda mua-
yene bulgulari normaldi. Basvuru sirasinda he-
moglobin degerleri 6.8 ile 154 gr/dl arasinda
degismekteydi. G6PD enzim seviyesi 5 vakada
kalitatif olarak bakildi ve negatif bulundu. Dort
vakada kantitatif ol¢iimlerle normalin altinda
saptandi. Hastalara semptomatik tedavi yapildi.
Edinsel hemolitik anemi tablosuyla basvuran her
olguda G6PD enzim eksikligi dustntilmelidir.
Coombs testinin negatifligi stiphemizin artmasina
neden olmahdir. Hastalar oksidan ajanlar,
infeksiyon, stres ve bakla alimi agisindan sorgu-
lanmalidir. Hemolitik krizler sirasinda periferik
kanda geng eritrositler sayica arttigindan enzim
seviyeleri normal bulunabilir, G6PD enzim eksikli
gi distintilen vakalarda bu nedenle hemoliz dii-
zeldikten sonra enzim diizeyi tekrar bakilmalidir.
G6PD enzim eksikligi saptanan hastalarda
hemolize sebep olabilecek ilag listeleri hastaya
verilmeli, favizm tespit edilenlerde bakla yenmesi
yasaklanmalidir.
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DERIN ANEMI ILE GELEN OLGU-
LARIMIZIN DEGERLENDi
RILMESI:

I. Dilek, R. Mercan, A. Durmus, S. Alici, I. Tuncer, C.
Topal, I. Uygan, M. Sayarlioglu, R. Erkog,

Yiiziincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi, Ic Hastaliklar
Anabilim Dal, Van.

Klinigimize kabul edilen hastalarin 6nemli bir
kisminda aneminin derin olmasi nedeniyle bu
olgular1 etiyolojik nedenlerine gore incelemeyi
uygun bulduk. Bu ¢alismada 8 g/dl altinda he-
moglobin (hb) diizeyi olan ve primer tanisi kona-
rak tedavi edilen olgular incelendi. 1997-2002
yillar1 arasinda kabul edilen 377 olgunun 182'si
erkek, 195%i kadin olmak tizere yasortalamasi 40.9
idi. Olgularin %34 tinde hematolojik %66 sinda
ise diger hastaliklardan biri saptandi. Tanilar sik-
lik sirasma gore %31 bobrek yetmezligi, %9.5 ek-
siklik anemisi, %9 u GIS malignitesi, %8.7 16semi,
%81 GIS kanamasi, %6.6's1 lenfoma, %4.5 karaci-
ger sirozu, %2.6°s1 enfeksiyon, %2.6 kollagen do-
ku  hastalig;, %1.6’s1  hemolitik  anemi,
%1.6 s1aplastik anemi, %1.6 myelodisplastik send-
rom, %4.4'1 diger az goriilen hematolojik hasta-
liklar ve %8.3'1i de diger gesitli hastaliklar seklin-
deydi. Olgularda ortalama hb 6 g/dl, Htc %18.5,
MCV 76.8 fl, trombosit 192x1079/1 ve lokosit
9x1079/1  diizeylerinde bulundu. Olgularin
%14’ tinde pansitopeni, %9 unda anemi ve
trombositopeni, %13 tinde ise anemi ve lokopeni
birlikteydi. Derin anemiyle gelen olgularin ¢o-
gunda aneminin sekonder nedenli olmas1 bu yo-
rede yasayan insanlarimizin hastaliklarmin geg
doneminde hastaneye bas vurduklarmi goster-
mektedir. Hematolojik nedenler arasinda ise ek-
siklik anemisi derin anemi nedeni olarak ilk sira-
da gelirken akut l6semiler ikinci sirada gelmekte-
dir. Dikkati ¢eken noktalardan biri derin anemi
nedeni olarak en sik neden bobrek yetmezligi
olmast ve bunu eksiklik anemisinin izlemesiydi.
[lave olarak karaciger sirozu olgularmn yiiksek
oranda olmasi temel saglik hizmetlerinin yore igin
ne kadar 6nemli oldugunu ortaya koymaktadir.

OLGU SUNUMU : KONJENITAL
DiSERITROPOETIK ANEMI TiP II
(HEMPAS):

D. Argon, M. Cetiner, C. Adigiizel, I. Kaygusuz, S. Ratip,
M. Bayik.



Hematoloji Bilim Dali, Marmara Universitesi Tip Fa-
kiiltest , Istanbul.

HEMPAS (Hereditary Erythroblastic
Multinuclearity with Positive Acidified Serum
lysis test) veya konjenital diseritropoetik anemi;
tip II otozomal resesif gecis gosteren ve
glikozilasyon eksikliginin neden oldugu heterojen
bir grup anemi tipidir. Hastalik, inefektif
eritropoez, ilik eritroid seri hiicrelerinde ¢ok ce-
kirdeklilik ve sekonder doku siderozisi ile karak-
terizedir. Literatiirde yaklasik 130 olgu bildirilmis
olmakla beraber hastalarin ¢ogu asemptomatik
oldugu icin muhtemelen gercek insidensi daha
yiiksek oldugu samilmaktadir. Olgu: 16 yasindaki
erkek hasta. Opykiisiinde ilki 5 yil 6nce olan
kirmizirenkte idrar yakinmasi mevcut. Bu yakin-
masinin tekrarlamasiiizerine tetkik edilen olguda
splenomegali, anemi, indirekt bilirubin artisi,
yiiksek LDH ve Acid HAM testi pozitifligi sapta-
narak PNH o6n tansi ile klinigimize sevk edildi.
Ancak hastanemizde yapilan incelemede MIRL ve
DAF antijen testleri pozitif bulundu. Siikroz
hemoliz testi, direkt ve indirekt Coombs testleri
ise negatif idi. Hastanin ila¢ kullanma oykiist
yoktu ve ates tanimlamiyordu. Yapilan tetkikler-
de hemoglobin degeri 9.5 g/dL, MCV: 86 fL, 16ko-
sit say1s1 5500 / mm3, trombosit sayisiise 295.000
/ mm3 idi. Periferik yaymada hafifmonositoz (%
12), eritrosit morfolojisinde; hafif hipokromi,
anizositoz ve bazofilik stippling saptandi
Retikiilosit % 5.6, G6PD seviyesi ve osmotik
frajilite testi normaldi. Hemoglobin
elektroforezinde HbA: % 98.6, HbA2: % 1.4 bu-
lundu. Kemik iligi aspirasyonunda ¢ok sayida cift
nukleuslu eritroblastlar goriildi. Bu bulgularla
hastaya konjenital diseritropoetik anemi Tip II
tanis1 konup Folbiol tablet 1 x 1 baslanarak izleme
alind1.

VAKIF GUREBA HASTANESI iC
HASTALIKLARI KLINIGINDE
MEGALOBLASTIK ANEMi OL-
MAKSIZIN B12 VITAMINi EKSIiK-
LIGI TESBIT EDILEN VAKALARIN
DEGERLENDIRILMESI:

M. Giiney, S. Trablus, H. Yesilkaya, M. Cakirca, S.
Elarslan, F. Demird6gen, N. Erhan.

Bezmialem Valide Sultan Vakif Gureba Egitim Hasta-
nesi I¢ Hastaliklart Klinigi, Istanbul.

GIRIS: Vitamin B12 eksikligi klinikte en gok
pernisiyéz anemi (PA) seklinde goriiliir. Anemi
olmadan norolojik bulgular olabilir ya da bunlar-

dan hicbiri bulunmayabilir. Bu ¢alismada hasta
populasyonumuzda megaloblastik anemi (MA)
olmaksizin B12 eksikligi olanlar degerlendirilmek-
tedir. MATERYAL VE METOD: Vakif Gureba
Egitim Hastanesi Ic Hastaliklar Kliniginde 1995-
2002 yillarinda izlenen hastalardan vitamin B12
seviyesi tesbit edilenler degerlendirildi. B12 eksik-
ligine bagli MA disindaki kalanlar ¢alisma kap-
samina alindi. Teshisleri, yas, cinsiyet, hematolo-
jik ve biyokimyasal tetkikleri, ve varsa norolojik
bulgular1 kaydedildi. Bulgular kaynaklar 1s5181inda
yorumlandive tartisildi. BULGULAR: MA ye eslik
etmeyen B12 eksikligi 38 vakada tesbit edildi.
Vakalarin 3/4™ i kadindive bu oran istatistiki aci-
dan anlamliydi. Ortalama Hb 10.9, 16kosit 7124,
trombosit 251211, MCV 86, LDH 550, bilirtibin
0.77 mg idi. Vakalarin yartya yakininda anemi
vardi. Norolojik bulgu 5, makrositoz 8, 1okopeni 8
ve trombositopeni 7 vakada vardi. En sik klinik
teshis 12 demir eksikligi anemisi (DEA), 6
Diabetes mellitus (DM), 5 iskemik kalb hastaligi,
3er akut miyokard infarktiisti, hipertansiyon,
kronik tiroidit ve tiiberkiiloz, 2 serpiyelonefrit ve
multipl miyelom idi. 14 vakada birden fazla teshis
vardi. YORUM VE TARTISMA: Vakalarimizda
kadin oranm1 anlamli derecede yiiksekti. Kadinlar-
da PA erkeklere gore siktir. Vakalarimizin bir
kisminin ileride klasik PA'ye doniismesi beklene-
bilir. DM ve otoimmdin tiroidit gibi siklikla PA ile
birlikte olan vakalarin serimizde 6nemli sayida
olmas1 da bu distinceyi desteklemektedir. No6ro-
lojik bulgu sadece 5 vakada vard: ve bunlar daha
cok DM gibi kendiliginden nérolojik bulgu vere-
bilen vakalardi. Vakalarmizmn yaklasik olarak
1/3 tinde klinik teshis DEA idi. Bu vakalarda
klinik, periferik yayma ve kemik iligi incelemesi
ile MA bulgusuna rastlanmamisti. Ancak, B12 ve
demir eksikliginin kombine oldugu vakalarda
megaloblastik degisikliklerin silik olabilecegi bi-
linmektedir. Bu vakalarin bir kisminda MA soz
konusu olabilir ve bu agidan izlenmeleri gerekir.
B12 eksikligi tesbit edilen tiim vakalarda, tetkik
tekrarlanarak eksiklik teyid edilmelirdir. Klinik ve
laboratuar bulgular1 tam uymasa bile vakalar
oncelikle PA acisindan degerlendirilmeli ve takip
edilmelidir. Etiyoloji aydinlatilamasa bile gerekli
aragtirmalar tamamlandiktan sonra parenteral
B12 tedavisi verilip kan degerleri izlenmelidir.
B12'nin gereksiz ve kontrolstiz kullanimiin yay-
gin oldugu hatirlanmali ve gerekmeyen ve takip
edilemeyecek hastalara deneme tedavisi seklinde
verilmesinden kagiilmalidir.

VITAMIN-B12 EKSIKLIiGINE BAGLI
MEGALOBLASTIK ANEMIDE SiD-



DETLI INEFEKTIF ERITROPOEZIN
BiR GOSTERGESI: YUKSEK SE-
RUM ASPARTAT TRANSAMI NAZ
DUZEYLERI:

B. Eser, E. Cakmak, F. Altuntas, M. Bagkol, M. Cetin, 0.
Er, M. Ozkan, H. S. Coskun, A. Unal.

Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji-Onkoloji
Bilim Dallar: ve Gastroenteroloji Bilim Dali, Kayserti.

Giintimiize kadar vitamin B12 eksikligine bagh
serum transaminaz yiiksekligi rapor edilmemistir.
Amag: Calismanin amaci vitamin B12 eksikligi
anemisi olan hastalarda hematolojik ve serum
biyokimyasal parametreleri degerlendirmekti.
Materyal ve metod: Tedavi 6ncesinde vitamin B12
diizeyiyle birlikte Hb, MCV, LDH, aspartat
transaminaz (AST) ve alanin transaminaz (ALT)
degerlerine bakildi ve bu degerlerle vitamin B12
diizeyi arasinda korelasyon olup olmadig: arasti-
rildi. Tedavi sonrasinda ortalama 10. giinde (7-30
giinler arasi) bu testler tekrarlandi. Sonuglar: 42°si
erkek 31'i kadin olan ardisik 73 hastacalismaya
alind1. Hastalarin yaglar1 18 ile 83 arasinda degis-
mekteydi (ortanca yas: 59.5). Hastalarimizdan
36'sinda (49,3%) serum AST seviyesinin ytiksek
(>45 U/L) oldugu goriildii. Bu hastalarin hicbi-
rinde alkol kullanim 6ykiisii yoktu. Transaminaz
seviyeleri yiiksek olan hasta grubunda Hb (5,3
g/dl-7,9 g/dl) ve LDH (6221 U/L -1147 U/L)
seviyelerinin diger gruba gore anlamli olarak
diistk oldugu goriildii. Serum AST diizeyi yuk-
sek olan 36 hastadan 17'si tedavi sonrasi kontrole
geldi. Bu hastalarda tedavi sonrasi biyokimyasal
parametreler ve kan sayimi sonuglarina yeniden
bakildi. Ortalama 10 giinliik (7-30 giin) vitamin-
B12 tedavisi sonras1 AST ve LDH ttim hastalarda
anlamli olarak dustii (p<0,001). Yorum: Vitamin
B12 eksikligine bagh megaloblastik anemide se-
rum LDH seviyeleri ¢ok yiiksek degerlere ulasir.
Bu yiikselme inefektif eritropoeze ve kemik ili-
gindeki eritroid prekiirsor hiicrelerin yikimina
baghdir. Biz hasta grubumuzda tanianinda tespit
edilen ve vitamin B12 tedavisiyle normale donen
yitksek AST seviyelerinin, inefektif eritropoez
sonucu gelistigini diistiniiyoruz. Vakalarimizda
AST ytiksekli ginin ALT ytiksekliginden daha
fazla olmast ayrica transaminaz seviyeleri ytiksek
olan hastalarda diger hastalara gore anlamh dii-
zeyde Hb seviyelerinin duisiik, LDH seviyelerinin
yiiksek bulunmasi bu gortstimiizii desteklemek-
tedir. AST seviyesi yiiksek olan hasta grubumuz-
da ortanca LDH degeri 6221 U/L gibi oldukca
yitksek bir degerdir. Bu bulgu inefektif
eritropoezin siddetli oldugu hastalarda LDH ile
birlikte serum AST degerinin de yiikseldi gini
gostermektedir.
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ABO UYUMSUZ TROMBOSIT
TRANSFUZYONU NEDENI iLE
AKUT INTRAVASKULER
HEMOLIZ:

A.Qztiirk, O.Tiirken, E.M. Atasoyu, O.Sayan,
E.G.Kandemir, M.Yaylaci.

GATA H.Pasa Hematoloji Servisi, GATA H.Paga Tibbi
Onkoloji Servisi, GATA H.Pasa Nefroloji Servisi, Istan-
bul.

Akut intravaskiiler hemoliz nadiren trombosit
tansflizyonu sirasinda olusabilir. 21 yasinda erkek
hasta trombositopeni (< 5000 / mm3) bulgusu ile
yatirildi. Kemik iligi aspirasyonu ve periferik
yayma incelemesi ile myelodisplastik sendrom
(MDS - excess blasts) tespit edildi.A kan grubu
olan hastaya O grubu dontrden trombosit trans-
fizyonu sonrasi hipertansiyon, bel agrisi, bulanti,
kusma, soguk hissi ve carpinti meydana geldi.
Hemoglobin diizeyi 15.8 gr/dl'den 10.1 gr/dl'ye
indi. Direkt coombs testi pozitif, hemoliz testleri
(LDH, indirekt bilirubin, retikiilosit) ytiksek bu-
lundu. Klinik tablo akut renal yetmezlik ile komp-
like hale geldi ve hemodializ baslandi. Bir ay son-
ra serum tre ve kreatinin diizeyleri normale don-
dii. ABO uyumlu donér yoklugunda ABO uyum-
suz tek donor trombosit stispansiyonu verilebilir.
Ancak major transfiizyon reaksiyonu olasilig
gozard1 edilmemelidir.

VAKIF GUREBA EGITIM HASTA-
NESI iC HASTALIKLARI KLINIGi
HASTA POPULASYONUNUN ANE-
Mi SIKLIGI VE TiPi iLE TESHIS VE
TEDAVI ACISINDAN DEGERLEN-
DIRILMESI:

M. Giiney, M. Cakirca, S. Trablus, C. Davutoglu, N.
Erten, N. Erhan.

Bezmialem Valide Sultan Vakif Gureba Egitim Hasta-
nesi I¢ Hastaliklar Klinigi, Istanbul.

AMAGC: Hospitalize hastalarda anemi siktir ve
tesbit edilip tedavi edilmesi biiytik 6nem tasir. Bu
calismada, yatan hasta populasyonumuzda anemi
siklig, tipi ve etiyolojisinin tesbitiyle, uygulanan
tedavilerin degerlendirilmesi amaglanmstir. MA-
TERYAL VE METOD: Vakif Gureba Egitim Has-
tanesi I¢ Hastaliklar: Kliniginde 1994-2002 yilla-
rinda yatirilarak tedavi edilen hastalar ¢alisma



