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S1- SIOGREN SENDROMU OLGUSUNDA EDINSEL FAKTOR X EKSiKLiGi

Dilek Keskin:,Meryem Direk:

1SBU istanbul Kanuni Sultan Siileyman Egitim Arastirma Hastanesi, Hematoloji BD., 2SBU istanbul Kanuni
Sultan Siileyman Egitim Arastirma Hastanesi, i¢ Hastaliklari ABD.

Amag: Vicudun cesitli bolgelerinde aktif kanama belirtileri gdsteren hastalarda, kanama egilimi 6ykisi
olmadan, uzamis PT ve/veya APTT testleri ve karistirma testlerinde tam dlzeltme olmamasi durumunda,
edinsel hemofiliden sliphelenilmelidir. Kazanilmis faktoér X eksikligi olan bir olguyla sistemik hastaliklarin
zemininde gelisen kanama bozukluklarina dikkat ¢ekmeyi hedefledik.

Yontem: 60 yasindaki bir kadin hasta, hemostaz testlerinde INR ‘nin 4.58 ve APTT ’nin 54.9 saniye olarak
ortaya cikmasi nedeniyle hematoloji klinigine basvurdu. Kisa siire dnce, 5 kez dis tedavisi gormis ve
herhangi bir anormal kanama yasamamusti. Lokosit: 7.03 * 1000/uL, Hemoglobin: 12.1 g/dL, Trombosit:
306 * 1000/uL, eritrosit sedimantasyon hizi: 74 mm/saat, albumin: 4.7 g/dL, toplam protein: 8.68 g/dL,
CRP: 16.6 ng/dL, kreatinin: 1.04 mg/dL, fibrinojen: 373 mg/dL, D-dimer: 4 mg/L. Karaciger hastalig
yoktu. Serum protein elektroforezinde paraprotein tespit edilmedi. Faktor X seviyesi %3 olarak olculdi.
Faktor V dizeyi :% 67 olup yeterli idi. Lupus antikoagiilani yoktu. Gozline deterjan sicramasi nedeniyle
g6z klinigine basvurdugunda kseroftalmik oldugu tespit edildi. Olgu agiz kurulugu ve yutma glicliglinden
de yakinmaktaydi. Ayrica, bilateral ayak bileginde artriti mevcuttu. Romatolojik muayene sonrasi su
sonuglar elde edildi: Antinilikleer antikor: ince benekli kuvvetli pozitif, anti-SS-A: kuvvetli pozitif, anti-SS-
B: kuvvetli pozitif idi. Olgunun kanamadan ¢ekinmesi Gzerine tikriik bezi biyopsisi yapilamasa da klinik
ve laboratuvar goz 6niline alinarak Sjogren sendromuna bagl sekonder Faktor X eksikligi diisindirdd.

Bulgu: Anormal kanama belirtileri gosteren bir hasta ile karsilasildiginda, "kazanilmis hemofili" olasiligini
diisinmek gereklidir. ilk olarak, sorunun bir eksiklik sorunuyla mi yoksa bir inhibitdriin varligiyla mi ilgili
oldugunu belirlemek icin karisim testi yapilmaldir. Kazanilmis hemofili durumlarinda altta bir neden olup
olmadigi arastirilmalidir. Ayni zamanda, kanama sorunu yasayan hastalar icin gerekli tedaviler
geciktirilmeden baslatilmalidir.

Sonug: Daha 6nceki ameliyatlarinda herhangi bir kanama yasamayan ve kanama 6ykisi olmayan olguda
kazanilmis faktor X eksikligi dustinuldl. Karisim testinin yapilmamasi ve inhibitoriin belirlenememesi,
sinirlayici ve tartismaya agik yonleridir. Yine de bu denli agir faktér eksikliginde kanama olmadan
hayatini strdirmesi de ilgingtir. Faktor X eksikliginin en énemli edinsel sebepleri, AL amiloidoz basta
olmak Uzere plazma hiicre hastaliklaridir ve ilaglardir. Otoimmun hastaliklarin inhibitor tipte politipik
antikorlari faktor aktivitelerini azaltabilmektedir. Nadiren sistemik lupus eritematosus olgularinda
bildirilmistir. Ancak Sjogren sendromunda daha evvel bildirilmis bir olgu tespit etmedigimiz i¢in olgu
dikkat cekicidir.
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S2- BiR AILE DORT VON WILLEBRAND HASTASI

Birsen Sahip Yesiralioglu:,Miizeyyen Aslaner Ak:

1iZonguldak Biilent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Von Willebrand hastaligi ( vWH), von Willebrand faktérinin (vWf) eksikligi veya fonksiyon
bozukluklarina bagli, otozomal gecis gosteren ve dinyada en sik gorilen kalitsal kanama
diyatezidir.Siklikla epistaksis,menoraji gibi uzamis mukokutan6éz kanamalar,min6r travmalarla olusan
ekimoz ve cilt alti kanamalari gorilir. Toplumsal insidansi %1 civarindadir. 16. kromozomdaki
bozukluklara bagl ve cogunlukla otozomal dominant kalitim gosterir.Hem erkeklerde hem de kadinlarda
gorilir. Hastanin anne veya babadan sadece birinden alinan tek gen bozuklugu, hastalik belirtilerinin
ortaya cikmasi icin yeterlidir.Resesif kalitimla gecen tiplerinde ise hastalarin hem anne hem babasi
tastyicidir ve ¢ogunlukla akrabadir, kendilerinde kanama belirtisi olmamakla birlikte ebeveynlerin her
ikisinden de bozuk gen almis olan ¢ocuklarinda %25 ihtimal ile agir kanama egilimi goriliir. Burada
vWH’nin ailesel gegis 6zelligini ve aile bireylerinin taranmasinin 6nemini vurgulamak istedik.

Bulgu: iki kiz kardesin iki kizinda da olan 4 Von Willebrand hastasi. iki kiz kardesin anne-babasi ve iki kizin
anne-babasinda uzaktan akrabaliklari mevcuttu. Ailede bilinen kanama bozuklugu olan baska birey
yoktu. Hastalardan biri 1 yasinda tekrarlayan burun kanamalari nedeniyle tip 1 vWH tanisi aliyor.2 kez
bakilan faktor 8 diizeyi 1 ve 2.3 ,vWF Ricof <6 ,vWF Ag<2 olarak izleniyor.Diger kiz kardesin yeni dogan
doneminde bakilan faktor 8 diizeyi 2,5 ve 3, vVWF Ag<2, vWF Ricof <7 olmasi ile tani aliyor. Aile de 2
¢ocugun vWH tanisi almasi ile farkindaliklarinin artmasi lizerine diger kiz kardesin ¢cocuklarina yenidogan
déneminde bakilan faktor 8 ve VWF diizeylerinin disiik oldugu izleniyor.ilk tanilari alan iki kiz kardese
bakilan VWF yaygin mutasyon analizi ekzon17-28 dizi analizinde mutasyon saptanmiyor. Takiplerinde
hastalarin en sik kanama bulgusu olarak epistaksis ve menoraji nedeniyle bircok kez hastaneye
basvurulari oluyor.Bu kanamalar traneksamik asit ile ydnetilebiliyor.Basvurulari sirasinda yapilan
degerlendirmelerde kanamalara bagli gelisen demir eksikligi anemisi saptaniyor ve intravendz demir
tedavileri diizenleniyor.Hastalardan birine 2 kez over kist riptlri nedeniyle cerrahi hazirligi sirasinda
vWF konsantresi inflizyonu yapiliyor.

Sonug: VWH’nin degisken klinik ve laboratuar 6zellikler gésteren ve birbirinden farkl genetik gegis
ozelligi olan g¢ok sayida tipi vardir. Bu farkli tiplerinin ayirt edilmesi genetik danisma ve farkh tedavi
gereksinimleri acisindan onemlidir. Tip 1 vWH, vWF seviyesinin disik olmasindan kaynaklanir.vWF un
klirensinin artisi sonucu gelisen Tip 1C, ISTH tarafindan siniflamaya sonradan eklenmistir. Tip 2 vWH,
VvWF fonksiyon bozuklugundan kaynaklanir ve alt tipler 2A, 2B, 2M ve 2N olarak siniflandirilir. Tipik
olarak vWF aktivitesinin VWF antijenine orani 0,7’nin altindadir. Tip 3 vWH, vWF dlzeylerinin ¢ok az veya
tamamen eksik olmasindan kaynaklanir.vWH tedavisinde amag, hemostatik fonksiyonu dizeltmek ve
kanama riskini azaltmaktir. Hastaligin yonetimi vWH tipine, kanamanin siddetine, yerine ve invaziv
prosediirlere ihtiyaci olup olmamasina gére degisiklik gdsterir.Ulkemizde ulasilabilen seceneklerden
birinde 500 U FVIII:C ve 1200 U Rcof aktivitesi vardir ve bu ozellikligi nedeni ile en yaygin kullanilan
yerine koyma tedavisidirvWH olan bircok semptomatik birey teshis edilememekte ve 06zellikle
kadinlarda, kanama semptomlarinin baslamasindan itibaren teshis gecikmeleri 16 yila kadar
¢ikabilmektedir.Erken tani hastalarin yasam kalitesini arttirmaktadir.Bu nedenle mukokutandz kanama
yakinmasi olan hastalar ile 6zellikle menometrorajisi olan kadinlarda vWH akla gelmelidir ve aile dykusi
olanlarda aile bireyleri uygun sekilde degerlendirilmelidir.

~4 ~

22-24 Mart 2024 | 10. Hemofili Vakalarla Egitim Sempozyumu | Royal Seginus Hotel - Antalya



$3- HEMOFiLi HASTALARINDA POSTUR DEGISIKLIK GOSTERIYOR MU? BiR
SISTEMATIK DERLEME

Volkan Deniz:,Ali Biilent Antmen:
Tarsus Universitesi, 2Adana Acitbadem Hastanesi

Amag: Hemofilik artropatide, eklem ici veya eklem yapilarin dejenerasyonuna bagl gelisen eklem uyum
bozuklugu; propriosepsiyon kaybina ve kassal dengesizlige dolayisiyla postiir bozukluguna neden olabilir.
Bu sistematik derlemenin amaci ayakta durusta hemofili hastalarinin genel postiriinde veya postiiri
olusturan segmentlerin diziliminde meydana gelmesi muhtemel degisikliklerin belirlenmesidir.

Yontem: Hemofili ve postir ilgili makaleleri belirlemek igin tanimlanmis anahtar kelimeler kullanilarak
elektronik veri tabanlari olan PubMed, Google Akademik ve Web of Science’da tarama yapildi. Ocak
2024 tarihine kadar baskida veya basiimis olan makaleler degerlendirmeye alindi. Hemofili hastalarinin
postiir degisikliklerini inceleyen tam metinli klinik calismalar, kalite ve yanilma riski agisindan
degerlendirildi. Calismalarin kalitesi PEDro skalasi ve yanilma riski ise ljaz ve ark. (2013) tarafindan
gelistirilmis olan kontrol listesi kullanilarak belirlendi.

Bulgu: Calismada (¢ tane makalenin analizi yapildi. Sirasiyla birer tane ¢alisma yuksek, orta ve az yanilma
riskine sahip olarak belirlendi. Yanilma riski yiksek olan calismada hemofilik bireylerde ayakta durus
postlirini  olusturan bazi segmentlerin diziliminde degisiklikler oldugu belirtilmis fakat hangi
parametrelerde degisim olduguna dair bilgiye yer verilmemistir. Yanilma riski distk olan calismada;
kraniyovertebral agi, lumbal lordoz agisi, diz valgus/fleksiyon ve ayak bilegi plantar fleksiyon acisinda
degisiklik oldugu bildirilmistir. Yaniima riski orta seviyede olan calismada ise genel postiirde veya
segmental dizilimde degisim olmadigi tespit edilmistir.

Sonug: Hemofili hastalarinda genel postiriin veya segmental dizilimin degistigine dair ¢ok dlsuk

diizeyde kanitlar bulunmaktadir. Bu konuda yiiksek kanit diizeyine sahip sonuglar elde edilebilmesi icin
metodolojik kalitesi ylksek olan ileri calismalarin yapilmasini tavsiye edilmektedir.
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S4- GELDiM, GORDUM, YENEMEDIM: TiP-3 VWF HASTALIGI

Mehmet Azizoglu:,Biisra Topuz Tiirkcan:,Sema Yilmaz:,Nazan Sarper:

iKocaeli Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji, 2Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk
Hematoloji

Amag: Von Willebdand hastaligi (vWh), von Willebrand faktérinin (vWf) eksikligi veya fonksiyon
bozukluklarina bagli, otozomal gegisli bir kalitsal kanama diyatezidir. insidans %1 dolayindadir. Attaki
molekiler bozukluga gére vWh once Tip-1 vWh, Tip2 vWh ve Tip-3 vWh olmak lzere 3 ana tipte
siniflandirilir. Tip 3 (agir) vWh Otozomal resesif gegis gosteren bu tipin homozigotlarinda vWf diizeyi
Olglilemiyecek kadar dusik (<1 U/dl), FVIII :C diizeyi % 1-10u arasinda, kanama zamani >20’dir. Biz ciddi
kanamalari nedeniyle derin anemili vwf tip-3 hastaligi tanisi alan bir olguyu sunmak istedik.

Bulgu: Ailesi tarafindan 2 aylik erkek infant renk soluklugu, solunum sikintisi, agzindan kanama sikayeti
ile getirildi. Prenatal ve natal hikayesinde bir 6zellik yoktu. Postnatal olarak aralikli, kisa stireli agzindan
kirmizi renkli kan geldigi 6grenildi. Fizik muayenesinde suur acik, infant refleksleri ayina gore zayifti. Agiz
ici aktif kanamasi ile vicudunda petesi ve ekimozu yoktu. Kapiller dolum zamani <3 sn, KTA: 142/dk
ritmik, hiperdinamik prekordiyumu mevcuttu. DSS 30/dk, solunum sesleri dogaldi, batin rahat olup
organomegalisi yoktu. Tetkiklerinde Hgb: 4,7 gr/dl MCV: 68 F/L, WBC: 8100/mm3, PLT: 270000/mm3,
ferritin 28 ng/ml, B12: 510 U/L idi. Parmak ucu periferik yaymasinda trombositler kiime halinde;,
eritrositler normokrom normositerdi, ¢ekirdekli hiicrelerde atipi ve polkromazi goriilmedi. Koagtiilasyon
testlerinde PT 14 sn, aPTT 56,8 sn, fibrinojen 3,12 g/dl, PFA 100 kanama zamani kollajen/epinefrin >248
sn, kollajen ADP >239 sn, vwf %1, FVIII %3, Vwf ricof %4 saptandi. Bu bulgularla Tip-3 vWf hastaligi tanisi
konularak 2x50 U/kg/doz vwf+FVIIl konsantresi baslandi. Ayrica hemodinamik olarak stabil olmayan
hastaya 15 cc/kg/doz eritrosit stispansiyonu verildi. Herhangi bir sorunu olmayan hasta taburcu edilip
ayaktan takibe alindi. Hastanin aralikli olarak burun kanamalarinin devam etmesi ve derin anemi nedeni
ile dis merkez cocuk yogun bakim {initelerinde yatislarinin olmasi iizerine haftada 2 giin 40 U/kg/doz
profilaksi baslandi. Kanamalar kismen kontrol altina alinsa da derin anemi nedeni ile yogun bakim
yatiglari devam etti. Bunun uzerine profilaksi dozu haftada Ug giine gikarildi. Halen 4 yasinda olan ve
haftada U¢ gin profilaksi ile kanamalari gérilmeyen hastanin, herhangi bir saglik sorunu olmaksizin
haliyle takibine devam edilmektedir.

Sonug: Kanama sikayeti ile getirilen cocuklarda ¢ok nadir goriilen ve hayati tehlike arz edebilecek tip-3
vWT hastaligi tanisi tedavinin zamaninda baslanmasi amaciyla 6nemlidir. Ayrica kanamaya bagl derin
anemi hemodinamik bozukluklara neden olabileceginden hastalarin dizenli olarak hayat boyu profilaksi
almalari gerekebilmektedir.
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S5- NADIR GORULEN KANAMA BOZUKLUGU : FAKTOR 5 VE 8 EKSiKLiGi OLAN
GEBE HASTA YONETIMI

Merve Ecem Erdogan Y6n:,Funda Ceran:,Simten Dagdas:,Giilsiim Ozet:

tAnkara Bilkent Sehir Hastanesi

Amag: Nadir bir koagulasyon bozuklugu olan kombine faktor V ve faktor VI eksikligi (FSF8D) otozomal
resesif yapisal hematolojik bozukluk olup ilk olarak 1954'te Oeri ve arkadaslari tarafindan belgelendi. [ 1
] Klinik belirtiler daha ¢ok travma, cerrahi veya mukokutan6z kanamalar seklinde olup spontan eklem igi
, intrakranial kanamalar daha nadirdir. [2] Biz de burada faktor 5 ve 8 eksikligi olan 4 abortus sonrasi ilk
saglikh ilerleyen gebeligini yasayan bir kadin hastanin bu siirecteki tedavilerine deginmek istedik.

Bulgu: 34 yasinda kadin hasta ilk olarak 2005 yilinda tiroid nodiilii operasyonu sirasinda kanama olmasi
tizerine ydnlendiriliyor. Ozgegcmisinde menorajilerinin fazlalig ve arada burun kanamasi disinda bir bulgu
yoktu. Ailede benzer vaka tariflemeyen hastanin ebeveynlerinde de akraba evliligi bulunmamaktaydi.
Hastadan istenilen laboratuar tetkiklerinde INR:2.1 APTT: 97 sn , miksing ile INR :1.18 , APTT: 33sn
trombosit sayilari normal sinirlarda, periferik yaymanin normal oldugu goérildi. Hastadan istenen faktor
5 diizeyi: % 10 , faktor 8 diizeyi: %8.4 , VWF: %118 , seklinde gelen hasta o yillarda kombine faktor
eksikligi icin genetik kesin tani testlerinin yapilamamasi nedeniyle 6nce vWH tip 2N tanisi aldi. Hasta
cerrahi disinda ek bir proflaksi almadi ve 8 yil takibe gelmedi. Hasta tekrar 04.2023 tarihinde 9 haftalik
gebe iken kontrole geldi. Gebeligin 17. haftasinda bakilan faktor 8: %9 , faktor 5 :%3.2, vVWF: 164, riCof:
201 geldi. 26 haftalik bakilan faktor 8 dilizeyi de %13 faktér 5: %5.1 geldi. 36 haftaya kadar
komplikasyonsuz ve ek plazma veya faktor destegi almadan takip edildi. 36 haftalik iken perinatoloji
servisine yatisi yapilan hasta 39. haftada planli sezaryen ameliyatina alindi. Halen genetik tani testi
imkani olmamasi nedeniyle vwh dislanamadigi icin ameliyat éncesi 5 iinite taze donmus plazma, 1500 U
haemate p yiikleme sonrasi 2x1500 U/giin 3 giin idame verildi. Es zamanl 4x1 ampul traneksamik asit
verilen hasta 3050 g saglikh bir kiz bebek dogurdu.

Sonug: Bu bozuklugun etiyolojisi, LMAN1 genindeki (kromozom 18; 18q21'de bulunur) veya MCFD2
genindeki (kromozom 2; 2p21'de bulunur) mutasyonlara atfedilir. Bu mutasyonlar, pihtilasma faktorleri
V ve VIII'in endoplazmik retikulumdan Golgi aparatina tasinmasindan sorumlu olan ERGIC-53/MCFD2
protein kompleksinin diizgiin isleyisini bozar. Ozellikle, LMAN1'deki null mutasyonlar vakalarin yaklasik
%70'ini olustururken, hem null hem de missense varyasyonlari iceren MCFD2 mutasyonlari vakalarin
yaklasik %30'undan sorumludur [ 3 ]. Bu durumun tanisi, faktoér diizeylerini iceren kapsamli bir tarama
testiyle saglanir. F5SF8D'li bireylerin ¢ogu %6 ila %32 arasinda diizeyler sergilemesine ragmen diizeyler
%1,5 ila %45 arasinda degisebilir. Bizim olgumuzda faktor V ve faktor VI diizeyleri tanida sirasiyla % 10
ve % 8.4 olarak olclldii. Genetik test ile kesin tani konulamadigl icin ve aile dykiisi olmadigi igin
haemate-p vermeyi uygun bulduk. Nadir kanama bozuklugu olan hastalarin yonetimi vaka azlhgi
nedeniyle fikir birligi olmamasi medeniyle yeteri kadar zor iken bu hastalarin gebelik gibi hem anne hem
bebek saglginin devreye girdigi durumlarin yonetimi ayri zorluklar tasimaktadir. 37 vakalik bir calismada
hastalarin kanama tipleri ve demografik verileri paylasilirken kanamalari halindeki yaklasimdan soz
edilmemistir. [4] Halen uzman goriisi diizeyindeki bu hastalikta randomize prospektif calismalara ihtiyag
vardir.

~7 ~

22-24 Mart 2024 | 10. Hemofili Vakalarla Egitim Sempozyumu | Royal Seginus Hotel - Antalya



S6- ERiSKiN HEMOFiLiK ARTROPATIDE REHABILITASYONUN KAS-EKLEM SAGLIGI
VE YASAM KALITESi UZERINE ETKILERININ PROSPEKTIF BiR CALISMAYLA
DEGERLENDIRILMESI

Ufuk Demirci:,Hande Ozdemir,Elif Giilsiim Umit:,Burak Uslu,Filiz Tunaz,
Fethi Emre Ustabasioglu:,Derya Demirbag Kabayel:,Ahmet Muzaffer Demir:

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali Hematoloji Bélimii, 2Trakya Universitesi
Tip Fakiiltesi Fizik Tedavi Ana Bilim Dali, *Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Ana Bilim Dali

Amag : Hemofili hastalarinda tekrarlayan kanamalar hastalarda hemofilik artropatiye, kas atrofisine,
agriya baglh kas ici ve kaslar arasi koordinasyonda degisikliklerine, eklem instabilitesine neden olabilir.
Sonug olarak hastalarda eklem hareket agikhginin azalmasina, kronik agri ve yasam kalitesinin (QOL)
bozulmasi meydana gelebilir. Bu calismanin amaci, evde rehabilitasyon programi alan agir hemofili
hastalarinda kisa siireli egzersizlerin kas kuvveti, sertlik ve eklem saghgi degisikliklerini ve bunlarin yagam
kalitesi lizerindeki etkilerini incelemektir.

Yontem : 6 haftalik evde egzersiz programi planlandi. Egitimde diz ve ayak bilegi egzersizleri, kuadriseps
kaslari, hamstring ve baldir kaslarina yonelik izometrik glclendirme egzersizleri, alt ekstremite
kuadrisepsleri, hamstring ve baldir kaslarina yonelik direncli egzersizler, foot squat, alt ekstremite germe
egzersizleri, orta siddette aerobik egzersizler, tek bacakta squat egzersizleri yer aldi. Ayrica eklem
hareket kisithligl olan hastalar igin ylzUsti ve sirtiisti alt ekstremite slispansiyon egzersizler diizenlendi.
Ek olarak kas sertligi shear wave elastografi kullanilarak rektus femoris ve vastus kaslarinda olcalda.

Bulgu : Calismaya 14 hasta dahil edildi. Hastalarin tamami Hemofili A hastasiydi ve ortalama yas 38,2'ydi.
Tamami profilaksi almaktaydi. Hastalarin alt ekstremitede sag hakimiyeti mevcut idi. Egzersiz sonrasi her
iki dizde ve her iki ayak bileginde hem fleksiyon hem de ekstansiyonda istatistiksel olarak anlamli artis
goriuldl (p<0.05). Benzer sekilde uyluk ve baldir gevresi 6lglimlerinde de artis saptandi (p<0,05). Ayrica
alt ekstremite eklemlerindeki agrilarin da anlamh diizeyde azaldigi izlendi (p<0,05). Hemofili eklem
saghgi skoru egzersizden sonra daha iyi oldu. Sertlik degerleri dinlenmeden egzersize 6nemli dlclide artti.
Ek olarak egzersiz sonrasi yasam kalitesi acgisindan 3 hastada mobilizasyon, 1 hastada 6z bakim, 6
hastada glnlik aktiviteler, 2 hastada agri-rahatsizlik ve 2 hastada duygudurum durumunda ilerleme
gozlendi. Egzersiz sonrasi degerlendirmede 14 hastadan altisinin genel saglhk durumunun daha iyi oldugu
gorildi. Egzersiz programi boyunca hastalarin hig birinde kanama gézlenmedi.

Sonug : Evde yapilabilecek kisa sireli alt ekstremite egzersizleri kanamayi artirmadan kas gliciini ve
hareket agikhgini artirabilir. Ayrica hastalarin yasam kalitesini iyilestirebilir. Multidisipliner olarak
hastalara bu konuda egitim verilmeli ve uzun siireli egzersiz konusunda kisisellestirilmis programlara
yonlendirilmelidir. Hastalarin dilizenli egzersiz programlarina dahil edilmesi uzun vadede fiziksel
aktivitenin artirilmasina olumlu etkileri olacagini ve olasi morbiditeleri azaltabilecegini diisinmekteyiz.
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S7- KONJENITAL FAKTOR X EKSiKLiGi TANILI ALTI HASTANIN KLiNiK,
DEMOGRAFiK VE LABORATUVAR BULGULARI ACISINDAN INCELENMESI

Hasan Yardimci;, Aydan Akdeniz? Eyiip Naci Tiftik:

1Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, 2Adana Medical Park Hastanesi

Amag: Faktor X Eksikligi (FXe) genel popillasyonun yaklasik 1:1.000.000’ini etkileyen otozomal resesif
kalitim gosteren nadir bir hastaliktir. Etkilenen bireylerde klinik, faktor diizeylerine gore degiskenlik
gostermekte ve spontan veya travma ile indiiklenen cilt kanamalari, derin dokular ve hayati organ
kanamalari seklinde kendini gosterebilmektedir. Biz de bu bildiride toplam iki merkezden alti hastanin
verilerini paylasmayi amagladik.

Yontem: Calismamiza Tirkiye‘de 2 ayri merkezde bulunan toplamda 6 farkl izole Faktor X eksikligi
hastasi dahil edilmistir. FXe'ne eslik eden diger faktor eksiklikleri olan hastalar ve eslik eden diger
kanama bozuklugu tanisi alan hastalar diglanmistir.

Bulgu: Hastalarin 5’i (%83,3) kadin, 1'i (%16,7) erkek idi. Tani yaslarina bakildiginda 3 hasta ¢ocukluk
doneminde, 2 hasta addlesan donemde (13, 15 yas), 1 hasta eriskin donemde (28 yas) tani almistir.
Hastalarin 2’sinin ebeveynleri akraba (%33,3) iken 4 hastanin (%66,7) ebeveynleri arasinda akrabalk
yoktur. Tim hastalar tani aninda semptomatik idi. Hastalarin 4’l (%66,6) uzamis menstriel kanama, 1
kadin hasta (%16,7) tonsillektomi sirasinda uzamis kanama, 1 erkek hasta (%16,7) slinnet sonrasinda
uzamis kanama ile tani almig idi. FX diizeyleri hepsinde ciddi FXe ile uyumlu idi. Hastalarin 3’tinde (%50)
FX dizeyi <%1, 2 hastanin FX dizeyi %3, 1 hastanin FX dizeyi ise %4,5 saptanmistir. Takiplerinde
hastalarin hepsinde ciddi kanama (SSS, GiS, hemartroz, umbilikal kord kanamasi vs.) gériilmis olup 1
hasta SSS kanamasi (%16,7), 1 hasta GiS kanamasi (%16,7), 4 hasta eklem ici kanama (%66,6) gecirmistir.
Hastalarin 4’ (%66,6) ciddi kanama esnasinda TDP ve PCC ile, 1'i (%16,7) yalnizca PCC ile diger 1’i
(%16,7) ise yalnizca TDP ile tedavi edilmistir. Ayni zamanda hastalarin hepsi destek tedavisi almistir.
Destek olarak 2 hasta (%33,3) yalnizca eritrosit sispansiyonu (ES), 2 hasta (%33,3) yalnizca traneksamik
asit (TA), 2 hasta ise (%33,3) hem ES hem de TA destegi almistir. Hastalarin 2’sinde ge¢miste cerrahi veya
dogum oOykisli mevcut idi. Cerrahi 6ncesi profilaksi almis olan bir hasta mevcut iken diger hastanin tani
almadan 6nce dogum Oykisli mevcut olup proflaksi almamistir. Hastalarin hicbirinde kanama nedenli
sekel mevcut olmayip 1 hasta SSS kanamasi sonrasi kaybedilmistir. Hastalardan 2’si diizenli PCC
profilaksisi almakta olup (biri siddetli menstiirasyon kanamasi digeri de gebelik nedenli) diger 4 hasta
dizenli profilaksi almamaktadir. Hastalardan yalnizca birinin ailesinde FXe tanisi olan akrabasi (kardesi)
mevcuttur

Sonug: FXe otozomal resesif kalitilan nadir goriilen bir hastaliktir. Hastaligin klinik semptomlari hafif
mukokiitanéz kanamalar ile birlikte hayati tehdit eden ciddi SSS, GiS kanamalari gibi kanamalari da
icermektedir. Bu ylzden hastaligin tanisinin konmasi ve tedavi edilmesi son derece énemlidir. Hatta tani
konan hastalarda cerrahi islemlerden 6nce veya ciddi tekrarlayan kanamalari olan hastalarda profilaktik
tedavi hayati 6nem tasimaktadir. Tani konmus olan hastalarda FX diizeyi, hastalarin prognozunu
ongodrmek icin ve profilaktik tedavi karari verme icin énemli bir yol gostericidir. Ulkemizde izole FX
kompleksi mevcut olmamakla beraber TDP ve 4 faktorlii PCC semptomatik akut tedavide uygulanmakta
olup yine profilakside de 4 faktérli PCC basari ile uygulanmaktadir. izole FXe ile ilgili literatiirde
calismalar mevcut olsa da genis 6rneklemli ve cok merkezli randomize kontrolli ¢alismalara halen ihtiyag
vardir.
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S8- HEMOFiLi A HASTALARINDA KULLANILAN UZATILMIS YARI OMURLU FAKTOR
VIII iLE PROFILAKSI TEDAVISININ STANDART FVIII iLE KARSILASTIRILMASI

Metehan Kiiciik:,Neslihan Andig:

iEskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, 2Eskisehir Osmangazi
Universitesi Tip Fakiiltesi i¢c Hastaliklari Anabilim Dali Hematoloji Bilim Dali

Amag: Hemofili A yaklasitk 5.000 - 10.000 erkek dogumunda bir olarak gorilen insidansi tim
cografyalarda ayni olup irksal farkhlik gostermeyen X’e bagli resesif gecis gosteren dogumsal bir kanama
bozuklugudur. Hemofili hastalarinda en sik gériilen kanama yerleri, eklemler ve ardindan kas/yumusak
dokulardir. Tedavisinde amac¢ kanamanin onlenmesidir. Bu amacg dogrultusunda hastalar faktor
konsantreleri ile tedavi edilmektedir. Bu g¢alismanin amaci uzun etkili faktorlerin kisa etkili faktorlere
kiyasla tedavi yanitinin, memnuniyetinin ve kullanim kolayhgini kiyaslamaktir.

Yoéntem: Eskisehir Osmangazi Universitesi Hematoloji bélimiinde takip edilen ve 01.08.2023 -
01.02.2024 tarihleri arasinda standart FVIII kullanimi kesilerek uzatilmis yari émdrli (UYO) FVIII ile
profilaksiye devam karari verilen 14 hasta calismaya dahil edildi. Hastalara telefon yolu ile UYO FVIII ve
standart FVIII ne kadar siiredir ve nasil kullandiginin, UYO FVIII beraber kanamasinin olup olmadiginin,
standart FVIII kullandigi dénemde kanamasinin olup olmadiginin ve UYO FVIII memnuniyet derecesinin
sorgulandig 5 soruluk anket uygulandi

Bulgu: Calismaya dahil edilen 14 hastanin tamami 6nceden rekombinant standart FVIII ile dizenli
proflaksi almaktaydi. Hastalar en az 1 aydir UYO FVIII ile proflaksiye gegilmisti. Dért hasta 6 aydan uzun
stiredir UYO FVIII kullanmaktaydi. Bir hasta UYO faktér sonrasi calisma kapsaminda emicizumab
almaktaydi. Hastalarin standart FVIII ve UYO FVIII 15 giinliik toplam kullanim miktari karsilastirildiginda
arada fark olmadigi goriilda. 14 hastadan 8’inin standart FVIII ile kanamasi olurken yaklasik (2 ayda bir)
UYO FVIII ile beraber kanamasinin olmadigl, 2 tanesinde ise kanama siddetinin azaldigi goérildi.
Hastalara sorulan memnuniyet 6lgeginin 5 en memnun, 1 hi¢ memnun degilim olarak nitelendirildigi
Olcekte ortalamasinin 4,12 oldugu gorildi. 14 hastanin tamaminda haftalik uygulanan toplam dozun ve
enjeksiyon sayisinin yaklasik %50 azaldig1 gorildi

Sonug: Calismamizin sonucunda hemofili hastalarinda kullanilan UYO FVIIl'lerin kisa etkili faktérlere
kiyasla tedavi yanitinin, memnuniyetinin ve kullanim kolayliginin daha iyi oldugu saptand.
Calismamizdaki sonuglar literatiirdeki benzer calismalar ile karsilastinldiginda benzer sonuglar ¢iktigi
gorlilmastiir. Tedavinin 6mir boyu oldugu géz online alindiginda hastalarin daha konforlu bir tedavi
sureci gegirmesinin diger hastaliklarin tedavilerine kiyasla gérece daha fazla 6nem arz ettigi bu hastalikta
memnuniyet ortalamasinin yiksek olmasi ve kanama sikliginin ve siddetinin azaltilmasi yoniindeki
olumlu etkileri gdz ©niine alindiginda UYO FVIII kullamiminin tesvik edilmesi gerektigi sonucu
cikariimistir.
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S9- BEVACIZUMAB iLE MUKEMMEL YANIT MUMKUN MU?

Ozge Soyer K6semehmetoglu:, Tekin Giiney;,Sema Akincr,Ferda Can:,imdat Dilek:

1T.C. Saglik Bakanligi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Hematoloji Boliumi, Bilkent/ANKARA, 2Saglik
Bilimleri Universitesi, Hematoloji B6liim{, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Bilkent/ANKARA, 3Yildirim
Beyazit Universitesi, Hematoloji B6liimii, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Bilkent/ANKARA

Amag: Herediter hemorajik telenjiektazi (HHT) mukokutandz telenjiektazilerin gorildigi en sik
epistaksis, gastrointestinal kanama (GiK) ve demir eksikligi anemisi ile prezente olan otozomal dominant
gecisli  bir hastaliktir. Pulmoner, hepatik ve serebral arterioven6z malformasyonlar (AVM)
gorilebilmektedir. Epistaksis ve GiK ile seyreden, cesitli tedavilere ragmen kanama ve yogun intravenéz
(.V) demir ihtiyaci devam eden, bevacizumab tedavisi ile mikemmel yanit aldigimiz bir hastamzi
sunuyoruz.

Yontem: Diyabet ve hipertansiyonu olan elli dért yasinda kadin hastanin on yil énce GiK nedeni ile
yapilan endokolonoskopide mide ve kolonda anjiodisplaziler saptanmis. Ozgeg¢misinde sik epistaksis
oykiisi de mevcut olmasi nedeni ile hastaya HHT tanisi konulmus. O tarihten itibaren GIK nedenli
endokolonoskopik skleroterapiler ve epistaksis nedenli buruna lokal skleroterapiler yapilmis. Oral
transamin, dideral tedavisi ile optimal yanit elde edilememis, aralikli intravendz demir tedavisi ve
semptomatik oldugunda eritrosit siispansiyonu (E.S) transfiizyonu almis. Son 5 yildir yillik 9000 mg iV
demir verilmesine ragmen en yiiksek hb degeri 10 g/dl’e ulasabilmis. Hastanin yapilan ISTH-SCC Bleeding
Assessment Tool (BAT) skoru 7 ve Epistaksis Severity Score (ESS) ise 5,25 hesapladi. Ek kanama diyatezi
laboratuvar sonuglari olmadig gériildii. Hastaya Hb 5,6g/dl olmasi izerine E.S ve iV. demir destegiyle
birlikte mayis 2023’te ilk 4 doz 2 haftada bir, sonrasinda ayda bir 5 mg/kg dozdan bevacizumab tedavisi
basladik. iki hafta sonra hb 11,8 g/dlI'ye yiikseldi. ilk dozdan itibaren kanama olmayip Hb’ de disis
saptanmadi. Son Hb 13,2 g/dl olup ESS ve ISTH-BAT skoru 0 hesaplandi.

Bulgu: Rekirren epistaksis HHT'de %90" dan fazla goriliir ve en sik kan kaybi nedenidir. Genellikle her
giin gorilmekte ve GIiK olmasa bile demir eksikligi anemisine hatta E.S ihtiyacina neden olmaktadir.
Hastamizda da c¢ocukluktan itibaren her giin epistaksis izlenmekteydi. Rekiirren GiK cogunlukla 40
yasindan sonra HHT hastalarinin Ggte birinde gorilmekte, akut GIK veya demir eksikigi anemisi ile
prezente olmaktadir. Endoskopide mide, ince barsaklarda ve kolonda telenjiektaziler saptanmaktadir.
Hastamizin tanisi 44 yasinda akut GIK nedeni ile yapilan endokolonoskopide mide ve kolonda saptanan
cok sayida anjiodisplazilerle konulmustu. Ayrica enteroskopiyle duodenal,jejunal ve ileal anjiodisplaziler
gorlilmastl. Epistaksis ve demir eksikligi anemisi tedavisi HHT tedavisinin yapitasini olusturmaktadir.
2020'ye ait uluslararasi kilavuzlarda epistaksiste oncelikle topikal tedaviler dnerilmektedir. Yanitsizsa
oral traneksamik asit Onerilmektedir ancak tromboemboli riski goz ardi edilmemelidir. Lazer ve
skleroterapi gibi ablatif tedaviler uygulanabilir ancak yanit gecicidir. Halen yanitsizsa sistemik
antianjiogenik tedaviler disliniilmelidir. Randomize calismalar Gstrojen-progesteron, tamoksifen ve
propranololiin etkinligini desteklemektedir. Gastrointestinal lezyonlara endoskopik uygulanan lokal
tedaviler segenektir ancak tekrarlayan ablasyonlarin etki siiresi kisadir ve visseral perforasyon riski
tasimaktadir. Sik endoskopik girisim ve demir tedavisi ihtiyacinda sistemik tedaviler 6nerilmektedir. HHT
kontrolsiiz anjiyogenez ile karakterize artmis vaskiiler endotelyal bliyiime faktéri (VEGF) ile iliskilidir.
Bevacizumab ise VEGF’ii inhibe eden antianjiogenik bir ajandir. Calismalarda epistaksisi, GIK'I azalttig),
anemiyi dlzelttigi, hayat kalitesini artirdigi gosterilmistir. Sik yan etkileri artralji, basagrisi ve
proteiniridir. Hipertansiyon, tromboemboli gibi etkiler de bildirilmistir.

Sonug: Topikal tedavilere, ablasyona, transamine ve propranolele direncli epistaksis ve GiK’lari olan

hastamizi bevacizumab ile ilk dozdan itibaren kanamanin gorilmedigi, anemi ve demir ihtiyacinin
olmadigi, hicbir yan etkini gorilmedigi mikemmel yanit ile dokuz aydir takip etmekteyiz.
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$10- BOCEK ISIRMASI SONRASI CILT NEKROZU GELISEN AFiBRINOJENEMI
OLGUSU: TROMBOZ VE KANAMA PARADOKSU YONETIMI

Deniz Kocak Gél;,Muhammed Mustafa Ozdemir;,Fatma Kogz, Veysel Gok:,Alper Ozcan:,
Ebru Yilmaz:;,Musa Karakiikcii:,Ekrem Unal:

iErciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali, 2Erciyes Universitesi Eczacilik
Fakultesi

Amag: Afibrinojenemi, otozomal resesif kalitilan, plazmada c¢ok dislk fibrinojen seviyeleri ile
karakterize, 1:1.000.000 siklikta goriilen bir kanama bozuklugudur. Hastalar travma sonrasi ya da
spontan gelisen kanama egilimi riski ile karsi karsiyadir. En sik gérilen belirti kanama olsa da paradoksal
olarak afibrinojenemili hastalarda vend6z ve arteriyel tromboembolik komplikasyonlar da olabilmektedir.
Yazimizda bécek isirmasi sonrasi doku nekrozuna kadar ilerleyen, kanamaya trombozun da eslik ettigi
afibrinojenemi tanili cocuk vaka sunulmaktadir.

Yontem: On bir yasinda kiz hasta sol bacagini bocek isirmasi sonrasi agrili, kasintili lezyon sikayeti ile
basvurdu. Fizik muayenesinde sol patella medial Ust lokalizasyonunda ortasi ekimotik, cevresi hiperemik,
yaklasik 6 cm ¢apinda agrili lezyon mevcuttu. Kan tetkiklerinde tam kan sayiminda anemi bulgusu olup;
pithtilasma testlerinde protrombin zamani (PT) >100 saniye, uluslararasi normallestirilmis oran (INR) >5,
aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTT) >120 saniye, trombin zamaninin (TT) ve fibrinojen dizeyinin
saptanamadigl gorildi. Dis merkezde kanama sikayeti ile basvurusu sonrasi tetkikler sonucu
afibrinojenemi tanisi alan ve takiplerini merkezimizde devam ettiren hasta, aralikl taze donmus plazma
ve fibrinojen konsantresi destekleri almaktaydi. Mevcut sikayet ve bulgularla hastada seliilit distnulerek
antibiyotik tedavilerine baslanildi. Bu siirecte yara yerinde enfeksiyon durumuna kanama ve tromboz da
eslik etmesinden dolay! haftada li¢ kez 50-60 mg/kg’dan fibrinojen konsantresi, ginliik diusik molekl
agirhkli heparin (DMAH) ve aspirin tedavilerine baslanildi. Mevcut tedavi ile takiplerine devam edilirken
yara yerinde kabuklanma sonrasinda gevresinde ekimoz alanlari ve nekrotik alan olusmaya basladi.
Plastik cerrahisi departmani tarafinca sol patella medialindeki nekrotik doku debride edilerek inguinal
bolgeden greft koyuldu. Giinlik pansuman, DMAH ve haftada 3 giin sonrasinda kanama kontrolii
saglanmasi ile haftada bir fibrinojen konsantre destegine devam edildi. Yara yeri iyilesmesi tamamlandi.
Rutin iki haftada bir profilaksi tedavisine devam edilmektedir.

Sonug: Trombotik ve kanama bozukluklari, cogunlukla prokoagiilan ve fibrinolitik yolaklar, trombosit
fonksiyonlarinin ve vaskiiler stabilizasyonu saglayan proteinlerin edinsel ya da dogumsal anormalliklerini
icerir. Edinsel kanama bozukluklarinda siklikla kanama ataklari ile tromboz olaylari da goérilebilmesine
ragmen; dogumsal kanama bozuklugu olan hastalarda ortaya c¢ikmasi durumu paradoks olarak
tanimlanmigtir. Vakamizda da bu paradoks tablo gorilmekteydi. Tromboza yatkinligi agiklamak igin
cesitli hipotezler belirtilmistir. Afibrinojenemi vakalari fibrinojen yoklugunda da trombin Uretebilirler.
Fibrin olusumu engellendiginden, trombin temizlenmesi bozulur. Ortaya ¢ikan dolasimdaki trombin
fazlasi, 6zellikle arteriyel damar duvarinda trombositleri ve diiz kas hiicre goclinii ve proliferasyonunu
aktive edebilir. Ancak hastalarin ¢ogunda altta yatan neden belirlenememektedir. Afibrinojenemi
hastalarinda arteriyel ve vendz trombo-embolik olaylar nadir fakat ciddi komplikasyonlardir. Hastalarin
yonetiminde bireysellestirilmis bir tedaviye ihtiya¢ duyulacagl ve kanama-tromboz arasindaki tedavi
terazisinin dengesine dikkat edilmesi gerekliligi unutulmamahdir.
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S11- FAKTOR XIIl EKSiKLIGi OLGULARIMIZ: KLiNiK BULGULAR VE HASTA
YONETIMI

Utku Aygiines:, ilgen Sasmaz:,Biilent Antmen:,Defne Ay Tuncel:

1Acibadem Adana Hastanesi Cocuk Hematoloji-Onkoloji ve Kék Hiicre Nakli Unitesi, 2Adana Sehir Egitim
ve Arastirma Hastanesi

Amag: Faktor Xl (FXI) eksikligi nadir gorilen bir konjenital kanama bozuklugudur. FXIII eksikligine
iliskin ilk klinik rapor 1960 yilinda bildirilmistir. O zamandan bu yana, diinya ¢apinda 500'den fazla FXIll
eksikligi vakasi tespit edilmistir ve goriilme sikhgl 1-3 milyonda bir kisidir. Normal pihtilasma tarama
testleri ile siddetli gecikmis spontan kanama ile karakterizedir. Bu calismada, FXIll eksikligi olan 8
hastanin klinik bulgularini ve tedavi yéntemlerini bildirmeyi amagladik.

Yontem: FXIII eksikligi olan 8 hastanin tibbi kayitlari retrospektif olarak incelenmistir.

Bulgu: Calismaya yaslari 9 ile 28 arasinda degisen FXIII eksikligi olan 8 hasta (bes erkek, l¢ kadin) dahil
edildi. Yenidogan déneminde hastalarin tamaminda gébek kordonunda kanama gozlendi. Hastalarimizin
diger klinik bulgulari hematom, yumusak doku kanamasi ve zayif yara iyilesmesi idi. iki hastada
intrakranial kanama gorildi. Hastalarimizdan birinin 3 aydir, digerinin ise 7 aydir diistik yapma oykisi
vardi. Hastalara gebelik planlandiktan sonra FXIII profilaksisi baslandi. Faktor Xl profilaksisi ile ciddi
kanama sikayeti olmadan dogumlari gerceklesti. Calismaya alinan hastalarimizda kanama kontroli igin
ve cerrahi islem 6ncesi taze donmus plazma ve FXIIl konsantresi kullanildi.

Sonug: Nadir goriilen pihtilasma faktort eksikliklerinin klinik bulgulari ve tedavisi, gorilme sikliginin
disik olmasi nedeniyle sinirlidir. Bu ¢alismada FXIII eksikligi olgularimizin klinik tablolari ve tedavileri
bildirilmistir. Bu hasta poplilasyonunun tanisi ve tedavisi i¢in kanita dayali kilavuzlarin arttiriimasi
gerekmektedir.
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S12- VON WILLEBRAND HASTALARINDA D VITAMiNi KANAMAYI AZALTIR MI?

Mustafa Giirkan:,Alperen Uysal;,Muhammed Enes Pek:,Sule Toprak:,Meryem Albayrak:

Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: von Willebrand faktor (vWF), endotel hiicrelerinde ve megakaryositlerde sentezlenen, azligi veya
fonksiyonundaki bozukluklar nedeniyle cilt ve mukoza kanamalari ile seyreden von Willebrand
hastaligina (VWH) sebep olan bir glikoproteindir. D vitamini; endokrin fonksiyonlari olan, yagda ¢6ziinen
bir hormondur. Fizyolojik etkilerini vaskiler endotel hiicrelerinde de bulundugu bilinen D vitamini
reseptorleri (VDR) araciligiyla gosterir ve endotel koruyucu etkiye sahiptir. D vitamininin kalsiyum
hemostazindaki roll iyi bilinmektedir. Son ¢alismalar, D vitamininin antienflamatuar ve antitrombotik
etkilere de sahip oldugunu gostermistir. D vitamini eksikligi dinyada yaygin bir sorundur ve
hipertansiyon, kanser, otoimmiin hastaliklar icin risk faktéri oldugu bilinmektedir. Bu c¢alismada
amacimiz, von Willebrand Hastaligi olan ve basvuru sirasinda D vitamin eksikligi bulunan cocuklarda D
vitamini replasmaninin kanama semptomlarina etkilerini degerlendirmektir.

Yontem: Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dal’nda 2010-2024
tarihleri arasinda vVWH tanisi alan 6ay-18 yas arasi ¢ocuklarin dosyalari geriye donik incelendi. von
Willebrand Hastahg tipi, basvuruda kanama oykusd, ilk basvuru D vitamini kan dizeyi ve D vitamini
takviyesi sonrasi kanama sikligi ve siddeti hastane bilgi sisteminden kaydedildi.

Bulgu: von Willebrand Hastaligi(vWH) tanisiyla izlenen median yasi 11 yas (1-17 yas) olan 30 hasta (24
kiz 6 erkek) dosyasi incelendi. Bu hastalardan 24 hasta vWH tip 1, 5 hasta vVWH tip 2, 1 hasta vWH tip 3
idi. En sik burun kanamasi (n=11), menoraji (n=11) semptomlari ile basvuruldugu ve demir eksikliginin
hastalarin %56’sinda (n=17) tabloya eslik ettigi tespit edildi. Calismaya alinan vVWH nin timiinde D
vitamini diizeyleri 30 ng/mL altinda idi. D vitamini diizeyleri ortalama 15,52 ng/mL (%6,3) idi. Ozellikle
burun kanamasi ve menorajisi olan hastalarda istatiksel olarak anlamli saptanmamakla birlikte
hastaneye kanama ile bagvuru sikliginin ve yogun kanama sikayetlerinin azaldigi kayitlardan tespit edildi.

Sonug: von Willebrand Hastaligi ve D vitamini eksikligi diinyada sik gorilen iki sorundur. Bu ¢alismada
amacimiz; VWH olan ¢ocuklarin ilk bagvurularinda D vitamini disiklGgu olanlari tespit etmek ve D
vitamini takviyesinin kanama kliniklerine etkisini degerlendirmekti. D vitamini sonrasi; Tipl von
Willebrand Hastalarinda kanama sikayetlerinin miktarinin ve siiresinin azaldigi, Tip2 ve Tip3'te ise, Tip 1
hastalarindaki kadar olmasa da, klinik bir iyilesme kayitlardan anlasiimistir. Tipl von Willebrand
Hastalarinda D vitamini takviyesi sonrasi saptanan kanama azalmasi yoniinde olumlu gelisme literatir
bilgisi ile uyumludur. D vitamini eksikligi olan hastalarda yapilan bir metaanalizde D vitamini
replasmaninin endotelden VWF yapimini ve salinimini artirdigini ortaya koymustur. Tip2 ve Tip3
vWH’'nda endotelden vWF salinimi olduk¢a az ya da nonfonksiyoneldir. Bu vWH tiplerinde de D
vitamininin endotelyal koruyucu ve destekleyici etkisi sebebiyle kanama Ulzerindeki olumlu etkisinin az
da olsa bu tiplerde de gozlenebilecegini diislinliyoruz. Bu bilgiler 1siginda yapilacak ileriye doniik daha
genis klinik calismalar vWH’da D vitamini dizeyine ve replasmanina dikkat cekecektir. D vitamininin
endotel lizerine olumlu etkileri ve VWF yapim ve saliniminin artisina neden olmasi géz 6ntine alindiginda
vWH’'nda D vitamin diizeyinin kontrol edilmesi ve eksikligi durumunda takviye edilmesi gerektigini
disinidyoruz. D vitamini takviyesinin von Willebrand hastalarinda kanama bulgularini azaltacagi
hipotezimizin daha genis ¢apli calismalarla desteklenecegine inaniyoruz.
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$13- HEMOFiLiK BIREYLERDE EKLEM SAGLIGININ VE PERFORMANSA DAYALI
FONKSIYONEL SONUCLARIN INCELENMESI

Firat Tan:,Selin Aytag:,Adalet Elgin Yildiz:,Berna Oguz:,Hande Giiney Deniz:

Hacettepe Universitesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Kas iskelet Fizyoterapisi ve
Rehabilitasyon Ana Bilim Dali, Ankara., 2Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim
Dali, Ankara., *Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Ana Bilim Dali, Ankara.

Amag: Hemofilik bireylerde tekrarlayan hemartrozlar eklem kikirdaginda hasara; hematomlar ise
yumusak doku hasarina sebep olmaktadir. Kanamalar sonucu gorilen kas iskelet sistemi problemleri,
glnlik yasam aktivitelerini ve fonksiyonelligi kisitlamaktadir. Bu durum hemofilik bireylerin yasam
kalitesini duslirmekte ve aktivitelere katilimini kisitlamaktadir. Bu nedenle hemofilik bireylerde kas
iskelet saghiginin takibinde kullanilabilecek fiziksel fonksiyonun performansa bagli takip ihtiyaci ortaya
¢ikmaktadir. Calismamizin amaci hemofilik bireylerde eklem saghgi ve kas iskelet sistemini
degerlendirmede kullanilan ultrasonografik yéntem (HEAD-US) ve hemofili eklem saghgi skorunun
(HJHS), ayak bilegi fonksiyonel performans testleri ile iliskisini incelemektir.

Yontem: Calismaya Hacettepe Universitesi Cocuk Hematoloji Bilim Dalina basvuran Hemofili A ve
Hemofili B tanili 24 birey dahil edildi. Eklemlerin degerlendirilmesinde HJHS ve HEAD-US skorlari
kullanildi. Fonksiyonel performans; parmak ucunda yikselme testi ve ayak bilegi dorsifleksiyon testi
(WBLT) ile degerlendirildi.

Bulgu: Calismaya dahil edilen 24 hemofilik erkek bireyin (18 Hemofili A, 6 Hemofili B) yas ortalamasi
15,46+4,94 yil idi. Duzenli profilaksi kullanan hemofilik bireylerimizin 10’u agir hemofili iken 14’G orta
hemofilidir. Hemofilik bireylerin HJHS skorlari 0-11 arasinda, HEAD-US skorlari 0-10 arasinda yer
almaktadir. HIHS ve HEAD-US skorlari arasinda pozitif yonde glcla iliski oldugu goérildi (r= 0.696;
p<0.001). Sag ayak bilegi HEAD-US skoru ile sag ayak bilegi HJHS arasinda pozitif yonde gicli iliski (r=
0.743; p<0.001), sol ayak bilegi HEAD-US ile sol ayak bilegi HJHS arasinda da pozitif ydonde orta derecede
iliski (r= 0.416; p<0.043) oldugu goérildi. Sag ayak bilegi HEAD-US skoru ve sag ayak bilegi WBLT skoru
arasinda negatif yonde orta derecede iliski (r= -0.604; p=0.002), sag ayak bilegi HEAD-US ve sag ayak
bilegi parmak ucunda yikselme ile de negatif yonde glglii derecede iliski (r= -0.694; p<0.001) oldugu
gorildu. Sag ayak bilegi HJHS ve sag ayak bilegi WBLT skoru arasinda negatif yonde gli¢li derecede iliski
(r= -0.618; p<0.001), sag ayak bilegi HIHS ve sag ayak bilegi parmak ucunda yiikselme ile de negatif
yonde giicli derecede iliski (r=-0.731; p<0.001) oldugu gorildu.

Sonug: Hemofili hastalarinda eklem saghginin dizenli olarak fizik muayene, eklem saghgi skoru ve
gorintlileme yontemleri ile degerlendirilmesi uzun doénem kas-iskelet sistemi komplikasyonlarini
azaltabilir. Ayrica son yillarda eklem saghginin yaninda fiziksel fonksiyonun da diizenli takip edilmesi ve
bu takipte performansa dayali sonug 6l¢limlerinin kullaniimasi elzemdir. Bu ¢alisma WBLT ve parmak
ucunda ylkselme performans testleri HJIHS ve HEAD-US ile korelasyonlari orta ve gicli derecede iliskili
gostermistir. Bu nedenle WBLT ve parmak ucunda yiikselme testleri hemofilik bireylerde kas iskelet ve
eklem saghginin performansa dayali fiziksel fonksiyonun takibinde HJHS ve HEAD-US ile birlikte
kullanilabilir. Anahtar Kelimeler: Hemofili A, Hemofili B, Hemofili eklem sagligi, Fonksiyonel Performans,
HEAD-US, HJHS.
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S14- FAKTOR XI EKSiKLIGININ KLiNiK VE MOLEKULER PROFiLi: 14 OLGU

Enise Avci Durmusalioglu:, Yusuf Can Dogan:,Fahri Sahinz, Mehmet Fatih Orhans,
Nihal Karadas+,Kaan Kavakli, Tahir Atik:

iEge Universitesi Cocuk Genetik Bilim Dali, 2Ege Universitesi Hematoloji Bilim Dali, :Sakarya Universitesi
Cocuk Hematoloji ve Onkolojisi Bilim Dali, “Ege Universitesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali

Amag: Faktor Xl eksikligi, hemofili C olarak da bilinir ve nadir goriilen kalitsal bir kanama bozuklugudur.
F11 genindeki monoallelik veya biallelik patojenik varyantlar sonucu meydana gelir. FXI seviyelerindeki
azalma, aPTT'de uzama ile karakterizedir; ancak kanama siddeti ve faktor seviyeleri arasinda dogru
oranti bulunmamaktadir. Bu ¢alisma, Faktor Xl eksikligi tanisi almis hastalarin klinik ve laboratuvar
bulgularini ve molekiler analiz sonuglarini degerlendirerek, FXI eksikliginin klinik ve molekdler profilini
aydinlatmayi amaclamaktadir.

Yontem: Aralik 2022 - Eylil 2023 tarihleri arasinda, Ege Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Genetik
Hastaliklari Bilim Dalinda, FXI eksikligi 6n tanisiyla 57 gen iceren koagilopati paneli ¢alisilan ve F11
geninde patojenik varyant saptanan 12 aileden 14 olgunun klinik bulgulari, aPTT ve FXI seviyeleri ile
molekiler analiz sonuglari incelenmistir.

Bulgu: Olgularin 9'u kadin, 5'i erkek olup yaslar 2 ile 67 arasinda degismektedir. FXI seviyeleri %0,9 ile
%34 arasinda, aPTT sireleri 36 ile 105 saniye arasinda degismektedir. F11 geninde 1'i splicing, 2'si
nonsense, 7'si missense olmak lzere 10 farkli patojenik varyant tespit edilmistir. Bu varyantlardan
€.1759T>C (p.Trp587Arg) varyanti daha once literatiirde bildiriimemistir. Patojenik varyantlar 12 olguda
biallelik, 2 olguda monoallelik olarak bulunmustur.

Sonug: Bu ¢alisma ile F11 eksikliginin genotip ve fenotip Ozellikleri genisletilmis ve literatiirde daha 6nce

bildirilmemis yeni bir varyant sunulmustur. Bu alandaki bilgi birikiminin artmasi, nadir goriilen bir
kanama bozuklugunun hasta yonetimini iyilestirecektir.
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S15- AGIR KALITSAL FAKTOR XIII EKSiKLiGi VE BEYIN KANAMASI

Canan Albayrak:,Davut Albayrak:

10ndokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, 2Samsun Medicalpark Hastanesi

Amag: Faktora Xl (FXIINY), iki tasiyict alt birim (FXIII-B2) ve iki katalitik alt birimden (FXIII-A2) olusan
heterotetramerler (FXIII-A2B2) seklinde plazmada dolasan bir pro-gama-transglutaminazdir. Bu
proenzim, trombositler, megakaryositler, monositler ve monosit tiirevi hiicreler de dahil olmak lzere
genis bir hiicre yelpazesinde bulunan, ¢ok islevli bir proteindir. Koagiilasyon sistemindeki fibrin
stabilizasyonu gorevine ek olarak anjiyogenez, yara iyilesmesi, hamileligin strdirilmesi, kemik
metabolizmasi ve kalp lzerinde koruyucu etkisi vardir. Bu nedenle agir FXIII eksikligi olan hastalarda,
gecikmis yara iyilesmesi, tekrarlayan spontan disikler, gobek kordonu kanamasi ve intrakranyal
kanamalar gorilmektedir. Agir kalitsal FXIII eksikligi, cok nadir goriilen otozomal resesif gecisli bir
hemostaz bozuklugudur. Bu hastalarda rutin tarama testlerinin (tam kan sayimi, periferik yayma, PZ,
APTZ) normal olmasi, tani konulmasini zorlastirabilmektedir.

Yontem: Calismamizda klinigimizde tani alan agir kalitsal FXIII eksikligi hastalarinin klinik, laboratuvar
ozellikleri ve genetik mutasyonlari ile beyin kanamalari sikhigi ve yonetimi incelenmistir.

Bulgu : Hastanemizde agir kalitsal FXIII eksikligi tanisi alan ve tedavi edilen sekiz hasta geriye donik
olarak degerlendirildi. Hastalarimizin hepsinde PT, APTT testi normal sinirlarda olup, FXIII'Gn plazmadaki
aktivitesi %1'den digikti. Hastalarin dordi erkek, dordi kiz idi. Ortanca tani yasi 3,5 yildi (en erken 6
ayhk, en ge¢ 23 yas). Hastalarin hepsinin anne ve babasi akraba idi. Hepsinde yenidoganda gobek
kanamasi vardi. Bu nedenle acil poliklinigine bagvurmuslar ancak tarama testleri normal bulunmus ve bu
donemde tani almamislardi. Alti hastada intrakraniyal kanama vardi, ikisinde iki kez beyin kanamasi
oldu. Bir hasta yenidogan dénemindeki beyin kanamasindan sonra beyin felci tanisiyla izlenmis,
yuriyemeyen konusamayan hasta, zaman zaman agiz i¢i kanamalarla acil olarak hastaneye gelmis,
eritrosit slispansiyonu verilerek eve donmis, ileri tetkik yapilmamis ve 23 yasinda tani almisti. Bir kiz
hasta 11 yasinda iliopsdas hematomu ile basvurmus operasyon éncesi tani almis ve taze donmus plazma
ile opere edilmisdi. Adet kanamalari traneksaminik asit ile kontrol altina alinmaktadir. Mandibulasinda
hematom olan bir hasta vardir. Bes yasinda stinnet sonrasi kanama ile gelen bir hasta ileri tetkiklerle tani
almistir. Beyin kanamasi sonrasi taze donmus plazma ile profilaksi alan bes hasta vardir. Genetik analiz
ile iki hastada F13A1’da iki yeni tanimlanmis (c.625G>T (p.Asp209Tyr) ve c.748delC (p.Leu250Serfs)), biri
olasi patojenik (c.1201C>T (p.GIn401Ter)), digeri bilinen (c.1678G>A (p.Gly563Arg)) dort farkli homozigot
mutasyon tanimland. iki hastanin mutasyon sonucu beklenmektedir.

Sonug: iran ve farkli cok sayida iilkeden toplam 400’e yakin FXIII eksikligi hastasinin kanamalarinin
incelendigi lg¢ farkh galismada intrakranial kanama sikhgl %17-25-34 olarak bildirilmistir. Bizim vaka
serimizde sekiz hastanin altisinda beyin kanamasi olmus, iki hastada iki kez kanama tespit edilip tedavi
edilmisti. Faktor Xl eksikligi nadir gorilen bir kanama bozuklugudur. Akraba evliliginin sik oldugu
toplumlarda sikhgi artmaktadir. Ozellikle hayati tehdit eden veya sakat birakan intrakraniyal kanamalarla
iliskilidir. Gobek kanamasi ile basvuran hastalarda ileri tetkiklerle tani konulmasi hastalarin beyin
kanamasindan dnce tani alip profilaksi baslanmasi agisindan énemlidir.
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S16- TESTIS ENFARKTI; TTP Mi? DiK Mi?

Dilek Keskin:,Eda Nur DuranSalim Kiiglikpolat:

1SBU istanbul Kanuni Sultan Siileyman Egitim Arastirma Hastanesi, Hematoloji BD., 2SBU istanbul Kanuni
Sultan Siileyman Egitim Arastirma Hastanesi, i¢ Hastaliklari ABD., 3SBU istanbul Kanuni Sultan Siileyman
Egitim Arastirma Hastanesi, Uroloji ABD.

Amag: Dissemine intravaskiiler koagiilasyon (DiK) altta yatan bir sebebe sekonder dengesiz trombofili ve
hemofili tablosudur. Testis torsiyonu 6n tanisi ile gelen ve agir trombotik mikroanjiopati ile giden DIK
tablosundaki olgumuzu sunmak istedik.

Yontem: 73 yas KOAH tanili hasta, birka¢ giin dnce baslayan ani sol testis agrisina sisligin eklenmesi,
morarmasl ve agrinin sol uyluga yansimasi Uzerine acile basvurmus. Laboratuvar tetkiklerinde;
|6kosit:9.62 mm3, hemoglobin:11.6 g/dL, trombosit:49000/mm3, mcv:88.5 fL, PT:23.8, aPTT:40.1,
Ure:49.3 mg/dL, kre:1.4 mg/dL(bazal kreatinin degeri normal), LDH:400 U/L olan hastanin fizik
muayenesinde sol testis boyutu artmis, skrotum ekimotik ve 6demli gérilmesi Gzerine testis torsiyonu
on tanisi ile acil sol orsiektomiye alinmis. Uroloji ekibi eksplorasyonda torsiyon gérmemis ve sol testis,
epididim ve spermatik kord eksternal inguinal ring boyunca total enfarkta gittigi tespit edilmis. ilk defa
operasyon esnasinda sternumunda ekimozlari farkedilmis. Operasyon esnasinda kanamal bir siireg
ongorialirken nerdeyse koter kullanilmadan operasyon tamamlanmis. Postoperatif 1. gin hastanin
trombositopenisi olmasi lizerine trombosit suspansiyonu takilmis, koagllasyon testleri kontrol edilmis,
PT ve aPTT uzun, fibrinojen dlzeyi dusik (PT:22.7 sn, aPTT:36.5 sn, fibrinojen:69 mg/dL) oldugu
gorilerek taze donmus plazma verilmis ancak oral mukozada ve cillte kanama olmasi, klinik tablonun
kotllesmesi (izerine postoperatif 2. giin Hematoloji’ ye danisilmis. Olgu gorildiginde dispneik,
takipneik idi; konfl ve oryantasyonu bozulmustu, periferi siyanoze ve yaygin ekimozu, oral mukozada
petesileri mevcuttu. Dilrezi azalmisti. Atesi olmayip tasikardikti. Laboratuvar tetkiklerinde;
|6kosit:7840/mm3, hemoglobin:8.5 g/dL, trombosit: 30000/mm3, mcv:88 fL, PT:20.9 sn aPTT:36.4 sn, D-
dimer:7.97 pg/ml fibrinojen:86 mg/dL, LDH: 733 U/L saptaninca periferik yaymasi goruldi. Yaygin
sistositler ve polikromazi, trombositopeni ve sola kayma saptandi. Trombotik mikroanjiopati
distnulerek istenen retikulosit: %0.92, haptoglobin:0.01 g/L (0.3-2) hemolitik anemi ile uyumlu
bulundu. Kinik tablo ve yaymadaki belirgin sistositoz nedeniyle, hemostaz sorunlarina ragmen trombotik
trombositopenik pupururadan (TTP) ayrilamadigi icin ADAMTS13 aktivitesi icin numune génderildi. Olgu
bu hali ile énce trombotik mikroanjiopatinin agir seyrettigi bir DIK kabul edilerek TDP ve fibrinojen
konsantresi ile desteklendi. Postoperatif sepsisten ayrilamayacagi icin, serum CRP ve prokalsitonin
dlzeyleri yuksek olup (CRP:207 mg/L, prokalsitonin:4.02 pg/ml) enfeksiyonu desteklemekteydi, genis
spektrumlu antibiyoterapi baslandi. Olguya genel durum bozuklugu nedeni ile acile ilk basvurusunda
yapilan sistemik gorintilemelerinde malignite lehine bulgu tespit edilmemisti. Yakinindan
ogrenilebildigi kadariyla travma gecirmemisti. Patoloji ile goristldi ve makroskopik ilk degerlendirme
Uroloiji ekibi ile benzerdi. Gériinir bir tiimor dokusu yoktu, yaygin nekroz bulgulari vardi. Hasta nérolojik
kotllesmesi, TTP gibi seyrinin de eslik etmesi nedeniyle hemostazi saglandiktan sonra afereze alinmasi
icin yogun bakim Unitesine alindi. Ancak plazma degisimi yapilamadan kardiak arrest ile kaybedildi.
Olgunun postmortem gelen ADAMTS13 aktivitesi < %0.02 olup , antijen seviyesi yeterli ve inhibitor de
tespit edilmemisti

Sonug: Olgumuz klinik olarak DIK ile seyretmis, ayni anda hem trombotik hem hemofilik bir egilim
olusturmus ve yayma bulgulari ile beraber TTP mi? DiK mi? ayrimini son derece giiclestirmistir.
Hematoloji’ ye konsulte edilene degin yogun kan transflizyonu almis (TDP, trombosit suspansiyonu) ve
ardindan bakilmis olmasina ragmen ADAMTS13 aktivitesi Ol¢lilemeyecek kadar diisik bulunmustur.
Olgunun hemostazindaki agir hemofilik tablo, yapilan destege ragmen hipofibrinojeneminin Ustesinden
gelinememesi ayni zamanda mikrotrombozun oturdugunu dislindiiren nérolojik kotilesme, bobrek
yetersizligi, dolasim sorunlari TTP benzeri seyir daha ¢ok endotelopati ile ilgili vaskiler mikrotrombotik
hastalik kategorisinde degerlendirilmesinin daha dogru olacagini dislindlirmustar.
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S17- EDINSEL PROTROMBIN KOMPLEKS EKSiKLiGi OLAN DORT OLGU UZERINDEN
TEK MERKEZ DENEYiMi

Tuba Ozkan Tekin:,Bugse Giile¢ Zengin:,Deniz Ozmen ibis:,Muhlis Cem Ar:

iistanbul Universitesi- Cerrahpasa

Amag: Edinsel protrombin kompleks eksikligi literatiirde 6rneklerine nadir rastlanilan bir klinik olarak
dikkati cekmektedir. Genellikle infantil donemde K vitamin replasman yetersizligi ile pediatrik vakalarda
bildirilmistir. Yetiskin cagda ise siklikla edinsel olgular otoimmdiin bir slireg icerisinde degerlendirilmistir.

Yoéntem : Merkezimizde otoimmiin nedenler dislanarak eriskin ¢cagda (=30 yas) tani almis dort olgu takip
edilmektedir. Hastalarin anamnezindeki en 6nemli ortak nokta tani éncesinde travma ya da operasyon
oykusiline ragmen kanama bozuklugu tariflememeleridir.

Bulgu: ilk olgu 20 yildir takipte; 30 yasinda kadin hasta ara¢ disi trafik kazasi sonrasi distal ekstremite
dorsalinde fraktir nedeniyle 15 giin atel desteginde kalmis. Derin ven trombozu distnilerek olguya
antikoagiilan  (warfarin) tedavi baslanmis. Takibinde kompartman sendrom nedeniyle
asiloplasti+fasyotomi uygulanmis. Warfarin tedavi kesilmesine ragmen sitir yerinde durdurulamayan
sizint1 seklinde kanamalar nedeniyle tetkik edildi. Yapilan tetkikler sonunda hasta edinsel faktor 2,7,9,10
eksikligi tanisi aldi. ikinci olgu 4 yildir takipte; 44 yasinda kadin hasta preoperatif koagulasyon testleri
normal sonuglanarak histerektomi operasyonuna alinmis. Profilaktik diistik molekiler agirlikh heparin
maruziyeti 6yklsl olan hasta bir ay sonraki kontrollerde hemoptizi,vajinal kanama, viicutta ekimotik
lezyonlar ve aktive protrombin zamani (aptt) ve protrombin sliresi (pt) uzamasi nedeniyle tetkik edildi
(aptt: 169 sn , pt: >180 sn, INR: >15 ). Faktor inhibitor testi negatif faktor 2,5,7,10 distk saptandi.
Edinsel protorombin kompleks eksikligi tanisi aldi. Uglincii olgu 9 yildir takipte; 53 yasinda erkek hasta
aort kapak replasmani sonrasi warfarin tedavi baslanmis. Ancak ilag intoksikasyonu disinilerek tedavi
kesilmis. Takibinde (aptt: 107.4 sn pt: 99.5sn INR:7.8) koagiilasyon testlerinde uzama devam etmesi
Uzerine yapilan faktor analizinde faktoér 2,7,9,10 dizeylerinde dusiklik saptandi. Operasyon Oncesi
herhangi bir kanama 0Oykisit olmamasi ve sistemik degerlendirmede agiklayan primer bir hastalk
olmamasi nedeniyle maruz kaldigi warfarin iliskili protrombin kompleks eksikligi olarak takibe alindi.
Dordiinci olgu 3 yildir takipte; 43 yasinda erkek hasta sag lomber agri sonrasi makroskopik hematiiri ile
prezente oldu. Koagulasyon testlerinde uzama saptanmasi nedeniyle faktor diizey degerlendirmesinde
faktor 2,7,9,10 seviyeleri diisiik saptandi. Oykiisiinde rodentisit temasi oldugu 6grenilen hastanin adli tip
tarafindan yapilan degerlendirmesinde siliperwarfarin metabolitleri negatif saptandi. Sekonder
nedenlerin ekarte edildigi hasta edinsel protrombin kompleks eksikligi tanisi ile takibe alindi. Takip
strecinde yasami tehdit eden kanamalar olabileceginden olgularimizda kanamanin énlenmesi ve/veya
kanama varhginda faktor 2,7,9,10 iceren preparatlarin (aktive protrombin kompleks konsantresi -aPCC)
kullanilmasi uygun gorilmustir. aPCC tedavisi altinda izlenmekte olan hastalarimizda kanama sikligi
azalmistir. Halen kanama engellenmesi amaciyla aralikl Apcc inflizyonlari ile izlenmektedir.

Sonug: Olgu bazh bildirimizde dort ayri prezentasyon sonrasi etyolojinin tam olarak aciklanamadigi ve

yasam boyu devam edebilecek destek tedavi ihtiyaci olan bir koagulasyon bozukluguna dikkat cekmek
istedik.
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S18- TEKRARLAYAN HAYATI TEHDIT EDEN KANAMALARLA BASVURAN 2 AYLIK
KIZ HASTA: KALITSAL FAKTOR X EKSiKLiGi

Ozlem Terzi:
1SBU Bakirkdy Dr Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Kalitsal Faktor X (FX) eksikligi otozomal resesif gecisli bir pihtilasma bozuklugudur. Genel
popllasyonda gorilme sikhgr 1:1.000.000 civarinda olan nadir bir hastaliktir. Kanama egilimi hafif
semptomlardan hayati tehdit eden siddetli kanamalara kadar degiskenlik gosterebilir. Bu ¢alismada
tekrarlayan siddetli kanamalar ile bagvuran FX eksikligi olan 2 aylik bir hastayi sunuyoruz.

Yontem : ilk basvurusunda intrakranial kanama ve ikinci basvurusunda siddetli hematiirisi olan hastaya
iki ayri dis merkezde kanamalar kontrol altina alinincaya kadar hastaneye yatisi yapilarak taze donmus
plazma (TDP) tedavisi verilmistir. Hasta taburculuk sonrasinda proflaksi icin herhangi bir ilag
kullanmamistir; 2 aylik oldugunda siddetli burun kanamasi ile ¢ocuk acil servisimize bagvurmustur.

Bulgu: Zamaninda dogum 6ykisi olan hasta yasaminin 15. gliniinde intrakranial kanama nedeniyle dis
merkez yenidogan yogum bakim Unitesine yatirilmis ve kranial gorintiilemesinde sol parietooksipital
lobda, lateral ventrikll oksipital hornuna acgilan 45x40x50 mm parankimal hematom alani saptanmisti.
Laboratuvar tetkiklerinde Hb:4.4g/dl, protrombin zamani (PT):163sn, aktive parsiyel tromboplastin
zamani (aPTT):140sn, INR:11.3 idi. On bes gilin boyunca glinde iki kez TDP tedavisi ve (i¢ kez eritrosit
stspansiyonu (ES) verilen hastanin FX diizeyi bir kez galisiimis ve %6 olarak saptanmisti. Kontrol kranial
gorintilemesinde kanamada regresyon gorilen, cerrahi girisime gerek olmayan hasta ¢cocuk hematoloji
poliklinigine randevu almasi icin yonlendirilerek taburcu edilmisti. On bes giin boyunca kanama sikayeti
olmayan hasta yasaminin 45.gliniinde siddetli Uriner sistem kanamasi ile dis merkeze basvurmustur.
Hb:5.5gr/dl, PT:144sn, aPTT:110sn, INR:13 saptanarak cocuk servisine yatisi yapilan hastaya on giin
boyunca giinde li¢ kez TDP tedavisi verilmistir. Faktor dizeylerine bakilamamistir. Taburcu olduktan
sonra gecen 10ginliik siire boyunca proflaksi tedavisi almayan hasta yasaminin 65.glinlinde
hastanemizin ¢ocuk acil servisine siddetli burun kanamasi ile basvurdu. Fizik muayenesinde noérolojik
muayenesi dahil bir 6zellik saptanmadi. Aile dykisiinde anne ve babasi arasinda birinci derece akrabalik
bagi ve abisinde FX eksikligi oldugu 6grenildi. Laboratuvar incelemelerinde Hb:5gr/dl, biyokimya testleri
normaldi. Kanama zamani>5dakika, PT:157sn, aPTT:113sn, INR:14 saptandi. Batin ve transfontanel
ultrasonografi gorintilemeleri dogaldi. Hastaya iki kez ES destegi ve on giin boyunca on iki saatte bir
TDP tedavisi (15 cc/kg/doz) verildi. FX dlzeyi iki kontrolde <%1 olarak saptanan hasta agir FX eksikligi
tanisi aldi. Yabanci uyruklu olan ailenin kimlikleri mevcut olmadigi igin faktor diizeyleri incelenemedi.
Toplam dokuz aylik izleminde hastaya ilk li¢ ay haftada iki kez, akabinde sonraki alti ay haftada bir kez
TDP proflaksisi verildi ve hi¢cbir kanama atagi gézlenmedi. Tim takip sliresi boyunca TDP 6ncesi faktor
dizeyleri <%5 saptanan hastanin klinik olarak ve aralikh kan tetkikleri, tam idrar tahlili,
transfontanel/batin ultrasonografi kontrollerinde kanama bulgusu gérilmedi.

Sonug: Kalitsal FX eksikliginin tanisi hayati tehdit eden kanamalar nedeniyle dnemlidir. Literatiirde bazi
calismalarda kanama egiliminin FX aktivitesi ile iliskisinin zayif oldugu gosterilmistir. Tedavi ve
proflakside TDP, kriyopresipitat, Protrombin Kompleks Konsantresi (PCC) ve saf FX konsantresi
kullanilmaktadir. PCC kullanimi icin 6 yas altinda yeterli calisma mevcut degildir; saf FX konsantreleri
heniiz llkemizde bulunmamaktadir. Konjenital FX eksikliginde TDP proflaksisi kanama kontroli icin
temini kolay ve glvenli bir secenek gibi goriinmektedir.
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$19- HEMOFiLi B VAKASINDA RETROPERITONEAL HEMATOM NE KADAR
KOMPLIKE OLABILIR?

Tuba Bulduk:,Burak Dumludag:,Haydar Zengin:;,Rahman Senocak:,Murat Yildirim:,
Melda Comert:;, Meltem Ayl

1Glilhane EAH Hematoloji BD, 2Glilhane EAH Genel Cerrahi BD

Amag: Hemofili B X'e bagh gecis gosteren ve yaklasik 25.000 erkek dogumda bir gorilen nadir bir
kanama bozuklugudur(1). Hemofili B'"de kanama ciddiyeti faktor diizeyi ile ters orantilidir. En yaygin
kanama bolgeleri eklem ve kas icidir. Hemofili B’de retroperitoneal kanama c¢ok nadir olup, vaka
bildirimleri seklinde oldugundan sikligi belirlenmemistir (2,3).

Yontem: 37 yasindaki hasta kolon ve lomber bolge cildine fistiilize abse lezyonlari nedeniyle Mart
2022’de hospitalize edildi. 3 yil dnce retroperitoneal hematom nedeniyle dis merkezde opere olan,
sonrasinda tekrarlayan kanamalar nedeniyle yogun faktor tedavisi alan ancak operasyon giris yeri ve
etrafinda cok sayida cilt fistiili, takiben kolon fistiili gelisen hastaya; kanamanin anatomik konumunun
kritikligi ve enfeksiyon ile komplike olmasi nedeniyle radikal islemler yapilamamis olup, 2 yil sireyle
yogun antibiyotik tedavisi uygulanmis. Ozgecmisinde 8 yasinda iken sag dize, 12 yasinda iken sol dize
artroplasti yapildigi, 13 yasinda epilepsi tanisi aldigi; hedef eklem halindeki dizler nedeniyle 13 yasindan
itibaren yataga bagimli olarak yasadigi goruldi. Faktor 9 (F9) proflaksisine 13 yasinda baslamis olan
hasta, haftanin 2 giint 301U/kg F9 ile tersiyer proflaksi 6nerilmis ancak ¢ok diizenli uygulanamamis. En
son Olglilen F9 diizeyi %7,5 saptanan hastanin e nabiz verilerinde < %1’i gosteren F9 diizeyleri mevcut
olup, inhibitér negatif idi. Basvuru aninda lomber bélgede 5 ayri noktadan enterokutan fistllU izlendi.
Fistil agizlarindan kolon icerigi sizan hastanin; yara yerlerinden yayillan ve yaninda durulmasini
zorlastiran, agir anaerobik kokusu mevcuttu. Basvuru anindaki laboratuvari: Hb:6.4 gr/dl, BK: 6.3x109/L,
PIt:207x109/L, aPTT:49.8sn, INR:1.2, CRP:190mg/L olarak saptandi. Yara yeri kilttrlerinde E.coli,
morganella morganii, Proteus mirabilis Gremesi, kan kiltiriinde psychrobacter (iremesi saptanan
hastaya iv antibiyoterapi verildi. Batin tomografisi “sol bobrek-dalak posterior komsulugundan
baslayarak pelvise kadar uzanan, cilde agilan, icinde hava dansiteleri ve aktif kanamayi distndurir
kontrast madde ekstravazasyonu bulunan (aortadan orjin alan sol a. lumbalis kaynakh), barsak
anslarindan sinirlari ayirt edilemeyen, sol 12. kostayi, L4 ve L5 vertebra progesleri, sol iliak kemigi erode
eden gorinidm izlenmistir” seklinde raporlanmistir. 24.03.2022 tarihinde genel cerrahi tarafindan batin
ve retroperiton uzanimh kompleks hematom + abse alanina yénelik genis debridman yapildi. ileostomi
acllarak kolon ve cilt fistUlleri tamir edildi. Yaklasik 7 ay siiren hastane yatisi sirasinda yara yeri revizyonu
amaclyla hastaya ¢ok sayida cerrahi uygulandi. Cilt fistlllerinin hepsi kapandi, enfeksiyon odagi ortadan
kalkti. Hem operasyon 6ncesi, hem de operasyon sonrasindaki etkin faktor kullanimi ile hastada higbir
hemostatik sorun yasanmadi.

Bulgu: Vakamiz uzun siireli iv antibiyotik ve ¢ok sik revizyon cerrahisi gereksinimi nedeniyle tibbi;
immobil olmasi, olduk¢a uzak bir sehirde yasamasi, ekonomik sikintilari nedeniyle sosyal gerekceleri
neticesinde yaklasik 7 ay kadar hospitalize edilmis olup; literatlirde retroperitoneal hematomu nedeniyle
en uzun slre hospitalize edilen vakadir. Hemofili B’de retroperitoneal kanamalar olduk¢a nadir
goritlmekte olup, genellikle travma veya cerrahi sonrasi olusmaktadir; spontan gelisen retroperitonel
hematomlar sayili vaka bildirimi seklindedir(4). Bizim vakamizda da retroperitoneal hematom spontan
gelismis olup; dizenli hematoloji kontrolleri yapilamadigindan ve dizenli faktor erisimi olmadigindan
komplike hale gelmistir.

Sonug¢: Hemofili hastalarina yonelik uygulanacak her tirli cerrahi girisime karsi hekimler mesafeli
bulunmakta, bu konuda ozellesmis merkezler disinda midahalelerden kaginilmaktadir. Ancak
paylastigimiz vakamiz da gostermistir ki; cerrahi ve hematoloji bélimlerinin etkin isbirligi ile, oldukca
sabir gerektiren sagaltim slireci sonunda ulasilan nokta yiz gildiricidr.
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$20- HEMOFiLi HASTALARINDA UZATILMIS YARI OMURLU FAKTORLERLE
SUNNET DENEYiMi DEGIiSIiYOR MU?

Selin Aytac:,Siimeyra Ay:, Tutku Soyer:

1Hacettepe Universitesi Cocuk Hematoloiji Bilim Dali, zHacettepe Universitesi Cocuk Cerrahisi Anabilim
Dah

Amag: Bu calismada, siinnet yapilan hemofili hastalarinda ameliyat oncesi stratejilerimizi ve kanama
komplikasyonlarini da iceren ameliyat sonrasi sonuglarimizi sunmayi amacladik.

Yoéntem: Merkezimizde 2018 yilindan bu yana 20 hemofili hastasi (19HA,1HB) stinnet edildi. 20 hastanin
16's1 (%80) agir hemofili, 4 hasta orta hemofilikti. Agir vakalarin timi ve HB'li orta hemofilik bir vaka
primer profilaksi aliyordu. Hastalarin timd inhibitor negatifti. Hemofili olgularinda silinnet
operasyonundaki yaklasimimiz, %50 ila %100 hedef faktor dizeyi ile 2-3 glin sireyle verilen faktor
replasmanini icermektedir. Bu amacla genel anestezi verilmeden hemen 6nce 25-50 U/kg faktor VIl veya
50 U/kg faktor IX replasmani ve islem sirasinda da tim hastalara da fibrin yapistirict uygulanmistir. Tim
olgularda bipolar koter ile dikkatli bir sekilde kanama kontroli saglandi.

Bulgu: Agir hemofilisi olan 7 hastaya (%36) operasyon giinii ve sonrasinda toplamda 3 glin boyunca
faktor VIII verildi. Orta dereceli olgularin tima, 2 glin boyunca faktor aldi. Ameliyat gliniinden itibaren
16 olguya (12 agir hemofilik, 4 orta hemofilik) 5 glin siireyle oral antifibrinolitik tedavi verildi. Hi¢bir
hastada kanama komplikasyonu gelismedi ve hepsi islemin ertesi glini taburcu edildi. Glinimuzde
standart yari 6mirlii faktér konsantrelerinin yaninda uzatilmis yari émurli (UYO) faktér VI replasmani
uygulanmakta olup, UYO (rFVIIFc) FVIII profilaksisi alan 7 ve 8 yasinda 2 olguya 60U/kg/giin dozu ile 12
yasindaki bir baska olguya ise PEG-FVIII (50U/kg/glin) siinnetten hemen 6nce tek doz faktor replasmani
uygulanmistir. Profilaksiye son dozdan sonraki 3-4. glinden itibaren devam edildi. Operasyon sirasinda
ve sonrasinda kanama olmadigi bildirildi.

Sonug: Siinnetteki UYO faktor konsantreleri ile cesaret verici olan sonuglar, siinnetin deneyimli ellerde

artik majoér bir cerrahi girisim olmaktan cikabilecegine isaret etmektedir. Ayrica cerrahide UYO
profilaksisi faktor tliketimini azaltabilecek umut verici bir terapétik yaklagimdir.
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S21- BiRiNCi BASAMAK TEDAVIDE BASARISIZ OLUNAN iIMMUNE
TROMBOSITOPENiIK PURPURA TANILI COCUKLARDA ORAL OSELTAMIViR FOSFAT
ILE TEDAVIDE BASARI MUMKUN MU?

Sule Toprak:,Alperen Uysal:,Mustafa Giirkan:, Muhammed Enes Pek:,Meryem Albayrak:
Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: immiin trombositopenik purpura (ITP) cocuklarda sik goriilen, trombosit ve megakaryosit
antijenlerine karsi immiun intolerans ve azalmis trombosit 6mri ile 6ne cikan ve kanama olasiliginin
artmasina neden olan bir hastaliktir. ITP’li ¢ocuklar ilk basamak tedavilerden (glukokortikoidler ve
immiinoglobulin) cogunlukla fayda goérir, ancak bazi cocuklarda birinci basamak tedavilerin etkisi zayif
veya etkisizdir. Bir sialidaz inhibitori olan oseltamivir fosfat, konak hiicrenin sialik asidi ile viral
hemaglutinin arasindaki baglantiyi yok ederek antiviral etki gosterir. Ayrica trombositler (izerindeki
sialidaz aktivitesini inhibe ederek, trombosit desialilasyonunu engelleyebilir ve karaciger makrofajlari
tarafindan trombosit klirensini 6nleyebilir. Birinci basamak tedavilerinde hedef Fc-bagimli splenik
trombosit klirensini azaltmak amactir. Birinci basamak tedaviye yanit vermeyen ITP’li cocuklarda
trombosit desialilasyonunun neden oldugu Fc-bagimsiz bir hepatik klirens yolu oldugu tahmin
edilmektedir. Hepatik klirens yolunu bloke etmek igin sialidaz inhibitéri (oseltamivir fosfat) tedaviye
eklenebilir, boylece trombosit sayilari artar ve olumlu bir klinik yanit elde edilir. Bu ¢alismada amacimiz,
ilk basamak tedavide basarisiz olunan ITP tedavisine oral oseltamivir eklenmesi ile trombosit sayisindaki
yanitin ve terapétik etkinin degerlendirilmesidir.

Yontem: Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dal’nda 2019-2024
tarihleri arasinda ITP tanisi alan hastalarin dosyalari retrospektif incelendi. ITP’de etiyolojik nedenler
(Viral, asi, ilag, otoimmin hastalik...), uygulanan birinci basamak tedaviler, tedavi sonrasi trombosit
sayisl, oseltamivir baslanma zamani, oseltamivir sonrasi trombosit sayisinda artis zamani hastane bilgi
sisteminden kaydedildi.

Bulgu: immiin trombositopenik purpura tanisi alan 6 ay-18 yas arasi 40 ¢ocukta birinci basamak tedavisi
olarak glukokortikoid ve intravendz immiinglobulin (iVIG) kullanildi. Hastalarin 28’inde etiyoloji
saptanirken (EBV n=1, CMV n=4, Parainfluenza n=2, COVID 19 n=2, RSV n=1, H.influenza n=3, Rhinovirus
n=4, Enterovirus n=1, mycoplasma pneumonia n=1, Varisella zoster n=1, Streptococcus pneumonia n=1,
Rubella n=1, Rotaviriis n=1, E.Coli n=2, MMR-HBV-Karma asl iliskili n=3) 12’sinde altta yatan neden tespit
edilmedi. Bir haftalik tedavi sonrasi trombosit sayisi diizelmeyen 20 hastaya oral oseltamivir baslandi.
Oseltamivir baglanan hastalarin %68’inde lglincl giinde trombosit sayisinin arttigi tespit edildi.

Sonug: Son vyillarda, giderek artan sayida klinik ¢alisma, ITP tedavisinde oseltamivir fosfatin potansiyel
etkisini gostermistir. Cok merkezli 2019'da yapilan bir ¢calismada, refrakter ITP'li on hastaya oseltamivir
fosfat uygulamis, 4 hastada (%40) basari saglanmistir. Ayrica, oseltamivir fosfat TPO agonistleri veya
immiinosupresanlarla birlikte kullanildiginda etkinlik oraninin %66,7'ye yiikseldigi bildirilmistir. Shaim ve
arkadaslari oseltamivir fosfatin trombosit sayisi Uzerindeki etkisini godzlemlemek icin l¢ grup
olusturmuslardir; oseltamivir fosfat alan iki grubun trombosit sayilarinin oseltamivir fosfat tedavisi
almayan gruba kiyasla arttigini gdéstermislerdir. Bu ¢alismada, ilk basamak tedavi basarisiz olmus ve 3
ginliik oral oseltamivir fosfat uygulamasindan sonra tam bir yanit elde edilmis iTP'li hastalar
degerlendirildi. Glukokortikoid ve imminoglobuline yanitsiz ITP’li hastalarin &nemli bir oraninda oral
oseltamivir ile kisa bir sirede tam remisyon meydana gelmis ve ilacin kesilmesinden sonra devam
etmistir. Immiin trombositopenili ¢ocuklarda, birinci basamak ilaglar etkili olmayabilir. Bir sialidaz
inhibitéri olarak oseltamivir fosfat, trombositlerin sialilasyonunu inhibe ederek karaciger
makrofajlarinda trombositlerin yikimini azaltabilir ve trombosit sayisini artirabilir.
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$22- TiP 1 VE OLASI TiP VON WILLEBRAND HASTALIGININ TANISINDA PLATELET
FUNCTION ANALYZER- 100® (PFA-100)’UN TANISAL DEGERI

Alperen Kahraman:,Ziihre Kaya:

1Ankara Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi

Amag: Uluslararasi tromboz hemostaz komitesinin (UTHK) von Willebrand hastaligi (VWH) ile ilgili
siniflamasina gore Tip 1, Tip 2 ve Tip 3 VWH’da kollajen-ADP (CADP) ve kollajen- epinefrin (CEPI)
kartujlar kullanilarak platelet function analyzer-100® (PFA-100) cihazinda olglilen kapanma zamani
degerlerinde uzama bulunmaktadir. Ozellikle Tip 2 ve Tip 3 VWH hastalarda CADP ve CEPI degerleri
¢ogunlukla 300 saniye (sn) Uzerinde bulunurken Tip 1 VWH ve olasi VWH icin degisken degerler
bildirilmektedir. Biz Tip 1 VWH ve olasi VWH tanisi alan hastalarda PFA-100® cihazinda CADP ve CEPI
kartuslari kullanarak yapilan élgiimlerin tanisal degerini arastirdik.

Yontem: Hastanemiz hemostaz laboratuvarina VWH tanisi icin D68.0 ICD tani koduyla gonderilen hasta
kanlarinda ¢alisilan VWF - antijen (Ag), VWF-ristosetin kofaktér (RiCoF) ve faktor (F) VIII degerleri ile PFA-
100°® cihazinda calisilan CADP ve CEPI degerleri kaydedilmistir. UTHK’nin Tip 1 ve olasi VWH icin VWF:Ag
seviyesine gore yapilan siniflamasinda Tip 1 VWH igin %10-%19 arasi degerler “orta Tip 1”, %20-%29
arasi degerler “hafif tip 1” olarak tanimlanirken olasi VWH tanisi icin %30-%49 arasi degerler “disik
VWF”, %50- %59 arasi degerler “sinirda VWF” olarak tanimlanmaktadir. Bu degerler disinda %60 (st
degerler “normal” olarak kabul edilmektedir. Hemostaz laboratuvar referans degerleri CADP i¢in 65-125
sn araliginda iken CEPI icin 85-157 sn araliginda kullanilmaktadir. Verilerimiz SPSS-29.0 da analiz
edilmistir.

Bulgu: Toplamda 255 hastanin dahil edildigi ¢calismada hastalarin ortalama yasi 11.5 olup 104 erkek
(%40) ve 151 kiz (%60) hasta analiz edilmistir. VWH na gore yapilan siniflamada orta tip 1 VWH (n=12;
%5), hafif tip 1 (n=7; %3), disik VWF (n=28;%18), sinirda VWF (n=35;%23), ve normal diizeyde olan
hasta sayisi 173 (%51) olarak bulunmustur. Hastalarda CADP kartusu kullanilarak saptanan ortalama
kapanma zamani orta tip 1 VWH’da 225.8+93.3 sn ile en yiksek deger saptanirken, hafif tip 1 VWH’da
190.3+76.6 sn, disik VWH’da 152.9+66.8 sn, sinirda VWH’da 126.7+51.9 sn ve normal diizeyi olanlarda
anlamli olarak en diisiik 106.2+36.2 sn deger saptanmistir (p<0.05). Hastalarda CEPI kartusu kullanilarak
saptanan ortalama kapanma zamani ise orta tip 1 VWH’da 211.3+89.6 sn, hafif tip 1 VWH’da 213.0+87.7
sn, diisik VWH’da 188.0£70.3 sn, sinirda VWH’da 151.8+51.8 sn ve normal diizeyi olanlarda anlamli
olarak en disiuk 139.1#46.3 sn deger bulunmustur (p<0.05). Laboratuvar referans degerine gore
CADP>125 sn lizerinde olan vaka sayisi orta tip 1 VWH’da %66.7, hafif tip 1 VWH’da %71.4, dislk
VWH’da %53.6, sinirda VWH’da %28.6 ve normal diizeyi olanlarda %13.9 olarak tespit edilmistir.
CEPI>157 sn Uzerinde olan vaka sayisi orta tip 1 VWH'da %66.7, hafif tip 1 VWH'da %71.4, disik
VWH’da %60.7, sinirda VWH’da %28.6 ve normal diizeyi olanlarda %22.0 olarak saptanmistir. ROC analizi
ile olasi VWH icin CADP esik degeri 110 sn olarak bulunurken CEPI icin 135 sn olarak orta diizeyde tanisal
degerler saptanmistir. Benzer sekilde Tip 1 VWH icin CADP esik degeri 125 sn olarak bulunurken CEPI i¢in
150 sn olarak orta-yiiksek diizeyde tanisal degerler tespit edilmistir

Sonug: Bulgularimiz PFA-100 cihazi ile CADP ve CEPI kapanma zamaninin Tip 1 VWH hastalarinda olasi
VWH hastalarina gére daha uzun bulunmasi ve esik degerlerinin daha yiksek saptanmasi PFA-100%'{in
Tip 1 VWH icin daha kullanish olduguna isaret etmektedir.
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$23- SAGLIK MESLEK LiSESi HEMSIRELIK OGRENCILERI IiLE KLINiKTE SAGLIK
CALISANLARININHASTALARIN KALITSAL KANAMA BOZUKLUKLARINA iLiISKIN
BiLGi DUZEYLERININ DEGERLENDIRILMESI

Emine Yilmaz Orulluogluy,Alperen Kahraman:,Ziihre Kaya:

1Gaziantep islahiye Devlet Hastanesi, 2gazi Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Kalitsal kanama bozukluklari icinde hemofili, Von Willebrand hastaligi (VWH) ve nadir faktor
eksikliklerine bagli kanamalari hekimlerle saglik calisanlari birlikte yonetmektedir. Saglik calisanlari icinde
hemsireler, hastabakicilar ve laboratuvar calisanlarinin 6énemli rolleri bulunmaktadir. Buna karsilik
kaltsal kanama bozukluklari hakkinda hekim disi saglik personelinin bilgi dizeyine ait az sayida calisma
bulunmaktadir. Biz saglik meslek lisesi hemsirelik 6grencileri ile klinikte ¢alisan saglk personellerinin
hemofili, VWH ve nadir faktor eksiklikleri gibi kalitsal kanama bozukluklari hakkinda bilgi dizeylerini
arastirdik.

Yontem: Gaziantep islahiye Devlet Hastanesinde staj yapan son sinif saghk meslek lisesi hemsirelik
dgrencileri ile Gazi Universitesi hastanesi cocuk servisinde calisan doktor ve hemsire disindaki
hastabakici, tibbi sekreter ve diyetisyen gibi saglik calisanlarina online olarak ankete katilma daveti
gonderilmistir. Anket sorular kalitsal kanama bozukluklari ile ilgili olup katihmcilarin bilgi dizeyleri
degerlendirilmistir (Sekil-1). Anketi yanitlayanlar 2 gruba ayrilmistir. ilk grup (Grup 1, n=118) saghk
meslek lisesi hemsirelik 6grencileri olup ikinci grup (Grup 2, n=22) saglik ¢alisanlarindan olusmustur.
Veriler SPSS 29.0 programinda analiz edilmistir.

Bulgu: Toplamda 140 saghkla ilgili egitim alan gondllilerin katildigi anket calismasinda ilk grupta
(17.5+3.8) yas ortalamasinin 2. gruba (36.5+9.2) gbére anlaml olarak daha disik oldugu, kadinlarin
oraninin (Grup 1;%85, Grup 2;%54) ise daha yiksek oldugu bulunmustur (p<0.05). Grup 1’deki
katihmcilarin(%27), grup 2’'deki katilimcilara gore (%73) kalitsal kanama bozukluklari duyma orani
anlamli olarak disiik bulunmustur (p<0.05). Her 2 grupta hemofiliyi %80 lzerinde daha ¢ok duyduklarini,
VWH ve diger kanama bozukluklarini ise %20 orani ile daha az oranda duyduklarini ifade etmiglerdir.
Kalitsal kanama bozuklugunu daha fazla duydugunu belirten 2. grup ilk gruba gore bu hastaliklarin daha
bulasici oldugunu(Grup 1;%16, Grup 2;%62),kanin kendiliginden pihtilasmasinda sorun olmadigini (Grup
1;%25, Grup 2;%68), eklem kanamasina bagh eklem kisitlihk gorilme oraninin disiik oldugunu (Grup
1;%19, Grup 2;%68) ve tedavide eksik faktoriin yerine konulmasi ile tedavisinin yapilmayacagini(Grup
1;%29, Grup 2;%50) belirten olumsuz yanit oranlarinin daha ylksek oldugu gorilmistiir(p<0.05).Grup
2’deki katihmcilar, bu hastaliklari daha ¢ok doktorlardan ve sosyal medyadan (%93) duyduklarini
belirtirken Grup 1’deki katihmcilar ise okul egitimi ve sosyal medyadan (%96) duyduklarini
belirtilmislerdir.

Sonug: Bulgularimiz saglik meslek lisesi hemsirelerinin kalitsal kanama bozukluklarini daha az duydugu
ve yetersiz bilgi dizeyine sahip oldugunu bu nedenle ders miifredatlarina bu yoénde derslerin
konulmasinin faydali olacagina isaret etmektedir. Bunun yaninda hekimlerle birlikte klinikte ¢alisan saghk
personellerinin de bu hastaliklar hakkinda yiiksek oranda yetersiz ve yanlis bilgiye sahip olmalari bu
konuda hizmet ici egitimin yapilandiriimasi gerektigini gostermektedir.
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$24- FAKTOR VII EKSIKLIGIYLE iZLENEN iKi GEBELIK OLGUSUNUN YONETiMi

Bahar Sevgili:,Betiil Kiibra Tiiziin:,Zuhal Demirci:,Gliray Saydam:,Fahri Sahin:
iEge Universitesi Hematoloji Bilim Dali, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi, Bornova-izmir

Amag: Faktor VII (fVIl) eksikligi, nadir faktor eksiklikleri arasinda en yaygin gorilen faktor eksikligi alt
tlrtdir. Olgularin faktor diizeyi ile kanama sikligi arasindaki korelasyon halen net aydinlatilamamistir.
Gebelikte ise fVII diizeyleri, gebeligin ilerleyen haftalarinda 6zellikle heterozigot mutasyonlu bireylerde
artis gostermektedir. Peripartum profilaksi, 6zellikle fVII dizeyi <%10 ve sik kanama 0Oykisi olan
bireylerde faydali olabilecegi bildirilmistir. Bildirimizde; kanama oOykisu, faktor dizeyleri ve gebelik
suregleri farkli iki olgu sunmaya calistik.

Yontem: Olgu 1: Bilinen FVII eksikligi tanili 27 yasinda kadin hasta. Oykiisiinde 20 yil 6nce kafa travmasi
sonrasi uzamis burun kanamasi ve iNR yiiksekligi nedeniyle tetkik edilen olgunun tani aninda FVII diizeyi
%25 saptanmasi lzerine izleme alinmis. 1 kere dis ¢cekimi dncesi cerrahi nedenlerle profilaktik faktor
uygulanmis. 9 yildir takiplerine gelmeyen olgu, gebeligin ikinci trimestrinda tarafimiza yonlendirildi.
Basvuru aninda Uluslararasi Hemostaz ve Tromboz Dernegi kanama degerlendirme skoru (ISTH-BAT) 4
puan hesaplandi. Aralikl oral demir tedavisi disinda ila¢ kullanimi veya tromboz 6ykisi tanimlanmadi.
Gebelik tanisi aldigindan bu yana kanama bildirilmedi. 24 haftalik iken yapilan protrombin zamani 12,8
sn (Referans: 10,9 — 14,7 sn) iNR: 1,1, fVII: %68, saptandi. Kanama 6ykiisii olmamasi ve INR normal
aralikta saptanmasi nedeniyle yakin kanama takibi ve tedavisiz izlem planlandi. 32 haftalik gebelikte FVII:
%54, INR: 1,1, 36 haftalik gebelikte FVII: % 59,7, INR: 1,06 saptandi. Peripartum dénemde iNR normal
aralikta olmasi ve fVII belirgin diisiis olmamasi nedeniyle obstetrik nedenlerle uygun goériilen sezaryen ile
dogum gerceklestirildi. Gebelik siiresince ve postpartum kanama/ tromboembolik olay izlenmedi.

Bulgu: Olgu 2: Geniz eti ameliyati icin 16 yil énce yapilan preoperatif tetkiklerinde iINR uzunlugu
nedeniyle tetkik edilerek fVII diizeyi %7 saptanmasi Uzerine fVII eksikligi tanisi alan 26 yasinda kadin
hasta. Gebelik durumu nedeniyle tarafimiza basvurdu. Oykiisinde geniz eti operasyonu ile
kolesistektomi nedeniyle profilaksi uygulandigi bilgisi alindi. ISTH-BAT skoru 2 puan hesaplandi. Gebelik
takiplerinde kanamasi olmayan hastanin 24-28-32-36. Haftalarda INR: 1,76- 1,75-1,88-1,9 FVII: %8- 9,2-
8,8- 9,2 saptandi. 36. Haftada travay baslayan olgu; faktér diizeyi %10un altinda sabit kalmasi ve iNR
uzun seyretmesi nedeniyle dogum baslayinca 15 mcg/kg rekombinant fVlla uygulandi, sonrasinda 4-6
saatte bir INR ve kanama takibi yapildi. 12-24 saatlik izleminde INR < 0,8 saptanmasi ve kanama
olmamasi nedeniyle ek faktér replasmani planlanmayan olgu, kanama takibi ve acil durumlar hakkinda
bilgilendirilerek taburcu edildi.

Sonug: fVII eksikligi ile yasayan gebe bireylerde; kanama oOykisl, tromboz 6ykisi, gebelik siresince
yakin monitorizasyon ile fVII takibi; peripartum profilakside dikkat edilmesi gereken hususlar arasindadir.
fVIl diizeyi %10’un altindaki olgularda, kanama geg¢misi yogun bireylerde spontan kanama sikliginin
arttig bildirilmistir. Buna karsin profilaksi uygulama semasi, takibi, hedef faktor dizeyinin literatlrde
farkh bildirilmis oldugu bilinmektedir. fVII eksikligiyle yasayan olgularda gebelik takibinde, profilaksi
dozu, sikligl, monitdrizasyonu, tromboembolik olay riski gibi prosediirlerin standardizasyonu icin daha
fazla sayida olgunun dahil oldugu deneyimlere ihtiyag vardir
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$25- FAKTOR VII EKSiKLiGI BULUNAN HASTALARDA CERRAHI GiRiSIMLER VE
TEDAVI YONETIMI

Betiil Kiibra Tiiziin:,Ziihal Demirci:,Bahar Sevgili:,Gliray Saydam:,Fahri Sahin:

iEge Erigkin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Faktor VII eksikligi en sik gorilen otozomal resesif gegisli nadir faktor eksikligidir. Hayati tehdit
eden kanamalardan asemptomatik forma kadar degisken bir kanama klinigi gozlenebilmektedir.
Toplumda tahmini insidansi 1/300.000-500.000 dir. Cerrahi girisimlerde tedavi suresi ve faktér dozu
hastanin 6nceki ve simdiki kanama klinigi, faktor dizeyi ve esglik eden hastaliklari géz 6nilinde
bulundurularak belirlenmelidir.

Yontem: Faktoér VII eksikligi bulunan bireylerde Ocak 2023 ve Ocak 2024 arasinda yapilan cerrahi
girisimler ve kanama yonetimi deneyimimizi paylasmayi hedefledik.

Bulgu : Ege Universitesi Hemofili Polikliniginde Ocak 2023- Ocak 2024 tarihleri arasinda 12 faktér VI
eksikligi ile takipli hastaya toplam 14 cerrahi girisim uygulandi. 4 dis ¢cekimi, 2 septorinoplasti, 1
timpanoplasti, 1 timpanomastoidektomi, 1 akciger wedge rezeksiyon, 1 katarakt ve 4 ortopedik girisim (
artrodez, radius kirik onarimi, total kalga protezi ve artroskopi ) yapildi. Hastalarin 7 ‘si kadin 5’i erkek ve
ortanca yas 43 (20-78 )idi. 7 hastada ISTH kanama skoru 5 ‘in altinda ve 4 hastada daha kanama diyatezi
yok idi. Hastalarin islem oncesi faktér VII dizeyleri %5-36 arasinda degiskenlik gdstermekteydi.
islemlerin %85 (n=12 ) i rekombinant faktér Vlla (rfVlla) ve %15’i (n=2) TDP ile uygulandi. Medyan tedavi
suresi 2,5 giin (1-8 glin ) olarak saptandi. Medyan preoperatif rfVila dozu 15 mcg/kg (10-30 mcg/kg ) iken
post operatif donemde tek seferde verilen ortalama doz 16,7 mcg/kg idi. Dis cekimi gibi minor
girisimlerde tek doz uygulama yapilirken diger girisimlerde tedavi siiresince uygulanan toplam doz sayisi
ortalamasi 11 idi. Bir hastada hem faktor VII eksikligi ( FVII:36) hem de hipofibrinojenemi mevcut olmasi,
disik kanama skoru ve daha 6nce postoperatif kanama oOykiisii olmamasi nedeni ile islem TDP ile
uygulandi. Dis ¢ekimi yapilan bir diger hastada faktor diizeyi > %30 ve daha 6nce kanama oOykdsi
olmamasi nedeni ile TDP ile islem yapildi.TDP verilen hastalarda preoperatif TDP dozu 15-20 ml/kg
olarak uygulandi. Hem TDP hem de rFVlla kullanan hastalarda etkili kanama kontroli saglandi ve
tromboz gozlenmedi.

Sonug: Pihtilasma Faktord VII'nin plazma seviyeleri ile kanama belirtileri arasinda dogrudan bir
korelasyon bulunmamaktadir. Tedavide rekombinant aktive FVII (rFVIla) taze donmus plazma, plazma
kaynakl FVII konsantresi ve protrombin kompleks konsantreleri kullanilabilmektedir. 2017 yilinda STER
(Seven Treatment Evaluation Registry ) kayit sistemi lizerinden yapilan ¢alismada faktor VII eksikligi olan
ve opere edilen 110 hastanin sonuglari degerlendirilmistir. Calismada; faktoér VII eksikligi olup cerrahi
planlanan hastalarda invaziv girisim ve minér cerrahilerde ortalama total doz 20 mikrogram/ kg rFVlla
verilmesi , major cerrahilerde ise post op ilk 24 saatte tek seferde 13 mcg/kg dozunda rFVlla verilmesi ve
en az 3 uygulama tekrari 6nerilmistir. Bizim klinigimizde de benzer sekilde cerrahi girisimler oncesi
medyan 15 mcg/kg doz uygulanmistir. invaziv islemler ve minér girisimler &ncesi 10-30 mcg /kg
arahginda rFVIlla uygulanmistir. Uygulamalar sonrasi durdurulamayan kanama veya tromboz
gozlenmemistir. Faktor VIl eksikliginde, semptomlarin ve kanama kliniginin degiskenlik gdstermesi ve
kanama riskinin faktor diizeyinden bagimsiz olmasi nedeni ile cerrahi girisim ve spontan kanama
yonetimi zor olabilmektedir. Ancak vyayinlanan c¢alismalar, merkez deneyimleri géz O6niinde
bulundurularak ve hastanin klinik 6zellikleri degerlendirilerek bir yol haritasi gizilebilir.
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$26- TURKIYE’ DE HEMOFiILIK BIREYLERDE KANSER PREVELANSI

Fatma Keklik Karadag, %Selin Kiigilikyurt Kaya, 3Zuhal Demirci, *Basak Kog, °Canan Albayrak,

®Turhan Koksal, "Rafiye Ciftgiler, 2Asu Fergiin Yilmaz, °Tekin Giiney, °Rejin Kebudi, °imdat
Dilek, ®Mehmet S6nmez, *Biilent Ziilfikar, 1*Muhlis Cem Ar, 3Fahri Sahin

Yizmir Sehir Hastanesi 2Ankara Etlik Sehir Hastanesi 3Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi *istanbul
Universitesi istanbul Universitesi Onkoloji Enstitiisii’Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi ®Karadeniz
Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi “Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi ®Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
°Ankara Bilkent Sehir Hastanesi *°’Amerikan Hastanesi istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakdiltesi

Girig: Hemofili kapsamli bakim merkezlerinin yayginlasmasi, faktér tedavilerindeki iyilesmeler ve faktor
replasmanina daha kolay erisilmesi gibi gelismeler sayesinde hemofilik bireylerde beklenen yasam siresi
belrigin olarak uzamistir. ilerleyen yasla birlikte hemofili hastalari kanama bozuklugu ile iliskili olan
morbiditelerin yani sira yas ile dogrudan iliskili olan kardiyovaskiler hastaliklar, kanser gibi cesitli kronik
hastaliklarla da karsi karslya kalmaktadirlar. Kanser, toplumda kardiyovaskiler hastaliklardan sonra en
Onemli mortalite nedeni olmakla birlikte hemofilik bireylerde kanser sikligini ve ydnetimini
degerlendiren veriler oldukga kisithdir.

Metod: Calismamizda, 9 ayri merkezde hemofili A ve B tanilari ile takip edilen hastalar degerlendirilmis
olup kanser tanisi olan hemofilik bireyler dahil edilmistir. Kanser tanisi olan hastalarin geriye donuk
olarak dosyalari incelenerek sosyodemografik durumlari, hemofili tipi, faktor diizeyleri, faktor replasman
durumlari, komorbiditeleri, aldiklari kanser tani ve tipi, verilen tedaviler, son kontrol tarihleri ve sag
kalim durumlari kaydedilmistir.

Bulgular: Hemofili A ve B tanisi olan 1936 hasta degerlendirildi ve 41 hastada toplam 43 (%2.2) kanser
tanisi saptandi. Kanser tanisi olan hastalarin ortanca yasi 64 (aralik; 6-90) olup; kanser tani yasi ortanca
59 (arahk; 1-79) idi. Hemofili A tanili 33 (%80,5) hasta; hemofili B tanili 8 (%19,5) hasta vardi. Agir, orta,
hafif hemofili olan hasta sayilari sirasiyla 19 (%46,4) ; 11 (%26,8) ; 11 (%26,8) ' di. Hastalarin 4’ {inde
inhibitor pozitifligi izlenirken 37 (%90,2) hastada inhibitér negatif izlendi. Profilaksi tedavisi altinda olan
19 (%46,3) hasta; kanadikga tedavi alan 22 (%53,6) hasta vardi. Viral seroloji degerlendirildiginde
hastalarin 3 (%7,3) iinde hepatit B; 7 (%17) sinde hepatit C pozitifligi saptandi. Hastalarin 10 (%23,3)’
unda gastrointestinal sistem kanseri saptanmis olup en yaygin gériilen kanser alt tipidir. ikinci siklikta
hematolojik maligniteler (%16,3) ve (glincl siklikta Grogenital sistem kanserleri (%14) gorilmekteydi.
Kanser tedavisi icin cerrahi girisim geciren 26 hasta vardi ve 4’ (nde cerrahi sirasinda kanama
komplikasyonu yasanmisti. Hastalarin 24’ {inlin kemoterapi gereksinimi oldu ve 5 hasta kemoterapi
sirasinda kanama komplikasyonu yasadi. Kemoterapi alan 24 hastanin 16’ sina faktor profilaksisi
uygulandi. Hastalarin hicbiri kanama komplikasyonu nedeni ile hayatini kaybetmedi. Medyan sag kalim
130 + 35,3 ay; 5 yillik genel sag kalim % 72,8+7,8.

Tartisma ve Sonug¢: Hemofilik bireylerde yasam siresinin uzamasi ile birlikte pek ¢ok komorbidite ek
sorun olarak karsimiza c¢ikmaktadir. Kanser, bu sorunlarin en 6nemlilerinden biridir. Clnkl hasta
sayisinin azligl nedeni ile bu hastalarin yonetimine dair veriler yetersizdir. Calismamizda Ulkemizde
kanser tanili hemofilik bireylerin 6zellikleri sunulmus olup, toplumda kanser tanili hemofilik olmayan
hastalardakine benzer sekilde basariyla tedavi edilip yonetilebilecekleri vurgulanmustir.
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Tablo-1. Kanser alt tipleri ve sikhigi

n %
Hepatoselliiler karsinom 3 7,0
GIS kanserleri 10 23,3
Urogenital sistem kanser 6 14,0
Solunum yolu kanserleri 5 11,6
Pankreas kanseri 3 7,0
Tiroid kanseri 2 4,7
Hematolojik malignite 7 16,3
Diger 7 16,3
Total 43 100

Tablo-2. Kanser alt tipleri ve HCV pozitifligi

Kanser Tipi Hepatoselliiler Karsinom
GIS kanserleri
Urogenital kanserler
Solunum yolu kanserleri
Pankreas kanseri
Tiroid kanseri
Hematolojik Malignite
Diger

Total

Anti HCV
Evet Hayir
3 0
0 10
1 5
1 4
1 2
0 2
0 7
1 6
7 36

Grafik-1. Kanserli hemofilik bireylerde sag kalim egrisi
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P1- EKLEM iCi KANAMA DENEYiIMLEYEN HEMOFiLIK BIREYLERDE OZ YONETIM
ILE KINEZYOFOBi ARASINDAKI iLISKiNiN INCELENMESI

Dilan Ciftci Akay:,Mehmet Can Ugur:Esra Oksel:

1Adnan Menderes Universitesi Saglk Bilimleri Enstitiisii, 2bakirgay Universitesi Cigli Egitim Ve Arastirma
Hastanesi, :Ege Universitesi Hemsirelik Fakiiltesi

Amag: Hemofilinin en yaygin komplikasyonlarindan olan eklem i¢i kanamalar hemofilik bireylerin glinliik
yasamlari ve aktivite dizeylerini olumsuz etkilemektedir. Eklem ici kanama deneyimleme korkusu ve
gecmis deneyimler nedeniyle bu hasta grubunda aktivite sirasinda ya da aktiviteye baslamadan once
kaygi (kinezyofobi) olusabilmektedir. Bu ¢alismada hemofilik bireylerin 6zyonetim diizeyi ile kinezyofobi
iliskisinin incelenmesi amaglanmustir.

Yontem: Calismaya Hemofili A, Hemofili B tanili 18 yas Ustilindeki hastalar dahil edilmistir. Katihmcilara
elektronik ortamda demografik bilgi formu, Ozydnetim Olcegi ve Tampa Kinezyofobi Olcegi
uygulanmistir. Ozyénetim dlceginde; kendini damgalama, damgalamayla bas etme, saglk bakim etkinligi
ve tedavi uyumu boyutlarinda hastalarin aldiklari puanlar hesaplanmistir. Tampa Kinezyofobi Olcegi’'nde
toplam 17 soruda hastalarin aldiklari puanlar arttik¢ca kinezyofobi artmaktadir. Elde edilen veriler SPSS
21.0 programi kullanilarak istatistiksel yontemlerle degerlendirilmistir.

Bulgu: Calismada toplam 84 hasta yer aldi. Yas ortalamasi 29,5’di (min:18-max:66). Hastalarin %77,4’
agir, %13,1'i orta ve %9,5'i hafif hemofiliydi. Hastalarin %21,4’U inhibitdr pozitifti. Profilaksi orani
%82,2'ydi. Hastalarin %41,7’sinde hedef eklem &ykisl vardi. Aktif spor yapan hasta orani %32,1'di. Alt
grup analizlerinde, Ozydnetim 6lcegi saglik bakim etkinligi puani, hedef eklemi olan hastalarda daha
yuksek bulundu (p=0,008). Dlzenli spor yapan hastalarda ise kinezyofobiye daha az rastlanmaktaydi
(p=0,002). Tampa Kinezyofobi Olcegi puanlari ve Ozydnetim 6lcegi boyutlari karsilastirildiginda,
kinezyofobi ile kendini damgalama boyutu puanlar pozitif, tedavi uyumu boyutu puanlari negatif
korelasyon gostermekteydi (p=0,001 ve 0,009) Lineer regresyon analizinde, hastalarin faktér dizeyi
saglik bakim etkinligi boyut puanlari ile; yas ise tedavi uyumu boyut puanlari ile iliskili bulundu (p=0,016
ve 0,044).

Sonug: Calismamizda hemofili hastalarinda 6zyénetim ve kinezyofobi gelisimi arastirilmistir. Ozyénetim
boyutlari, hastalarin yas, faktor diizeyi ve hedef eklem gibi klinik 6zelliklerinden etkilenmektedir. Diizenli
spor ise kinezyofobi gelisimini dnleyebilir. Bulgularin desteklenmesi icin daha genis olcekli prospektif
¢alismalara ihtiyag vardir.
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P2- HEMOFIL A MI?, VWF HASTALIGIMI? YENi TANI VWF HASTASINDA TANI VE
TEDAVi ZORLUKLARI: VAKA SUNUMU

Hiseyin Avni Solgun:

1Sisli Etfal Hamidiye EAH

Amag: VWH en sik goriilen kalitsal kanama diyatezlerinden biridir. Toplum taramasi ile elde edilen
insidans rakamlari %1 dolayindadir. Bu sekilde saptanilan olgularin ancak %10‘unda kanama semptomu
bulunmaktadir.

Yontem: Daha Oncesinde bilinen problemi olmayan erkek hasta; solukluk, karin agrisi ve genel durumda
kotllesme ile acil servise basvuruyor. Yapilan muyenesinde sag periorbital ve vucutta yaygin ekimozlar,
batinda hassasiyet saptaniyor. Hastaya rutin tetkikler , koagiilasyon, ayakta direkt batin grafisi ( Figlr 1)
ve Batin usg yapiliyor. apTT uzun:48,9 saptananiyor.

Bulgu: Hasta cocuk heamtolojisi ile konslilte edilyior. Batin usg de: Pankreasa basina , karaciger caudat
loba , duodenum duvarina penetre , yaklasik 60x50x45 mm lik hematom mevcuttur. Ayrica pankreas
basi - uncinat ciddi heterojendir.Genel durumu stabil olmayan hasta PiCU da takibe aliniyor Hastaya
apTT uzamasi nedeniyle gonderilen faktor diizeyi sonuclari bekleneirken akut batin i¢i kanama nedeniyle
Taze donmus plazma glinde 2 kez 10cc/kg doz ile baslandi. Hastanin tedavisinin 3.glinlinde yapilan
kontrol Batin usg: Pankreas basina , karaciger caudat loba , duodenum duvarina penetre , yaklasik
66x54x48 mm lik hematom mevcuttur. Ayrica pankreas basi - uncinat ciddi heterojendir. Eski US ile bu
bulgularda anlaml fark saptanmadi. Sol retroperitoneal yaklasik 80x40x40 mm boyutlu hematom
mevcuttur. Yeni gelismistir. Hastanin faktor VIII diizeyi %4 olarak sonuglaniyor. Hasta orta Hemofili A
kabul edildi. Hastaya yeni gelisen batin i¢i kanamasida olmasi nedeniyle Hemofili A akut kanama raporu
ile 25 Unite/kg gunde 2 doz ile rekombinant faktér VIII baslandi. Rekombinant faktor VI tedavisi 3.glin
sonunda Batin Usg: Pankreas basina , karaciger caudat loba , duodenum duvarina penetre , yaklasik
66x54x48 mm lik hematom mevcuttur. Ayrica pankreas basi - uncinat ciddi heterojendir. Eski US ile bu
bulgularda anlamh fark saptanmadi. Sol retroperitoneal yaklasik 100x50x40 mm boyutlu hematom
mevcuttur. Eski US ye gbre boyut artisi saptanmistir. Batin ici retroperitoneal alan kanamasinda hafif
artis olan hastaya 2.kez Hemofili A akut kanama raporu ile 25 Unite/kg giinde 2 doz ile rekombinant
faktor VIII devam edildi. Hastanin laboratuar sonug takiplerinde tani ani génderilen von Willebrand
Faktor Aktivitesi %15.0 ve Von Willebrand Faktor Antijeni %10.0 olarak saptanid. Hasta bu sonuglar ile
VWF eksikligi olarak degerlenderildi ve almakta oldugu tedavi 500 Unite Faktér VIII aktivitesi ve 1200
Unite Von Willebrand Faktér Ristosetin Kofaktor aktivitesi (Haemate P) iv inf tedavisine gecildi. Akut
kanama bulgusu nedeniyle 40 - 80 1U/ kg/glinde 2 doz ile baslandi. Hastanin 4 giin sonra haftada 2 kez
yapilan Batin usg kontrolde: Pankreas boyutu normal oulp parankim ekosu hafif heterojendir , konturlari
dizglindilir , 6dem bulgusu veya sinir veren kitle - hematom saptanmamistir. Takiplerde vital bulgular
stabil ve kanama bulgusu olmayan hasta ayaktan polklinik takibine alinmak (izere haftada 2 kez 20 wu/kg
ginde 1 kez proflaksi ile taburcu edildi. Hasta 1.ay takip sonunda olup; herhangi bir kanamasi
olmamistir.

Sonug: Bu calismada, Batin ici kanama ile basvuran ve 6nce FVII eksikligi gibi distnilerek tedavi

baslanan ancak takip tetkilerde vVWH tanisi alan ¢ocuk hastada uygulanan takip ve tedavi prosediri
sunularak litaretiire katki saglanmasi amacglanmistir.
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P3- VON WILLEBRAND HASTALIGI SUNNET CERRAHiSI

Sule Caliskan Kamis:,Defne Ay Tuncel:

1Adana Sehir Hastanesi

Amag: Von Willebrand Hastaligi (vWH) tanisi ile takip edilen bir hastada slinnet cerrahisi yapiimasi
amaglanmigtir.

Bulgu: 10 yas erkek hasta erkek kardesinde slinnette kanama olmasi ve von Willebrand Faktoér (VWF)
eksikligi ¢ikmasi nedeniyle poliklinigimize basvurdu. Hastanin protrombin zamani (PTZ) 11.6 sn, INR’si
0.95, aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTT)’si 26,1 sn, fibrinojen 255.68 mg/dl olarak saptandi.
Koagiilasyon sonucu normal olarak degerlendirildi. Hastanin faktor VIII dizeyi %20.7 (normal aralik:
%50-150), Faktor VI inhibitdrd negatif, Ristosetin kofaktor (Rcof) diizeyi 11.63 (normal aralik: 58-72),
vWF antijeni 38.7 (normal aralik:60-150) olarak saptandi. Siinnet cerrahisi planlanan hasta tek basina
Desmopressin (DDAVP) tedavisine yetersiz yanit olmasi sebebiyle kanama kontroll agisindan slinnet
operasyonu oncesinde ¢ocuk hematoloji servisine yatirildi. Hastaya traneksamik asit tedavisi baslandi.
Operasyon oOncesinde hastaya 1000 Unite Haemate-P (VWF/FVIII konsantresi) verildi. Kontrol
koagillasyon tetkiki normal olan hastaya siinnet operasyonu yapildi. Operasyon sonrasi kanama takibi
yapildi. Operasyon sonrasi 1000 (inite Haemate-P dozu ilk dozdan 12 saat sonra tekrarlandi. Operasyon
sonrasi 2. glin 12 saat arayla 1000 linite Haemate-P tekrarlandi. Operasyon sonrasi 3. giin 12 saat arayla
500 tnite Haemate-P yapildi. Aktif kanamasi olmadi.

Sonug: Haemate-P, vWH'de yaygin kullanilan orta saflikta bir vWF/FVIII konsantresidir. Bu ilac, vWH'ye
sahip hastalarin kanama veya cerrahisinde basarili etkinlige sahip oldugu gosterilmistir.
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P4- AKUT LENFOBLASTIK LOSEMILi BiR COCUKTA FAKTOR V VE VIII EKSIKLIGI

Davut Albayrak:,Canan Albayrak:

1Medicalpark Samsun Hastanesi, 2ondokuzmayis Univeresitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Faktor V ve VIII'in birlikte eksikligi pihtilasma sisteminin nadir gorilen otozomal genetik
hastaliklarindan birisidir. Orta ve hafif kanama bozukluklari ile kendisini gosterir. LMAN-1 ve MCFD-2
geni mutasyonlari hastalarin ¢ogunlugunda gorilir. Bu genler Faktor V ve VIII'in sekresyonunda gorev
aldigi distndliyor. Biz burada akut lenfoblastik 16semi tanili bir hastada baslangictaki aptt ve pt
degerleri normal olan ve sonradan uzun degerleri bulunan bir hastada Faktér V ve VIII'in birlikte
eksikligini bildiriyoruz.

Yontem: Vaka Sunumu: 13 yasinda erkek hasta, akut lenfoblastik 16semi tanisi ile konsoludasyon
tedavisini tamamladi. Hastanin bu dénemdeki PT ve APTT degerleri normaldi. Hastanin konsoludasyon
dénemlerinde agiklanamayan CRP yiikseklikleri vardi. idame déneminde kalga agrilari ortaya ¢ikti. CRP
ylksekliklerinin olmasi ve babada artrit hikayesi sebebiyle romatoloji b6élimince nonsteroid anti-
inflamatuar ila¢ baslandi. Bu donemde PT ve APTT uzamasi dikkati ¢ekti.

Bulgu: Antienflamatuar tedavi kesildi. K vitamini yapildi. PT ve APTT degerinde diizelme olmadi. idame
tedavisinde intratekal tedavi glinlerinde alinan PT ve APTT degerleri 39-50 sn arasina uzamisti. Sonraki
takiplerinde K vitamini ile diizelmeyen PT ve APTT uzamalari devam etti. Karisim testi ile degerleri
normale geldi. Ayirici tanida fare zehiri ihtimali dislinildi. Beslenme ve annenin mutfak aliskanhg
incelendi. Ekmek aldigi firin degistirildi. Tekrarlanan K vitamini ile ertesi giin diizelme olmadigi gérild.
Faktor II, VII, X ve XI degerleri normaldi. Faktor V %5,6 ve Faktor VIII %35 bulundu ve Faktor V ve VIIl'in
eksikligi tespit edildi. Genetik mutasyon génderildi.

Sonug: Hastanin APTT uzamasi idame tedavisi doneminde ortaya cikti. Karisim testi ile diizelme olmasi
antikora bagh olmadigini gosterdi. Hastanin antibiyotik kullanimlarina bagh K vitamini eksikligi ihtimali
distnildi. K vitaminine cevapsizlik K vitamini eksikligi olmadigini gosterdi. Hasta disaridan ismarlanan
pidelerle ve ekmek ile fare zehirli yiyecek yemis olma ihtimali arastirildi. iki hafta disaridan hazir yiyecek
alinmadi ve ekmek aldiklari firin degistirildi. Diizelme olmadi. Faktor tayini ile tani konuldu. Literatiirde
akut lenfoblastik 16semi ve Faktor V ve VIII'in eksikligi birlikteligi bulunmadi. Hastanin PT ve APTT
degerleri normalken yapilan intratekal tedavilerinde komplikasyon olmadi. Hastanin pihtilagma testleri
normal olmadigi icin kalan intratekal tedavileri icin izlenecek yola karar verilmesi gerekiyordu. intratekal
tedavi icin gerekli olan faktor dizeyleri icin arastirdigimizda hamile kadinlarda intraspinal anestezi icin,
FVIII seviyesinin % 50’in lizerinde, FV ise % 15’in lizerindeyse epidural enjeksiyon énerilmektedir. Faktor
Vicin bu diizeye taze donmus plazma ile ulasilabilir. Faktor VIl icin gerekirse faktor VIII konsantresi ilave
olarak kullanilabilir. Sonuc olarak kaltsal Faktér V ve VIII'in eksikligi oldugu halde 16semi tanisi aldig
dénemde PT ve APTT degerleri normal c¢ikmis olabilir. Hastalarin takiplerindeki PT ve APTT
tetkiklerindeki uzamalarda kalitsal nadir faktor eksikligi ihtimali diisiinilmelidir. Hastanin romatizmal
hastaliginin inflamatuar uyarimi sebebiyle artan fibrinojen ve diger faktér seviyelerindeki artisin PT ve
APTT degerlerinin normal ¢ikmasina yol acabilecegini diisiiniiyoruz. Kaynaklar 1.Spreafico M, Peyvandi F.
Combined FV and FVIII deficiency. Haemophilia 2008;14:1201-1208. 2.Bolton-Maggs PH, Perry DJ,
Chalmers EA, et al. The rare coagulation disorders-review with guidelines for management from the
United Kingdom Haemophilia Centre Doctors’ Organisation. Haemophilia 2004;10:593-628. 3-Zheng C,
Page RC, et al. Characterization of Carbohydrate Binding by LMAN1 Protein
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P5- ERISKIN HEMOFiLi B HASTALARINDA GUNCEL DURUM: TEK MERKEZ VERISI

Giirkan Yarbas:,Atakan Tekinalp>

‘Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Konya, 2Necmettin Erbakan
Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Konya

Amag: Hemofili B, hemofili A’ya gére daha nadir olup tim hemofililerin yaklasik %15’idir. Hafif hemofili
hastalarinda kanama igin ciddi travmalar gerekmesi nedeniyle bu hastalar ileri yaslarda tani alabilir.
Ulkemizde Hemofili B hastalarinin yaklasik %60’in1 18 yas Ustii popilasyon olusturur. Eriskin dénemde
hayat sartlari ve uyumsuzluk gibi nedenlerden dolayi hemofili B hastalarinda izlem sikintisi
yasanmaktadir. Bu posterde merkezimizce takip edilen hemofili B hastalarinin giincel durumunu
sunmaktayiz.

Yontem: Merkezimizde Hemofili B tanisi ile takip ve tedavi edilen 9 hemofili B hastasi tani yasi, tanisal
sureg, kanama sikhgi ve profilaksi yoniinden degerlendirildi.

Bulgu: Hastalarin medyan tani ve mevcut yaslari sirasiyla yasi 28 (2-50) ve 52 (18-68) yildi. Hastalarin 3
(%33,3)'U pediatrik yasta, 6 (%66,6)’sI eriskin donemde tani almistir. Tabloda yas, taniya neden olan
klinik durum, tanidaki faktor IX dizeyleri ve takip durumlari yer almaktadir. Hastalarin en son
incelemelerinde higbirinde faktor IX inhibitori saptanmamistir. Pediatrik donemde tani alan 3 hastada,
tanidan itibaren sikhgi degismekle birlikte zaman zaman travma sonrasi hematomlar gelismis ve hepsine
pediatri Unitesince profilaksi baslanmistir. Bu hastalardan ikisi diizenli takip altinda ve profilaksileri
yaklasik 4 yildir devam etmekte iken bir hasta takiplerine devam etmemektedir. Eriskin donemde tani
konulan 6 hastadan ise 2’si kanama ataklarin nedeniyle dizenli profilaksi almakta, diger dort hasta ise
tanidan sonra kanama atagi yasamadiklari icin profilaksi almamaktadir.

Sonug: Hemofili hastalarinin yénetimindeki temel amag, kanama ve iliskili komplikasyonlarin olmadigi
saglikh bir hayat siiriImesinin saglanmasidir. Eriskin hastalarda profilaksi 6nerileri pediatrik yaslara gore
farklihk gosterir. Bizim hastalarimizda oldugu gibi faktor dizeyi>%1 olsa da kanama ataklari yasayan
hastalarda profilaksi baslanmasi kanama ataklarinin azaltmakta ve yasam kalitesini arttirmaktadir.
Pediatrik yasta primer profilaksi baslanan hastalarin yaklasik %30’u eriskin dénemde, yasam tarz
degisiklikleri nedeniyle tedaviye devam etmemektedir. Verilerimizdeki (i¢ hastadan biri de eriskin
donemde takip ve profilaksisini birakmistir. Eriskin hastalarda profilkasi dozu ve sikligi, pediatrik verilere
dayanmaktadir. Biz de merkezimizde bu bilgiler 1sinda gerekli hastalarimiza 30-50 U/kg, 1-2 doz/hafta
olacak sekilde profilaksi uygulamaktayiz. Bu noktada ideal olan uygulanacak dozun ve sikligin
farmakokinetik calismalarla belirlenmesi ve tedavinin buna goére bireysellestiriimesidir. Kaynaklar 1-
Kitchens CS. Occult hemophilia. Johns Hopkins Med J. 1980;146(6):255. 2- Mannucci PM, Schutgens REG,
Santagostino E, et al. How | treat age-related morbidities in elderly persons with hemophilia Blood 2009;
114:5256-5263. 3- Manco-Johnson MJ, Abshire TC, Shapiro AD, et al. Prophylaxis versus episodic
treatment to prevent joint disease in boys with severe haemophilia. N Engl J Med 2007; 357: 535-544 4-
Bjorkman S. Prophylactic dosing of factor VIII and factor IX from a clinical pharmacokinetic perspective.
Haemophilia 2003; 9 (Suppl.1): 101-110
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P6- VON WILLEBRAND SENDROMUNDA DIRENCLIi KANAMA TEDAVISINDE
SISTEMiK BEVASiZUMAB KULLANIMI

Sevil Sadri,Vildan Giirsoy:
1Bursa Sehir Hastanesi

Amag: VWH, toplumda en sik goriilen kalitsal kanama bozuklugudur . Anjiyodisplazinin neden oldugu
siddetli gastrointestinal (Gl) kanama, von Willebrand hastaligi (VWH) olan hastalarin bir sorunudur.
Hastalar siklikla gastrointestinal kanalda ¢ok sayida lezyonla basvururlar, sonuc¢ olarak, bircok VWH
hastasi yasam kalitesinde bir diislis yasamaktadir. Anjiyodisplazinin tanisi zor olabilir ve siklikla Gl
endoskopi gibi invazif teknikler gerektirir. GI kanamanin akut yonetimi VWF replasman tedavisi ile
basarili olmustur. Anjiodisplastik lezyonlarin endoskopi ile tespit edilebildigi durumlarda, kanamayi
yonetmek icin bolgedeki ana damarin embolizasyonu ve cerrahi rezeksiyon kullanilabilir. Burada akut
gastrointestinal sistem kanamasi ile basvuran ve endoskopide anyjiyodisplazi saptanip argon plazma
koagtilasyon uygulamasi sonrasi bevasizumab tedavisine gecilen olgu sunulmaktadir.

Yontem: 55 yasinda 65 agirliginda erkek hasta klinigimize melena, hematokezya ve halsizlik yakinmalari
nedeniyle basvurdu. Ozgecmisinde bilinen bir hastaligi yok. Yapilan fizik muayenede tansiyon 80/40
mm/hg, nabiz 120 /dk , hemoglobin 3 gr/dL , hematocrit %9 , trombosit :340.000 /mm*3, protrombin
zamani :12 sn, aptt: 88 sn , karisim testi faktor eksikligi lehine saptandi, Faktor VIII diizey %1.9, vWF Ag
%10 , vwf Ricof < %1 saptandi. Glinde 3 kez intravendz traneksamik asit 500 mg ve faktér replasmani
(Hemate-p) verilmesine ragmen aktif kanama devam edildi. Kardiyolojiye konstlde edildi , aort stenozu
yoktu. hastan>n iist GIS endoskopisinde duodenum distal ve jejunumda anjiyoektazi alanlar izlendi .
Argon plazma koagulasyon (APC) uygulandi. Kolonoskopide distal kolonda taze kanama izlendi, farkli iki
bblgede kanama odagi izlendi APC uygulandi. 2 hafta sonra tekrar aktif kanama ile tekrar islem uygulandi
. Aktif kanamasi devam eden hastanin 3 hafta sire ile yaklasik 15 (nite eritrosit transflizyonu verildi .
Faktor replasman tedavisi ve APC uygulamasina ragmen hemodinamisini bozan hastanin bevasizumab
tedavisine gegcildi

Bulgu: Sistemik bevacizumab tedavisine 2 ay boyunca 2 haftada bir 5 mg/kg dozunda baslandi
(indtiksiyon), ardindan ayda bir 5 mg/kg dozunda (idame) baslandi. Aylik Bevasizumab tedavi ve faktor
profilaksisi ile kanamalari olmayan hastanin ayaktan takibe alindi

Sonug: Anjiyodisplazi; belirgin olarak dilate, kivrimli submukozal ven odagina denir. Sistemik bazi
hastaliklara eslik edebilecegi gibi genellikle spontan olarak saptanir. Etiyolojisi kesin bilinmemekle
birlikte, ileri yasta daha sik gorilmesi yaslanma ile damar duvarinda olusan dejenerasyona bagh olarak
artabilecegi dusinlilmektedir. Malformasyonlarda submukozal damardaki kas kitlesi inceldigi igin
kanama olasihgl artar. Siklikla ¢ekum, sag kolon ve terminal ileumda gorilir. Kanama kronik ve
aralikhdir. Tedavide skleroterapi, heater probe, band ligasyonu gibi yontemler uygulanabilmektedir.
Medikal ve endoskopik olarak tedaviye yanit vermeyen hastalarda cerrahi tedavi uygulanabilir. Sonug
olarak, Von Willebrand sendromlu bir hastada siddetli kanama ve anemi tedavisinde cerrahi islem
yapilmadan sistemik bevacizumabin yeni, akilci ve basarili kullanimini bildiriyoruz.
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P7- POSTPARTUM EDINSEL HEMOFiLi A OLAN BiR HASTADA AZATIiYOPRIN
TEDAVISINE DRAMATIK YANIT

Serife Emre Unsal:,Kemal Fidan:,Mihriban Yildirim:

iErciyes Universitesi Hematoloji

Amag: Edinsel hemofili, pihtilasma faktorlerine karsi ortaya c¢ikan otoantikorlarin neden oldugu bir
kanama bozuklugudur. En sik faktorVIl’e karsi otoantikor gelisimi s6z konusudur. Laboratuvar belirtileri;
izole aktive parsiyel tromboplastin zamani(APTT) uzamasi ve karisim testinin inhibitor yoniinde
olmasidir. Kesin tani igin azalmis FVIII aktivitesi ve Bethesda testi ile saptanabilen FVIII inhibitori
gosterilmelidir. Tanisi, kanama 6ykisinin olmamasi nedeniyle siklikla zordur. Dogum sonrasi Edinsel
Hemofili A tanisini koydugumuz hastayi nadir gérilen hastalik sebebiyle sunuyoruz.

Yontem: 26 yasinda kadin hastanin bilinen hastalik oykiisii yok. 2 dogum yapmis olup abortus 6ykusi
olmamis. Son gebeliginden sonra baslayan, viicudunda bozuk para blyuklGginde, travma ile alakasiz
morluklari oluyormus. Bliytklik ve sikliginda artis olmasi lizerine hastaneye basvurdugunda sol ayaginda
yaygin morluk ve sislik mevcuttu. Bitkisel karisim veya ila¢ kullanim 6ykisu yok. Daha 6ncesinden diz
capraz bag operasyon 6ykiisi mevcuttu. Operasyon sirasinda veya sonrasinda hastada kanama olmamis.
Tarafimiza ilk basvurdugunda yapilan tetkiklerde WBC(Beyaz Kiire Sayimi) 4,66x10°3/uL(4,8-10,7),
HGB(Hemoglobin) 9,8gr/dl(12-16), PLT(Platelet) 269x10’3/uL(130—400), PT(Protrombin Zamani)
10,3sn(10-14), INR 0,91(0,8-1,2), APTT 78,2sn(20-36), olup APTT uzunlugu tespit edilen hastadan
ayrintili tetkikler gonderilmistir. FaktorVIlI<0.9 olarak sonuglanip mixing testi istenmistir. Testte;
Hasta(inkibasyonsuz) 82,9sn(0-1), Normal(inkibasyonsuz) 27,6sn(0-1), Karisim(inkiibasyonsuz)
33,9sn(0-1) olup; Hasta(inkiibasyonlu) 84,1sn(0-1), Normal(inkibasyonlu) 27,5sn(0-1),
Karisim(inkiibasyonlu) 56,6sn(0-1) olup faktor inhibitori tespit edilmistir. FaktorVIll inhibitor tayini
8BU(0-0,6) olup diger romatolojik testler negatif sonuclanmistir. Yapilan tetkikler sonucu hastaya
Gebelik iligkili Edinsel Hemofili A tanisi konulmus, yiiksek doz FaktérVIl replasmani baglanmistir.
inhibitér pozitifligi olmasi tizerine hasta emzirdigi icin metil-prednizolon 0,5mg/kg tedaviye eklenmistir.
1 ay FaktorVIll replasmani ve kortikosteriod tedavisi altinda kontrol APTT 73sn, FaktorVIIl <0.9%(50-
150), FaktérVIll inhibitér Tayini 6,8BU olup tetkiklerde anlamli fark gézlenmedi. Hastaya 90mg/kg’dan
FaktorVIl verildi. Hasta emzirdigi icin bebeginde hipertansiyon tespit edildi. Metil prednizolon 1mg/kg’a
cikarilamadi. 0,5mg/kg devam edildi. 2 hafta sonra hastanin hematomu gerilemis, agri sikayeti azalmist.
Tetkiklerinde APTT 40,2sn, FaktorVIll 6,8%, FaktorVIll inhibitér Tayini 1,7BU olmasi {izerine hastaya
siklofosfamid 6nerildi. Hasta emzirdigi icin kabul etmedi. Kortikosteriod ile takip edildi. 2 hafta sonraki
APTT 39,9sn, FaktorVIll 3,8%, FaktorVIll inhibitdr Tayini 1,5BU olarak raporlanmasi lizerine azatiyoprin(2-
3mg/kg) tedavisi baslanmasina karar verildi, hasta emzirdigi icin riskler anlatilip onamlari alindi. 2 hafta
sonraki kan degerleri: APTT 36,1sn, FaktorVIll 8,9%, FaktorVIll inhibitér Tayini 1,4BU olmasi lzerine
tedaviye devam edildi.

Sonug: Yash, otoimmin hastaligi olan, dogum sonrasi baslayan kanama oykisi ve izole APTT uzamasi
durumunda akla edinsel hemofili getirmelidir. Kanama 6ykiisli olmayan kisilerde spontan olan, hayati
tehdit edebilecek siddette, cogunlukla yumusak doku, mukoza veya kas ici kanamasi seklinde ortaya
cikar. Hemartroz nadir goralir (1). Cinsiyet farki yoktur. Cogunlukla malignite, SLE ve Romatoid Artrit gibi
otoimmiin hastalik, gebelik, ilag kullanimi gibi nedenler vardir. inhibitér gelisimi genellikle dogum sonrasi
olup, nadiren gebelik esnasinda da olabilir, antikorlarin transplasental olarak gecisi sonucunda neonatal
hemoraji de gelisebilir. Postpartum Edinsel hemofili A iyi prognozludur. Yonetiminde; kanamanin
durdurulmasi ve inhibitorin yok edilmesini hedeflenir. Bu hedefi, desmopressin veya FVIII inflizyonlari
saglayabilir. Hayati tehdit eden kanamalarda veya yliksek inhibitor titreli olgularda bypass edici ajanlar
kullanilmaktadir. inhibitér eradikasyonu icin kortikosteroidler tedavinin temelidir. Siklofosfamid ve diger
immiinosupresifler de tedavi seceneklerindendir. Morbidite riski ylksektir. Saptanamayan bir inhibitor
titresi ve kanamanin durmasiyla remisyon saglansa da, bir kismi komplikasyonlar nedeniyle 6lmektedir.
Mortalitenin %9-22 oldugu bildiriimektedir (2,3).

~37 ~

22-24 Mart 2024 | 10. Hemofili Vakalarla Egitim Sempozyumu | Royal Seginus Hotel - Antalya



P8- DEPREM BOLGESINDE GASTROINTESTINAL KANAMA iLE BASVURAN
HEMOFiLi A TANILI HASTA YONETiMi: OLGU SUNUMU

Seda Aras Giircan,Sevil DogruzAlper Aba:,Gokhan imseytoglu

Amag: Hemofilinin en belirgin klinik 6zelligi kas ve eklemlerde spontan ya da travma sonrasi meydana
gelen kanamalardir. Bununla birlikte daha az gorilen ancak hayati tehdit edecek boyutlara ulasabilen
agiz ici, burun,genitoliriner, gastrointestinal sistem ve intrakraniyel kanamalari da gorilmektedir. Bu gibi
durumlarda erken mudahele, faktor temini ve uygulanmasi, hastanin multidisipliner degerlendirilmesi ve
vital bulgularinin yakindan izlenmesi gerekmektedir.

Yontem: Bu sunumda Hatay Gliven Sahra-Konteyner Hastanesi Acil Servisi’'ne gastrointestinal kanama ile
basvuran bir olgu sunulacaktir.

Bulgu: Olgu Sunumu: Agir hemofili A tanili 5 yas erkek hasta kanh kusma ile acil servise basvurdu. ilk
tanisint 2 aylikken silinnet operasyonu sonrasinda kanamanin durmamasi Uzerine Suriye’de aldig
ogrenilen hastanin ailesinde hemofili 6ykiisii mevcuttu.Faktor VIII diizeyi <%1’di, inhibitor dizeyi ise
yakin dénemde bakilmamisti. 2.5 yasinda iken de yabanci cisim yutma sonrasinda gastrointestinal
kanama gecirdigi 6grenildi. Haftada iki gin dizenli profilaksi programina alinmisti;ancak sadece
kanadikca faktor kullandiklar 6grenildi. Hastanin genel durumu iyi, soluk gériinimde idi.Solunum ve
kardiyovaskiler sistem muayenesi normaldi. Batini rahat, defans, rebound ve organomegalisi yoktu.
Eklem muayenesi normaldi. En son faktor replasmanini yaklasik 2 ay 6nce aldigi 6grenilen hastaya hizlica
faktor VIl temin edilerek 35 Unite/kg dozunda(viicut agirligr 14 kg) uygulandi. Es zamanh traneksamik
asit baslandi. Laboratuvar tetkiklerinde;Hgb:5.7,Htc:%21,MCV:72, PIt:154.000;PT:14.9
sn,aPTT:52.7sn,INR:1.2;bobrek ve karaciger fonksiyon testleri normaldi. Oral alimi kesilen, destek
tedavileri baslanan hastanin kanama sonrasi hizli hemoglobin dislsi nedeniyle eritrosit stispansiyonu
replasmani yapildi; Faktor replasmaninin kanama kontrol altina alinana kadar 12 saatte bir uygulanmasi
planlandi. Hemoglobin degeri 8.3 gr/dl’e yiikseldi, ilk giin melena gdzlenmedi. izleminde yeniden 6.6
gr/dl’'e distugu saptandi. Tasikardisi ve yetmezlik bulgular yoktu. Batin goriuntilemesinde akut
patoloji/kanama odag! saptanmadi. Mevcut kosullarda endoskopik inceleme olanagi olmadig icin
hastanin stabilizasyonu sonrasi yapilmasi planlandi. Yeniden eritrosit siispansiyonu verildi. inhibitér testi
deprem sonrasi donemde merkezimizde bakilamiyordu. Bu nedenle faktor yanitini degerlendirmek igin
faktor uygulandiktan sonra 30. dakikada ve 120. dakikada aPTT bakildi, normal araliga geldigi saptandi.
Kanli kusmasi devam etmedi, 1 kez melenasi oldu. Oral alimi agildi. Beslenmesi diizenlendi. izleminin 96.
Saatinde hemoglobin degerleri 10 gr/dl Gzerine ¢ikti ve dislisi olmadi. Poliklinik takibine alinarak
taburcu edildi.

Sonug: Tartisma ve Sonug: Hemofili hastalarinin takibi ve tedavisi bu konuda deneyimli merkezlerde
yapilmalidir. Tum ciddi kanamalar hastane ortaminda tedavi edilmeli ve uygun dozda faktor drind
kullanilmasina ragmen kanamasi kontrol altina alinamayan hastalarda inhibitér varligi arastirilmali ve
inhibitor gelisimini azaltmak i¢in hastalara kanadikca tedavi yerine profilaksi 6nerilmelidir. Ancak yakin
zamanda vyasadigimiz deprem afeti gibi dogal afetlerden sonra sunulan saglk hizmetleri
aksayabilmekte,kaynaklara erisim zorlugu nedeniyle kesintiye ugrayabilmektedir. Hemofili hastalarin
takibi, hastalarin ilaca ve 06zellikli bransa ulasmalari afet durumunda gecikebilmektedir. Ayrica
laboratuvar tetkiklerini sinirh  olmasi nedeniyle kanama profili,faktér ve inhibitor tetkikleri
yapilamayabilir. Biz de bu olgu ile hemofili hastalarina ve ailelerine glinliik hayatta travmalar ve korunma
yollari, dizenli profilaksi kullaniminin ve tedavi uyumunun 6neminin yanisira afet durumunda da ilaca ve
saglik hizmetine zamaninda basvurma konusundaki egitimin 6nemini vurgulamak istedik.
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P9- EKLEM KANAMASI MI SEPTiK ARTRIT Mi? HEMOFiLi A OLGUSU

Sedanur Karaman Giilsaran:,Ayse Kaya:
1SBU. Van Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Hemofili A hastalarinda hemartroz %70-80 goérilmektedir. Hastalar eklemlerde isi artisi, agri,
hareket kisitlihg, sislik bulgulari ile basvurabilir. Bu bulgular ayni zamanda septik artritte de gorulebilir.
Burada diz ekleminde kizarikhk, isi artisi, sislik sikayeti ile basvuran ve brucella artriti tanisi alan bir
hemofili A hastasi sunmayi amagladik.

Bulgu: 33 yasinda agir hemofili A tanili, sol dizinde eklem kontraktiirii olan ve haftada 3 giin faktor
profilaksisi alan hasta, 2 glindilr olan ates ve sol dizinde sislik ve agri sikayeti ile hematoloji poliklinigine
basvurdu. Hastanin muayenesinde sol diz ekleminde hareket kisitliligi, sislik ve 1si artisi saptandi.
Laboratuvarda hemoglobin:14,7 g/dl beyaz kiire sayisi: 6670/mm?2 nétrofil sayisi: 3770/mm?3 trombosit
sayisi: 178 000/mm?3 saptandi. Koagtilasyon testlerinde aPTT:53,8 sn INR:1,39 goriildi. AST: 53 U/L ALT:
48U/L, bobrek fonksiyon testleri normal, CRP: 257 mg/L, sedim:47 mm/sa saptandi. Sol diz
ultrasonografisinde suprapatellar 2 cm yogun icerikli efflizyon goriildi, kanama ile uyumlu olabilecegi
belirtildi. Atesi olmasi ve yasanilan bolgede sik goriilen bir enfeksiyon olmasi nedeniyle génderilen
brucella testi 1/2560 pozitif saptandi. Hastada CRP yuksekligi olmasi, brucella testinin pozitif saptanmasi
, dizindeki bulgularla septik artrit ve kanama ayirt edilemedigi icin ortopedi ile eklem ponksiyonu
acisindan gorusuldi. Faktor replasmani sonrasi hastaya yapilan eklem ponksiyonunda brucella 1/320
pozitif saptandi. Brucella artriti tanisi konulan hastaya ortopedi tarafindan operasyon onerildi, fakat
hasta tedaviyi reddederek baska merkeze basvurmak istedi.

Sonug: Hemofili A, 5.000-10.000 erkek dogumunda bir goriilen bir koaglilasyon bozuklugudur. Hematom
ve hemartroz hastaligin en tipik 6zelligidir. Kanama her eklemde olabilmektedir fakat en sik kanayan
eklemler diz, dirsek ve ayak bilegi eklemleridir. Kanayan eklemde agri, sislik, kizariklik, 1s1 artisi ve
hareket kisitliligi olabilir. Septik artrit, eklem arahginin bakteriyel enfeksiyonudur. Yaslilar ve gocuklar
genel poplilasyona gore daha ¢ok etkilenir. Hemofilik bireylerde hematroz, hedef eklem gelisimi,
inhibitor varlig, tramva veya invaziv prosedirler septik artrit agisindan risk faktorleridir. Klinik olarak
septik artrit ve hemartroz bulgulari benzerdir. Fakat risk faktorleri varligi ve sistemik bulgularin varhigi bu
iki klinik durumu ayirt etmede yardimci olabilir. Septik artrit tanisinda artrosentez altin standarttir.
Eklem hasarina sebep olabilecegi icin tanisini koymak dnemlidir. Tedavisinde antibiyoterapi ve cerrahi
uygulanmaktadir. Hemofilik bireylerde hemartroz ve septik artriti ayirt etmek tedavi ve takip acisindan
onemlidir. Bu nedenle eklem kanamasi bulgulari olan hemofilik bireylerde septik artrit de olabilecegi
akilda tutulmalidir. Anahtar kelimeler: Hemofili A, hemartroz, septik artrit, brucella artriti Kaynaklar: 1.
Turk Hematoloji Dernegi Hemofili Tani ve Tedavi Kilavuzu 2021 2. Ashrani AA, Key NS, Michael Soucie J,
Duffy N, Forsyth A, Geraghty S, et al. Septic arthritis in males with haemophilia. Haemophilia.
2008;14(3):494-503. 3. Das R, Ghosh S, Rajbangshi U, Tu ABN. Septic Arthritis in Pediatric Hemophilia A:
A Case Report and Review of Literature. Indian Journal of Orthopaedics. 2021:1-11.
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P10- HEMOFiLi TANILI HASTALARIMIZIN RETROSPEKTiF DEGERLENDIRILMESi:
TEK MERKEZ DENEYiMi

Tuba Ersal:,Vildan Ozkocaman:,Fahir Ozkalemkas:
1Bursa Uludag Univeristesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Amag: Hemofili A ve B, pihtilasma faktéra VIII (FVII) veya IX (FIX) eksikligi veya yetersizliginden
kaynaklanan X'e bagh resesif bozukluklardir ve 6ncelikle erkek hastalari etkiler. Biz bu ¢alismamizda
Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Eriskin Hematoloji Poliklinigi’nde Ocak 2021- Ocak 2024 tarihleri
arasinda degerlendirmis oldugumuz Hemofili A ve B hastalarinin demografik ve laboratuvar 6zelliklerini
derlemeyi amagladik.

Yontem: Calismaya dahil ettigimiz 69 hemofili A ve hemofili B hastasinin demografik verilerini, hastalik
siddetini, inhibitor gelistirme sikligini, hepatit serolojilerini ve tedavi yaklasimlarini retrospektif olarak
degerlendirdik.

Bulgu: Calismaya alinan 69 hemofili hastasinin ortanca yasi 38 (21-66) idi. Hastalarimizin % 84‘l (n= 58)
hemofili A, % 16’si (n= 11) hemofili B hastasi idi. Hemofili A hastalarinin % 72.5’u (n=42) agir, % 15.5'i
(n=9) orta, % 12’si (n=7) hafif hemofili A hastasiydi. Hemofili B hastalarinin % 54.5’i (n=6) orta, % 36.4’0
hafif (n=4), % 9.1'i (n=1) ise agri hemofili B idi. Bir hemofili A hastasi disinda inhibitor gelisen hasta yoktu.
Hepatit serolojisine ulasilabilen 43 hastadan 9'unda (% 20.9) Anti-HCV pozitifligi mevcutken, 1 hasta
kronik hepatit B nedeniyle takip ve tedavi edilmekteydi. Bu hastalarin 14’tG HBV asisi ile bagisikti ve 12’si
de dogal bagisiklik kazanmisti. Hemofili B hastalarinda anti-HCV pozitifligi orani (% 33,3) hemofili A’da
gorulenden fazlaydi (% 17,6). Aldiklari tedaviler igin degerlendirildiginde agir hemofili A hastalarinin
hepsi, orta hemofili A hastalarinin ¢ogu (n=8, % 88.8) proflaksi tedavisi almaktaydi. Hafif hemofili A
hastalari ise kanadikca tedavi edilmekteydi. Hemofili B i¢in tedaviler degerlendirildiginde agir hemofili B
olanlarin hepsi proflaksi tedavisi almaktaydi. Hafif hemofili B'ler kanadikga tedavi alirken orta hemofili B
hastalarinin ¢ogu (n=5, % 83.3) proflaksi tedavisi altinda idi.

Sonug: Hemofili nadir gorilen ancak morbidite ve mortalitesi (kanama, hemartroz, inhibitor gelisimi,
hepatit) yiksek olan, 6mir boyu takip ve tedavi gereken bir hastalik grubudur. Merkezimizde agir
hemofili hastalarinin tamaminin, orta hemofili hastalarinin gogunun proflaksi aldigi gérilmektedir. Her
ne kadar artan rekombinant faktorlerin kullanimiyla birlikte bu hastalarda transfiizyonla bulasan
enfeksiyonlarin goriilme sikligl azalmis olsa da hastalar 6zellikle HBV asisi ile asilanmali, diger hastaliklar
acgisindan da diizenli taramalari yapilmalidir.
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P11- MENORAJIDEN GLANZMANN TROMBASTENISi TANISINA : OLGU SUNUMU
izel Ozgéren:,irfan Yavasoglu:

1Aydin Adnan Menderes Universitesi i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, 2Aydin Adnan Menderes Universitesi
Hematoloji Bilim Dali

Amag: Trombosit agregasyon bozukluklarindan glanzmann trombastenisi otozomal resesif gecislidir.
Kanama zamani uzun, trombosit sayisi normaldir. Trombosit membranindaki glikoprotein (GP) lib/Illa
kompleksinin eksikligi veya fonksiyon bozuklugundan kaynaklanir. Trombositlerin uyariimalari GP lib/llla
kompleksinde degisiklik meydana getirerek von willebrand faktér (VWF) ve fibrinojenin baglanma
bolgelerinin agiga ¢ikmasini saglar.Fibrinojen veya VWF ise, birden fazla trombosit ve GPllb/llla
kompleksi arasinda ¢apraz baglar olusturarak, hasar bolgesinde trombosit tikacini olusturur. Fibrinojen
veya VWF’(in baglanmasini takiben GPIIb/Illa’nin sitoplazma igine uzanan kismi hiicre iskelet sistemi ile
etkilesime girer. Bu sayede fibrin pihtisinin kasilmasi ile pihti retraksiyonu gerceklesir. Glanzmann
trombastenisinde trombositler ristosetin disindaki fizyolojik agonistler ile agregasyon yaniti
olusturamazlar. Trombosit sayisi ve morfolojisi normaldir. Akim sitometrisinde GPlIb/Illa’nin eksikligi
veya yoklugu gosterilebilir. Talasemi minor ise genelde semptom gdstermeyen, hipokrom , mikrositer
,yuksek kirmizi kiire sayisi ve tlimh anemi ile karakterizedir. Artmis HbA2 ( >%3.5 ) dizeyi ile tani teyit
edilir. Olgumuzda glanzmann trombastenisi ve talasemi mindr tanili hastayi sunuyoruz.

Yontem: OLGU SUNUMUDUR.

Bulgu: Bilinen kronik hastaligi olmayan 23 yas kadin, menoraji sikayeti ile tarafimiza basvurdu. Fizik
muayenesi olagandi. Hikayesinde cocukluk doneminde sik burun kanamasi sikayeti oldugunu belirtti.
Tetkiklerinde hemoglobin 7,6 gr/ dL, RDW % 17 ,MCV 53,1 fL, l6kosit 8510 /mm3 ,n6trofil 6730 /mm3,
kirmizi kire sayisi 4.94 milyon hicre/ pL, trombosit 177.000/mm3’di.APTT, INR normaldi. Kanama
zamani 27 dakika, vWF antijeni 107,051 idi. Ristocetin agregasyon sonucu %9 du. Sonrasinda yapilan 2
kat ristocetin ile agregasyon % 62 , 4 kat ristocetin ile agregasyon %60 olarak sonuglandi. ADP, ristocetin
ve kollajen ile trombosit agregasyonun yanitsiz oldugu goérildii. Yaymasinda eritrositer seri hipokrom ,
normositerdi. Target cell ve iri,kiime yapmayan trombositler gorildii. Akim sitometri ile incelemede
monoklonal antikor CD64 -A750 %1 , CD41 - PC 5.5 %3 ,CD45 — Kro % 100’dir. Homosistein :7,7 Mmol /L,
protein C %124 ,protein s %100,9 ‘dir. Hemoglobin elektroforezi HbA2 % 4,47 HbAO % 84,65 HbF
0’dir.Beta talasemi (HBB geni izi analizi) IVS-I-110 G>A Heterozigot saptanmistir.Kromozom analizinde
hasta 46 ,XX ‘dir. Hastaya glanzmann trombastenisi ve talasemi minér tanisi kondu.

Sonug: Glanzmann trombastenisi ve talasemi mindr dusllen hastanin giincel laboratuvarinda
hemoglobin 9,3 gr/dL lI6kosit 6690/mm3,n6trofil 4930/mm3, RDW %15,4 , kirmizi kiire sayisi 4.95 milyon
hiicre/ pL, trombosit 231.000/mm3 , INR 0,97 ,aPTT 28,5 saniyedir. Sonug olarak trombosit sayisi normal
olan ve kanama sikayeti ile basvuran hastalarda trombosit fonksiyon bozukluklari akilda tutulmalidir.
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P12- HEMOFiLi A HASTASINDA SPONTAN HEMOTORAKS

Burcu Kiling Oktay:,Gékce Nuran Cengizz,Sueda Oztiirk:,Ayse Kalyoncu Ugar:,Ali Ekber
Hakalmaz:,Siiheyla Ocak:,Hilmi Apak:

tistanbul Universitesi-Cerrahpasa-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim
Dali, sistanbul Universitesi-Cerrahpasa-Cerrahpasa Tip Fakdiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim
Dali, sistanbul Universitesi-Cerrahpasa-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Pediyatrik Radyoloji Bilim Dali, “istanbul
Universitesi-Cerrahpasa-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dali

Amag: Hemofili hastalarinda hemartroz, hematom sik goriiliirken; genitolriner sistem, sindirim sistemi,
merkezi sinir sistemi ve solunum sistemi kanamalari nadiren gorilen ve yasami tehdit eden
kanamalardir. Bu kanama bdlgelerinin gesitliligine ragmen travmatik olmayan spontan hemotoraks son
derece nadirdir. Literatiirde sadece birka¢ vaka bildirilmistir. Hemofili A hastasi olan bu olguda
kanamanin nadir nedeni olan spontan hemotoraks bildirilmistir.

Bulgu: Bilinen Hemofili A hastasi olan 15 yas erkek hasta 5 giindir olan oksirik ve gogus agrisi sikayeti
ile basvurdu. Bu sikayetleri ile dis merkeze basvurusu bulunan hasta bakteriyel st solunum yolu
enfeksiyonu olarak degerlendirilmis; antibiyoterapi altinda izlenmisti. Sikayetlerinde gerileme olmayinca
tarafimiza basvurmustu. Eslik eden ek sikayeti yoktu. Ozgecmisinde 1 yasinda travma sonrasi kanama ile
Hemofili A tanisi almis ve haftada 2 gln dizenli Faktor VIII tedavisi kullanmaktaydi. Soygecmisinde
1.derece kuzen evliligi mevcuttu. Basvurusunda vitalleri stabil olan hastanin fizik muayenesi olagandi.
Bakilan akciger grafisinde sol (st zon paratrakeal alanda konsolidasyon mevcuttu. Olasi hematom
acisindan hastaya acil olarak 50U/kg F VIII tedavisi uygulanip stabilize edildi. Yapilan ileri tetkiklerinde
tam kan sayimi ve biyokimya parametreleri olagan olup koagulasyon testlerinde APTT degeri uzamis
olarak saptandi. intibitér tasti negatif saptandi. Hastanin akciger grafisinde gériilen konsolide alan
hemotoraks/mediastinal kitle/lenfadenopati 6n tanilari ile toraks ultrasonografisi (USG) ve bilgisayarli
tomografi (BT) yapildi. BT'de sol paramediastinal alanda ekstraplevral 40*47 mm boyutlarinda heterojen
hiperdens lezyon (hematom), mediastende serbest hava (pnédmomediasten), sol hemitoraksta serbest
hava (pnémotoraks) ve en derin yerinde 41 mm 6&lgllen yogun icerikli eflizyon izlenmisti. Toraks USG ve
Manyetik Rezonans gorintilemede (MRG) de hemopndmotoraks ile uyumlu sonuglandi. F VIII tedavisi
diizenlenen hastaya izlemde toraks tlipli takildi. 1 haftalik servis yatisinda goriintiileme takiplerinde
eflizyonu tamamen geriledi; hematomu ise 3. ay kontrolinde 27*15 mm'e kadar geriledi.

Sonug: Hemofili hastalarinda kanama, travmalardan sonra sik gorilmekle beraber spontan olarak da
ortaya cikabilir. Kanama bolgelerinin cesitliligine ragmen, travmatik olmayan spontan hemotoraks ¢ok
nadir gériilen bir olaydir ve literatiirde sadece birkag vaka rapor edilmistir. Oksiiriik ve gégis agrisi gibi
nonspesifik semptomlarla gelen bu olgu da nadir gorilen spontan hemotoraks tanisi almistir. Hemofili
tanisi olan hastalar, kanamayi gostermeyen nonspesifik semptomlar ile basvursalar dahi kanama akla
gelmeli ve bu yonde etyoloji arastirilmalidir. Kanama stiphesi olmasi durumunda hasta stabilize edilmeli,
faktor replasmani yapilmali daha sonrasinda ileri tetkikler ve goriintiilemeler planlanmalidir.
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P13- KMML VAKASINDA AZASITiDiN SONRASI KANAMA KONTROLU : VAKA
SUNUMU

Ali Himmet Cakmak:,ismail Can Kendir:,Nevin Alayvaz Aslan:,Nil Giiler:

iPamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi ic Hastaliklari Anabilim Dali, 2Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi
Hematoloji Bilim Dali

Amag: Kronik miyelomonositik 16semi (KMML) hematopoetik kok hiicrenin klonal hastalig olup inatgl,
mutlak monositozla karakterizedir. KMML'de gerek patolojik 6zelliklerin gerekse klinik seyrin ¢ok farkh
olmasi nedeni ile tani ve tedavide zorluklar yasanmaktadir. Cinkii KMML hem displazi ve ineffektif
hemopoez (anemi, trombositopeni) gibi miyelodisplastik 6zellikleri hem de l6kositoz ve organ tutulumu
gibi miyeloproliferatif 6zellikleri tagimaktadir. Her hematolojik malignitede olabilecegi gibi kanamaya
yatkinlik gésteren bir hastaliktir. Edinsel hemofili A ise (EHA) daha 6nceden hemostaz sistemi normal
olan bireylerde, faktor VIlII'e (FVIII) karsi gelisen otoantikor (inhibitdr) sonucu FVIII'in islevinin
inhibisyonuna bagli nadir goriilen bir kanama hastaligl olarak tanimlanir. Diger pihtilasma faktérlerine
karsi inhibitor gelisimi oldukca nadirdir. Altta yatan hematolojik malignitesi olan olgularda edinsel
hemofili A gelisim riski mevcuttur. Burada uzamis APTT testi ve anormal lokalizasyonlarda gorilen
kanamalari olan bir KMML hastasini nasil ¢oziimledigimizden s6z edecegiz.

Bulgu: 78 yas kadin, bilinen KMML nedeniyle hematoloji klinigi tarafindan takip edilen hasta acil servise
sol bacakta siddetli agri nedeniyle basvurdu. Hastanin atrial fibrilasyon nedeniyle rivaroksaban kullanim
oyklst mevcuttu. Vital bulgular stabil olan hastanin fizik muayenesinde sol bacakta hareket kisitlihg ve
agri mevcuttu. Agri etyolojisine yonelik acil sartlarda ¢ekilen abdomen BT'de "’Sol iliopsoas kasi boyunca
kiclk trochanter yapisma yerine dek uzanan yaklasik 8.5x6cm boyutlu hematom” saptandi. Hematom
nedeniyle kalp damar cerrahisi ve kardiyoloji bolimlerine danisildi. Kullanmakta oldugu rivaroksaban
kesilerek enoksaparin tedavisine gecildi. Hastanin servis takiplerinde kan alinan kollarinda hematomlar
gelisti, servis yatisinin 15.giinlinde sol omuzda spontan hematom oldu. Hemogram parametrelerinde
trombositopeni saptanmadi. Hastadan alinan koagllasyon parametrelerinde rivaroksabanin
kesilmesinden sonra da aPTT’nin uzun (41.7) saptanmasi ve spontan kanamalarin devam etmesi (izerine
hastaya mixing testi yapildi. Mixing testi 0.saat aPTT 33.0, 2.saat aPTT 37.0 olarak geldi. aPTT’yi uzatan
diger faktorler gonderildi. Faktér 12, 11, 10, 5, 2, 7 dizeyleri normal olarak geldi. Anti beta-2
glikoprotein negatif, anti kardiyolipin negatif olarak geldi. Faktor 8 inhitibitor duzeyi gonderildi. Faktor 8
inhitibitér dizeyinin normal olarak gelmesi Uzerine edinsel hemofili tanisindan uzaklasildi. Hastaya
azasitidin tedavi rejimi uygulandi. Azasitidin tedavi rejimi sonrasinda hastanin kanamalarinda ciddi
azalmalar meydana geldi. Omuz ve psoas kasinda olan hematomlarin kontrol tomografilerinde kanama
odaklarinda regresyon saptandi.

Sonug¢: Hematolojik malignitesi olan hastalar, kanama ile tarafimiza basvurduklarinda énce bu klinik
tabloya neden olabilecegi distinilen ajanlar kesilmeli; yakin kanama, hemogram, koagtilasyon ve vital
takibi yapilmaldir. aPTT ylksek ise edinsel hemofili tanisi mutlaka akilda tutulmali, mixing testi ve faktor
8 inhitibitor diizeyi gonderilmelidir. Bu vakada oldugu gibi edinsel hemofili tanisi ile uyumlu gelmemesi
durumunda, primer hastaligin tedavisi de kanama agisindan blyiik yarar saglayabilmektedir. KMML’nin
displazik 6zellikleri olan bir hastalik olmasi ve tedavi ile displazik klonun kontrolli, hematopoezin daha
kaliteli yapilmasina ve trombosit fonksiyonlarinin geri kazanilmasina yardimci olabilir.
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P14- HAFiF HEMOFiLi A TANILI HASTADA KORONER ARTER HASTALIGI: VAKA
SUNUMU

Nilay Yal¢inkaya:,ismail Can Kendir:,Kayihan Karaz,Nevin Alayvaz Aslan:,Nil Giiler:

iPamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi ic Hastaliklari Anabilim Dali, 2Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi
Hematoloji Bilim Dali

Amag: Hemofili A ve B, agirlikli olarak erkekleri etkileyen X'e bagl bozukluklardir. Hemofili A, Faktor
VIll'in kalitsal eksikligi sonucu olugur. Hafif hemofili, normalin ylizde 5'inden fazla ve normalin %
40"'indan az (20,05 ve <0,40 IU/mL) faktor aktivite seviyesi olarak tanimlanir. Hafif hemofilili hastalarinin
Ugte birinde kanama yoktur, sadece travma veya cerrahi ile iligkili ¢ok sinirli kanama vardir. Orta veya
hafif faktor eksikligi (faktor VIl veya faktor IX aktivite seviyesi > %5) olan ve dnceden kanama olmayan
bireyler icin profilaksi ihtiyaci siklikla olmamakla birlikte, hastanin faktor seviyesine, hangi faktorin eksik
olduguna (faktér VIl veya faktor 1X) ve hastanin fiziksel aktivite seviyesine gére bireysellestirilir.

Bulgu: 57 yas erkek hasta hafif hemofili A ile takipli olup 2015 yilinda burun kanamasi ile tani almistir.
Hastanin takipleri boyunca hastaya sadece 2021 yilinda varis operasyonu 6ncesinde ve sonrasinda faktor
replasman tedavisi verilmistir. Aralikli olan goglis agrisi sikayeti ile kardiyolojiye basvuran ve koroner
anjiografi (CAG) yapilmasi planlanan hasta anjiografi Oncesi faktor replasman tedavisi igin
degerlendirildi. Hastanin laboratuar sonuglarinda; aPTT:35,1 sn, PTZ:12,4 sn olarak geldi. Daha 6nce
bakilan Faktor 8 diizeyi %7,4, Faktor 8 inhibitor diizeyi 0,21 BU saptanan ancak yakin zamanda inhibitor
sonucu olmayan hastada laboratuar sonuglari ge¢ ¢ikacagindan islem 6ncesi karisim testi istendi. Karisim
testi sonucunda 0. Saat aPTT :28.3, 2.saat:31.5 olarak geldi. Karisim testinde inhibitor varligi ile uyumlu
bulgu saptanmayan ve operasyona alinacak olan hastaya faktor seviyesi % 80'e ¢ikartilacak sekilde faktor
8 preparati 3500 Unite islemden 30 dk 6nce yikleme olarak, ardindan 2x1700 Unite 12 saatte bir 2 giin
boyunca idame tedavi olarak verildi. islemin radial arter girisinden yapilmasi &nerildi. Anjiografi sirasinda
sol anterior koroner arterde %70 darlik saptanan hastaya balon anjioplasti uygulandi. Radial arterden
girisim yapildi ve islem sirasinda heparin infiizyonu verildi. islem sonrasi herhangi bir kanama olmadi,
hematom gelismedi. Takiplerinde ikili antiagregan olarak klopidogrel ve asetilsalisilik asit tedavisi
baslanan hastaya faktor seviyesini >%30 tutacak sekilde 3 giin daha 2x1000 Unite faktor 8 verildi,
ardindan taburcu edilen hastaya haftada 3 glin 2000 Unite faktér 8 profilaksisi saglik bakalig onayi
alinarak baslandi, faktor 8 diizeyine gére doz ayari planlandi.

Sonug: Hemofili tanili hastalar, faktor replasmani verildigi ve yeterli hemostaz saglandigi siirece her tirli
major cerrahi (6rnegin, kanser cerrahisi, koroner arter bypass grefti [CABG]) gegirebilir. Major cerrahi ile
ilgili kararlar, hasta ile kapsamh bir hemofili tedavi merkezi hematologu (faktor replasmani ve diger
hemostatik tedavilerin en iyi sekilde uygulandigini dogrulamak igin) ve cerrah (prosediiriin fizibilitesini ve
etkinlik olasihgini degerlendirmek icin) dahil olmak (izere deneyimli bir multidisipliner ekip arasinda
yakin istisarede en iyi sekilde verilir. Hemofili hastalarinda yénetimi en zor olan hastalik gruplarindan
biri, antitrombotik tedavi gereksinimi neredeyse her hastada zorunlu olan kardiyovaskiiler hastaliklardir.
Hedef faktor aktivite diizeyi ve tedavinin siresi hastaya ve yapilan isleme goére bireysellestiriimelidir,
antiagregan tedavisi stiresince kanama riski oldugundan faktér 8 profilaksisi planlanmalidir.
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P15- HOMOZIGOT PROTEIN C EKSIKLIGININ GEC TANI HiKAYESI

Muhammed Mustafa Ozdemir:,Deniz Kogak Gél:,Fatma Kog:,Veysel Gok:,Alper Ozcan:,
Ebru Yilmaz:,Ekrem Unal:,Musa Karakiikcii:

iErciyes Universitesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji bilim dali, 2Medical Point Gaziantep Hastanesi

Amag: Protein C, antikoaglilasyon sisteminde onemli bir rol oynayan ve yetmezliginde intravaskiiler
trombozla seyreden bir¢ok klinik tabloya yol agmaktadir. Homozigot protein C eksikligi, genellikle
yenidogan doneminde purpura fulminans klinigi ile tani almaktadir. Burada 6 yasinda klinik veren ve
homozigot protien C eksikligi tanisi alan ¢ocuk olgu sunulmustur.

Bulgu: ilk bulgusu, 6 yasinda diisme sonrasinda siniis ven trombozu olarak baslayan hastanin 8 yasinda
hastanemizde bas agrisi nedeni ile yapilan beyin MR goriintilemesinde; Yaygin siniis ven trombozu(sag
internal juguler ven, sag transvers sinlis ve sag internal juguler vende ileri derecede trombiis ve bu
bolgelerde kollateral vendz yapilar mevcut), sagda talamus dizeyinde kanama alani(santrali kronik,
periferi erken subakut kanama alani), sag frontal lobta subakut enfarktla uyumlu goriinim olarak
raporlanmasi Uzerine ileri tetkik ve tedavi amagli servise yatirildi. Hastanemizde tekrarlayan tromboz
etiolojisine yonelik olarak yapilan tetkiklerinde; aPTT, PT, ATIII aktivitesi, fibrinojen diizeyi, Faktor 8
diizeyi, lupus antikogulan testleri ve homosistein diizeyi normal olarak sonuglandi. Génderilen trombofili
panelinde Faktor V G6191A(Leiden) ve Protrombin G20210A normal, MTHFR C677T ve MTHFR
A1298C’de heterozigot mutasyin saptandi. Soy gec¢mis hikayesinde ailede benzer hikayesi
bulunmamakta idi. Hastadan ilk gdnderilen protein C diizeyi % 9.7 (70-140), protein S diizeyi %51.6 (60-
130) sonuglandi. Ug hafta sonra bakilan kontrol protein C seviyesi %5.4, protein S seviyesi normal olarak
sonuclandi. Hastaya protein C eksikligi tanisi konularak enoksaparin tedavisi baslandi ve takibe alindi.
Takibinde enoksaparin, aspirin ve apiksaban tedavileri alirken iki sefer daha alt extremitede derin ven
trombuzu gelisti. Endikasyon disi insan Protein C Konsantresi(haftada iki kez 40 IU/kg olarak) raporu
¢ikartilarak takibine devam edildi. Hastanin génderilen tiim gen dizi analizinde hastalik ile iliskilendirilmis
ve nadir olarak goriilen PROC geninde(NM_000312.4) ¢.1106C>T(p.Pro369Leu) homozigot mutasyon
tespit edildi.

Sonug: Dogal koagilasyon inhibitorleri olan protein C, protein S ve antitrombin Il eksiklikleri genel
popilasyonda %1’den az oranda gortilmektedir. Vendz tromboz etyolojisinde ise ancak %10 oraninda rol
oynarlar(1). Protein C eksikliginde, yenidogan déneminde ve 1 yas altindaki st ¢ocugunda tromboz
komplikasyon riski fazlayken, 1 yastan sonra insidansi énemli oranda azalmaktadir (2). Nadir bir hastalk
olan ve addlesan ¢agda ¢ok ¢ok az goriilen homozigot protein C eksikliginin klinik bir yansimasini sunduk.
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P16- NADIR FAKTOR EKSiKLiGi OLAN iKi HASTADA KORKUTAN KANAMA:
ILIOPSOAS KANAMASI

Cigdem Bulut:,Eray Akay:,Melek Isik:,Zeliha Gizelkiigiik:,Dilek Giirlek Gokgcebay:,
Hiisniye Nese Yaraliz, Namik Yasar Ozbek:

tAnkara Bilkent Sehir Hastanesi

Amag: iliopsoas kanamasi; agir hemofili hastalarinda daha sik gérdigiimiiz hayati tehdit eden ciddi bir
komplikasyondur. Kasik agrisi, uyluk agrisi, femoral sinir sikismasina ait belirtiler, kalga hareketlerinde
kisitliik nedeni ile basvuran hastalarda iliopsoas kanamasi agisindan hastanin degerlendirilmesi hayat
kurtaricidir. Burada, iliopsoas kanamasi ile basvuran hemofiliden farkli olarak, alisiimisin disinda kahtsal
kanama bozuklugu nedeni ile takip edilen iki vakayl sunmak istedik.

Bulgu: Olgu 1: 16 yasinda erkek tip 3 von Willebrand (VWF) eksikligi tanisi ile ¢ocuk hematoloji
polikliniginde izlenen hasta sag kalcada agr, yirime giicligli nedeniyle basvurdu. Oykiisiinden
sikayetinin basladig giin voleybol oynadigl; bu sikayetle 3 glin 6nce acil serviste degerlendirilen hastaya
agri kesici ve istirahat 6nerilerek eve gonderildigi 6grenildi. Hastanin ilk tanisi sirasinda aralikh epistaksis
disinda kanama oykusl yoktu. Laboratuvar tetkiklerinde; Faktor VIII dizeyi <%5 altinda, Faktor VI
inhibitorl negatif, VWF antijeni %15 vWF ristosetin kofaktdr %15 di. Hastanin iliopsoas kanamasi on
tanisiyla yapilan ultrasonografisinde iliopsoas kasi icerisinde 118x42 mm boyutunda Ust kesiminde 17
mm’ye kadar kistik alanlar igeren iliopsoas kanamasi ile uyumlu goériinim saptanmasi Uzerine ¢ocuk
hematoloji servisine yatirildi. Plazma kaynakli Faktér VIII ve VWF iceren faktdr (Haemate-P) 2x2000 iU
(50 I1U/kg) olacak baslandi. Tedavinin ilk haftasinda hematomda ultrasonografik olarak gerileme
saptanmayan hastanin faktér dozu 2x3000 iU (80 iU/kg) tinite olarak arttirildi. Pelvik manyetik rezonans
gorintlilemede, sag iliopsoas kasinin iliak parcasinda kas ici hematom 116x36x37 mm farkli evrelerde
kanama alanlari gozlendi. Faktor tedavisi altinda hematom boyutunun kiicliimemesi sebebi ile hematom
drenaji icin hasta girisimsel radyolojiye danisildi. Ancak drenaja uygun bulunmadi. Faktor tedavisine
devam edilen hastanin kontrol ultrasonografik degerlendirilmesinde hematom boyutlarinda regresyon
godzlendi. izlemin 2. Haftasinda haemate- P dnce giinde tek doza disiriildii. 1 hafta siire ile tek doz
uygulandiktan sonra haftada 3 giin uygulamak (zere profilaksiye gecildi. Hastanin 3 ay sonra yapilan
kontrol degerlendirilmesinde hematom izlenmedi. Olgu 2: 16 yasinda erkek hasta hematoloji poliklinige
sag bacakta agri, yiiriyememe nedeniyle basvurdu. Oykiisiinde yenidogan déneminde kan alindiktan
sonra hematom gelismesi Uzerine yapilan tetkiklerinde Faktor Xl diizeyi dusiik saptandigl, tim hayati
boyunca yaklasik 10 kez (yilda 2 -3 kez) gesitli kanamalar nedeniyle taze donmus plazma destegi aldig
dgrenildi. Hastanin bakilan Faktér Xl diizeyi %9.5 saptandi. iliopsoas kasina yonelik yapilan
ultrasonografisinde sag psoas kasinda sinirlari segilemeyen 57x29 mm boyutunda milimetrik kistik
alanlar iceren belirgin kanlanma gostermeyen heterojen yapida kas i¢i hematom ile uyumlu goriiniim
saptandi. 5 glin arayla 2 kez 15 cc /kg dozda taze donmus plazma sonrasinda hastanin sikayetleri
geriledi. Kontrol ultrasonografik incelemelerinde hematomun tamamen kayboldugu gorildid. Bu
hastanin da sekelsiz olarak izlemine devam edilmektedir.

Sonug: Tartisma: iliopsoas hematomlari siklikla gozden kagmakta, tanisinda gecikme yasanmaktadir. Bu
nedenle kalitsal kanama diyatezi o©ykisli bulunan bir hasta kalca eklemi bolgesinde agriyla
basvurdugunda iliopsoas kanamasi distiniimeli, tani ultrasonografi, tomografi ya da manyetik rezonans
gorintileme ile dogrulanmahdir. Tani dogrulandiktan sonra hastaya uygun faktoér ya da spesifik faktor
konsantresi yoksa taze donmus plazma destegi baslanmali, yatak istirahati 6nerilmelidir. Blyuk
hematomlarda ultrason esliginde perkiitan drenaj ile hematomun bosaltilmasi nérolojik sekellerin
engellenmesi icin gerekebilir. Agir kanama diyatezi olan hastalarda mortalite ve morbiditesi ylksek olan
bu klinik antitenin akla gelmesi hastalarimizin risklerden korunmasinda olduk¢a énemlidir.
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P17- GREY ZON LENFOMA TANILI OLGUDA SEREBRAL VENOZ SiNUS TROMBOZU;
KALITSAL MI ? KAZANILMIS MI

Sencer Kiiciik:,irfan Yavasoglu:

:Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Aydin, ?Aydin Adnan
Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Aydin

Amag: Serebral venéz sinlis trombozlarinin(CVST) yillik goérilme insidansi 3-4/1000000'dir. Venoz
tromboz bolgesi olarak CVST atipik bolge olarak degerlendirilmektedir. Tromboz etiyolojisi
degerlendirirken kazanilmis ve kalitsal trombofili faktorleri ayrica degerlendiriimelidir. Kazanilimis
faktorlerin ayrintili olarak degerlendirilmesi pahali trombofili testlerine ihtiyaci azalticaktir. Kadin/Erkek
orani 4/1 ve 4.dekadda daha sik goralur(1). Kalitsal trombofili nedenlerinden protrombin gen mutasyonu
2.en sik trombofili nedenidir. Direncli lenfoma ile takibi sirasinda atipik yerlesimli tromboz ile kalitsal
trombofili saptanan olgumuzu sunuyoruz.

Yontem: Olgu Sunumu

Bulgu: 41 yas kadin hasta, dis merkezde 2006 yilinda Hodgkin Lenfoma tanisi alarak ABVD baslanmis
niiks olmasi Gizerine 2011’de OKIT yapilmis, tekrar niiks saptanan hastaya 3.basamakta brentiksumab-
bendamustin tedavisi verilmis. Olgu 2019 yilinda tekrar lenf nodlarinda blyime ile klinigimize
basvurdugunda patoloji preparatlari tekrar degerlendirildiginde grey zon lenfoma tanisi koyuldu, Evre 2B
grey zon lenfoma tanisi ile rituximab-gemsitabin-karboplatin protokill ile tedaviye baslandi. Tedavi
almakta iken frontal ve pariyetal bolgede zonklayici tarzda giin icinde degisiklik gbstermeyen analjezik
tedaviye yanit vermeyen bas agrisi sikayeti basladi. Bas agrisi sirasinda olgllen kan basinict 120/72
mmHg nabiz:72/dk saptanmistir. Fiziki muayenesinde eslik eden noérolojik bulgu saptanmadi. Hastanin
SSS tutulum agisindan beyin mr cekildi, lenfoma lehine tutulum saptanmadi. Yapilan beyin venografide
“sol transvers sinis icinde lineer tromboz ile uyumlu dolum defekti’”” saptandi. Atipik trombozu saptanan
olguda aktif lenfoma disinda predispozan faktor olabilecek sigara kullanimi, gebelik, oral kontraseptif
kullanimi, kafa travmasi, santral sinir sistemi enfeksiyonu, ailede tromboz yoktu. Hastanin aktif
lenfomasi olmasina ragmen atipik yerlesimli tromboz olmasi nedeniyle degerlendirilen lupus
antikoagtlanlari, protein c, protein s, trombofili paneli sonucunda protrombin G20210A mutasyonu
homozigot saptandi. Hastaya tromboz nedeniyle rivoraxaban 20 mg/giin baslandi.Hastanin sikayetleri
gerilemis olup grey zon lenfoma nedeniyle tedavi slireci devam etmektedir.

Sonug: Protrombin G20210A mutasyonunun gorilme sikligr %2 - 3'tiir. Bilinen vendz tromboz ikinci en
stk gorilen kalitsal trombofili nedenidir(2,3). Atipik yerlesimli trombozu olan olgularda taranmasi
onerilmektedir(3). Lenfoma hastalarinda bozulan fibrinolizis sebebiyle tromboz riskinin arttig
gosterilmistir, tedavi alan olgularda tromboz riskinin azaldig1 gosterilmistir(4). Olgumuzda aktif lenfoma
tedavi sirasinda atipik yerlesimli tromboz gelismesi sebebiyle kalitsal trombofili taranmis ve protrombin
gen mutasyonu saptandi. Bu olguyu sunmamizdaki amag atipik yerlesimli trombozlarda kazanilmis risk
faktorleri olsa dahi kalitsal nedenlerin goz ardi edilmemesidir. 1-Stam J. Thrombosis of the cerebral veins
and sinuses. N Engl J Med 2005;352: 1791-8. 2-Bertina RM, Koeleman BP, Koster T, Rosendaal FR,
Dirven RJ, de Ronde H, et al. Mutation in blood coagulation factor V associated with resistance to
activated Protein C. Nature 1994;369:64-7. 3-Kearon Clive, Kahn Susan R, Agnelli Giancarlo, Goldhaber
Samuel, Raskob Gary E, Anthony J. Comerota Antithrombotic Therapy for Venous Thromboembolic
Disease: American College of Chest Physicians Evidence-Based Clinical Practice Guidelines (8th Edition).
Chest 2008;133:454S-545S. 4-Sgren Thorgaard Bgnlgkke, Christian Fenger-Eriksen, Hans Beier Ommen,
Anne-Mette Hvas; Impaired fibrinolysis and increased clot strength are potential risk factors for
thrombosis in lymphoma. Blood Adv 2023; 7 (22): 7056—7066.
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P18- FV Leiden Heterozigot ve Trombositopenik Hastada Tromboz Yonetimi

ismail Can Kendir:,Kayihan Kara:,Nevin Alayvaz Aslan:,Nil Giiler:

iPamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bd

Amag: Faktor 5 Leiden mutasyonu, otozomal dominant tasinir. % 99 heterozigottur. Heterozigot
mutasyona sahip hastalarin sadece %5-10 nunda vendz tromboemboli goérilir. Bu olgu sunumunda
yogun bakimda uzun siire yatan FV Leiden heterozigot mutasyonlu ve derin trombositopenik hastanin
yonetiminden bahsedecegiz.

Bulgu: Kronik Myeloid Losemi- Blastik faz nedeniyle takipli 36yasinda kadin hasta sepsis nedeniyle
Agustos 2023 de yogun bakim Unitesine yatirildi. Hastanin yatis hemograminda WBC:5,2 K/uL , NEU:1,8
K/uL, PLT: 1 K/uL, HGB: 6,5 g/Dl saptandi. Yogun bakimda solunum yetmezligi ve intrakranial kanama
nedeniyle entlibe edildi. Trombosit sayisi< 10 bin seyreden hastaya glinliik trombosit replasmanlari
yapildi. Hastada derin trombositopeni nedeniyle profilaktik DMAH baslanamadi. Yatisinin 25. Glinlnde
extlbe edildi. Yatisinin 27. Glnilnde Beyin BT de bilateral temporal bolgede sagda daha belirgin lineer
hemorojik alanlar ve vazojenik 6dem saptandi. Takipler devam ederken Yatisinin 40. glinlinde sol
bacakta ¢ap farki meydana gelmesi lizerine Doppler USG cekildi. Doppler USG “Sol ana femoral, ytzeyel
femoral, derin femoral ven ve popliteal ven nonkompresibl olup icerisinde trombdis ile uyumlu
gorinimler izlendi. Trombils goriinimleri sol eksternal iliak venin distaline supheli uzanim
gostermektedir.” olarak raporlandi. Uzun segment derin ven trombozu olan hastaya ciddi
trombositopeni nedeniyle antiagregan veya antikoagiilan tedavi baslanamadi. Hastanin yogun bakim
ihtiyaci kaybolunca Hematoloji servisine devralindi. Takiplerinde kompartman sendromu, bacakta yaygin
biller ve nekrotizan acik yara gelisti. Hasta derin trombositopeni nedeniyle opere edilemedi. Glinlik 2x1
trombosit replasmani, trombosit sonrasi DMAH, yara bakimi ve elevasyon uygulamasi yapildi. Yatisinin 3.
Ayinda mevcut tedavi ile rekanalizasyon gergeklesen hasta stabil olarak takiplerine devam etmektedir.

Sonug: FV Leiden mutasyonlu hastalarda malignite gelismesi halinde hali haizrdaki tromboz riskinde artis
gorilmektedir. Tromboza yatkinhk yatacak durumlarda (6r: uzun sireli yogun bakim yatisi vb) trombosit
sayisi uygun hastalarda mutlaka profilaksi verilmelidir. Trombositopeni nedeniyle profilaksi alamayan
hastalarda tromboz bulgulari agisindan yakin takip edilmeli ve mekanik profilaksi yapilmahdir.
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P19- SIDDETLI HEMOFiLi A OLGUSUNDA BILATERAL JINEKOMASTININ
OLAGANDISI TEDAVISi: LIPOSUCTION

Zeliha Giizelkiiciik:,Ramazan Erkin Unliiz,Eray Akay:,Furkan Yildirim:,Dilek Giirlek
Gokgebay:,Hiisniye Nese Yarali;,Namik Yasar Ozbek:

1Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji, 2Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Bilkent
Sehir Hastanesi, Plastik, Rekonstriktif ve Estetik Cerrahi Klinigi, sAnkara Bilkent Sehir Hastanesi Plastik,
Rekonstriiktif ve Estetik Cerrahi Klinigi, *Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi,
Cocuk Hematoloji Onkoloji Bolimd, sYildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara Bilkent Sehir
Hastanesi, Pediatrik Hematoloji Onkoloji Klinigi

Amag: Hemofili A, faktor VIII eksikligi nedeniyle anormal kanamaya neden olan genetik bir hastaliktir.
Hemofili hastalarinin yasamlari boyunca acil ya da planli cerrahi girisimlere maruz kalmalari gerekebilir.
Burada, liposuction yontemiyle tedavi edilen, iki tarafli jinekomastili siddetli hemofili A olgusunu
sunuyoruz.

Yontem: Agir hemofili A tanisi ile izlenen 15 yasinda erkek hasta, meme dokusunda blyime sikayeti ile
klinigimize basvurdu. Hasta 1 yasindayken diz eklemindeki sislik nedeniyle yapilan degerlendirme sonrasi
agir hemofili A tanisi almisti. Stinnet disinda herhangi bir ameliyat 6ykiisi yoktu. Hastanin sag ayak bilegi
ekleminde tekrarlayan kanamasi vardi ve haftada Ug¢ kez diizenli olarak faktor VI profilaksisi aliyordu.
Fizik muayenede hastanin genel durumu iyi, iki tarafli biyimis meme dokusu mevcut ve tim eklem
hareket aciklklar serbestti. Vicut agirhgr 70 kg (yuzdelik: 73,57), boyu 168 cm (yizdelik: 33,) ve viicut
kitle indeksi (BMI); 24,8 kg/m2 (SDS: 0,99, yuzdelik dilim: 83,89) idi. Son 3-4 yildir meme buyumesinin
belirginlestigi belirtildi. Cocuk endokrinologu tarafindan degerlendirilen hastaya pubertal jinekomasti
tanisi konuldu. Daha 6nce akran zorbaligi nedeni ile iki kez okul degisikligi yapmisti. Kendisi ve ailesi,
meme hacmini klglltmek istedigi icin plastik cerrahi bélimine danisildi. Herhangi bir komplikasyona
hazirlikl olmak icin, pediatrik hematoloji, plastik cerrahi ve ¢ocuk ve ergen psikiyatrisi bolimlerinin de
bulundugu bir konseyde cerrahi prosedir ve islem oncesi hazirlik adimlari hakkinda ayrintili olarak
gorisuldi. Ameliyat 6ncesi FVIII inhibitor taramasi negatif ¢ikan hastaya, ameliyattan 30 dakika dnce
intraven6z 50 U/kg faktor VIII replasmani yapildi. Liposuction aspirasyon cihazinin yerlestirilmesi igin
bezin cevresine deri altina lipoliz soliisyonu enjekte edildi. islem yapildi. Liposuction sonrasinda meme
glandiler dokusunun deforme olmus kisimlari uygun diseksiyonun ardindan eksize edildi. Hemostaz
saglandi ve her memeye birer dren yerlestirildi. Deri ve deri alti dokusu da onarilarak uygun pansumanin
ardindan operasyon sonlandirildi.islem sirasinda beklenmeyen bir kanama gézlenmedi. Faktor seviyesini
%100 korumak igin ameliyattan sonraki Ui¢ glin boyunca her 12 saatte bir Faktor VIII replasmani yapildi.
Ameliyatin Uglinci glinlinden sonra faktor VIII diizeyini %50-60 diizeyinde tutacak sekilde faktor
replasman tedavisine devam edildi. Ameliyat sirasinda ve sonrasinda herhangi bir kanama
komplikasyonu gortlmedi. Takip doneminde yara iyilesme sireci hemofili olmayan bireylere benzerdi.
Ameliyat sonrasi 5. giinde rutin profilaksi rejimi ile taburcu edildi.

Sonug: Tartisma: Plastik cerrahi bolimu ikincil nedenleri ekarte ettikten sonra gériinimiinden dolayi
sosyal zorluklarla karsilasan ergen agir hemofili A tanisiyla izlenen hastamiza liposuction yoluyla lipoliz
uyguladi. Bu yontem, hastanemizde hemofili hastasi olmayan bircok bireye uygulanmasina ragmen ilk
kez hemofili hastasina uygulandi. Literatir incelendiginde liposuction yapilan hemofili tanili baska bir
vakaya rastlanmadi. Sonug olarak, uygun faktor replasmani ve hemofili ekibinin iyi destegi ile hemofili
hastalarinda liposuction islemi basariyla uygulanabilmistir.
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P20- VON WILLEBRAND HASTALIGI TiP 2N OLGUSU

Selin Durak:,Prof.Dr. irfan Yavasoglu:
1Adnan Menderes Universitesi Hastanesi

Amag: Von Willebrand Hastaligi (Vwh), Von Willebrand Faktortintin (Vwf) Eksikligine Veya Fonksiyon
Bozukluguna Bagli Olusan Otozomal Resesif Kalitilan Bir Kanama Bozuklugudur. Wvh’nin 3 Ana Tiri
Vardir. Tip 1 Hastalik; Vwf Sayisi Ya Da Hemokonsantrasyonunun Azalmasina, Tip 2 Hastalik; Vwf
Fonksiyonunun Bozulmasina, Tip 3 Hastalik; Vwf Ciddi Derece Azalmasi Ya Da Yokluguna Bagh Olusur.
Vwh Tip 2’de, Faktor 8 Aktivitesi Dlsuktir. Vwf' nin Faktor 8’e Baglanmasinda Azalma Gorullp Faktor 8:C
Baglanma Bolgesi Olan D-D’nde Missense Mutasyonlar Saptanir. Faktor 8 Aktivitesi, Hafif Ya Da Orta
Hemofilidekine Benzer Sekilde, Diislik Olup %10-20 Arasindadir. Vwf Aktivitesi Ve Antijeni Normaldir.
Mukozal Kanamalarin Yaninda Hemofilidekine Benzer Sekilde Kas Eklem Kanamalari Gorilir. Hem Erkek
Hem Kiz Cocuklarinda Gériilmesi ile Hemofiliden Ayrilir. Vwf Tip 2 N Tanili Bir Vaka Sunacagiz.

Bulgu: Olgu Otuziki Yasinda, Kadin, Bilinen Vwh Tanisi Olan Hasta 6 Yil Once Durmayan Rektal Kanama
Sikayeti ile Acil Servise Basvurdu.Hemoroid Kanamasi Vardi. Kanamanin Devam Etmesi Nedeni ile Giinliik
Tdp Replasmani Yapildi. Genel Cerrahi Tarafindan Hemoroidektomi Yapildi. Protrombin Zamani 12,3 Sn,
Inr 0,95 idi. Aptt YiiksekIgi Sonrasi Degerlendirme ile, Risctocetin Kofakt&r Aktivitesi %9 , Faktor 8 %11,5
Von Willebrand Faktér Aktivitesi %15, Von Willebrand Faktdr Antijeni %14,8 Olaral izlendi. Vwh Tip 2 N
Disiiniildii. Takipte ,10 Hafta 5 Giinliikk Gebe iken, Vajinal Kanama, Missed Abortus Nedeni ile Kiiretaj
Yapilmisti. Kanama Kontrolii i¢in Giinliik 10 MI/Kg Tdp Ve Traneksamik Asit 20 Mg/Kg Tedavisi ile Takip
Edildi. Su Anda 24 Haftalik Gebe Olan Hastaya, Gebelik Nedeni ile Desmopressin Tedavisi Verilememis
Olup 500 Ui Faktor 8 Aktivitesi Ve 1200 lu Vwf Aktivitesi) Tedavisi ile Takip Ediliyor.

Sonug: Sonug Aptt Yiiksekligi ile Gelen Kanamali Hastalarda, Hemofili A Nin Yaninda Vwf Tip 2 N Hastalig

Da Ayrici Tanida Akla Gelmelidir. Kadin Cinsiyet Olmasi , Ailede Baska Bir Bireyde Olmamasi Vwh Tip 2n
Lehinedir.
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P21- GLANZMANN TROMBASTENILi OLGUDA MENARS DONEMINDE AGIR
MENSTRUEL KANAMANIN YONETiMi DEMIR EKSIKLIGINE KARSI KORUNMA
KANAMA SIDDETIiNi AZALTABILIR Mi?

Kiibra Boztepe: Ebru Yilmaz Keskin:

1Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Siileyman
Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali

Amag: Glanzmann trombastenisi (GT) otozomal resesif gecisli nadir bir kanama bozuklugudur. Trombosit
membranindaki glikoprotein llb/Illa’nin eksikligi veya islev bozuklugu nedeniyle trombosit agregasyon
bozuklugu bulunur. Olgularda genellikle erken ¢ocukluk déneminden itibaren uzamis burun kanamalari,
yaygin ekimoz ve petesiler goruliir. Addlesan kiz cocuklarinda agir menstriiel kanamalar izlenebilir.
Burada GT tanili kiz olguda menars doneminde gelisen agir menstriiel kanamanin yénetimini sunmak
istedik.

Bulgu: Merkezimizde GT tanisi ile izlenen on (¢ yasindaki kiz olgu ¢ glindlr olan yogun adet kanamasi
sikayeti ile basvurdu. Monitérize edilen hastaya intravenoz traneksamik asit (3x 10 mg/kg) ve demir
eksikligi anemisi (hemoglobin 8,6 g/dL, ferritin 3 ng/ml) bulunmasi nedeniyle demir tedavisi baslandi.
izlemde kanamasi devam eden ve hemoglobin degeri 5,4 g/dL’ye kadar diisen hastaya iki haftalik yatisi
suresince toplam 4 Unite eritrosit konsantresi ve 3 Unite aferez trombosit transflizyonu uygulandi. Ek
olarak p.o. kombine oral kontraseptif tedavisi baslandi. Trombosit transflizyonu ile etkili kanama
kontroli saglanamayan hastaya 2,5 saatte bir 90 pg/kg rekombinan faktér Vila baslandi. Olgunun
yatisinin 11. giininde kanamasi kesildi. Kombine oral kontraseptif tedavisi kademeli olarak azaltilarak
toplam tedavi 21 gline tamamlanacak sekilde diizenlendi. Hastaya bir sonraki menstriiasyon kanamasi
doneminde gonadotropin salgilatici hormon (GnRH) analogu baslanmasi planlandi. Ayrica, konjenital
kanama bozuklugu olan hastalarda sik gorilen demir eksikligi anemisi kanama egilimini artirabildigi icin,
hastanin izleminde, tedavi ve/veya profilaksi dozunda demir tedavisi verildi. Bir yillik izlemin sonunda
hastanin adet kanamalarinin yogunlugunun ilk kanamasina gore belirgin sekilde hafif seyrettigi gdzlendi.

Sonug: GT'li kiz olgularda 6zellikle menars doneminde agir adet kanamalari gérilebilir. Major ve hayati
tehdit eden kanamalarda ilk tedavi segenegi trombosit transfiizyonu olmakla birlikte rekombinan faktor
Vila da kanama kontroliinde etkili olabilir. Ozellikle alloimmunizasyon veya trombosit refrakterligi
gelisen olgularda rekombinan faktor Vlla kullanim endikasyonu bulunmaktadir. GT gibi kalitsal kanama
bozuklugu olan hastalarda anemi sadece kanamanin bir sonucu olmayip ayni zamanda kanama riskini
artiran bir faktérdiir. Anemi durumunda eritrosit kitlesindeki azalmaya bagli olarak trombositler daha az
oranda endotelyal ylizeyde toplanir; bu durum, primer hemostazin bozulmasina ve kanamada artisa
neden olabilir. GT’li hastalarda demir eksikligi gelisiminin dnlenmesi, bu hastalarda agir kanama sikliginin
azaltilmasina katkida bulunabilir.
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P22- VON WILLEBRAND HASTALIGI TiP 3- NADIR BiR KOMPLIKASYON
Asli Turgutoglu Yilmaz:,Berkin Berk Akbeyaz:,Neslihan Caliskan:,Yilmaz Ay:
Dr. Lutfi Kirdar Kartal Sehir Hastanesi

Amag: Von Willebrand hastaligi (VWH) toplumda en sik goriilen kanama bozuklugudur. Tip 3 VWH en
agir klinik kanama bulgularinin goézlendigi tip olup hemofili A ile siklikla karisabilmektedir. Burada dis
merkezde VWH tip 3 tanisi olan hasta baslangigta yanhs tani ile izlenmesi ve nadir gorilen bir
komplikasyon gelismesi nedeniyle sunulacaktir.

Bulgu: On (¢ yasinda erkek hasta, yedi yasina kadar agir hemofili A tanisi ile dis merkezde takip edilmis,
kanadikca tedavi (faktor VIII preperatlari) almis. Ancak ailenin ifadesine gore yeterli kanama kontrolii
saglanamamis. Daha sonra olgunun tanisinin tip 3 VWH oldugu anlasilarak izleminde haftada 1-2 faktor
ViiI'den zengin von Willebrand faktor konsantresi profilaksileri ile kanamalarin sayisi azalmis ancak daha
onceki eklem kanamalari nedeniyle sag diz eklemi hedef eklem olarak tespit edilmistir. Hastanin
replasman icin tekrarlayan damar yolu girisimleri sonrasinda gelistigi 6grenilen sol el bileginde sislik
mevcuttu. Sisligin sol radiyal arter trasesi Gzerinde pulsasyon ve tril olan arteriyo-vendz fistiil oldugu
anlasild.

Sonug: Hemofili A, von Willebrand hastaligi ile karisabilmektedir. Bu nedenle hemofili A hastalarinin tani
sirecinde von Willebrand faktor antijen, ristosetin kofaktor dizeylerinin degerlendirilmesi 6nemlidir.
Kanama bozuklugu olan ve diizenli faktér replasmani alan hastalarin takibinde hasta- saglik calisani
iletisimi cok 6nemlidir. Bu hastalara en tecribeli kisiler miidahale etmeli ve faktor yerine koyma tedavisi
sirasinda damar yolu agilmasina asiri 6zen gosterilmelidir. Tedavide ¢ocukluk déneminde 23 ya da 25 G
igneler kullanilmal, uygulama sonrasinda 3-5 dakika basi yapilmahdir .
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P23- NEDENI BILINMEYEN TROMBOZLARDA COViD-19 ASISI ETKEN MiDiR?

Elif Yiicesu,Ferda Can:,Aliye Serpil Sarifakiogullari;,0zge Soyer Késemehmetoglu:,
Tekin Giiney;,Sema Akinci;,Sule Mine Bakanay Oztiirk:,imdat Dilek:

1Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Hematoloji Klinigi, :SBU Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Hematoloji Klinigi

Amag: Covid-19 hem hastaligin kendisi hem de hastaliga karsi gelistirilmis asilarla trombotik siireclerle
iliskilendirilmektedir. Olgumuzda etyolojik agidan tim tetkiklerin yapildigi Covid 19 asisi sonrasinda
tromboz 6ykiisii olan bir hasta sunulmustur.

Bulgu: 40 yasinda erkek hasta sizoafektif bozukluk nedeniyle takipli iken Aralik 2020’ de Covid pnémonisi
7 gln yatarak tedavi edilmis. Haziran ve Agustos 2021’ de Biontech asisi yapilan hasta 2 ay sonra hasta
halsizlik ve hamatiri nedeniyle acil servise basvurmus. Hemoglobin 6.3 gr/dl, ferritin 7 ug/L , D-dimer:
24 mg/L, yapilan batin BT anjiyografide sag renal ven dallarinda ve ana renal vende vena cava inferiora
dogru da uzanim gosteren vyaygin hipodens trombisle uyumlu dolum defektleri, toraks bt
anjiyografisinde ise sol akciger alt lob segmental ve subsegmental dallarinda hipodens trombiis
materyali izlenmis. Hastaya antikoagililan tedavi baslandi. Tromboz etyolojisine yonelik yapilan
tetkiklerinde kronik myeloproliferatif hastalik distndirir bulgu tespit edilmedi, PNH flaer negatif,
antifosfolipit antikorlari negatif, vaskdilitik acidan romatoloji ile yapilan degerlendirmede Ana, Ena profil
negatif, paterji negatif, Gveit bulgusu tespit edilmedi. Trombofili panelinde faktor Il ve V normal tespit
edildi. Psikiyatrik ilaglarinin etyolojik acidan degerlendirilmesi ve degisimi icin hasta psikiyatriye konsulte
edildi. Gerekli ilag dizenlemeleri yapildi. Demir eksikligi anemisi etyolojisinde hematirisi de olan
hastanin renal sistemde tas tespit edil troloji takibine alindi, demir replasman tedavisi verildi. Takipte 6
ay yeni nesil oral antikoagililan tedavi sonrasinda tedavisi kesildi. 3 ay sonra halsizlik, yorgunluk
nedeniyle basvuran hastanin hemoglobin 3.8 gr/dl, demir eksikligi anemisi ile uyumlu tespit edildi.
Replasman baslandi. Hastaya etyoloji agisindan istenen endoskopik degerlendirmesinde duodenumda
disik derece displazili adenomattz polip tespit edilerek takibe alindi. 6 ay sonra istenen kontrol
endoskopi 6ncesinde hastanin gogis agrisi nedeniyle yapilan tetkiklerinde akut inferolateral miyokard
infarktlisi gegirdigi tespit edilerek koroner arter girisim ile LAD damara stent takildi. Hastaya
asetilsalisilik asit, ticagrelor baslandi. Kardiyolojik degerlendirmede ateroskleroz yatkinhgl tespit
edilmedi. Hem arter hem vendz tromboz 6ykisii olan hastanin etyolojik tetkiklerinde patoloji tespit
edilmedi. Covid asisi sonrasi olan vendz tromboz etyolojide asiyi dislindiirmektedir.

Sonug: Covid-19 enfeksiyonu ve asilari tromboz etyolojisinde yer almakta olup net iliski calisma

yetersizligi nedeniyle ortaya konulamamistir. Geng tekrarlayan trombozIlari olan hastalarda bu iliski
disindlmeli ancak etyolojik tiim testlerin yapilmasi mutlak gereklidir.
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P24- KALITSAL NADIR FAKTOR EKSIKLIKLERi OLGULARIMIZIN RETROSPEKTIF
DEGERLENDIRILMESi

Hatice ilgen Sasmaz:,Meri¢ Esen Simsek Mullaoglu:

1Cukurova Universitesi Cocuk hematoloiji bilim dali

Amag: Kanama bozukluguna neden olan pihtilasma faktorlerinin eksiklikleri (Faktor VIII ve faktor IX
hari¢) genellikle nadirdir ve genel popilasyondaki prevalanslar 1:500000 ile 1:2000000 arasinda
degismektedir.Nadir faktor eksikliklerinin klinik belirtileri,faktor eksikliginin tlriine,dlizeyine ve altta
yatan molekiiler kusurlara bagh olarak hafif ile agir arasinda degismektedir.Bu eksikliklerin nispeten
nadir olmasi nedeniyle kanama ataklarinin yénetimi hemofili A ve hemofili B kadar iyi belirlenmemistir.

Yontem: Bu calismada Adana Cukurova Universitesi Pediatrik Hematoloji Bilim dalinda takip edilen,
nadir gorilen pihtilasma faktori eksiklikleri olan 27 hastanin klinik bulgularini ve tedavi modalitelerini
rapor etmek amaglandi. FV,FVII,FX,Protrombin eksiklikleri dahil olmak Uzere nadir pihtilasma faktori
eksiklikleri olan 27 hastanin tibbi kayitlari retrospektif olarak gézden gegcirildi. Hastalarin 6zelliklerine
bakildiginda tani yasi, medyan :13 (3-72 ay) olup protrombin eksikligi :%11( 3),faktor X eksikligi:%30 (8)
JSfaktor VII eksikligi %48 (13),faktor V eksikligi :%11 (3) hastada gorildi. Bu hastalarda kanama kontroli
ve cerrahi icin protrombin kompleks konsantreleri,rekombinant faktor Vlla (rFVlla), taze donmus plazma
kullanildi.Faktoér X eksikligi olan ve iki kez intrakranial kanama epizodu olan hastaya profilaktik tedavi
verildi.

Bulgu: Calismaya yaslari 3 aydan 18 yila kadar degisen nadir pihtilasma faktori eksiklikleri olan 27 hasta
dahil edildi.Bu hastalarda mukokiitan6z kanama (%65)en sik gorilen klinik durumdu.Nadir pihtilagsma
faktori eksikliklerinin kanama bolgeleri; ekimoz: %40 (11),hemartroz:%15
(4),hematom:%11(3),epistaksis:%33 (9),intrakranial kanama:%22 (6),menoraji:%7(2),dis  eti
kanamasi:%15 (4) hastada gozlendi. Faktor X ve Faktor VII eksikligi olan iki hastada intrakranial kanama
goruldi.Bunlardan Faktor X eksikligi olan bir hastada iki kanama epizodu olup diger hastalarda bir
intrakranial kanama vardi.Sekiz hastaya dis ¢ekimi,siinnet,katarakt operasyonu,tonsillektomi,osteotomi
dahil olmak Gzere cerrahi operasyonlar yapildi.

Sonug: Nadir kanama bozukluklari tim kaltsal pihtilasma eksikliklerinin %3-5'ini olusturur ve genellikle
otozomal resesif kalitihr .Cogu hasta asemptomatik olmasina ragmen hastalar ekimoz,epistaksis,dis eti
kanamasi,menoraji ve mukozal kanamalarla basvurabilir.Ayrica hemartroz,hematom ve santral sinir
sistemi kanamasi gortlebilir.Nadir pihtilasma faktori eksikliklerinin laboratuar ve klinik bulgulari yaygin
gorilmemesi nedeniyle sinirlidir.Bu hasta poptlasyonunun tani ve yonetimi icin daha fazla kanita dayali
klavuzlar gereklidir.
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P25- iKi VAKA iLE EMICUZUMAB DENEYiMi
Nurettin Okur:
1Diyarbakir Cocuk Hastanesi

Amag: Hemofili A , pihtilasma faktort VIII (FVIII) eksikligi ile karakterize, nadir gorilen bir konjenital
kanama bozuklugudur. Plazma FVIII pithtilasma aktivitesi %1'in altinda tanimlanan siddetli Hemofili A;
kanama siklikla spontan olarak, o©zellikle eklemlerde meydana gelebilir. Emicizumab hemofili A
hastalarinda bulunmayan Faktér FVIII'in hemostatik fonksiyonunu yeniden saglamak igin aktiflestirilmis
Faktor IX ve Faktér X'i bir araya getiren bispesifik bir monoklonal antikordur. inhibitérlii ve inhibitérsiiz
hemofili A hastalarinda kanamalarin onlenmesinde kullaniimaktadir. Subkutan uygulanmaktadir.
Pediatrik hastalarda kullanimi ilgili calismalar halen devam etmektedir. Klinigimizde inhibitorli iki vakada
deneyimimi sunduk.

Bulgu: Vakal: On iki yasindaki erkek hastaya 6 aylik iken sinnet sonrasi kanamasi olmasi lizerine yapilan
tetkiklerde agir Hemofili A tanisi konulmus. Hasta 4 yasina kadar kanadik¢a tedavi almis.daha sonra
dizenli proflaksi almaya baslanmis.Hastanin 6 yasinda inhibitdr gelismis. Hastaya daha sonra aPPC
proflaksisine baslanmis. Hastada damar yolu sorunu olmasi nedeniyle diizenli proflaksi alamamis.
Hastanin sag dizde Evre 3, sol diz,sag dirsek, sol dirsekte Evre 2 hemofilik atropatisi mevcut idi. Hasta
klinigimizin takibine girdikten sonra aylik kanama sayisi artmasi ve hastaneye yatis gerektiren
kanamalarinin olmasi lizerine aFVII proflaksisine baslandi. Bir siire kanama sikliginda azalma goruldi. Alti
ayin sonunda kanama sayisinin artmasi (izerine tekrar aPPC proflaksisine alindi. Fakat hastanin damar
yolu sorunu nedeniyle dizenli proflaksi almamasi, son bir yilda kanama sayisinin 27 olmasi ve son bir
yilda aylik ortanca 6 giin hastanede yatisi olmasi lizerine hastaya emicuzumab tedavisi baslandi.ilk dért
hafta 3 mg/kg daha sonra hafta birgiin 1.5 mg/kg dozunda verildi. Hasta 8 aydir takip stiresinde hastada
hi¢ kanama gorilmedi. Hastada hicbir yan etki goriilmedi. Vaka2: On bir yasindaki erkek hastaya 3 aylik
iken slinnet sonrasi kanamasi olmasi lizerine yapilan tetkiklerde agir Hemofili A tanisi konulmus. Hasta 4
yasina kadar kanadik¢a tedavi almis,daha sonra dizenli proflaksi almaya baslanmis.Hastanin 5 yasinda
inhibitor gelismis. Hastaya daha sonra aPPC proflaksisine baslanmis. Hastada damar yolu sorunu olmasi
nedeniyle dizenli proflaksi alamamis. Hastanin sag dizde ve sol dizde Evre 4, ,sag dirsek, sol dirsekte
Evre 2 hemofilik atropatisi mevcut idi. Hastanin kirsal bolgede yasamasi ve ciddi damar yolu sorunu
olmasi nedeniyele dizenli proflaksi alamiyordu.Hastanin damar yolu sorunu nedeniyle dizenli proflaksi
almamasi, son bir yilda kanama sayisinin 21 olmasi ve son bir yilda aylik ortanca 6 giin hastanede yatisi
olmasi iizerine hastaya emicuzumab tedavisi baslandi.ilk dért hafta 3 mg/kg daha sonra hafta birgiin 1.5
mg/kg dozunda verildi. Hasta 7 aydir takip sliresinde hastada hi¢ kanama gorulmedi. Hastada hicbir yan
etki gorilmedi.

Sonug: Bu subkutan faktor disi ajan olan Emicuzumab her yastan FVIII inhibitori olan ve olmayan
Hemofili A hastalarinin profilaksisi icin yakin zamanda kapsamli bir sekilde onaylanmistir, ancak su anda
cocuklarla ilgili daha az veri mevcuttur. Ayrica emicizumabin subkutan uygulanmasinin yasam kalitesi
Gzerinde olumlu etkiler sagladigl ve onlara bakan ebeveynlerinde yikini azalttigl yapilan ¢alismalarda
gosterilmistir. Klinigimizde takip edilen ciddi damar yolu sorunu olan inhibitérli agir hemofili A
hastalarinda hi¢bir kanama ve yan etki gorilmedi. Haftada bir subkutan uygulamasi ile basarili sonuglar
alinacagini diisinmekteyiz.
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P26- OTOIMMUN POLIGLANDULER SENDROMA ESLIK EDEN iIMMUN
TROMBOSITOPENiI OLGUSU

Unal Atas;,Hakan Dogruel:

1Aksaray Egitim ve Arastirma Hastanesi, i¢ Hastaliklari, Hematoloji Departmani, *Antalya Sehir Hastanesi,
i¢ Hastaliklari, Endokrinoloji ve Metabolizma Departmani

Amag: ilk kez 1926'da, lenfositik infiltrasyon nedeniyle gelisen hipotiroidizm ve adrenal yetmezlik
kombinasyonu ile tanimlanan otoimmiin poliglandiiler sendromlar (OPS), immiin tolerans kaybina bagh
olarak ¢oklu endokrin bezlerinin fonksiyonel bozuklugu ile karakterize ¢esitli klinik durumlari
icermektedir. Hipoparatiroidi, adrenal yetmezlik, tip-1 diyabetes mellitus (DM) ve hipotiroidi 6n planda
gortlen endokrin patolojilerdir. Endokrin olmayan dokularin etkilenmesiyle ise mukokutanoz
kandidiyazis, alopesi, vitiligo, ¢olyak hastaligi ve otoimmiin gastrit gibi durumlar siklikla ortaya
¢ikabilmektedir. Ancak immun trombositopeni ve hemolitik anemi gibi hematolojik patolojilerin eslik
etmesi son derece nadirdir. Bu yazida immun trombositopeni 6ykisi olan ve Tip 3C alt kategorisinde
oldugunu disiindtglimiiz OPS olgusundan bahsedilmistir.

Yontem: Olgu sunumu.

Bulgu: immun trombositopeni dykiisii olan 25 yasinda kadin hasta rutin kontrol i¢in tarafimiza basvurdu.
Asemptomatik olan hastanin ilk taniyi 2 yil 6nce aldigi ve o donem sadece steroid ile hastalik kontroli
saglandigi 6grenildi. 1 yil 6nce, postpartum 1. ayda, immun trombositopeni atagi gelisen hastaya tekrar
steroid ile birlikte IVIG yedavisi uygulanmis. Steroid kesildikten 3 ay sonra yeniden tedavi endikasyonu
gelisen hastaya, emzirmeyi biraktiktan sonra, rituksimab (375 mg/m2/hafta) tedavisi 4 doz verilmis. Ek
hastaliklar agisindan sorgulanan hastanin, 18 yasinda iken tip-1 DM ve ardindan hashimato tiroiditine
bagh hipotirodi tanilari aldig1 6grenildi. 3 yil 6nce ise myastenia gravis tanisiyla steroid ve IVIG tedavisi
verildigini belirtti. Mevcut tanilarina yonelik insilin, levotiroksin ve pridostigmin tedavileri aliyordu.
Daha o6nce dis merkezde OPS agisindan tetkik edildigini belirten hastanin bu yondeki belgelerine
ulasilamadi. Fizik muayenesi normal olan ve yapilan tetkiklerinde immun trombositopeni veya anemi
acisindan laboratuvar bulgusu olmayan hastada, mevcut anemnez ile 6n planda OPS Tip-3C duslnlda.
Mevcut bulgulari ile hematolojik agidan ilagsiz izlemine devam planlandi.

Sonug: Nadir bir monogenik (genetik gegisli) form olan OPS tip-1 (APECED), AIRE gen mutasyonundan
kaynakh olup, klasik Ggli bileseni kronik mukokutandz kandidiyaz, hipoparatiroidizm ve addison
hastaligidir. Patofizyolojisinde IFN-w, IFN-a ve IL-22'ye karsi otoantikorlar rol oynar. Poligenik olan ve bu
otoantikorlarin gorilmedigi OPS tip-2 (Schmidt Sendromu) tip-1 den daha yaygindir ve tip-1 DM,
otoimmdiin tiroidit ve addison hastalig§indan en az ikisini igerir. OPS tip-1'e gbre biraz daha ileri yaslarda
(geng-eriskin) klinik bulgular ortaya cikar ve klinikler ayni anda ortaya ¢ikmasa da otoantikorlar daha
erken saptanabilir. Tip-2b olarak da bilinen OPS tip-3’'de (Carpenter sendromu) tip-1 DM ve otoimmiin
tiroidiye addison hastaliginin eslik etmemektedir ve bu nedenle, bu alt tipin diger tiplere gore nispeten
daha fazla gorilmesi beklenmektedir. Ayni zamanda, eslik eden ek immun hastaliklara gére OPS tip-3’in
dort alt tipi (A,B,C,D) tanimlanmistir. X'e bagh immundisregilasyon, poliendokrinopati ve enteropati
(IPEX) sendromu ise OPS’nin farkl bir tipi olarak kabul edilmektedir. Giinimizde, bazi malignitelerde
kullanilan immun kontrol noktasi inhibitérleri (CTLA-4, PD1, PDL1-2 inhibitorleri) kaynakli poliglandiler
endokrinopati de bunlara eklenmistir. Literatlirde, 1988’de yayinlanmis ancak detayina ulasamadigimiz
bir OPS tip-2’ye eslik eden immun trombositopeni ve Basedow hastalgl, tip-1 DM ve immun
trombositopeniye eslik eden heparine bagh trombositopeni olgu sunumlari disinda benzer bir yaziya
rastlanmadi. Tip-1 DM ve otoimmun hipotiroidiye eslik eden myastenia gravis ve immiin trombositopeni
nedeni ile olgumuzun OPS tip-3C kategorisine uydugunu saptadik. Bu yazimiz ile, benzer otoimmun
hematolojik hastaliga sahip hastalarin eslik eden endokrinopatiler agisindan dikkatli sorgulanmasi ve
degerlendirilmesine dikkat cekmek istedik.
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P27- PROTROMBIN EKSIKLiGi OLAN iKi OLGU
Denis Bozer:,Zuhal Demirci:,Giiray Saydam:,Fahri Sahin:
iEge Universitesi Hematoloji BD, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Protrombin (faktor Il), pihtilasma kaskadinda gérev alan, K vitaminine bagimh bir proenzimdir.
Kalitsal faktor Il eksikligi, son derece nadir gériilen otozomal resesif bir hastaliktir. Faktor 1l diizeyi <% 10
olan olgularda kanama semptomlari daha agir gbzlenmektedir. Biz bu yazida, merkezimizde Faktor II(Fll)
eksikligi ile takip edilen iki olgumuzu sunmayi planladik.

Bulgu: OLGU 1: 28 vyasinda kadin hasta, 2018 vyilinda bakilan rutin tetkiklerinde koagilasyon
parametrelerinde yikseklik saptanmasi (zerine tarafimiza yonlendirildi. Spontan ekimoz, dis eti
kanamalari tarifleyen hastanin 4 yil 6nce normal vajinal yolla dogum (NVYD) sonrasi 20 eritrosit
sispansiyonu(ES) ile replasman ihtiyaci olmus. Bakilan tetkiklerinde; trombosit sayisi normal, PZ: 20.1 sn,
APTZ 50.6 sn, INR: 1.85 olarak degerlendirildi. PZ,APTZ mixing testleri 1. ve 2. saatte normal olarak
degerlendirildi. iki kez bakilan FIl diizeyi; %22.5 ve %13.7 olarak degerlendirilen hasta takibe alind.
Takipleri stiresince TDP replasmani gerektiren hayati tehdit edici bir kanamasi olmadi. OLGU 2: 29 yas
kadin hasta, spontan ekimozlar ve dis ¢ekimi sonrasi uzayan kanama nedeni ile tarafimiza yonlendirildi.
2015 yilinda NVYD sonrasi durmayan kanama ve 3 U ES replasman 6ykisd, travma sonrasi uzayan
kanama, menometroraji sikayetleri mevcuttu. Kiz kardesinde ve babada da benzer kanama o6ykiileri
vardi. Bakilan tetkiklerinde trombosit sayisi normal, Pz: 19 sn, Aptz: 32.8 sn, inr 1.65 ve demir eksikligi
anemisi saptandi. PZ,APTZ mixing testleri 1. ve 2. saatte normal olarak degerlendirildi. Bakilan Fll diizeyi
<%6.3 olarak degerlendirildi. Demir eksikligi anemisine yonelik tedavisi ve menometrorajisi olmasi
nedeni ile adet donemlerinde kullanmak (izere traneksamik asit tablet 3x1 olarak baslandi. Dis ¢ekimi
planlanan hastaya ¢ekim 6ncesi 20 ml/kg taze donmus plazma (TDP) ile replasman yapildi ve islem
sonrasl herhangi bir kanama olmadi. Halen poliklinig§imizde takip olan hastanin takip edildigi sire
boyunca hayati tehdit edici kanamasi gézlenmedi.

Sonug: Faktor 1l eksikliginin genel popiilasyonda tahmin edilen gorilme sikhg 1:2.000.000’dur.
Homozigot vakalarda kanama riski daha yiiksektir. Konjenital protrombin eksikligi faktor dizeyine gore
de agir (<%5), orta (%5-10) ve hafif (>%10) olarak siniflandiriimaktadir. Ginimuzde protrombin
eksikligine yonelik spesifik bir faktor konsantresi yoktur. Kanama tedavisinde protrombin kompleks
konsantresi (PCC) ya da TDP kullaniimaktadir. Trombozla birliktelik gosteren vakalarin olabilecegi
unutulmamahdir.
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P28- HEMOFiLi B TASIYICISI KADINDA ESTETIK OPERASYON DENEYiMi: OLGU
SUNUMU

Anil Tasdemir:,Betiil Kiibra Tiiziin:,Denis Bozer:,Zuhal Demirci:,Gliray Saydam:,Fahri Sahin:
:Ege Universitesi Hematoloji Anabilim Dali,Ege Eriskin Hemofili Ve Tromboz Merkezi

Amag: Hemofili B, faktor IX eksikligine bagli bir kanama bozuklugudur. X'e bagli resesif gecisinden dolayi
cogunlukla erkekler etkilenirken, kadin akrabalari mutasyon igin heterozigot veya hemofili B tasiyicisi
olarak anilir.[1] Tasiyicilarin, normal hemostaz igin gerekli faktor konsantrasyonunun yarisina sahip
olmasi beklenir ancak tasiyicilarda faktor seviyeleri cok disik seviyeden, normalin Ust sinirina kadar
genis bir aralikta izlenebilir. Bu durum 6n planda erken embriyonik dénemde meydana gelen rastgele X
kromozomu inaktivasyonuna baglanmistir.[2] Hemofili B tasiyicilarinda kanama riskinin
degerlendirilmesi, risk degerlendirmesi sonucunda kanama riski ylksek olan hastalarda profilaktik
midahale uygulanmasi gerekmektedir.[3]

Bulgu: OLGU 63 yasinda subakut tiroidit, alerjik astim tanisi olan kadin hasta Mart 2023’te ylz gerdirme
operasyonu sonrasinda 3 hafta sliren ekimoz nedeni ile poliklinigimize yonlendirilmis. Dis merkezde
preoperatif donemde bakilan aPTZ ve PZ normal saptanan hastanin ekimoz sonrasi bakilan tetkiklerinde
von Willebrand Faktor Ristosetin Kofaktor Aktivite, von Willebrand Faktoér Antijeni, Faktor VIII testleri
normal aralikta, aPTZ 26.5 sn, faktor IX %36,5 (Referans %50-150), faktor IX inhibitorl negatif olarak
gorildi. Kanama diyatezi sorgulandiginda daha 6nce iki kez normal dogum bir kez sezaryen 6ykisi olan
peripartum ve postpartum uzamis kanamasi olmayan hastanin rinoplasti sonrasi 1 aya kadar uzayan
kanama tarifledi. Aile 6ykisi sorgulandiginda erkek kardesinde hemofili B oldugu ve kiz kardesinin
hemofili B taslyicisi oldugu 6grenildi. Hastaya hemofili B tasiyicisi tanisi konuldu. Mayis 2023’te 15 U/kg
faktor IX ile dudak dolgusu islemi yapildi ve herhangi bir komplikasyon gelismedi. Ocak 2024’te yiiz
gerdirme revizyon operasyonu ve bisektomi plani mecvut olan, daha 6nce islem sonrasi ekimoz ve
durmayan kanama Oykisl olan hastaya islem 6ncesi hedef faktor diizeyi %100 olacak sekilde, peri-
operatif donemde hedef faktor diizeyi %80 olacak sekilde, post-operatif ilk glin hedef faktor diizeyi %60
olacak sekilde, sonraki giin 30 U/kg faktor IX tedavisi verildi. Hastada islem sonrasi donemde ekimoz,
agiz ici kanama, hematom olmayan hasta kontrole gelmek Uzere taburcu edildi.

Sonug: Hemofili B hastaligl erkek hastalarda iyi bilinen bir kanama bozuklugu olmasina ragmen, tasiyici
bireylerde addlesan doénem ve sonrasinda eklem disi kanamalarla prezente olmasi ve bazen silik
semptomlar gorilmesi nedeni ile tani gecikmektedir. Bu ylizden hemofili tanisi alan tiim bireylerin aile
agaci c¢ikarilmal, tastyici olmasi muhtemel bireylerde faktdr 6lgimi yapilmali ve kanama diyatezi
sorgulanmalidir. Temel olarak travma ve tibbi miidahalelerden sonra tasiyicilarda, hafif hemofilinin klinik
profiline benzer seviyede kanama riski artisi gérilmektedir. Hemofili B tasiyicilarinin tamaminda faktor
seviyelerinin Olcimu gereklidir. Klinik olarak semptomatik olmasina bakilmaksizin hastalarin kanama
riski degerlendiriimeli ve bu hastalarda girisimsel islemler planlanirken profilaktik faktér tedavisi
verilmesi gerekebilecegi de goz 6niinde bulundurulmalidir.[3] Kaynakc¢a 1.Rizza CR, Rhymes IL, Austen
DE, Kernoff PB, Aroni SA. Detection of carriers of haemophilia: a “blind' study. Br J Haematol. 1975;30:
447-456. 2. Veltkamp JJ, Drion EF, Loeliger EA. Detection of the carrier state in hereditary coagulation
disorders. I. Thromb Diath Haemorrh. 1968;19: 279-303. 3.Iris Plug, Eveline P. Mauser-Bunschoten,
Annette H. J. T. Brocker-Vriends, Hans Kristian Ploos van Amstel, Johanna G. van der Bom, Joanna E. M.
van Diemen-Homan, José Willemse, Frits R. Rosendaal; Bleeding in carriers of hemophilia. Blood 2006;
108 (1): 52-56. doi: https://doi.org/10.1182/blood-2005-09-3879
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P29- TRAVMA SONRASI DURDURULAMAYAN KANAMA iLE ACiL SERVISE
BASVURAN HAFiF HEMOFiLi A’NIN YONETiMi : OLGU SUNUMU

Berfin Nazl Torun:,Betiil Kiibra Tiiziinz,Ziihal Demirciz,Gliray Saydam:,Fahri Sahin:

iEge Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, 2Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Hemofili A faktor VIII eksikligi sonucunda gelisen kalitsal bir kanama bozuklugu olup, eklem igi
(hemartroz) ve kas i¢i (hematom) kanamalarla kendini géstermektedir. Hemofili A yaklasik 5.000-10.000
erkek dogumunda bir olarak gorulir. Hastaligin agirlik derecesi arttikca, tani yasi erkene kaymakta ve
klinik bulgular daha siddetli yasanmaktadir. Bu nedenle hafif hemofili hastalarindaki kanamalarin
genellikle daha ciddi travmalar veya cerrahi girisimler sonucunda gelismesi nedeniyle tani daha ileri
yaslarda koyulmaktadir.

Yontem: Travma sonrasi acil servise basvuran ve diizenli takiplerine gelmeyen hafif hemofili A tanili
eriskin olgunun tedavi yonetimini, hemofili A’da takipli olmanin 6nemini ve hasta izleminin nasil
yapilmasi gerektigini vurgulamayi hedefledik.

Bulgu: 33 yasinda bilinen hemofili A tanili erkek hasta, Aralik 2023’te is yerinde oksijen tlipl patlamasi
ve tlpin hortumunun ylzine carpmasl sonrasi baslayan siddetli burun kanamasi nedeni ile Ege
Universitesi Hastanesi Acil Servisi'ne basvurdu.Yapilan goriintilemelerinde burunda multipl fraktir ve
yaygin ekimotik alanlarin oldugu gériildii. Oykiisiinde 12 yasinda iken dis merkezde hafif Hemofili A
tanisi aldig1 , annesinin hemofili A taslyicisi oldugu ve dedesinin (annesinin babasi ) hafif Hemofili A tanisi
oldugu 6grenildi. Diizenli takibe gelmedigi ancak Temmuz 2022’de dis ¢ekimi nedeni ile hedef faktor
diizeyi %50 olacak sekilde faktor VIII replasmani yapildigi 6grenildi. Hastaya acil gegici kanama raporu
cikarildi ( Temmuz 2022 faktor VIII :%27, faktor VI inhibitorli negatif ) Hastaya preoperatif Faktor VIl
4000 U ( hedef faktor %100 ); 12 saat sonra 2000 U uygulandi. Post op 1. Glin hedef faktér %80, post op
2-3. glin %70, 4-5.gln hedef faktor diizeyi %60 , 6. ve 7. glin hedef faktor %50, 8 ve 9. glin hedef faktor
%40 olacak sekilde faktor VIII replasmani yapildi. Post op 8. Giinde hastanin anterior algisi ¢ikarild.
Herhangi bir kanama bulgusu gézlenmedi. Post op 6.glinde sag 6n kolda yaygin agri ,ekimoz ve hematom
ile basvuran hasta ortopediye yonlendirildi. Nabizlari alinan, siyanozu bulunmayan hastaya ortopedik
muayene sonrasi elevasyon ve soguk uygulama 6nerilmis idi, fraktlir nedeni ile faktor VIII replasmani
yapilan hastaya ek faktor uygulanmadi. Semptomatik tedavi sonrasi sikayetleri geriledi. Hasta 1 ay sonra
kontrol faktor VIII duzeyi ve faktor VIl inhibitdri bakilmasi igin kontrol randevusu verildi, diizenli takibin
Onemi ve cerrahi girisimler dncesi bagvuru gerekliligi anlatildi.

Sonug: Hemofili hastalarinda kanamanin 6nlenmesi amag olmalidir. Hem yasam kalitesinin artirilmasini
saglamak hem eklem hasarini engellemek amaci ile hastalarin diizenli takibi 6nem arzetmektedir.
Ozellikle hafif hemofilik bireylerde kanama kliniginin silik olmasi nedeni ile hem tani gecikmekte hem de
dizenli takip orani azalmaktadir. Kanadikca tedavi alanlarda inhibitor gelisme ihtimali , dlzenli
profilaktik tedavi alanlara goére daha yiiksek oldugu icin rutin takip ve faktor VIl inhibitori bakilmasi
daha da 6nem kazanmaktadir.Her hasta hemofili tipini, agirlik derecesini, inhibitér durumunu, kullanilan
faktor tipini, tedavi eden doktor/ merkezin adini iceren ve kolayca ulasilabilen bir kimlik karti tasimalidir.
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P30- INHiBITORLU HEMOFILi A TEDAVISINDE ONCELIK: HASTA KONFORU MU?
MALIYET Mi?

Ayse Simsek:
iKonya Sehir Hastanesi

Amag: Hemofili A'l pediatrik hastalarin standart bakim tedavisi FVIIlI'in dizenli profilaktik IV
inflizyonlandir. Konjenital hemofili A tedavisinde erken profilaksi, uzun vadeli klinik sonuglari iyilestirir.
(1). Bununla birlikte, hemofili A hastasi olan ve daha oOnce tedavi gérmis kisilerin %30'a kadari,
replasman tedavisini etkisiz hale getiren nétralize edici anti-FVIII antikorlar (inhibitérler) gelistirir. Bu
durum 6nemli tibbi komplikasyonlara, morbidite ve mortalitenin artmasina ve saglikla iliskili yasam
kalitesinin azalmasina neden olur (2,3) . Bispesifik himanize monoklonal antikor olan Emicizumab, aktive
edilmis FIX ve FX'i kopriiler ve boylece hemofili A'da eksik FVllla fonksiyonunu geri kazandirir (4).
Emicizumab profilaksisinin hemofili A ve inhibitorleri olan ¢ocuklar icin oldukga etkili yeni bir ila¢c oldugu
gosterilmistir (5). Bu sunumumuzda , klasik hemofili A tedavisine ragmen kanama sikligi ve hastane
yatislari azalmayan hastamizda yeni bir tedavi secenegi olan emicizumab tedavisinin maliyeti ve hastanin
yasam kalitesi lizerine olan etkilerini irdelemeyi amacladik.

Yontem: Alti yasinda erkek hasta 8 aylikken yiritegte kolunu ¢arpma ve kanama yakinmasi ile hemofili
A tanisi almis. Hastaya kanama tedavisi yapilarak taburcu edilmis. Hasta 10 aylikken gluteal bolgede
kanama yakinmasi ile tekrar basvurmus. Bu basvuruda F8 tedavisine yanit alinamamis. Hasta inhibitor
testi pozitif gelmis ve rFVlla ile proflaksi tedavisi baslanmis. Ancak hastanin travmaya bagli sik kanamasi
ve hastane yatislari oluyordu. Kanama kontroli ancak kombinasyon tedavisi ile kontrol edilebiliyordu. ITI
tedavisi denendi ancak kanamalari ¢ok sik oldugu icin 1 ay sonra durduruldu, rFVlla ile proflaksiye devam
edildi. Bu hastada klasik tedaviler ile kanamalari 6nlemek ve hastane basvurularini azaltmak mimkin
olmadi. Bu nedenle emicizumab kullanmaya karar verdik ve aile dava yoluna basvurdu. Hukuki slreg
tamamlandiktan sonra ilag kullanilmaya baslandi. Emicizumab (Heemlibra ®) kullanmaya basladiktan
sonra 3 mg/kg haftalik yikleme ve devaminda 2 hafta arayla 3mg/kg proflaksiye devam ettik. Sonra
hastanin hi¢ kanamasi olmadi. Proflaksi icin hastaneye basvurmasi disinda hig hastane basvurusu olmadi.
Subat 2024 fiyatlari géz 6nine alindiginda; rFVila (Novoseven) 22.700 TL- Emicizumab (Hemlibra)
104.000 TL- APCC (Feiba) 500 IU 17.369TL. *Emicizumab (Hemlibra) 60 mgflakon fiyat 104 bin tl, 6 aylik
proflaksi 4 hafta yikleme 4 kutu + 2 hafta arayla proflaksi 10 kutu toplam 14 kutu 1.456.000 TL. *rFVlla
(Novoseven) 2 mg (1,5 mg 1 kullaniliyor) 22.700 tl Haftada 3 glin 6 aylik proflaksi 72 kutu 1.634.000 TL.
*6 ayda muhtemel beklenen 2 kez eklem kanamasi her bir kanama igin 2 giinlik tedavi, 8 doz 8 flakon
rFVlla (Novoseven) 2 mg + 4 doz 16 flakon APCC (Feiba) 1.280.000 TL. Emicizumab (Heemlibra ®)
kullanmaya basladiktan sonra hastanin kanama yakinmasi ile hastane basvurusu olmadi. Kanama
maliyeti de ortadan kalkmis oldu. Koruyucu kiyafet giymiyor. Anaokuluna basladi. Ailenin anksiyetesi
azaldu.

Sonug: Faz Il klinik calismalar emicizumab profilaksisi, inhibitorli veya inhibitérsiz hemofili A’l
cocuklarda kanamayi onledi veya onemli 6lclide azalttigini gostermektedir (6). Bu olgu sunumunda
tartisilan hastada emicizumab tedavisi hastanin hayat konforunu 6nemli 6lctide arttirdi. Sunumda yer
alan hastada maliyet de rutin tedaviden cok farkli degildi, hatta kanama maliyeti de ortadan kalkti ve
totalde daha avantajli hale geldi. Hemofili A tedavisinde klasik tedaviler 6nemini korumaktadir ancak
emicizumab tedavisinin de Ozellikle inhibitor pozitif hastalar icin ilkemizde rutin kullanimda olmasi
gerektigi kanisindayiz.

~60 ~

22-24 Mart 2024 | 10. Hemofili Vakalarla Egitim Sempozyumu | Royal Seginus Hotel - Antalya



P31- SADECE EKLEM HASARI MI? HEMOFiLi HASTALARINDA VE ESLERINDE
DUYGU DURUMU ETKILEYEN DURUMLAR

Cem Selim:
1isanliurfa Mehmet Akif inan Eah

Amag: Hemofili Hastalarinda Siklikla Eklem Ve Kas Kanamasi Gortllr. Bu Hastalarda Mevcut Standart
Tedavi, Terapo6tik Veya Profilaktik Amacgla Eksik Fvin Veya Fix'u Replase Etmektir. Hastalik Siiresi Boyunca
Hastaliga Bagh Gelisen Eklem Komplikasyonlari Gibi Komplikasyonlar, Sik Hastane Basvurusu, Ve
Kanamalar Hastalarin Duygu Durumu, Gorinds Kaygisini Ve Eslerinin Yine Duygu Durumunu
Etkilemektedir. Calismamizda Takipli Hemofili Tanili Hastalarda Halka Agik Olan Beck Depresyon Testi,
Sosyal Goriinitis Kaygr Olcegi Testleri Sonucu ile Hasta Eslerinde Yine Halka Acik Olan Oxford Mutluluk
Olcegi Ve Beck Depresyon Testleri Sonuglari Ve Bunlarin Kanama Ve Buna Bagh Diger Komplikasyonlarla
iliskisi Arastirilacaktir.

Yontem: Calismaya Cok Merkezli Olarak Takipli Hemofili A Ve Hemofili B Tanili Hastalarda Halka Agik
Olan Beck Depresyon Testi, Sosyal Goriinis Kaygi Olcegi Testleri Sonucu ile Hasta Eslerinde Yine Halka
Agik Olan Oxford Mutluluk Olgegi Ve Beck Depresyon Testleri Sonuglari Ve Hastalarda Kanama Bulgulari
Arasinda iliski Olup Olmadig istatistiksel Analizler “lbm Spss Statistics For Windows. Version 25.0
Kullanilarak Arastirilacaktir. Yapildi. Siirekli Degiskenler Nrmallik Varsayimi icin Kolmogorov Smirnow
Testi ile Degerlendirilmis Ve P<0.05 Olarak Belirlenmistir. Bundan Dolayi Siirekli Degiskenler Arasindaki
iliskinin Belirlenmesinde Nonparametrik Testlerden Spearman Korelasyon Testi Yapilmistir.

Bulgu: Calismaya Katilan Hastalarin Ortalama Yasi 32,2 Olup Hastalarda Ortalama Beck Depresyon Testi
Skoru 23,7 Olup Bu Skorlamaya Goére Depresyon Katogorisinde Yer Almaktadir. Hasta Eslerinin Beck
Depresyon Testi Skorlamasi Ortalama Degeri 21,6 Olup Bu Deger De Sdepresyon Kategorisinde Yer
Almaktadir. Hasta Sosyal Goriiniis Kaygl Skoru Ortalamasi 42, Hasta Eslerinin Oxford Mutluluk Olgegi
Skorlamasi Ortalama 120 Olarak Hesaplanmistir. Son iki Olgekte Siniflandirma Yer Almamaktadir. Hasta
Yasi ile Hasta Sosyal Goriints Kaygr Olgegi (R=-0.398, P=0.007) Arasinda Negatif Yonde Anlamli Bir iliski
Saptanmustir. Hastalarin Yasi ilerledikce Sosyal Gériiniis Kaygisinin Arttigi Gérilmistir. Hemofili Tanili
Hastalarin Yillk Kanama Sayisi ile Hasta Beck Depresyon Olgegi (R=0.662, P<0.001), Hasta Sosyal
Goriints Kaygi Olgegi (R=0.480, P=0.001) Arasinda Pozitif Yénde Anlamli Bir iliski Saptanirken, Es Oxford
Mutluluk Olgegi (R=-0.435, P=0.018) Arasinda ise Negatif Yonde Bir iliski Saptanmistir. Hemofili Tanili
Hastalarda Yillk Kanama Sayisi Arttikca Hasta Ve Eslerinde Depresif Duygu Durumu Gorullrken,
Hastalarin Goériints Kayg Olcegi Ve Hasta Eslerinin De Mutluluk Olgiitlerinin Azaldigi Gorilmistiir.

Sonug: Hemofili Hastaligi Hem Sik Hastaneye Basvurma Oykiisi Hem De Kanamaya Bagl
Komplikasyonlar Ylziinden Hastalarin Ve Hasta Yakinlarinin Hayat Kalitesini Bozan Bir Hastaliktir. Daha
Once Hemofili Tanili Hastalarda Cok Sayida Depresif Durumu Arastiran Calismalar Mevcut Olsa Da Hasta
Goriinis Kaygisi Ve Hasta Eslerinde Depresif Durum Ve Mutluluk Olgegi Gibi Duygudurumlarinin
Arastirildigi Calisma Sayisi Sinirlidir. Calismamizda Hemofili Tanili Hastalarda Yas ilerledikge Sosyal
Gorunis Kaygisi Azaldigr Gortlmistir. Hemofili Tanili Hastalarda Kanama Sayisi Ve Hastaneye Basvuru
Sayisi Arttikca, Depresif Durum Artmaktadir. Hastalarin Gorlinlis Kaygisi Da Kanamaya Bagli
Komplikasyonlar Arttikca Daha Yiksek Olmaktadir. Yine Hastalarin Eslerinde, Hastalardaki Kanama Sayisi
Arttikca, Depresif Duygu Durum Artmakta, Mutluluk Olgekleri ise Azalmaktadir. Calismamizin
Sonuglarina Gore Hemofili Tanih Hastalarin Kanama Ve Komplikasyon Sorunlarinin Onlarin Duygu
Durumunu Da Etkiledigini, Ozellikle Geng Hastalarda Gériiniis Kaygisi Da Olusturdugu Gorilmektedir.
Hasta Eslerinin De Hasta ile Beraber Duygu Durumlarinin Olumsuz Anlamda Etkilendigi Gorilmistir.
Hemofili Hastalarini Degerlendirirken Bu Durumun Onlarin Ve Eslerinin De Duygudurumlarinin Olumsuz
Etkiledigi Akilda Tutulmalidir. Hastalarin Ve Eslerinin Gerektiginde Duygudurumlar igin Destek Almalari
Gerektigi Unutulmamalidir.
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P32- 3 FARKLI KANAMA DIiYATEZi OLGUSUNDA iLIiPSOAS KANAMASINA
YAKLASIM

Ali Yilmazer, Sabriye Deniz Bozer, Kiibra Betiil Tiiziin, Ziihal Demirci, Nur Akad Soyer
Giiray Saydam, Fahri Sahin

Ege Universitesi Hematoloji Bilim Dali, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi, Bornova-izmir

Olgu 1: Afibrinojenemi: 23 yasinda kadin hasta 4 yasinda iken travma sonrasi dalak riptiri nedeni ile
operasyon hazirliklari sirasinda afibrinojenemi tanisi almis. Tani sonrasi kanama zamaninda tedavi alan
hastanin ayni zamanda 2021’de hemorajik SVO 6ykisii de mevcut. Sekelsiz bir sekilde hayatini stirdiiren
hasta 2 glindiir devam eden sol alt kadran agrisi yakinmasi ile basvurdugu acil serviste koagtilasyon
parametreleri siresiz olarak o6lculirken fibrinojen diizeyi 6lcilemeyecek kadar disik cikiyor. Derin
anemik hastanin yapilan kontrasth batin BT’sinde sol psoas ve iliakus kaslari vélimatéz gérinimde
izlenip sol psoas kas icerisisinde aktif kanama odagi goruliyor. Acil serviste eritrosit slispansiyonlari ve 4
Unite kriyoprespitat verilen hastanin kontrol fibrinojen degeri 37 mg/dL olarak goriliyor. Takip ve tedavi
icin tarafimiza danisilan hastanin aktif hemoglobin dislisiiniin devam etmesi nedeni ile fibrinojen diizeyi
>150 mg/dL hedeflenerek fibrinojen konsantresi iv olarak veriliyor. Kanama bélgesine yonelik miidahale
icin genel cerrahi ve kalp damar cerrahisi ile gorisulerek hastanin takibi saglaniyor. Tedavisinin
8.glinlinde hemoglobin degerleri stabillesen ve aktif yakinmasi kalmayan hasta yeni gérintilemelerinde
kanama odagi gorilmiyor. Daha sonrasinda poliklinik izlemine alinan hasta kanama 6ykisinin yeni
olmasi ve daha 6nce hemorajik SVO 6ykiisii de olmasi nedeni ile 2 haftada bir olmak Gzere profilaksi
tedavisi altinda izleniyor.

Olgu 2: Faktor 13 eksikligi: Henliz 12 glinlikken goébek kordonundan kanama nedeni ile operasyon
oykisi olan 33 yasinda erkek hasta 12 yasinda stinnet 6ncesi faktor Xl diizeyinin <%5 goriilmesi ile tani
aliyor. Ge¢misinde 2 defa hemorajik SVO 6ykisl olan hasta acil servise sag kasik agrisi nedeni ile
basvuruyor. Hastanin yapilan tetkiklerinde koaglilasyon parametreleri olagan olarak gorullyor. Hastanin
yapilan gorintilemelerinde sag iliopsoas kasi icerisinde hematom ve milimetrik aktif kanama odagi
gorullyor. Daha 6nceden faktor Xl eksikligi oldugu bilinen ve kanama alanlari gériilen hastaya 15 cc/kg
olacak sekilde taze donmus plazma replasmani Oneriliyor. Replasmanlari yapilan hastanin izlemde
hemoglobin diislisi olmuyor. Su anda aktif yakinmasi olmayan hasta poliklinik kontrollerine diizensiz bir
bicimde devam ediyor.

Olgu 3: Hemofili A: 23 yasinda erkek hasta 9 aylikken emekleme sonrasi dizlerde olusan sislik ve morluk
yakinmasi nedeni ile tetkik edilirken agir hemofili A tanisi alan hasta profilaksi tedavisi altindayken
travma sonrasi meydana gelen sag kalga bolgesinde basmakla artan agri yakinmasi nedeni ile acil servise
basvuruyor. Hastanin yapilan tetkiklerinde BT’sinde sagda iliopsoas kasinda simetrigine gore volumazt6z
goriniim ayrica sagda retroperitoneal alanda cizgisel dansiteler izleniyor ve aktif ekstravazasyon
gorilmuyor.70 kg olan hastaya hedef faktor dizeyi baslangi¢ tedavisinde 100 IU/dL olarak hedeflenerek
3500 IU ile tedaviye baslaniyor. Hastanin tedavisine 2000 IU faktor VIl konsantresi ile devam edilip
tedavisinin 3.gliniinde hedef faktor diizeyi disirilerek hastanin tedavisine devam ediliyor. Tedavinin
7.glnlinde aktif yakinmasi kalmayan ve hemoglobin disiisii olmayan hasta profilaksi tedavi uyumu da
sorgulanarak poliklinik kontrollerine devam etmesi séyleniyor.
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Sonug¢:Kanama diyatezine sahip olgularda kas ve doku igine kanamalar siklikta gérilmekte olup ilipsoas
kanamalari yaklasim ve cogunlukla hastane yatisi gerektiren kanamalar olmasi nedeni ile digerlerinden
ayrilmaktadir. iliopsoas kanamalari hayati tehdit edebilecek sok tablosuna neden olabilecegi gibi, erken
tani konmazsa, genisleyen yumusak doku kitlesi noral dokuya basi yaparak femoral sinir néropatisine
neden olabilir. Biz burada G¢ farkh kanama diyatezi olgusunda iliopsoas kanamasina yaklasimimiz
paylasmak istedik.
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P33- ECULIZUMAB DIRENCLI PNH OLGUSUNDA AKIT DENEYiMi
Zehra Aksit Bozkina!,Bahar Sevgili!,Ajda Giines!,Nur Soyer!,Giiray Saydam?,Fahri $ahin?
Ege Eriskin Tromboz ve Hemofili Merkezi

Giris: Paroksismal noktiirnal hemoglobiniiri (PNH); intravaskller hemoliz, trombotik olaylar, ciddi
enfeksiyonlar ve kemik iligi yetmezligi ile karakterize kronik, multisistemik, ilerleyici ve hayati tehdit
eden bir hastaliktir. X kromozomunda bulunan PIG-A geninde edinilmis somatik bir mutasyon
sonucunda GPI cipasi ile hicre ylzeyine bagl olarak bulunan proteinlerin eksikligi patogenezde yer
almaktadir. PNH tanisini dogrulamak igin altin standart test olan periferik kan lizerinde gergeklestirilen
akim sitometri testidir. Anti-C5 monoklonal antikor olan  eculizumab tedavisinin kullanimi ile
kompleman blokaji yapilarak kompleman sistemi aktivasyonu engellenmis ve olusabilecek
komplikasyonlarin éniine gecilmis olsada PNH icin kiiratif tedavi allojenik kemik iligi naklidir(AKIT) .

Olgu: 34 yas erkek hasta birkac aydir olan halsizlik, yorgunluk, cabuk yorulma, kolay morarma sikayetleri
ile bagvurdu.Karin agrisi ataklari ile 9 yil dnce FMF tanisi alan hasta kolgisin kullanmaktaydi.Anemnez
sorgulandiginda bas agrisi ,halsizlik, yorgunluk 6ne cikan sikayetlerdi.Sabah ilk idrar rengi normal ,
tromboz oykisli ve b semptomlari yoktu.Fizik muayenede cilt hafif soluk olup, organomegali yoktu.Kan
tablosunda wbc 5460 hb 7.4 plt 15 bin retikilosit ylzdesi %3.71 direkt/indirekt coombs negatif Idh 466
haptoglobulin <10 tam idrar tetkikinde eritrosit pozitifligi disinda anlaml 6zellik yoktu. Periferik yaymasi
makrositer ,anizositoz,poikilositoz,polikromazi,trombositopeni ile uyumluydu.Yapilan kemik iligi biyopsisi
dizensiz selliilarite gosteren en az %5 en fazla %40 sellllaritede kemik iligi ,adalar halinde eritrosit
kiimeleri, megakaryositlerde azalma ile uyumlu gorildi. Sitogenetik ve karyotipte anomali
saptanmadi.Serolojik ve otoimmin markerlar , sistemik tarama ile sekonder sebepler ekarte edilmisti.
Flaer ile PNH testinde granilositlerde %68.4 pnh klonu saptandi. Meningokok, pnédmokok, haemophilus
influenzae tip b asilar yapildiktan sonra haftalik 600 mg eculizumab baslandi.4 doz aldigI siurecte
eritrosit replasman ihtiyaci mevcuttu. 1.ay kontroliinde hb diizeyi 6.8 plt 6 bin transflizyon ihtiyaci
devam ediyordu.Hastadan AKIT icin dondr taramasi baslatildi .10/10 uyumlu kardesi saptandi.l.ay
sonrasinda 14 gilin aralikli 900 mg idame doza gecildi. 3.ay kontroliinde degisen bir durum olmadan
hastanin replasman ihtiyaci devam ediyordu.Endikasyon disi basvuru ile 1200 mg /14 giin eculizumab
basvurusu yapildi.Eculizumab doz artimi ile LDH yiiksekligi ve sitopenileri devam eden replasman ihtiyaci
azalmayan hastaya kontrol kemik iliginde aplastik anemi %5 selliilarite saptanmasi Gzerine Flu/Cy/ATG
hazirlik rejimi ile tam uyumlu kiz kardesten AKIT (5.68 milyon hiicre) yapildi. 28.giinde kemik iligi
kontroliinde %30 sellllarite FLAER PNH klonu testinde negatiflik saptandi.Takiplerinde graft versus host
hastaligi (GVHD) bulgusu gelismeyen hastamiz 6.ayda immunsupresifleri kesilerek kimerizmi %100
sonucuyla hicgbir sitopenisi olmadan klinigimizde takip edilmeye devam etmektedir.

Sonug: Eculizumab ile antikompleman tedavi PNH hastalarinda ¢ok etkili olsada tedaviye direnclilik bir
sorundur. Ayrica eculizumab, belirgin hemoliz olmaksizin kemik iligi yetmezligi olan hastalar i¢in bir
secenek degildir. PNH olgulari icin AKIT morbidite ve mortalite oranlarinin yiiksek olmasi, GVHD riskinin
daha yilksek olmasi sebebiyle secilmis vakalarda deneyimli merkezlerde yer alir.Hemolizin eculizumab ile
kontrol altina alinamadigi , tam uyumlu dondri olup kemik iligi yetmezligi belirgin sekilde olan hastalar
icin AKIT iyi bir secenektir.Sundugumuz vaka AKIT ile yanit alinip GVHD gelismeden izledigimiz ve
sagkalimi strdlrdtgimuz bir vaka olmasi sebebiyle literatiire katki saglamaktadir.
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P34- ANTIFOSFOLIPIiD SENDROMU VE SLE TANILI BiR HASTADA, FAKTOR 2 VE 11
ES ZAMANLI EKSIKLIGi: OLGU SUNUMU

Giilgin Celebi, Betiil Kiibra Tiiziin, Ziihal Demirci, Ajda Giines, Figen Yargucu Zihni, Giines Ak,
Nur Soyer, Giiray Saydam, Fahri Sahin

Giris ve Amag: Antifosfolipid antikor sendromu (AFAS), tek basina klinik bir tablo olabildigi gibi, bazen
Sistemik Lupus Eritamatozus (SLE) seyrinde de gorlebilir. AFAS tanisi alan hastalarda, 6zellikle uzamis
aPTZ varligi, hastaligin kendine bagh olabildigi gibi (pthtilasmada rol oynayan fosfolipidlere baglanmaya
bagli), 6zellikle pihtilasma faktorlerine de baglanma ve inhibitér gorevi gérmesi nedeniyle olabilmektedir.
Ozellikle faktor 8 ve 9 gibi pihtilasma faktérleri, baglanma icin daha agirlikli hedef olarak bildirilmektedir.
Bu olgu sunumunda, SLE ve AFAS tanisiyla izlenirken aPTZ uzamasi nedeniyle tetkik edilen ve uzun siire
Hemofili B olarak izlenen, ileri incelemelerde Faktor 2 ve 11 eksikligi saptanarak tedavi edilebilen bir
olguyu sunmaktayiz.

Olgu Sunumu: 20 yildir SLE tanili 43 yasinda kadin hasta, lupusa bagli gelisen son dénem boébrek
yetmezligi nedenli diyalize girmekteyken epistaksis sikayeti olmasi Gzerine tarafimiza basvuruyor. Hasta
daha 6nceden dis merkeze kolay morarma ve epistaksis sikayetiyle basvurmus. Hemofili tanisi almis ama
devaminda takiplere gitmemis. Basvuru aninda protrombin zamani:31 sn, aptz:71,8 saniye, INR:2,56 olan
hastanin bakilan faktor 8:99,5%, faktor 9:63,6, faktor2:2,8%, faktorl1:23 iken diger bakilan faktorler
olagan ylizdelerde saptandi. Kontrol faktér 9 normal sinirlarda saptandi. Aptz miksing testi 0. saat:48,3
sn, 2. saat 63 sn, PZ miksing testi 0. saat:17,3 sn, 2. saat:22,7 saptanmasi (izerine; hastanin ekimoz ve
epistaksis sikayetlerinin hamilelikten sonra baslamasi, disik o6ykisi olmasi nedenli AFAS acisindan
tetkik edildi. AFAS antikorlari yliksek saptanan ve Sapporo kriterlerini karsilayan hasta AFAS tanisi aldi.
Daha once endoksan, imuran, hidroksiklorokin ve metilprednizolon tedavilerini almis olan hastanin
diyaliz nedenli tedavileri kesilmis. Epistaksisi devam eden pansitopenik hastaya prednol 60 mg ve
plaquenil baslanarak sphenopalatin koterizasyon uygulandi. Kanama kontrolii igin agisindan hastaya k
vitamini onerildi. TDP allerjisi nedenli kanama kontroliinde TDP kullanilamayan hastada, AFAS ve son
donem bobrek yetmezligi 6ykiisiinden 6tiiri ciddi tromboemboli riski nedeniyle faktér kompleksi sadece
durdurulamayan major kanamalarda verilmesi planlandi. Tedaviye yanit alinan hastada; Faktér 2 ve 11
eksikligi, SLE ve AFAS hastaliklari ile takibi aspirin, mikofenolat mofetil, plaquenil ve prednol 16 mg
olacak sekilde diizenlendi.3 ay sonra kanama sikayetlerinin siddetlenmesi tizerine dahiliye yogun bakima
yatirilan hastaya 3 gin pulse prednol ve aferez tedavisi uygulandi. Taburculugunda endikasyon disi
basvurusu yapilarak rituksimab tedavisi planlandi. Rituksimab tedavisinden 15 giin sonra acil servise
norolojik semptomlarla getirilen hastanin Beyin BT’sinde verteks dizeyinde sol frontopariyetalde
yaklasik 8.5cm capa ulasan intraparenkimal hematom ve bu dizeyde solda daha belirgin bilateral
sulkuslarda Subaraknoid kanama buna sekonder saga dogru subfalsian herniyasyon goriiniimi ve orta
hatta 6.5mm sift saptandi. Aneztezi yogun bakimda entlbe takip edilen hastada pz ve aptz uzamasi
lupus antikoagulan hipoprotrombonemi sendromuna bagli disiiniildi. Pulse prednol tedavisi uygulandi.
Norosuriji tarafindan intrakraniyal kanamasi opere edildi. Kan kdltiirinde pseudomonas ilreyen hastada
septik sok gelismesi lizerine hasta kaybedildi.

Sonug ve Tartisma: Pihtilasma ve kanama bozukluk testleri, gerek yapilma ve gerekse degerlendirme
asamasinda olduk¢a hassas davranilmasi gereken testlerdir. Ozellikle inhibitér varliginda, miksing
testinin birden fazla defa yapilmasi ve tedavi ile diizelme olmamasi durumlarinda, akla farkl pihtilasma
faktorlerine karsi antikor gelismis olabilecegi unutulmamalidir. Bizim vakamizda da oldugu gibi,
tedavinin en 6nemli kismini altta yatan ya da primer hastaligin tedavisi ve koagulasyon faktor destegi
olusturmaktadir.
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METINLERI

~ 66 ~

22-24 Mart 2024 | 10. Hemofili Vakalarla Egitim Sempozyumu | Royal Seginus Hotel - Antalya



AFiBRINOJENEMIDE KANAMA KONTROLU VE CERRAHI

Veysel Gok
Erciyes Universitesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali
Fibrinojen yapisi ve fibrin olusumu

Fibrinojen (pihtilasma faktéri 1), Gg disilfit bagi ile merkezi olarak baglanmis iki simetrik yaridan olusan
340 kD hekzamerik bir glikoproteindir. Proteinin her bir yarisi, 4. kromozom (zerindeki lg¢ farkh gen
(FGA, FGB ve FGG) tarafindan kodlanan (¢ polipeptit zincirinden (A-alfa [Aa], B-beta [BB] ve gama [y])
olusur. Aa ve Bp zincirlerinin N-terminal bdlgesinde fibrinopeptidler A (FpA) ve B (FpB) oligopeptitler
bulunur.

Fibrinojen, karacigerde sentezlenir ve dolasima salgilanmadan 6nce B ve y zincirlerine karbonhidrat yan
zincirleri eklenir. Plazmada yaklasik 200 ila 400 mg/dL konsantrasyonda dolasir. Fibrin olusumu 3
basamakta meydana gelir; (I) Fibrinopeptidlerin kesilmesi, (ll) Fibrin polimerizasyonu, (lll) Fibrin ¢apraz
baglanma. Trombin fibrinojene baglandiginda, FpA ve FpB'yi Aa ve BB zincirlerinin N-terminal
kisimlarindan sirasiyla Argl6-Glyl7 ve Argl4-Glyl5 baglarindan ayirir. Ortaya c¢ikan molekil, fibrinin
temel birimi olan ve optimal fibrin polimerizasyonunu kolaylastiran fibrin monomeri olarak adlandirilir.
Hemostazda, negatif yikli FpA ve FpB'nin salinmasi, pihtiyi olusturmak igin spontan fibrin monomer
polimerizasyonuna neden olur. Polimerize olduktan sonra fibrin ¢apraz baglanir. Bu son adim pihtiy
mekanik ve enzimatik bozulmaya karsi gliglendirir. Capraz baglanmaya, fibrini baglayan ve fibrin liflerinin
D alanlari arasinda kovalent baglar olusturan aktive faktor Xl (FXIlla) aracilik eder.

Fibrinojen fonksiyonlari ve hastaliklari

- Stabil pthti olusumu

- Trombosit agregasyonu

- Fibrinoliz

- Yaraiyilesmesi

- Dogal bagisiklik

- Plasental yerlesme ve devamlhgi

Fibrinojen bozukluklari kalitsal veya edinsel olabilir ve fibrinojen miktarindaki anormallikleri (niceliksel
kusur), fibrinojen molekiliinin islevindeki anormallikleri (niteliksel kusur) veya her ikisini icerebilir.

Afibrinojenemi: Nadir bir kalitsal otozomal resesif durum nedeniyle dolasimdaki fibrinojenin yoklugu.
Afibrinojenemi kanama, obstetrik komplikasyonlar ve (nadiren) tromboz ile iliskili olabilir.

Hipofibrinojenemi: Dolasimdaki fibrinojen seviyesinin normal araligin alt sinirinin altina diismesi olup
klinik kanama esigi <100 mg/dL'dir. Hipofibrinojenemi kalitsal veya edinsel olabilir (azalmis sentez veya
artmis tiketim nedeniyle). Bazi bireyler afibrinojenemiye benzer fenotiplere sahiptir.

Disfibrinojenemi: islevsiz bir fibrinojen molekiiliiniin varlig. Disfibrinojenemi kalitsal veya edinsel olabilir
(6rnegin karaciger hastaliginda). Disfibrinojenemiler kanama, tromboz veya her ikisiyle de iliskili olabilir.

Hipodisfibrinojenemi: Fonksiyonel olarak da anormal olan azalmis fibrinojen diizeyi olarak ifade edilir.
Hipodisfibrinojenemi kalitsal veya edinsel olabilir ve kanama, tromboz veya her ikisiyle de iliskili olabilir.
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Klinik bulgular

Klinikte sikhkla kanama, tromboz ve obstetrik komplikasyonlarla basvururlar. Konjenital
afibrinojenemide kanama genellikle yenidogan déneminde, tipik olarak gbébek gldlgiinde veya
siinnetten sonra meydana gelir. Diger yaygin kanama bolgeleri arasinda cilt ve mukoza kanamalari, kas
hematomlari, hemartrozlar ve perioperatif kanamalar yer almaktadir. Konjenital afibrinojenemili 204
bireyi iceren daha biyik vaka serilerinden birinde, lgte birinin ayda en az bir kanama gegirdigi ve dortte
birinin intraserebral kanama 6ykisu oldugu bildirilmistir.

Normal pihtilasmada fibrinojenin dnemli roliine ve fibrinojen bozukluklarinin artmis kanamaya neden
olmasi beklentisine ragmen, paradoksal olarak bazi fibrinojen bozukluklari trombotik fenotiplere neden
olmaktadir. Hem afibrinojenemi hem de disfibrinojenemi trombotik semptomlarla iliskilendirilmistir.

Kontrollerle karsilastirildiginda, fibrinojen anormallikleri olan bireylerde gebelik ve dogum sonrasi
kanama ve trombotik komplikasyonlar gérilmekte ve tekrarlayan gebelik kaybi ve abruptio plasenta riski
artmaktadir. Fibrinojenin rolli, doéllenme veya ilk implantasyon gibi daha erken asamalardan ziyade
plasental yerlestirmenin bitlinliginde gibi gorinmektedir. Fibrinojen seviyeleri, diger degisikliklerle
birlikte hamilelik ilerledikge tipik olarak artar.

Tanisal testler

Aciklanamayan kanama, tromboz veya gebelik morbiditesi olan ve diger testlerin bir neden bulamadigi
bir kiside fibrinojen bozuklugundan siphelenilebilir. Aciklanamayan uzamis bazal protrombin zamani
(PZ) veya aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTZ) veya bilinen bir ailesel fibrinojen bozuklugu olan
asemptomatik bir bireyde de dikkat ¢ekebilir. Tani algoritmasi asagidaki Sekil 1'de verilmistir.

Hastada | -Aktvite (o)
Kanama/Tromboz afibrinojenemi
Aile bykiisti -Antijen @
i
Trombin time(TT) -Fibrinojen aktv.
PT, aPTT — YOK velveya —Uzun —¥| -Fibrinojen >
Reptilaz time (RT) anfijen -Aktvite |
| hipofibrinojenemi
Uzun -Antijen l
Normal
KC hast., DiK, l
antikoagilan kul. [ ne——
var mi? rtakyola -
faktorleri -Aktvite |
disfibrinojenemi
VAR -Antijen N

Sekil 1. Fibrinojen hastaliklari tani algoritmasi.
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Akut kanama tedavisi

Fibrinojen bozuklugu ve klinik olarak 6nemli kanama veya diger pihtilasma faktoéri eksiklikleri olmadan
klinik olarak 6nemli kanamaya neden olabilecek acil cerrahi icin, hemostaz saglanana kadar fonksiyonel
fibrinojeni >150 mg/dL'ye yiikseltmek icin fibrinojen replasmani uygulanmasini, daha siddetli kanama
veya hemostatik olarak daha zorlu cerrahi i¢cin daha yliksek aralik kullanilmasi 6nerilir. En siddetli
kanamalar igin (kafa ici kanama gibi) 150-200 mg/dL'lik bir hedef kullanilir. Asiri olmayan kanamalarda
genel olarak >100 mg/dI seviyeleri yeterli olabilecegi syleniyor.

Uriin seciminde fibrinojen yerine kullanilan iriinler arasinda fibrinojen konsantreleri, kriyopresipitat ve
taze donmus plazma (TDP) gibi plazma Urinleri bulunmaktadir. Siire, hemostaz saglandiktan sonra, yara
iyilesmesi tamamlanana kadar >50 mg/dL hedef fibrinojen diizeyi kullanilir. Afibrinojenemisi veya ciddi
hipofibrinojenemisi olan ve biiylk bir kanama gecirmis kisilerde, cukur aktivite diizeylerini >50 ila 100
mg/dL tutmak icin ikincil profilaksi baslanabilir. Ayrica agir adet kanamalari icin, hastanin ihtiyaglarina
bagli olarak hormonal tedaviler ve/veya antifibrinolitik ajanlar uygun olabilir. Edinsel fibrinojen
bozukluklarinda kanama yonetimi daha karmasiktir ¢linkli diger prokoagiilan ve antikoagiilan faktorler
de anormal olabilir. Fibrinojen eksikligi baskin anormallik ise, fibrinojen konsantreleri uygun olabilirken,
birden fazla faktor eksikligi olan bireyler plazma Grlnlerinden yararlanabilir.

Oneriler: Beyin kanamasinda minimum hedef pik fibrinojen seviyesi >1,5 g/L olmalidir. Hemartroz
durumunda, minimum hedef pik fibrinojen seviyesi >1,0 g/L olmalidir. Kas kanamasi durumunda
(kompartman sendromu olmaksizin), minimum hedef pik fibrinojen seviyesi 20,5 g/L olmalidir.

Cerrahide kanama kontrolii

Beklenen kanama riskini belirlemek ve bir tedavi plani gelistirmek icin herhangi bir elektif prosediirden
once hemostaz uzmanini iceren multidisipliner konsiltasyon ihtiyath bir yaklasimdir. Karar verme
surecine rehberlik edecek kanitlar vaka serilerinden gelmektedir. Kararlarda ameliyatin tiird, fibrinojen
bozuklugunun ciddiyeti ve kisisel ve/veya ailesel kanama ve tromboz fenotipleri dikkate alinmaldir.
Kanama oykiisii olmayan orta derecede hipofibrinojenemili bireyler (6rn. fibrinojen aktivite diizeyi >50
mg/dL) genellikle disik kanama riski olan prosedirler igin profilaktik replasman tedavisi olmaksizin
konservatif olarak yonetilebilir. Fibrinojen replasmani kullaniliyorsa, ilk doz prosediir glintinde verilir ve
prosedire baslamadan once yeterli seviye teyit edilir. Blylk cerrahi icin >100-150 mg/dL (genellikle
>150 mg/dL) ve kiguk cerrahi icin >50 mg/dL'lik bir hedef seviye makuldir. Bu seviye, hemostaz
saglanana kadar ameliyat sonrasi >50 mg/dL'nin Uzerinde tutulur. Bazi uzmanlar yara iyilesene kadar
>100 mg/dL hedef fibrinojen seviyesi kullanmaktadir. Tedavi stiresi birka¢c dozdan iki ila i¢ haftaya kadar
degisebilir ve hemostatik agidan daha zorlu prosediirler icin daha uzun siireler s6z konusu olabilir.

Fibrin yapistirici dikis, koter veya diger prosediirlere uygun olmayan yizeyler icin kullanilabilir.
Antifibrinolitik ajanlar tartismahldir; bazi bireyler, 6zellikle mukozal veya dental prosedirler gecirenler
icin uygun olabilirler. Bununla birlikte, trombotik komplikasyon riski artabilir ve bu ajanlar trombotik
fibrinojen varyanti olan disfibrinojenemili veya kisisel veya ailesel tromboz 6ykiisii olan bireylerde
dikkatle kullaniimahdir.

Oneriler: Cerrahi sonrasi kanama kontrolii saglanana kadar fibrinojen >0,5g/L olmalidir. Afibrinojenemik
hastada, major cerrahide mutlaka fibrinojen konsantresi kullanilmali. Orta hipofibrinojenemi (Fibrinojen
50-150mg/dl) olan hastada, minér cerrahi uygulanacaksa gecmiste kanama varsa, fibrinojen konsantresi
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kullanilmali ve gec¢miste kanama yoksa fibrinojen kullanilmasi 0Onerilmez. Cerrahi sonrasi
tromboprofilakside ylksek tromboz riski tasiyan her cerrahiden sonra afibrinojenemili hastalarda
tromboprofilaksi 6neriliyor. Yiiksek tromboz riski tasiyan her cerrahiden sonra orta hipofibrinojenemili
hastalarda tromboprofilaksi éneriliyor.
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REHABILITATION IN HEMOPHILIC ARTHROPATHY: A CASE REPORT

Necati Muhammed Tat
Yuzuncu Yil University, Faculty of Health Science, Physiotherapy and Rehabilitation Department, VAN

Background: Intra-articular bleeding in hemophilia patients is the most characteristic feature of
hemophilia and causes disability by affecting function in the long term (1). The main reasons for the
decrease in function in hemophilic arthropathy (HA) are decreased range of joint motion (ROM), muscle
atrophy, pain, disruption of dynamic balance, and prolonged of reaction time. It is expected that the
person's functionality will increase with physiotherapy approaches (2).

Case summary: 26 years old with severe hemophilia A The patient, who had been on prophylaxis
treatment for 3 years and had frequent joint bleeding in the left knee, had 3 joint bleedings in the last 3
months. At the time of our evaluation, the patient's left knee was suitable for RAS in terms of bleeding
frequency. There was also arthropathy in the left ankle. Before the treatment, knee flexion loss was 15
degrees; the loss of extension wasl0 degrees. Dorsiflexion angle was 8 degrees and plantar flexion
angle was 37 degrees. Hemophilia joint health score (HJHS) knee joint was 12 point and ankle joint was
5 point. The reaction time was approximately 25 seconds. While completing the timed up and go (TUG)
test in 6.2 seconds; he completed the 5 times to sit-to-stand test (5*STS) in 11.2 seconds. The functional
reach distance is 34 centimeters. Activity pain level was 5 points for both joints according to VAS (Table-
1). The patient received a total of 6 sessions of manual therapy for 45 minutes, once a week, for 6
weeks. In the manual therapy, fascia-directed myofascial release techniques, grade I-ll joint traction and
joint mobilization were applied.

Results: Manual therapy techniques can be used safely to increase joint range of motion and reduce
pain levels in hemophilia patients. In this way, index joint scores of hemophilic individuals can be
reduced. While manual therapy techniques increase functional reaching distance in dynamic balance; it
was observed that it did not affect the reaction time much. Positive effects were also observed on
functionality tests.

Discussion: Compared to physiotherapy approaches that are generally applied 3 sessions per week in
the literature, it has been observed that manual therapy application of 1 session per week also
contributes to the improvement of joint health in hemophilia patients (3). Including hemophilia
patients, who are known to have high compliance problems, in at least one session per week will
increase their functional level and contribute to a more active life.
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Table-1 Physical measurements of the patient before and after treatment.

Pre-treatment

Post-treatment

Knee Flexion (HA/NHA)° 115/130° 120/130°

Loss of knee extension® 10/2° 2/0°

Dorsiflexion angle (HA/NHA)® 8/15° 12/15°
Plantarflexion angle (HA/NHA)® 37/483° 40/48°

Knee Extensor Strength (HA/NHA) 15/19,6 Pound 16,1/25,8 Pound

Knee Flexor Strength (HA/NHA)

21,6/28,1 Pound

22,8/26,5 Pound

Dorsiflexor Strength (HA/NHA) 19,6/27,6 Pound 23,1/28,2 Pound
Plantarflexor Strength (HA/NHA) 24,4/26,6 Pound 34,4/33,2 Pound
HJHS-Knee Score 12 7

HJHS-Ankle Score 5 2

Funcitonal Reach Distance 34cm 38 cm

Reaction Time 24,55 sn 23,75 sn

Timed Up and Go Time 6,4sn 5,7 sn

5 Times to Sit to Stand Time 11,2 sn 9,7 sn

Activity Pain (Vas Knee-Ankle) 5/5 3/3
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iNHIBITORLU HEMOFILIDE AKTIVE PROTROMBIN KOMPLEKS KONSANTRESI iLE
PROFILAKSI

Hasan Fatih Gakmakh
Ankara Universitesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali

inhibitér gelisimi hemofili tedavisinin en énemli komplikasyonudur. inhibitér gelisimi nedeniyle,
hemofilili bireylerin kanama ve profilaksisinde standart faktér konsantrelerinin kullanimi ile hedeflenen
faktor dizeyleri elde edilemez. Bu nedenle hemofilili bireylere vyillardir hemostazi yeterince
saglayamadigl bilinen bypass edici ajanlar ile kanama kontrolleri ve profilaksi saglanmaya calisiimistir.
Ancak bypass edici ilaglar ile yeterli hemostaz saglanamamasi nedeniyle inhibitorli hemofililerin
sorunlari inhibitérstiiz hemofiliden daha fazladir. Eklem komplikasyonlari, fiziksel kisitlilik, hastaneye
yatis, tedavi zorluklari, mortalite artmis, hayat kalitesi daha dusiktlir. Bu nedenlerle hemofilik bir
bireyde inhibitér gelistiginde ilk amac inhibitériin, immiintolerans indiksiyonu (iTi) ile ortadan
kaldirilmasi ve hastanin standart faktor tedavileri ile tedavi edilebilecek duruma getirilmesidir.
immdiintolerans indiiksiyonu (iTi) ile hemofili A hastalarinda yaklasik %60-70, hemofili B hastalarinda %30
basari saglanabilir. Ancak iTi uzun sireli bir tedavidir ve bazi hastalarda iTi, inhibitér titresinin
diismesinin beklenmesi, damar yolu zorluklari gibi nedenler ile hemen baslanamayabilir. inhibitérli
hemofili hastalarinda profilaksi, ciddi ve hayati tehdit eden kanamasi olmasi durumunda ve/veya
tekrarlayan kanamasi olmasi durumunda iTi éncesi, iTi sirasinda ve iTi basarisizigi sonrasi uygulanabilir.
Gegmis yillarda inhibitorli hemofililerde iki bypass edici ilag; aktive protrombin faktér konsantresi (aPCC)
ve rekombinan faktér Vlla (rFVIla) kanamalarin tedavisi ve profilaksisi icin tek tedavi segenegi iken, son
yillarda klinik uygulamavya giren, faktor disi replasman tedavisi olan emicizumab, giiniimizde inhibitorli
hemofili A profilaksisinde birinci basamak ila¢ olarak kabul gérmektedir. Ancak bu yazinin hazirlandig
Mart 2024 tarihinde halen ilgili ilaca Glkemizde geri 6deme sorunlari nedeniyle ulasilamamaktadir. Bu
nedenle, bypass edici ilaglar 06zellikle vyiksek titreli inhibitorli hemofililerde kanamalari ve
profilaksisinde, dnemli zorluklari ve basarida kisitliliklarina ragmen ana ilag olarak kullanilmaya devam
etmektedir.

A) inhibitorlii Hemofili A’da aPCC ile profilaksi
inhibitérlii Hemofili A’da profilaksi, diisiik titreli inhibitérii olanlarda, esasen yiiksek dozda faktér Vil

konsantresi inflizyonu ile, varolan inhibitériin doyurulmasi ve hedeflenen faktor diizeyinin saglanmasi ile
yapilir. Faktor disi replasman tedavisi olan emicizumab ise giincel bir diger tedavi secenegidir.

Yiksek titreli veya dusuk titreli ama yiksek yanith hemofilide profilaksi secenekleri olarak
uluslararasi kilavuzlarda artik ilk secenek olarak emicizumab kullanilmaktadir. Emicizumab, FVIII ve FIX’a
ihtiyagc duymadan trombin olusumu sonucu hemostazi saglar. Koruma siiresinin uzun olmasi, 3 haftada
bir yapilabilmesi, cilt altina kolayca uygulanmasi ve yiiksek etkiligi nedeniyle emicizumab bypass edici
tedavilere gore daha fazla tercih edilir. Ayrica uzun etkili FVIla, futurisan ve anti TFPI gibi yeni ilaglarla
ilgili calismalar devam etmekte ve yakin gelecekte bu amagla kullanilan faktor disi tedavilerin
seceneklerinin artacagl dislnilmektedir. Ancak (ilkemizde emicizumab olmamasi nedeniyle, bypass
edici tedaviler profilaksiamaciyla kullanimi  devam etmektedir. Ancak hemostazi tamamen
normallestiremezler. Bu nedenle, inhibitorli hemofilide, Bypass edici ilaglar ile tedavi ve profilaksi
basarilari; inhibitérsiiz hemofililerde kullanilan faktér konsantrelerine gére dusiktir. Ayrica bypass edici
ilaglar ile tedavi yanitlari dngérmek zor ve bireysel farkhlklar ¢coktur. Diger bir sorun ise laboratuvar
testleri yanit degerlendirmesi icin yol gostericiligi sinirhdir ve trombin jenerasyon testi bu amagla
kullanilabilecek testlerin icinde en degerlisidir. Daha pahali bir tedavi olmasi, sik ve daha uzun siireli
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infiizyonlar gerektirmesi nedeniyle uyum ve basarisi daha disiiktiir. Ulkemizde bu amagla kullanilan iki
adet bypass edici ilag bulunmaktadir; Aktive protrombin faktor konsantresi (aPCC) ve rekombinan faktor
Vlla. Aktive FVlla ile bir sonraki sunumda kapsamli anlatilacagi icin bu sunumda o6zellikle aPCC’den
bahsedilecektir. Aktive Protrombin Kompleks Konsantresi (aPCC) olarak llkemizde sadece FEIBA®
(Factor Eight Inhibitor Bypassing Activity) bulunmaktadir. Plazma kaynakh olan FEIBA iceriginde; aktive
olmayan FlI, FIX, FX ve aktive FVlla ve Fxa icermektir. Ayrica eser miktarda FVIIl bulunmasi nedeniyle,
inhibitorli hemofili A hastalarinda, inhibitér dizeyini ylikselterek anamnestik yanit (%30 vakada)
olusturabilir. Anamnestik yanit genelde gecicidir. FXa ve protrombin aktivasyonu ile trombin olusumunu
arttirir. aPCC ile zirve trombin jenerasyonu ilk bir saat icinde baslar ve etki sliresi 8-12 saat olarak kabul
edilir. Tromboz riski nedeni ile maksimum tek doz 100 IU/kg, en yiksek gtinlik doz 200 IU/kg olmalidir.
inflzyon hizi; eriskinde maksimum 10 U/kg/dakika, uygulama siiresi en az 8 dakika, cocukta maksimum
hiz 2 U/kg/dakika, uygulama siiresi en az 40 dakika olmalidir. Birlikte antifibrinolitik kullanimi tromboz
riski nedeniyle genellikle 6nerilmez, uygulanacak ise en azindan 8-12 saat 6nce veya sonra uygulanmasi
onerilir. Profilaksi icin 6nerilen aPCC dozu, Tiirk Hematoloji Dernegi kilavuzunda haftada 2-3 giin, 75-85
IU/kg iken farkli calismalar ve kilavuzlarda daha sik uygulama onerileri de vardir. Antunes ve ark.
tarafindan 2014 yilinda yayinlanan prospektif faz3 calismasinda, yillik kanama sayisinin ihtiya¢ halinde
kullanima goére, profilaksi alanlarda, %72 oraninda azaldig gosterilmistir. iTi éncesinde profilaksi
baslanmasi planlanan hastalarda emicizumab yoksa, ilk tercih, aPCC ile anemnestik yanit olabilmesi ve
ozellikle ITi 6ncesi inhibitdr titresinde artis istenmemesi nedeniyle aFVila’dir. iTi sirasinda ve ITi
basarisizsa profilaksi icin, emicizumab olmamasi durumunda, aPCC ve aFVlla'nin etkinligi benzerdir ve
ikisi de kullanilabilir. aPCC alan hastalarda en 6nemli komplikasyonlardan biri de trombozdur. Tromboz,
ozellikle, yiksek doz (6zellikle >200 U/kg/giin) kullaniminda ve trombotik risk faktérleri (6rn. Yaygin
damar ici pthtilasma, sepsis, FVlla ile birlikte, Crush hasarlanmasi, transeksamik asit ile 6-12 saat icinde
kullanimi) varliginda daha sik goriiliir. Profilaksi amaciyla kullanilan aPCC iTi éncesi, baslandiginda, iTi
siiresince devam edilmeli, inhibitor titresi diiserse (<1-2 BU/ml) ve FVIII diizeylerinde normallesirse,
tromboz riski artacagindan kesilmelidir.

B) inhibitérlii Hemofili B’de aPCC ile profilaksi
inhibitérli hemofili B'de inhibitérlii hemofili A’ya gére énemli farkhiliklar vardir. inhibitér, Hemofili

B’de daha dusiik sikhikta %3 gorilir. inhibitér, Hemofili B vakalarinin %50’sinde anafilaksi veya ciddi
alerjik reaksiyonla birlikte, bir kisminda da nefrotik sendrom ile birlikte gelisir. Ayrica ITI tedavisi de
hemofili A hastalarindan daha az basarilhidir (%30-40). iTi sirasinda Nefrotik sendrom (%19), alerjik
reaksiyon (%19) gelismesi sik karsilasilan komplikasyonlardir ve tiim bu nedenler nedeniyle inhibitorll
hemofili B'nin yénetimi daha zordur.

inhibitorlii Hemofili B profilaksi igin ise; diisiik titre (<5 BU) ve anafilaksi hikayesi yoksa, FIX iceren
ilaglar kullanilabilir ancak anafilaksi ve nefrotik sendrom igin dikkat edilmelidir. Yiiksek titre (= 5 BU)
ve/veya anafilaktik reaksiyon hikayesi durumunda birinci tercih aFVlla olmalidir. aPCC yiiksek miktarda
FIX icermesi nedeniyle anafilaksi gecirmis hastalarda tekrar anafilaksi goriilmesine neden olabilir ve
kullanilamaz. Bazi kaynaklar desentizasyon ile verilmesini énerse de dikkat edilmelidir. inhibitorli
hemofili B tedavisinde Concizumab, Marstacimab, Futusiran gibi faktor disi tedavi segenekleri ile ilgili
calismalar devam etmekte ve yurt disinda bircok Ulkede Concizumab (TFPI-monoklanal antikor)
inhibitdrli hemofili B profilaksisinde onayh kullanima baslamistir.
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OLGU SUNUMU: FAKTOR VII EKSiKLIGiiNDE CERRAHi YONETIM

Neslihan Karakurt
Kartal Dr. Litfi Kirdar Sehir Hastanesi
Giris

Faktor eksiklikleri icinde hemofili A, Hemofili B en sik goriilenler olup von Willebrand hastaligi ile
birlikte tim koagulopatilerin %95-97’sini olustururlar. Diger faktor eksiklikleri nadir faktor eksiklikleri
olarak tanimlanmaktadir. Bunlarin icinde en sik gorilen ise FVII eksikligidir; sikhgr 1/500.000’dir.

Tirkiye’de 2024 yilinda 900 Faktor VII eksikligi hastasi olugu tahmin edilmektedir.

FVII eksikligi otozomal resesif kalitim gosterir. FVII eksikliginde diizeyden bagimsiz olarak klinik
degisken olup asemptomatikten letal kanamalara kadar gidebilir. En sik kanama paterni epistaksis ve

menorajidir; hemartroz ve santral sinir sistemi kanamasi siklig1 %16-18 olarak bildirilmistir.

Faktor VII eksikliginde cerrahi islem gerektiginde klinik kanamalar ve faktor diizeyine gore tedavi

plani yapilir. Burada bir vaka sunulmus ve cerrahi yonetimi tartisiimistir.
Vaka Sunumu

Herediter sferositoz tanisiyla izlenmekte ve splenektomi planlanan 14 yas kiz hasta, pre-operatif
tetkiklerinde protrombin zamani (PZ) uzun saptanmasi nedeniyle hematolojiye danisildi. Hastanin daha
onceden kanamali bir rahatsizlik gecirmedigi, menoraji, epistaksis, vb kanamasinin olmadig, hi¢c ameliyat

gecirmedigi 6grenildi. Ailesinde de kanamaya meyil yaratan bir hastalik olmadigi 6grenildi.

Laboratuvar tetkiklerinde aktive protrombin zamani (aPTZ) 35 saniye (normal), PZ: 20 saniye

saptandi. Karisim testinde PZ'nin diizeldigi gorildi. Faktor VII diizeyi %11 saptanarak tani konuldu.

Hastaya splenektomiden 1 saat 6nce rFVlla 30 ug/kg verildi. Faktor inflizyonundan yarim saat sonra
bakilan FVII diizeyi: %400 saptandi. Genel anestezi altinda ameliyat olan hastanin post- operatif
dénemde 30 saat faktér replasmanina devam edildi (30 pg/kg/doz, 4x). Hasta 1 hafta sonra sorunsuz

taburcu edildi.

Ameliyat sonrasi bir yillik takipte platelet degerleri genelde 700x103/L seyretti. Anti FVII antikor

gelismedi. Hastada kanama veya tromboz gelismedi.
Tartisma

Kalitsal Faktor VII eksikliginde agir hastalik faktor diizeyi %10 alti, orta dereceli hastalik %10-20; hafif
hastalik %20-50 kabul edilmektedir.
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Major cerrahi icin hedef faktor diizeyi:>%20’dir. rFVIla 15-30 pg/kg/doz, 4-6 saatte bir ilk 24 saat (en
az Ug¢ doz); sonrasinda 8-12 saatte bir devami Onerilmektedir. Faktér replasmanina yara iyilesmesi

biteme kadar devam edilmesi 6nerilmektedir.

Mindr cerrahi i¢in hastanin kanama profili 6nemlidir. Asemptomatik hasta igin genellikle rFVila
replasmanina gerek olmamaktadir. Traneksamik asit kullanilabilir (cocuklarda 20 mg/kg; eriskinde 1 g 6-

8 saatte bir). rFVlla gerekliyse 1-3 giin kullanilabilir.

Referanslar

1. Menegatti M, Peyvandi F. Treatment of rare factor deficiencies other than hemophilia. Blood.
2019 Jan 31;133(5):415-424. doi: 10.1182/blood-2018-06-820738

2. Jain S, Donkin J, Frey MJ, et al. Phenotypical variability in congenital FVII deficiency follows the
ISTH- SSC severity classification guidelines; a review with illustrative examples from the clinic. J
Blood Med. 2018 Nov 19;9;211-218. Doi. 10.2147/BJM.S157633

3. Goudarzipour K, Amiri V, Eshghi P. Successful Splenectomy Management in a Patient With
Moderate Factor VII Deficiency and Concomitant Severe Hereditary Spherocytosis. J Pediatr
Hematol Oncol. 2021 Mar 1;43(2):e243-e245. doi: 10.1097/MPH.0000000000001738.

4. Nadir pthtilasma faktori eksiklikleri, plazminojen eksikligi, alfa-2 antiplazmin ve pai-1 eksikligi,
Ehlers-Danlos sendromu ve herediter hemorajik telanjiektazi Tani ve Tedavi Kilavuzu, THD, Ekim
2023

5. 3. Trossaert M, t al. Management of rare inherited bleeding disorders: Proposals of the French
Reference Centre on Haemophilia and Rare Coagulation Disorders. Eur J Haematol. 2023

Jun;110(6):584-601.

~T77 ~

22-24 Mart 2024 | 10. Hemofili Vakalarla Egitim Sempozyumu | Royal Seginus Hotel - Antalya



ANTITROMBIN (AT) EKSIKLIGi

Dr. Serife Sebnem Onen Géktepe

izmir Dr. Beh¢et Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Hematoloji-Onkoloji

Antitrombin (AT), koagulasyon kaskadinin ortak, ekstrensek ve intrensek yollarinda goérev alan baslica
dogal antikoagulan proteindir. Bir serpin (serin proteaz inhibitori) olan AT, trombin ve faktér Xa basta
olmak Uzere birgok aktive pihtilasma faktoriini inhibe eder; heparin ile etkilesimi sonucu bu inhibitér
etkisi katlanarak artar. AT'nin antikoagulan etkisinin yani sira sitokin salinimini azaltici, nétrofil-endotel
etkilesimini ve trombosit/endotel aktivasyonunu sinirlayici bir anti-inflamatuar etkisi de bulunmaktadir.

Siklik ve Klinik Onem

Kalitsal AT eksikligi, genel popilasyonda 500-5000 kiside bir gortilmekte olup sanildigindan daha sik
karsilagilan bir trombofili nedenidir. Vendz tromboembolizm (VTE) tanili hastalarin yaklasik %4'inde AT
eksikligi saptanirken, tromboz 6ykisi olan gebelerin %5,4'linde bu eksiklik bildiriimektedir. AT eksikligi
olan bireylerde yasam boyu VTE gelisme orani 1/20-1/200 arasinda degismekte olup, diger kalitsal
trombofililere kiyasla en yiksek tromboz riskini tasiyan grubu olusturur.

Siniflama ve Kalitim

Herediter AT eksikligi SERPINC1 genindeki mutasyonlara bagl olarak otozomal dominant kalitilir;
etkilenen bireyin her bir cocugunda %50 aktarim riski bulunur ve kusak atlamadan gecis gosterir. Tip 1
eksiklikte hem AT antijenik diizeyi hem de fonksiyonu azalmis (kantitatif eksiklik), Tip 2 eksiklikte ise
antijenik diizey normal olmakla birlikte fonksiyon bozuktur (kalitatif eksiklik). Tip 2, reaktif bolge (Tip Ila),
heparin baglayici bélge (Tip llb) ve pleiotropik etkili (Tip llc) alt gruplarina ayrilir; bu alt tiplerin tromboz
riski ve klinik seyri birbirinden farklidir. Edinsel AT eksikligi nedenleri arasinda heparin ve L-asparaginaz
kullanimi, DIC, ECMO, HUS gibi tiiketim durumlari, karaciger hastaligi, malnitrisyon, prematiirite gibi
sentez azalmasina yol agan durumlar ile nefrotik sendrom ve inflamatuar barsak hastaligi gibi atilim
artisina neden olan durumlar yer alir ve tani 6ncesinde mutlaka dislanmalidir.

Tani

50 yas altinda agiklanamayan, rekirren, farkh bolgelerde veya siradisi yerlesimli VTE; gen¢ hastada
actklanamayan arteriyel tromboemboli; yeterli antikoagulan tedaviye ragmen gelisen tromboz ve ailede
bilinen trombofili veya VTE 6ykusu, herediter AT eksikligi agisindan arastirma endikasyonlaridir. Plazma
AT diizeyi normalde %80-120 arasindadir; %70-80 arasi hafif eksikligi, %70'in alti ise AT eksikligini
tanimlar. Hafif diizey eksikliklerde dahi rekiirren tromboz riskinin belirgin sekilde arttigi gosterilmistir.

Ozel Durumlarda Tromboz Riski

Cocuklarda AT eksikligine bagh trombotik risk eriskine gore yaklasik 300 kat daha fazladir; AT diizeyi
yasamin 3. ayinda eriskin seviyesine ulasir. Gebelik ve peripartum dénemde tromboz riski belirgin
sekilde artar; 6zellikle Tip Ilb eksiklikte risk daha yiksektir ve heparin direnci ile AT replasmani ihtiyaci
giindeme gelebilir. Cerrahi girisimler icinde en yiliksek tromboz riski ortopedik cerrahide (%0,6)
izlenirken, onkolojik, genel, nérosirirjikal, jinekolojik ve Urolojik cerrahiler azalan siklikta risk tasir. AT
replasmani yapilmadan perioperatif donemde tromboz riski %17-22'yve, VTE riski ise 7-10 kat
artmaktadir.
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Tedavi

Akut tromboembolizmde AT replasmani heparin tedavisine eklenir; klinik duruma gore oral antikoagulan
tedaviye (DOAC dahil) gecilerek AT kesilebilir. Semptomatik hastalarda sekonder, asemptomatik yliksek
riskli bireylerde ise kisiye 6zel primer tromboprofilaksi uygulanir; dogum, postpartum donem ve cerrahi
oncesinde AT replasmani 6nerilir. Plazma kaynakli (Thrombate, 1991 FDA onayli) ve rekombinan DNA
teknolojisiyle Uretilen (Atryn, 2009 FDA onayli) iki AT konsantresi mevcuttur; yari dmdrleri ve uygulama
semalar farklilik gosterir. Onaylanmis endikasyonlarin yani sira ECMO'da heparin direnci, sinlizoidal
obstriksiyon sendromu, peripartum profilaksi, kardiyopulmoner baypas cerrahisi, CRRT, silotoraks ve
ALL'de L-asparaginaz 6ncesi tromboprofilaksi gibi alanlarda kullanimi yayinlanmistir.

Olgu Sunumlari

Sunumda, herediter AT eksikliginin klinik gesitliligini yansitan Gg olgu paylasiimistir: travma sonrasi derin
ven trombozu ve bilateral pulmoner emboli ile basvuran, annesinde ayni SERPINC1 mutasyonu
(c.331T>C, p.Ser111Pro) saptanan 17 yasinda bir kiz hasta; ailesinde yogun tromboz 6ykisii (dede, amca,
teyzede DVT/PE, teyzede postpartum 6lim) bulunan ve AT aktivitesi %11 dlcllen bir cocuk hasta; ve
DMAH tedavisi altinda progresif seyreden DVT/PE tablosuyla basvuran, AT aktivitesi %15 saptanan 20
yasinda gebe bir hasta. Her ¢ olguda da tani sonrasi uygun antikoagulan tedavi ve/veya AT replasmani
ile klinik iyilesme saglanmustir.

Sonug

AT eksikligi, sik atlanabilen ancak tromboz riski en yiiksek kalitsal trombofili nedenlerinden biridir. Uygun
hasta ve aile oykiisii olan bireylerde erken tani, edinsel nedenlerin dislanmasi ve 6zellikle cocukluk,
gebelik/peripartum doénem ile cerrahi gibi yiksek riskli durumlarda kisiye 6zel tromboprofilaksi
yaklasimi, VTE'ye bagh morbidite ve mortalitenin azaltilmasinda kritik 6nem tasimaktadir.
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