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S1- HIPERTANSIYON VE AKUT BOBREK YETERSIZLIGi SAPTANAN SKLERODERMA
HASTASINDA: RENAL KRiZ Mi TTP Mi?

Sarp Saglam’,Fatos Dilan Késeoglu*
Yizmir Bakirgay Universitesi i¢c Hastaliklari Anabilim Dali

Amag: Trombotik trombositopenik purpura (TTP) akut boébrek hasari, trombositopeni, mikroanjiyopatik
hemolitik anemi (MAHA) ve genellikle norolojik anormallikler ile karakterize nadir bir sendromdur. TTP'nin
sistemik skleroz (SSc) ile birlikteligini gosteren az sayida rapor vardir. TTP, SSc varliginda ortaya ¢iktiginda,
skleroderma renal kriz (SRC) ile karisabilir. Vakamizda SSc tanili hastada gelisen TTP’yi sunuyoruz ve SRC'den
ayirt etmek icin mevcut tani stratejilerini tartisiyoruz.

Yontem:

Bulgu: Skleroderma tanili, metoreksat tedavisi altinda stabil seyreden 46 yas kadin hasta, son birka¢ glindir
koyu renkli idrar yapma, konusma bozuklugu, hafiza problemleri ve tansiyon yiiksekligi sikayetleriyle basvurdu.
Hastanin fizik muayenesinde tibia 6n ylzde petesiler, sol el 2. parmak ve sag el 2. ve 4. parmak distalinde Ulsere
lezyonlar ile her iki elde tim parmaklarda reynaud fenomeni mevcuttu. Basvuru aninda yapilan tahlillerde Hb:
9,6 g/dL, trombosit sayisi 9.000/uL, WBC: 5.720/uL (formili normal), dizeltilmis retikiilosit ylzdesi 2, tre: 60
mg/dL, kreatinin: 1,63 mg/dL (6nceki degerleri 0,8-0,9 mg/dL civarinda), ferritin: 886 ng/mL, CRP: 23 mg/L, LDH:
1327 IU/L, T. Bil: 2,02 mg/dL, i. Bil: 1,45 mg/dL saptandi. Elektrolitler, karaciger fonksiyon testleri, koagiilasyon
testleri normal sinirlarda olan hastanin periferik kan yaymasinda %5 civarinda sistosit ve belirgin trombositopeni
olgugu gorildi. MAHA ile uyumlu periferik yayma bulgulari saptanan hastaya TTP ontanisi ile acil plazmaferez
uygulandi. Plazmaferez sonrasi hasta normotansif izlendi, kreatinin normal sinirina geldi ve tim klinik bulgular
geriledi. Plazmaferez dncesi gonderilen plazma 6rneginde ADAMTS13 aktivitesi %0.77 anti-ADAMTS-13 antikoru
ise 33 U/mL saptandi. TTP tanisi kesinlesen hastaya metilprednizolon 2 mg/kg dozda baslanmisti ve tedavi
devam edildi. ADAMTS-13 aktivitesi 0.77 gelen hastaya rituksimab tedavisi planlandi ve endikasyon disi ilag
kullanim onayi alindi. Plazmaferez, steroid ve rituksimab tedavisi sonrasi remisyon elde edilen hasta takibe
alindi.

Sonug: SRC, tipik olarak yaygin SSc'li hastalarda hizli baslangigh arteriyel hipertansiyon buna bagl olusan ¢oklu
organ sistemi disfonksiyonu olarak tanimlanir. TTP gibi, SRC de siklikla hizla ilerleyen bobrek disfonksiyonu,
MAHA, trombositopeni ve/veya mental durum degisiklikleri ile ortaya gikar ancak TTP’nin patofizyolojisinde
ADAMTS-13 eksikligi rol oynarken SRC’nin patofizyolojisinde renin aracili malign hipertansiyon rol oynamaktadir.
Sundugumuz vakada kan basinci yiiksekligine ragmen izlemde kan basincinin normal aralikta seyretmesi, ADAM-
TS 13 aktivitesinin diisik olmasi, Anti ADAMTS-13 antikorlarinin tespit edilmesi ve plazmaferez sonrasi klinik
iyilesme gorilmesi, TTP tanisini kesinlestirmistir. Oldukca nadir gorilmesine ragmen hem TTP hem de SRC
potansiyel olarak yasami tehdit eden durumlardir ve tamamen farkli tedavi stratejileri takip etmek gerektigi icin
ayirici tani kritik 6neme sahiptir.



S2- PARASKELETAL PLAZMASITOM iLE PREZENTE OLAN MULTIPLE MYELOM OLGUSU

Alkim Yolcu’,Haluk Demiroglu:,Hakan Goéker*
'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi

Amag: Multiple miyelom (MM), kemik iliginde klonal plazma hiicrelerinin 2%10 oraninda bulunmasi veya biyopsi
ile kanitlanmis plazmasitom varligi ve myelom tanimlayici olaylarin (MDE) eslik etmesiyle karakterize bir plazma
hicre diskrazisidir. Ortanca tani yasi 66-70 olup, hastalarin yalnizca %2’si 40 yas altinda tani almaktadir. Kemik
iligi disinda klonal plazma hiicrelerinin bulunmasi ise ekstrameddller myelom (EMM) olarak tanimlanir.

Yontem: Bu olgu sunumunda, sternum ve femurda plazmasitom ile basvuran bir MM vakasini bildirmekteyiz.

Bulgu: 35 yasindaki erkek hasta, halsizlik ve g6glis agrisi sikayetleriyle basvurdugu dis merkezde yapilan toraks
bilgisayarli tomografisinde (BT), sternumda kemik destriiksiyonuna yol agan ve toraks icerisine uzanim gosteren,
yumusak doku komponenti iceren kitlesel bir lezyon tespit edildi. Tim vicut kemik sintigrafisinde ise torakal
vertebrada ve sag femur proksimalinde litik lezyonlar saptandi. Sag femur icin protez cerrahisi uygulanan hasta,
tetkik sonuclariyla hastanemiz hematoloji klinigine yonlendirildi. Dis merkezde alinan doku ornekleri,
hastanemiz Patoloji Bolumi tarafindan degerlendirildi; femur kemik preparatinda plazmasitom, kemik iligi
biyopsisinde ise MM ile uyumlu bulgular izlendi. Laboratuvar bulgulari su sekildeydi: kreatinin 0.65 mg/dL, total
protein 6.63 g/dL, albumin 2.71 g/dL, LDH 155 U/L, kalsiyum 10.07 mg/dL, hemoglobin 13.8 g/dL, |6kosit
5.9x103/uL, trombosit 247x103/uL, beta-2 mikroglobulin 2573 ng/mL. Serum immuin fiksasyon elektroforezinde
(IFE) bant saptanmazken, idrar iIFE’de kappa monoklonalitesi izlendi. Serum serbest kappa/lambda orani
35,483.87 olup, serbest hafif zincir lambda 0.62 mg/L, serbest hafif zincir kappa 22,000 mg/L olarak dl¢ulda. 24
saatlik idrarda total hafif zincir lambda <30 mg/gtin, total hafif zincir kappa 3690 mg/gln idi. Hasta, ISS evre-I|
kappa hafif zincir MM tanisiyla 6 kir VAD (vinkristin, adriamisin, deksametazon) kemoterapisi aldi ve parsiyel
yanit sonrasi otolog kemik iligi transplantasyonu (OKiT) uygulandi. Nakil sonrasi idame tedavi almaksizin 9 yil
remisyonda kalan hasta, sag kol agrisi sikayetiyle ortopedi poliklinigine basvurdu. Cekilen PET-BT’de sag
humerus proksimalinde destriiksiyona yol agan intramediller myelom lezyonu ve aksiyel iskelette yaygin
myelom tutulumu saptandi. Humerus lezyonu icin kiiretaj ve profilaktik civileme operasyonu gergeklestirildi.
Kemik iligi genetik incelemelerinde karyotip 46,XY[20] olarak normal bulunurken, FISH panelinde (dell3q,
dell7p, t(4;14), t(11;14), t(14;16), t(14;20), 1p32/1g21) herhangi bir anomali tespit edilmedi. Ek hastalig
olmayan relaps MM tanili hastaya VRD (bortezomib, lenalidomid, deksametazon) rejimi baslandi.

Sonug: Paraskeletal plazmasitomlar (PP), kortikal kemik hasari sonrasi aksiyel iskelette (kosta, vertebra, kafatasi,
sternum, pelvis) ortaya ¢ikan tiimoral kitlelerdir. Yeni tani MM hastalarinda PP insidansi %6-34 arasinda
bildirilmistir. Ekstramediiller tutulumu degerlendirmede PET-BT'nin duyarliligi yiiksektir. PP ile basvuran MM
hastalarinin prognozu, plazmasitomu olmayanlara kiyasla daha kétudir ve relaps riski artmistir; bes yillik genel
sagkalim PP’li hastalarda %63, plazmasitomsuz hastalarda ise %80’dir. ilk OKIT sonrasi idame tedavi almamis
hastalarda geg relaps (>18 ay) gelismesi durumunda, tekrar OKIiT uygun bir secenektir. Giincel anti-miyeloma
tedavilerinin etkinligini PP’li hastalarda spesifik olarak degerlendiren randomize kontrolli c¢alismalar
bulunmamaktadir. Tedavi, hastanin dnceki tedavi 6ykiist, hastaligin 6zellikleri ve genel performans durumuna
gore bireysellestirilmelidir.



S3- CRP/ALBUMIN ORANI VEYA LDH'NIN MODIFIED GLASGOW PROGNOSTIC SCORE'A
ENTEGRE EDILMESi, MULTIPL MiYELOM HASTALARINDA OVERALL SURVIVAL
TAHMININI ARTIRIR MI?

Mustafa Duran’,Nermin Keni Begendi*

*Afyonkarahisar Health Sciences University, School of Medicine, Department of Internal Medicine Hematology,
Afyonkarahisar, Tirkiye

Amag: Bu calismanin amaci, CRP/Albumin Orani (CAR) ve Laktat Dehidrogenaz (LDH) diizeylerinin, Modified
Glasgow Prognostic Score (mGPS) ile entegrasyonunun, multipl miyelom (MM) hastalarinda prognoz tahmminini
artirip artirmadigini degerlendirmektir.

Yoéntem: 2017 ile 2023 yillari arasinda Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi'nde MM tanisi almis hastalar
Uzerinde retrospektif bir analiz yapiimistir. Demografik, klinik ve laboratuvar verileri, mGPS, CAR, LDH ve ISS
evreleme dahil olmak Uzere toplanmistir. Hayatta kalma sonuglari Kaplan-Meier analizleri ile degerlendirilmis ve
Cox regresyon modelleri kullanilarak prognostik faktorler belirlenmistir

Bulgu: Calismada, mGPS gruplarina gore hastalarin klinik ve demografik ozellikleri analiz edilmistir. Yas,
monoklonal protein tipi ve bazi biyokimyasal parametreler arasinda gruplar arasinda farkhhklar gézlenmistir.
mGPS 2 grubunda CRP, albiimin, LDH, kreatinin, B-2 mikroglobulin seviyeleri yiksek, hemoglobin seviyeleri ise
disaktar. OS en disuk mGPS 2 grubunda (20,67 *+ 23,15 ay) bulunmus ve sagkalim siireleri mGPS 2 grubunda
anlamh sekilde daha kisa bulunmus olup 12 aylik sagkalimin %61,8, 24 ayda %40,0 ve 36 ayda %29,1 oldugunu
gostermistir. Sagkalim egrisinde ilk 24 ayda belirgin bir dislis gozlenmisti. mGPS, LDH ve CAR gibi
biyomarkerler, hastalarin risk siniflandiriilmasinda ve prognoz tahmininde 6nemli rol oynamaktadir. mGPS 2, LDH
> 250 IU ve CAR > 0,46 kombinasyonu, kotl sagkalim ile iliskilidir ve hastalarin daha yogun yo6netim
gerektirdigini gostermektedir.

Sonug: CAR ve LDH'nin mGPS'ye entegrasyonu, MM hastalarinda risk stratifikasyonunu iyilestiren, maliyet-etkin
ve erisilebilir bir yaklasim sunmaktadir. Bu gelistirilmis model, klinik uygulamalarda hayatta kalma tahminini
artirabilir.



S4- NADIR BiR HEMATOLOJIK MALIGNITE OLAN IGM MULTIPLE MYELOM OLGU
SUNUMU

Ezel Elgiin’,Fazil Cagri Hunutlu?,Vildan Ozkocaman®,Fahir Ozkalemkas®

Amag: Multiple myelom(MM) serum veya idrarda bir paraprotein ile iliskili olan, kemik iligindeki klonal plazma
hicrelerinin artigi ile karakterize neoplastik bir hematolojik malignitedir. Klonal plazma hiicreleri en tipik olarak
imminoglobulin G (IgG), ardindan immiinoglobulin A (IgA) ve hafif zincir paraproteinlerini salgilar.
immiinoglobulin M (IgM) plazma hiicreli myelom son derece nadir ve MM’ larin yalnizca %0,5 ile %1’ ni
olusturur. Hastaligin nadir olmasi ve altta yatan patofizyoloji benzerlikleri ile lenfoplazmasitik
lenfoma(LPL)/Waldesntrom makroglobulinemisi(WM) dahil olmak lizere diger IgM iliskili bozukluklardan ayirt
edilmesini zorlastirmaktadir. IgM MM’ da monoklonal immiinglobulinin yiksekligi, kemik iligi biyopsisinde %10
veya daha fazla plazma hucresi artisi, litik kemik lezyonlar ve/veya t(11;14) varlig gorulirken; WM’ de
lenfadenopati, hepatosplenomegali ve monoklonal IgM vyiiksekligi goriilmektedir. Bu bildiride serum IgM
yuksekligi, litik kemik lezyonlari ve soliter plazmasitom olan IgM MM olgusu sunulmaktadir.

Yontem:

Bulgu: 75 yasinda erkek hasta alti ay dnce sag kruris bolgesinde sislik olmasi ile ortopedi poliklinigine basvurdu.
Hastanin koroner arter hastaligl ve hipertansiyon komorbiditeleri vardi. Fizik muayenesinde sag gastrokinemius
kasi medialinde dizensiz sinirli cilt alti kitlesel lezyon palpe edildi. Sag uyluk manyetik rezonans
gorintilemesinde (MR) sag kruris posterior kesiminde arka medial gastrokinemius kasinin fasiasini sarmis ve
cilte uzanim gosteren 70x25 mm boyutunda kitle ve medial gastrokinemius kasinin 6n tarafinda cilde uzanan
23x12,5 mm boyutunda kitle izlendi. Sag kruris posteriordan tru-cut biyopsisi yapildi. Patolojisi kappa pozitif
plazma hiicreli myelom olarak sonuglandi. Biyokimya ve tam kan sonuglarinda lire:47 mg/dL kreatin:1,22 mg/dL
dizeltilmis kalsiyum:10,8 mg/dL total protein:90 g/L albimin:45 g/L urik asit:6,1 mg/dL LDH:217 U/L
sedimentasyon:49 mm/saat beta-2 mikroglobulin:6,61 ml/L WBC:7130 109 /L NEU:4690 109 /L HgB:11,9 g/dL
PLT:583 000 109 /L izlendi. Hastanin vertebral MR’ inda bilateral iliak kemiklerinde multiple myelom ile iliskili
litik lezyonlar saptandi. Periferik yaymasinda l6kosit ve trombosit sayisi hemogramla uyumlu; eritrositler
normositer hipokromik ve rulo formasyonu goéruldi. Kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisi yapildi. Kemik iligi
aspirasyonunda %5 plazma hiicresi saptandi. Serum immiinelektroferezinde minimal monoklonal IgM kappa
bandi ve idrar immiinelektroferezinde kappa hafif zincir bandi saptandi. IgM:23,5 g/L serum kappa/lambda hafif
zincir orani:3,82 g/L (0,26-1,65) idrar kappa/lambda hafif zincir orani:3,7 g/L (0,26-1,65) olarak izlendi. Hastada
lenfadenopati ve hepatosplenomegali olmayip lenfoproliferatif hastalik olarak degerlendirilmedi. Litik kemik
lezyonlari, plazmasitom ile IgM kappa MM tanisi konuldu. Tedavi olarak hastanin yasi ve komorbiditeleri dikkate
alinarak bortezomib, siklofosfamid, prednizolon baslandi.

Sonug: IgM MM nadir gorilmesi ile tani konulmasi zor bir hastaliktir. IgM MM hastalarinda gorilen
hiperviskozite, timor hicreleri tarafindan CD20 ekspresyonu ve lenfoplazmasitik morfoloji gibi klinik ve
patolojik 6zellikleri WM hastalarinda benzer olmasi ile hastaliklarin ayrimini zorlasabilmektedir. IgM MM’ u
LPL/WM’ sinden ayrimi 6nemlidir. Genellikle LPL/WM IgM MM’ a gére daha yavas seyirli ve daha iyi sagkalim
oranina sahiptir. WM icin birincil basamak tedavi genellikle anti-CD20 monoklonal antikor tedavisini icerir. IgM
MM’ da otolog hematopoetik kok hiicre nakli birinci basamak tedavi olarak kabul edilirken LPL/WM’ de
refrakter veya relaps hastallk durumunda otolog hematopoetik kék hicre nakli degerlendirilir. Tedavi ve
prognozun farkhliklari etkili ve dogru bir tani yaklasimi gereklidir. IgM MM tanisi gbz ardi edilmemeli, ayirici
tanida akilda tutulmahdir.



S5- GIiZEMLI KANAMA: MULTIPLE MYELOM iLE TAKiPLi HASTADA GELISEN EDINSEL
HEMOFiLi-A OLGUSU

Yusufcan Aygiil',Atakan Turgutkaya’,Ayse Hilal Eroglu Kiigiikdiler*,irfan Yavasoglu:

‘Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali

Amag: Edinsel hemofili A (EHA), dolasimdaki otoantikorlarin Faktor 8'i inhibe etmesiyle ortaya c¢ikan, 6nemli
kanama diyatezi olusturabilen nadir bir otoimmiin hastaliktir. insidansinin bir milyonda 1-1,5 vaka oldugu
tahmin edilmektedir. Yasllarda daha siktir. EHA vakalarinin yarisi otoimmun hastaliklar, kanser, ilaglar, gebelik
veya dogum sonrasinda ortaya c¢ikar. Diger yarisinda ise altta yatan neden saptanamaz (idiopatik EHA) (1).
Kanamalar tipik olarak cilt, mukoza ve yumusak dokularda bulunur. Konjenital hemofililerin aksine intrartikller
kanama nadirdir. Kanama komplikasyonlari ve altta yatan hastaligin tedavisi ile iliskili komplikasyonlara ragmen
primer mortalite nedeni altta yatan hastaliktir (1). Hematolojik maligniteler EHA ile iliskili olabilir. En sik
malignite lenfoproliferatif hastaliklardir. EHA ile plazma hiicre hastaliklari birlikteligi nadirdir (2). EHA ve multiple
myelom birlikteligi olan 73 yasindaki erkek olguyu paylasiyoruz.

Yontem: Bilinen hipertansiyon, tip2 diyabet, benign prostat hipertrofisi, 2011de femur fraktlrli 6ykiisi olan
yasinda erkek hasta ellerde kasinma ve catlama sikayetiyle alerji bolimiine basvuran, eslik eden normositer
anemisi nedeniyle tarafimiza yonlendirilen hasta (basvurusunda hb:11,1 gr/dl, mcv:90 fl wbc:5600/mm3 ,
notrofil:3000/mm3, plt:156000/ml, aptt:32,9 s (22,8-31s), inr:0,99, kalsiyum:9,1 mg/dl, albiimin:4,2g/l, LDH:129
g/l, kreatinin:1,74 mg/dl, serum immun elektroforez IgA-Lambda tipi gamapati, IgA:15,2g/I (referans:0,5-4 g/l),
1gG:6,71 g/l, 1gM:0,59 g/I, Kemik iligi biyopsisi:%24 matlr gérinimli plazma hicreleri, eritroid myeloid ve
megakaryositik seri gorece azalmis, plazma hiicre diskrazisi (myelom, tani tarihi:2019), tani aninda litik lezyonlari
mevcut, Evre 3a). 8 kiir VCD tedavisi sonrasi 2021’de OKIT yapilan hasta lenalidomid 10mg idamesi ile
izlenmekte iken subat 2022’de aptt:71,1s (eski degerleri normal), inr:1,03, faktér 8: %11,6 olarak sonuglandi.
Kemik lezyonlarina tedavi ile tam yanit alinan hastanin giincel tetkiklerinde hb:10gr/dl, mcv:95fl
wbc:10000/mm3 no6trofil:8000/mm3, plt:124000/ml, aptt:44,4s (22,8-31s), kalsiyum:8,0 mg/dl, kreatinin:2,3
mg/dl, serum immun elektroforez IgA-Lambda tipi gamapati, 1gA:12,87g/| (referans:0,5-4 g/l), 1gG:3,88 g/I,
IgM:0,22 g/l dir. Zaman zaman epistaksis harici yakinmasi olmayan hasta EHA acisindan tedavisiz izlemdedir.

Bulgu: European Acquired Hemophilia Registry (EACH2) kayitlarinda 501 hastada yapilan g¢alismaya gore ¢ogu
vakada EHA tanisi %89 hastada kanama olayi sonrasinda ileri arastirma yapilmasi ile tespit edilmistir. 48 hastada
sadece aPTT uzunlugu bulunmus ve bu hastalarin 33’tinde hicbir kanama olayi bildirilmemis, 15 hastada ise tani
dogrulandiktan sonra kanama olayi bildirilmistir (3). Olgumuzda tani 6ncesinde mindr kanama epizotlari mevcut
idi. Literatlirde EHA’nin hematolojik hastalik tanisindan 6nce veya sonra ortaya ¢iktigl vakalar mevcuttur (4-7).
Olgumuzda EHA, plazma hiicre hastaligl sonrasi ortaya ¢ikmistir. EHA, multiple myelom tedavisine bagl olarak
da ortaya cikabilir. Literattirde ilgili ilaglar lenalidomid, talidomid ve interferon-a olarak belirtilmis, spesifik hafif
zincir veya immunglobulin tlra belirtilmemistir (4, 7, 8). Multiple myelomun tam remisyonu sonrasi inhibitériin
kayboldugu olgular mevcuttur(7), Sallah ve ark. (9) ¢alismasinda altta yatan malignitenin tedavisi hastalarin
%22’sinde inhibitori ortadan kaldirmistir. Olgumuzda tedavi ile aPTT degerleri gerilemis, kanama epizotlari
azalmistir. Bu durum hastamizdaki EHA’nin daha g¢ok hastalik iliskili oldugunu dislindiirmektedir.

Sonug: Plazma hiicreli neoplazili hastalarda asiri ve agiklanamayan kanamalarin olusmasi EHA sliphesi
uyandirmali, 6zellikle talidomid ve lenalidomid tedavisi altindaki hastalarda koaglilasyon parametreleri takip
edilmelidir. Tek basina plazma hiicre hastaligi tedavisinin EHA’yi kontrol altina alip almayacagi yanit bekleyen bir
sorudur. Bu konuda genis kapsamli ¢alismalara ihtiyag vardir.
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P1- IGG KAPPA NON IGM WALDENSTROM MAKROGLOBLUNEMISi LENFO
PLAZMASITER LENFOMA OLGUSU

Giichan Alanoglu®

'Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji BD

Amag: Lenfoplazmasitik lenfoma (LPL) klonal kiiglik lenfositler, plazmasitoid lenfositler ve plazma hiicrelerinin
kemik iliginde ve bazen de dalak ve lenf diglimlerinde artisi ile karakterize bir kotliclil hastaliktir. LPL sikhkla
serumda immunglobulin artisi ile olmaktadir IgM artisi ve kemik iliginin tutulumu ile Waldestréom
makrogloblulinemisi (WM) olarak adlandiriimaktadir. non IgM LPL olgularin % 5 ini olusturup ¢ok nadir
saptanmaktadir. Bu sunumda bir IgG kappa non IgM WM LPI olgusu sunulacaktir.

Yontem:

Bulgu: Erkek hasta 66 yasinda, 2007 yilinda gece terlemesi ve ates yakinmasi ile basvurmus. Lenfadenopati,
karaciger dalak buyukligu saptanmamis. BK: 15300mm/3, lenfositoz mevcut Hb: 14 gr, Trombosit: 148000.
Biyokimyasl testleri normal. Kemik iligi aspirasyonda lenfoid infiltrasyon, biopsisinde CD 20, bcl-2 pozitif CD 23
fokal pozitif %80 sellulerite gosteren intertrabekuler noduler yapida lenfoid infiltrasyon olarak rapor edilmis.
Hasta takibe alinmis. Ancak gelmemis. Mayis 2023 de derin anemi ve pnémoni ile hastanemize génderilmis. Alti
ayda 10 kg kilo kaybi ve B semptomlari mevcut. Aksiller, servikal inguinal ¢ogul lenf diglimleri ele geliyordu.
Dalak kot alti 4 cm, BK: 3.500, Lenfosit: 2500, Hb: 6.9 gr, Trombosit: 105 000, Sedimentasyon: 140 mm /st, Total
protein 9.8, alblimin 2.56, IgG 5555, IgA: 138, IgM : 73. Hasta eritrosit slispansiyonu ile desteklendi. Kemik iligi
aspirasyonda lenfoid infiltrasyon saptanirken biopside kortkomeduller mesafeyi diffuz sekilde infiltre eden
lenfositler ve gruplar olusturan plazma hiicreleri izlenmistir. CD20, CD79, yogun pozitif, plazma hicrelerinde
CD138, CD38, MUM 1 Kappa yogun boyanmistir. Diger seri elemanlari baskilanmistir. Serum protein
elektroforezinde belirgin gama piki, immun fikzasyonda ise 1gG kappa monoklanalitesi gosterilmistir. Genetik
analizinde del 13q, 17 p del t(11;14) negatiftir. PET incelemesinde yaygin SUV max 4-10 arasinda olan ¢ogul lenf
digima tutulumu izlenmistir. Kemik iliginde diffuz disiik diizeyde artmis tutulum mevcuttur. Sol aksilladan
yapilan eksisyonel biopside lenf nodunun yapisini bozan lenfoid ve plazma hiicre infilrasyonu rapor edilmis.
Immunhistokimya kemik iligi ile ayni 6zellikte olup Ki 67 %10. Hastada non IgM WM LPL diusiinilerek endikasyon
disi onay! ile BDR bortezomib diisiik doz dexametazo ve rituximab protokolii baslandi. En son Nisan 2024 de son
dozunu aldi Cekilen PET ile tam gerileme saptanarak hasta takibe alindi. Halen transflizyon ihtiyaci olmaksizin
takip edilmektedir.

Sonug: Tartisma: non IgM WM LPL ¢ok nadir rastlanan bir durumdur. Kirkbes LPL ve 142 WM hastasinin
karsilastirildigi yayinda ortanca yasin benzer oldugu, kadinlarda daha sik oldugu, olgularin daha ¢ok lenf bezi ve
dalak buytumesi, nod disi tutulumlar ile basvurdugu goézlenmistir. MYD88(L265P) mutasyonu agisindan fark
olmadig bildirilmistir. LPL hastalarinin daha ¢ok antrasiklin temelli , WM ise alkile edici tedaviler aldigi rapor
edilmistir. Bes yillik overall yasam acisindan fark saptanmamistird,. isve¢ lenfoma kayit sisteminin verilere gore
1511 WM/LPL olgusu degerlendirilmis, 33 adet kesin non IgM WM LPL olgusu degerlendirilmistir. Kesinlesen 983
WM olgusu ile karsilastirildiginda non WM LPL olgularinin daha geng¢ oldugu, yliksek LDH gibi kot prognoz
kriterlerine sahip oldugu, tanida anemi, lenfositozun belirgin olup semptomatik olmalari nedeniyle tanida tedavi
aldiklar bildirilmistir. Sonugc olarak iki grup arasinda klinik farkliliklar oldugu ancak yasam acisindan fark olmadigi
ifade edilmistir2. 1. Varettoni M, . Am J Hematol. 2019 Nov;94(11):1193-1199. 2. Brandefors L, Br J Haematol.
2022 Mar;196(6):1362-1368.



P2- NADIR GORULEN BIR ANTITE: DUODENAL TiP FOLIKULER LENFOMA

ilknur Nizam Ozen',Fatma Aykas,Vuslat Zorlu Geng?,Ramazan Erdem’,Vedat Aslan’,
Volkan Karakus:,Erdal Kurtoglu*

'Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi, 2Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi i¢ Hastaliklar
Klinigi

Amag: Duodenal tip folikiler lenfoma nadir gorilen ve olduk¢a indolen seyreden bir folikiiler lenfoma
varyantidir. Yayihmi bagirsaklarla sinirlidir ve progresyon sikligi olduk¢a duslktir. Burada karin agrisiyla
basvuran ve karinda dev kitle tespit edilen hastaya duodenal tip folikliler lenfoma tanisi konmasi siirecinden
bahsedilecektir.

Yontem:

Bulgu: Elli iki yasindaki kadin hasta 15 glndlr olan karin agrisi nedeniyle Gastroenteroloji poliklinigine
basvurmus. Fizik muayenede orta hatta kitle ele geldigi icin istenen batin ultrasonunda paraaortik alanda iki
tarafli 8.5x12 cm kitle lezyonu izlenmis. Bunun Uzerine batin ve pelvis bilgisayarli tomografisi, alt ve st GIS
endoskopisi planlanmis. Tomografide sag paraaortik alanda sag bobregi laterale iten 90x80 mm, solda iliak
bifurkasyon dizeyinden inferiora uzanan 11.5x9 cm kontrast tutulumu goésteren yumusak kitle lezyonlari
izlenmis. Ust GIS endoskopide duodenumda lenfanjiektazi benzeri gériiniim izlenmis. Burdan alinan biyopside B
hicreli lenfoma distnilmis. Ardindan yapilan kolonoskopide ileumda gorilen nodiler gériiniimden 6rnekleme
yapiimis ve patoloji raporunda disiik dereceli lenfoma olasiligindan bahsedilmis. Hasta bize bu raporlarla
basvurdugunda kasiga vuran karin agrisi sikayeti mevcuttu. Hasta B semptomu tanimlamadi. Fizik muayenede
orta hatta agrili olmayan, en biyiigii yaklasik 10 cm olan birkac adet kitle palpe edildi. istenen PET-BT’de pelvisi
dolduran, en bilyigiu 12x8.5x14.5 cm olan ve en yiiksek SUV-max’t 16 olan multipl kitleler izlenince alinan
ornekler lenfoma deneyimi yiiksek olan dis merkez patoloji laboratuarina yonlendirildi. Burada hastaya
duodenal tip folikiler lenfoma tanisi koyuldu. PET-BT'de SUV-max’i yiksek masif kitleler olmasi nedeniyle
hastaya sistemik tedavi verilmesi planlandi ve R-CHOP tedavisine baslandi.

Sonug: Duodenal tip lenfoma 2016 WHO siniflama giincellemesinde tanimlanmis olan, 6zellikle duodenumun
ikinci kismi olmak Uzere ince bagirsagi tutan, nadir bir folikller lenfoma turidir. Cok az semptom verir ve
prognozu oldukga iyidir. Yiksek dereceli lenfomalara déniisiim ¢ok nadir goriliir. Tedavi stratejileri izle ve bekle,
rituksimab monoterapisi ve radyoterapidir. Bizim hastamizda batin icinde basiya neden olan masif kitleler
olmasi nedeniyle sistemik kemoterapi tercih edilmistir.

10



P3- iMMUN TROMBOSITOPENI OLARAK YANLIS TANI KONULAN EDINiLMI$
AMEGAKARYOSITIK TROMBOSITOPENI: BiR OLGU SUNUMU

Serkan Giiven®
'*Mehmet Akif Ersoy Devlet Hastanesi

Amag: Edinilmis amegakaryositik trombositopeni, diger hiicre serilerinin hematopoezinin korunmasiyla birlikte
ciddi trombositopeniye neden olan nadir bir kanama bozuklugudur. Birgok vakaya yanlis tani konmakta ve
immun trombositopeni olarak tedavi edilmektedir.

Yontem:

Bulgu: Viicutta morarma sikayeti ile klinigimize basvurmus olan ve bakilan tetkiklerinde izole derin
trombositopeni saptanmis 21 yasinda bir kadin hasta, klinigimiz de degerlendirildi. Idiopatik trombositopenik
purpura(ITP) dusinilen hastanin trombosit sayisinin 12 x 103/uL oldugu gorildi. Hemoglobin dizeyi 10,7
g/dL(demir eksikligi anemisi) ve normal beyaz kan hiicresi sayisi saptandi. Fizik muayene de dikkat cekici bir
durum yoktu. HIV, hepatit C virGsl ve karaciger fonksiyon testlerinin yani sira pihtilasma paneli, antinlkleer
antikor paneli ve romatoid faktori iceren calismalar normal sonuglar verdi. B12 vitamini ve folat dizeyleri
normaldi. Periferik yayma da trombosit sayisinin azalmasi disinda dikkat c¢ekici bir bulgu yoktu. Yapilan batin
goruntlilemesinde splenomegali veya malignite saptanmadi. Hastaya giinde 1 mg/kg olmak lizere prednizon
tedavisi baslandi ve trombosit sayisinda bir miktar iyilesme oldugu gortldi. Ama kisa slirede trombosit sayisi
tekrar dustl. Hastanin trombosit degerlerinin ylikselmemesi nedeniyle IVIG ve eltorombag tedavileri denendi.
Trombosit degerlerinde yiikselme hafif diizeyde oldu. Sonrasinda kisa sirede distlgli gozlendi. Kanamasi olan
hastaya trombosit replasmani yapildi. Trombosit replasmani sik olarak tekrarlanmak zorunda kalindi. Trombosit
replasmanlarindan sonra kisa bir sireligine trombosit degerlerinde yiikselme oldugu gozleniyordu. Fakat bir iki
gln icerisinde disme egilimi oluyordu. Kanamalari nedeniyle hastada derin demir eksikligi anemisi gelisti.
Eritrosit replasmanlari yapildi. Eritrosit replasmanlarida sik olarak almaya basladi. Hastanin kisisel veya aile
oykisiinde kanama bozukluklari, romatoid artrit veya lupus gibi otoimmin bozukluklar veya malignite yoktu.
Kemik iligi biyopsi drneginde sellilarite orani %40 olarak saptandi. Eritroid seride hiperplazi, miyelodisplastik
sendromun (MDS) morfolojik kaniti olmaksizin megakaryositer seride belirgin supresyon iceren hiposeliiler
kemik iligi saptandi. Floresan in situ hibridizasyon ve sitogenetik test sonuglari MDS agisindan negatifti. Kemik
iliginin akis sitometrisi sonuglari monoklonalite veya malignite géstermedi. Myeloid genisletilmis (141 gen) yeni
nesil sekanslama analizi sonucunda prognostik, diagnostik ve terapotik agidan anlamli  bir varyant
saptanmamistir. Kemik iligi biyopsi 6érnegi ITP'den ziyade amegakaryositik trombositopeni ile uyumluydu. Clinki
ITP'de kemik iliginde genellikle megakaryositlerde kompansatuar bir artis vardir. Vakamizda edinilmis
amegakaryositik trombositopenin sebebini saptayamadik.

Sonug: Hastanin kanamasinin sik olmasi ve mevcut tedavilere cevap vermemesi nedeniyle kemik iligi

transplantasyonu planlandi. Babadan haploidentik allojenik kemik iligi transplantasyonu yapildi. Hasta stabil
olarak izlenmektedir.
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P4- MiYASTENIA GRAVIS HASTASINDA GELISEN HEPARIN iLiSKiLi TROMBOSITOPENI

Rashad Malikli*,Fatos Dilan Késeoglu*
Yizmir Bakirgay Universitesi i¢c Hastaliklari Anabilim Dali

Amag: Heparin iliskili trombositopeni (HiT), trombosit faktér 4 (PF4) ve heparin komplekslerini taniyan
antikorlarin neden oldugu protrombotik bir hastaliktir. Unfraksiyone ve distk molekdl agirlikh heparine
maruziyet sonucu gelisen ve hayati tehdit eden bir komplikasyondur. HiT, cogunlukla hastanede yatan
hastalarda rutin heparin kullanimi sonrasi goriilen kiniko-patolojik bir sendrom olup trombositopeni ve tromboz
birlikteligi ile 6ne ¢ikar. Taninin gogunlukla atlandig diisiintlmektedir ve tanidan sliphe duyulmasi taniya giden
altin yoldur. Klinik degerlendirme igin 4T olasilik skorlamasi yapilmalidir. Kortikosteroid direngli miyastenia
gravis hastasinda plazmaferez sonrasi tespit edilen HIT vakasini farkindaligin artmasi amaciyla paylasmak istedik.

Yontem:

Bulgu: Yutma gliclGgl ile basvuran 65 yas erkek hasta miyastenia graves tanisi alarak ngroloji servisine yatirildi.
ilk basamak kortikosteroid tedavisi verilen hastanin bulgularinda gerileme olmamasi {izerine plazmaferez karari
alindi ve toplam 5 giin, giinde tek seans olmak Uzere plazmaferez uygulandi. Hemogram, biyokimya ve
koagiilasyon testlerinde plazmaferez dncesi bir anormallik saptanmayan hastada plazmaferez son seans ertesi
glnd alinan kan tahlillerinde trombositleri kademeli olarak dismeye basladi. Glinlik hemogramda trombosit
degeri kademeli diisen hasta trombosit sayisi 50 bine dislince hematolojiye konsulte edildi. Herhangi bir
kanama bulgusu Imayan hastanin periferik kan yaymasinda trombosit sayisi hemogramdaki degeri ile
uyumluydu. Oncesinde heparin maruziyeti olmayan hastada plazmaferez sonrasi 5. giinde baslayan bu kademeli
trombosit disusii ile HIT olabilecegi diistiniildii. Hastanin 4T skoru 7 olarak hesaplandi. Anti PF-4 antikoru
bakilamayan hastada tromboz saptanmadi ancak d-dimer Olclilemeyecek kadar vyiksekti, bu nedenle
saptanamayan trombozun varhgi yiliksek stpheli olarak degerlendirildi. Femoral katateri hemen cikarilan
hastaya glinde tek doz fondaparinux baslandi. Saglik Bakanligi’'ndan endikasyon disi ila¢ kullanim onayi alindi.
Fondaparinux tedavisi ile trombositler kademeli olarak yiikseldi ve d-dimer geriledi. Miyastenia gravis bulgular
gerileyen ve remisyonda olan hasta, halen fondaparinux tedavisi altinda takiplidir.

Sonug: HIiT heparin maruziyeti olan hastalarda trombositopeni ve/veya tromboz gelismesi durumunda akla
gelmesi gereken bir komplikasyondur. Kalp damar cerrahisi ve ortopedi post-operatif vakalarda yiiksek insidansi
ile bilinen, ge¢ tani konuldugunda mortal komplikasyonlar dogurabilen bir durumdur. Plazmaferez ve diyaliz
sonrasi heparin maruziyeti ile gelisen trombositopeniler, HIT agisindan akilda tutulmalidir. Miyastenia gravis
hayati tehdit eden bir noérolojik hastalik olup, plazmaferezin yaygin uygulandigi bir hasta grubudur. Bu hasta
grubunda trombositopeni gelisirse, 4T skoruna bakilmali, dnceki heparin maruziyetleri sorgulanmali ve tromboz
acisindan genis bir klinik degerlendirme yapilmalidir. HiT tanisi yiiksek siipheli olan vakalarda heparin ve
trevleri kontrendike kabul edilmelidir.
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P5- VEXAS SENDROMU; ACIKLANAMAYAN BAS AGRISININ ESLIK ETTiGi OLGU

Fadime Nurcan Alhan',Unal Atas’,Dilek Beypinar:,Seving Sahin*

'Alanya Egitim ve Arastirma Hastanesi, i¢ Hastaliklari Departmani, Hematoloji Birimi, Alanya/Antalya

Amag: VEXAS sendromu (Vakuoller, E1 enzimi, X'e bagh, Otoinflamatuar, Somatik) tekrarlayan atesler, sistemik
inflamasyon bulgulari, makrositer anemi 6n planda olmak (izere sitopenilerin eslik ettigi bir dizi semptom ve
bulgularla karakterize bir hastaliktir. ilk olarak 2020'de karakterize edilen ve ubikitin benzeri degistirici aktive
edici enzim 1'i kodlayan bir X kromozomu geni olan UBAl'deki somatik mutasyonlardan kaynaklanan bu
otoinflamatuvar sendrom oldukga nadirdir. MDS’ye eslik eden otoimmun hastalik kavrami uzun yillardan beri
bilinen bir durum olsa da VEXAS sendromunda bu iliski alenen ortaya konulmus gortilmektedir. Bu durum, ayri
bir klinik antite olarak ortaya konulan VEXAS sendromunun epidemiyolojisi, patofizyolojisi, eslik edebilecek yeni
bir cok bulgusuna ve tedavi se¢eneklerine olan ilgiyi artmistir. Bu yazida, hem vaka bazinda hem de toplum
tarama calismalarinda 6n planda olmayan, herhangi organik bir patolojiye baglanmayan ve nedeni
aciklanamayan uzun sureli bas agrisi ile prezente ve epididimit/orsit gézlenen bir VEXAS sendromu sunulmustur.

Yontem:

Bulgu: Yaklasik 6 haftadir olan ve gorintileme bulgularinda herhangi bir organik patoloji saptanmayan bas
agrisi ve bacaklarda on planda ciltten kabarik papiler dokiintiileri nedeni ile tetkik edilen 80 yasinda erkek
hasta, makrositer anemi ve trombositopeni nedeni ile klinigimize konsulte edildi. Daha 6nce bilinen diyabetes
mellitus ve hipertansiyon disinda kronik hastaligl dykiisii olmayan hastada, herhangi bir nutrisyonel eksiklik ve
hemoliz lehine bulgu saptanmadi. Gorlintlilemelerde plevral efflizyonu olan hastanin tetkik siirecinde iken sag
dizinde artrit bulgulari ve testiste epididimit/orsit bulgulari gelisti. Cilt biyopsisinde ‘kiicik damar
notrofilik/l6kositoklastik vaskiiliti’ saptandi. Paraproteinemisi olmayan hastaya MDS/VEXAS sendromu 6n tanisi
ile yapilan kemik iligi aspirasyonunda vokuollii myeloid prekirsor hiicreler izlendi. Kemik iligi biyopsisi, her (g
seride displazi ile birlikte vokuollii bazi myeloid prekiirsorlerin izlendigi, blast artisi olmayan hiperseliler kemik
iligi olarak raporlandi. Kromozom analizinde, 20 metafazda Y kromozom kaybi saptanirken, MDS'yi destekler
FISH bulgusu yoktu. Ek olarak gdnderilen yeni nesil DNA dizi analizinde UBA1 c.121A>G(p.Met41Val) mtasyonu
saptandi. R-IPSS disuk risk MDS eglik eden VEXAS sendromu tanisi konulan hastayalmg/kg/gin
metilprednizolon baslandi. Vaskiilitik dokintuleri, artrit ve epididimit bulgulari ile bas agrisi semtomlari belirgin
olarak geriledi. Replasman ihtiyaci gerekmeyecek diizeyde sitopenileri olan hastanin metilprednizolon dozu 16
mg’a kadar disirildi. Ancak takiplerinde hastane yatisi gerektiren pnémoni gelisen hasta enfeksiyon kaynakli
vefat etti.

Sonug: VEXAS sendromu oOn planda ileri yas erkekleri gorilmektedir. Hastalarda otoinflamasyon kaynakli
degiken bulgular tanimlanmis olup, ates, farkli cilt lezyonlari (papdil, infiltre plaklar, nodiiller, livedo racemosa..),
notrofilik dermatoz, kiglk/orta damar vaskuliti, airucular veya nasal kondritler, romatoid artrit veya
spondiloartropati benzeri artrit veya artralji, periorbital 6dem, lveit ve sklerit gibi ocliler tutulumlar, plevral ve
peritoneal efflizyonlar, pulmoner infiltratlar, gastrointestinal ve santral sinir sistemi tutulumu kaynakli bulgular
bildirilmektedir.Serilerde VEXAS sendromuna en fazla eslik eden hematolojik anormallik, 6zellikle kemik iliginde
vokuolli myeloid prekirsor hiicrelerin izlendigi myelodisplastik sendromu (MDS) olup, bunun disinda plazma
hiicre hastaliklar, arteriyel ve vendz trombotik siiregler goriilebilmektedir. Olim orani %12-40 arasinda
degisirken, 6liimler genellikle enfeksiyon ve miyelodisplastik sendromlarin ilerlemesine baghdir. inflamatuar
belirtiler yliksek doz glukokortikoidlerle iyilesse de hastalar bunlari birakmakta zorlanir. JAK inhibitorleri ve
tosilizumab gibi hedefe yonelik ajanlar kullanilabilmektedir. Hipometile edici ajanlar ve nadiren allojenik kok
hicre nakli bazi direncli hastalarda etkili olabilir.
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P6- BLASTIK PLAZMASITOID DENDRITiIK HUCRELIi NEOPLAZI TANILI OLGUDA ALLOJENIK
HEMATOPOIETIK KOK HUCRE TRANSPLANTASYONU SONRASI SEREBRAL
TOKSOPLAZMOZ

Kadir Gokhan Yiicel*,Sevgiil Cil Kazan?,Gaglayan Merve Ayaz Ceylan’,Siikrii Tansuhan Cetiner?,
Merve Cagla Korkmaz?,Utku lltar;,0rhan Kemal Yiicel?,0zan Salim? Levent Undar:

‘Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, 2Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji
Bilim Dali, *Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Enfeksiyon Hastaliklari Anabilim Dali

Amag: Toksoplazmoz, allojenik hematopoietik kdk hiicre nakli (AHKHN) sonrasi nadir gorilen ancak siklikla
yasami tehdit edebilen bir enfeksiyondur. Erken tani ve tedavi yasamsal 6neme sahiptir. immunsuprese
hastalarda goérilen toksoplazma enfeksiyonlarinda en sik olarak santral sinir sistemi tutulumu gorilmektedir.
Daha sonra korioretinit ,akciger ve kalp tutulumlari gelmektedir.

Yontem:

Bulgu: 49 yas, erkek, Blastik Plazmasitoid Dendritik Hiicreli Neoplazi tanili hastaya indiiksiyon kemoterapisi
sonrasi HLA 9/10 uyumlu akraba disi vericiden Nisan 2023’te myeloablatif hazirlama rejimi (Flu+Bu, GvHH
profilaksisi Mtx + ATG + CSA ) ile AHKHN yapildi. Nakil sonrasi erken dénemde D+9’ da CMV viremi saptandi,
valgansiklovir oral ajan tedaviye eklendi. D+15’de nétrofil, D+17’de trombosit engraftmani gergeklesti. Nakil
sonrasl 1l.ayda kemik iligi aspirasyonu sonucu tam remisyon ve %93 kimerizm ile uyumluydu. Nakil sonrasi
2.ayda biling bulanikhgi ,s6zel yanitta azalma, konusmada zorlanma sikayetleri ile acil servise basvuran hastanin
beyin MR’Inda 6demato6z sinyal artislarinin eslik ettigi en bliyigl 2 cm boyutunda (temporal bolgede) kitlesel
lezyonlar (metastaz?) tespit edildi. Norosirurji tarafindan opere edilen hastanin patolojisi toksoplazmoz ile
uyumlu geldi. Enfeksiyon hastaliklari tarafindan intravendz trimetoprim /sulfametoksazol baslandi. 3 haftalik
tedavi sonrasi beyin MR’inda lezyonlarda progresyon olusmasi nedeniyle yurt disi ilag temini ile primetamin +
sulfadiazin + folinik asit rejimine gecildi. ila¢c teminine kadar gecen siirede tedaviye intravenéz klindamisin
eklendi. Toxoplazmoz sonrasi immunsupresif tedavisi azaltilan hastada diyare, karin agrisi sonrasi biyopsiyle
gosterilmis grade 2 GiS GvHH gelismesi (izerine CSA dozu arttirildi ve yiiksek doz steroid baslandi. CSA + steroide
ragmen GIS semptomlari gerilemeyen (evre 3 GiS GvHH) hastada, ruksolitinib ve ekstrakorporeal fotoferez (ECP)
tedavileri ile yanit alindi. GiIS GvHH’na y&nelik hemsirelik bakimi ve nutrisyonel destek hastaligin evresine gére
planlandi. Beraberinde toxoplazmoz tedavisine de devam edildi. Takipleri hematoloji ve enfeksiyon hastaliklari
tarafindan beraber yiratuldi. Kontrol beyin MR’inda tedavi yaniti olan hastaya toplamda 1 yil toxoplazmoz
tedavisi verildi. GvHH kontrol altinda olan hastada steroid, CSA ve ECP stoplandi , halen ruksolitinib tedavisi
almaktadir. Tam remisyon ve %100 kimerizm ile izlenmektedir

Sonug: AHKHN sonrasi erken ddnemde , toxoplazmoz akilda tutulmasi gereken nadir bir enfeksiyoz
komplikasyondur. Erken tani ve uygun tedavinin baslatiimasi ile sagkalim artirilabilir. AHKHN sonrasi yakin takip
onemlidir ve olgumuzda oldugu gibi birden fazla komplikasyonun ydnetimi zor olabilmektedir. Hastalarin bu
zorlu siirece uyum saglayabilmeleri igin, onlara rehberlik eden profesyonel bir ekibe ihtiyaglari bulunmaktadir.
Bu siirecin koordinasyonu bilgi ve tecriibe gerektirir
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P7- MULTIPLE MYELOM iLiSKiLi EDiINiLMi$ VON WiLLEBRAND SENDROMU

Firdevs Pelin Eskin',Piisem Patir,Erdal Kurtoglu*

'Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Edinilmis von Willebrand sendromu (AvWS), kalitsal von Willebrand hastaligina (vWD) benzer laboratuvar
bulgulari ve klinik sunumlarla karakterize daha 6nce kisisel veya ailesel kanama 6ykisl olmayan hastalarda
gorilen nadir bir kanama bozuklugudur. Kardiyak hastaliklar, solid ve hematolojik kanserlerden otoimmiin,
enfeksiydz hastaliklara kadar birgok altta yatan hastalik AvWS ile iligkilidir. AvWS'nin patofizyolojisinde ¢esitli
mekanizmalar gosterilmektedir, bunlarin ¢ogu dolasimdaki vVWF'nin artan bozunumuna veya temizlenmesine yol
acmaktadir. Multiple Myelom’a (MM) bagli gelisen edinilmis von willebrand sendromu olgumuzda, o6zellikle
hematolojik bozukluklarla iliskili vakalara odaklanarak AvWS'nin mekanizmalari, tanisal, klinik ve terapotik
yonleri hakkindaki glincel bilgileri gézden gecirmek amaglanmaktadir.

Yontem: Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi hematoloji klinigine, 2023 yilinda dis eti kanamasi ile basvurup
Multiple Myelom iliskili AvWS tanisi konulan vakamizi takdim etmek istiyoruz.

Bulgu: Case Report 63 yasinda bir erkek hasta, spontan diseti kanamasi ile dahiliye polikliniginden yonlendirildi.
Tibbi 6zge¢misinde kronik hastalik, kanama diatezi ve ila¢ kullanimi yoktu. Hemogramda normal I6kosit ve
trombosit sayimlariyla normositer anemi mevcuttu. Normal protrombin zamani ile aktive parsiyel tromboplastin
zamani (APTT) hafifce uzamisti ancak normal plazma karistirma testi ile tam dizeltilmesi bir pihtilasma
inhibitdérand disladi. Lupus antikoagtilani taramasi da negatifti. Faktor VIII koaglilan aktivitesi normal araligin alt
sinirinda, von Willebrand faktér antijeni disik, ristocetin ko-faktor aktivitesi diistik idi. Serum total protein
yuksekligi gozlemlenmesinin ardindan bakilan serum Ig dizeylerinden IgM'nin 75,9 g/L seviyesinde ytksek
oldugu gorildi, protein elektroforezinde serum M protein: 4,5 g/dL, serum immunofiksasyonda IgM kappa (k)
bandi saptandi. Kemik iligi biyopsisinde, yogun interstisyel plazma hiicre infiltrasyonu (%25), artmis hiicresellik
(%75) tespit edildi; bu hiicreler immiinohistokimyasal analizde CD38, CD138 IgM ve k hafif zincirleri igin pozitif,
ancak CD20, CD25, Siklin D1 negatifti. Megakaryositik ve miyeloeritroid serilerde azalma gorildi. Karin
ultrasonu hepatosplenomegali veya lenfadenopati goriilmedi. Cilt alti yag dokusu biyopsisi ile amiloidoz dislandi.
Bu bulgulara dayanarak Multiple Myelom ile iliskili AvWS tanisi konuldu. Hastaya sekiz kiirlik VRD tedavisi
uygulandi. Parsiyel yanit(PR) gelisen hastaya Otolog KiT uygulandi. OKIiT sonrasi PR’de refrakter seyreden
hastaya NRd tedavisi baslandi. (IgM 6 g/L, normal hemoglobin ve hemostaz test degerleri mevcut). NRd tedavisi
altinda takibine devam edilmektedir.

Sonug: AvWS, genellikle bazen siddetli olabilen hafif ila orta hemorajik semptomlarla karakterize, oldukca
heterojen bir kanama bozuklugudur. Kanama diatezi genellikle ge¢miste ve ailesinde kanama 6ykisl olmayan
kisilerde yasamin oldukga ge¢ donemlerinde ortaya cikar. Baslica semptomlar, kalitimsal vWD'ye benzer hafif ila
orta siddette mukokutandz kanama (ekimoz, epistaksis, menoraji, gastrointestinal sistem kanamasi) veya
ozellikle FVIII:C dislik oldugunda travma veya cerrahi prosedirlerden sonra asiri kanamadir. Lenfoproliferatif
bozukluklar AvWS vakalarinin %30 ila %48’ini olusturur. Vakamizda VRd tedavisinin ardindan monoklonal
paraproteinlerin ortadan kaldirilmasiyla AvWS remisyona ulasti. Kanamanin kontrolii veya dnlenmesinin yani
sira, AvWS’de tedavinin temel dayanagi altta yatan hastaligin ortadan kaldiriimasidir.
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P8- ORAK HUCRELi ANEMILi OLGUDA SPLENOMEGALI

Gamze Akbulut®, irfan Yavasoglu®

'Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiltesi i¢c Hastaliklari Anabilim Dali, Aydin, 2Aydin Adnan Menderes
Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Aydin

Giris: Orak hiicre anemisi (OHA) diinyada en sik goriilen hemoglobinopatilerden biridir. B-globin zincirinin 6.
pozisyonunda glutamik asitin valinle yer degistirmesi soncunda anormal bir hemoglobin (Hb) olan Hb S olusur.
Otozomal resesif kalitim gosteren bu hastalikta Hb S’i homozigot durumda tasiyan hastalar icin OHA terimi
kullanihirken, Hb S’i diger hemoglobinlerle birlikte tasiyan kisilerde goriilen tabloya oraklasma sendromlari
denilmektedir. OHA tasiyicihg sikligi Tiirkiye genelinde % 0.3-0.6 arasindayken, 6zellikle Cukurova bolgesinde
bazi yorelerde bu siklik %3-44’e ulasmaktadir.

Olgu: 27 vyas erkek hasta karin agrisi, halsizlik,yorgunluk sikayetleri nedeniyle tarafimiza basvurdu.Fizik
muayenesinde karaciger kot alti 9 cm, dalak kot alti 10 cm palpe edildi.

Laboratuar bulgularinda hb:13.1 gr/dl mcv:76 fL plt:172000 hiicre/ml LDH:306 U/L hb elektroforezde HBS
%35.42,HbAO %55.34 idi;direkt coombs negatif,PNH negatifti.Portal doppler us de portal ven gapi 11 mm,akim
hizi 10 cm/sn altinda,PHT acisindan anlamli,safra kesesi limeninde 16 mm blyikiginde tas ile uyumlu
gbrinim,dalak alt polde intrakapsiiler yerlesimli 8 cm semisolid alan(hematom?)mevcut.Kemik iligi aspirasyon
biyopside normoselliiler kemik iligi patolojisi,reaktif retikllin lif artmamisti mevcut..Orak hiicreli anemi tanisiyla
hastaya ASA 100 mg,folik asit 5mg,hidroksilire 500 mg baslandi.

Tartisma: Agri ataklarinin sayisi, agrinin nasil tanimlandigina baglh olarak biraz 6zneldir. Genellikle agri ataklarini,
yilda iki ila Gg kereden fazla meydana geliyorsa ve opioid agri kesiciler veya evde, acil serviste, hastanede veya
glnlik klinikte tedavi gerektirecek kadar siddetliyse sik olarak kabul edilir. Hidroksilre, vazo-oklizif agriyi
azaltmak icin en etkili tedavidir ve genellikle tim yas gruplari icin ilk tercih edilen ilactir.Orak hiicreli anemide
genellikle splenik sekestrasyon krizine bagl olarak otosplenektomi beklerken bu hastada splenomegali
gorilmekteydi.

Kaynak: 1. Turk hematoloji dernegi-vi.b6lim 2. Up to date
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P9- 5Q SENDROMU MDS TANILI OLGU

Isil Colak®

‘Aydin Adnan Menderes Universitesi Hastanesi

Amag: Miyelodisplastik sendrom(MDS), klonal hematopoez,sitopeniler ve displastik hiicresel morfoloji ile
karakterize heterojen bir hematolojik neoplazidir.Hastalar; anemi, enfeksiyon, kanama ve akut miyeloid
I6semiye veya kemik iligi yetmezligine donlsiim dahil olmak lzere MDS'nin diger komplikasyonlariyla iliskili
semptomlar yasayabilir

Yontem: WHO siniflamasina gére MDS alt tipleri; artmis blasth refraktor anemi 1 ve 2,siniflanmamis MDS, izole
5q delesyonu seklindedir.

Bulgu: 70 yas kadin hasta 4 yil 6nce nisan ve mayis olmak Uzere birer ay arayla pankreatit nedeniyle tekrarlayan
hastane yatislari olmus.Pankreatit etiyoloji olarak kolelitiyazis saptanmis.Genel cerrahi tarafindan opereasyon
planlanan hastada bisitopeni saptanmasi lzerine tarafimiza yonlendirilmis.Hastanin halsizlik ve yorgunluk
sikayetleri vardi.B semptomlari yoktu. HSM yoktu ve LAP saptanmadi. Alinan kan tahlillerinde hgb:9,5. Htc:30.
Mcv:95,9 wbc:4100. Neu:1170. Plt:297bin olarak saptandi.Hastaya KiAB yapildi,eritroid seride displazi bulgulari
saptandi blast orani %3 idi.Blastik hiicre artisi gosteren kemik iligi MDS tanisiyla Eylil 2021 AZA KT protokolii
baslandi.Revlimid ve ecopirin tedavileri diizenlendi.Mart 2022 tarihinde alinan FiSH analizinde 5q delesyonu ve
TP53 pozitif saptandi. 23.04.2024 tarihinde yapilan FiSH analizinde “interfaz FISH analizi sonucu incelenen 120
interfaz nukleusun 22’sinde (%18,3) EGR1 bélgesinde tek sinyal/delesyon gozlenmistir.”’seklinde raporlanmistir.
18.07.2024 tarihinde yapilan FiSH analizinde “interfaz FISH analizi sonucu incelenen 200 interfaz niikleusun
16’sinde (%8) EGR1 bolgesinde tek sinyal/delesyon gozlenmistir.”’ seklinde raporlanmistir.

Sonug¢: MDS’'nin hematopoetik kok hiicredeki mutasyonlardan kaynaklandigi gésterilmistir.Bir¢ok durumda,MDS
ile iliskili mutasyonlarin mevcut oldugu ancak MDS'nin karakteristik belirtilerinin (displazi ve inefektif
hematopoez) bulunmadigl potansiyeli belirlenmemis klonal hematopoez zemininde ortaya c¢ikar. MDS'li
hastalarin yaklasik %50’sinde kemik iligi hiicrelerinde klonal kromozomal anomaliler saptanabilmektedir. Belirli
kromozomal anomalilerin saptanmasi, bazi olgularda MDS'nin  AML'den ayrimini saglar, MDS’nin
siniflandiriimasinda yardimci olur ve prognostik risk gruplarinin belirlenmesinde ve tedavi kararinin verilmesinde
major faktordir.Standart karyotipleme ile 220 metafaz elde edilememe riski de gz 6niinde tutularak MDS
iliskili FISH paneli yapilmasi da 6nerilir. TP53’teki anomaliler, alkilleyici ajanlara veya radyasyona 6énceden maruz
kalan tedavi iligkili MDS’li hastalarda daha yaygindir. %5 kompleks karyotipe eslik eder. Del(5q) olgularinin %15-
20’sinde saptanabilir. Mutant olmayan tip TP53 kaybi tedaviye direng ile iliskilidir ve IPSS risk skorundan
bagimsiz olarak koétu prognoz ile iliskilidir.
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