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$1-VON WILLEBRAND HASTALIGI TANISIYLA TAKiP EDILEN HASTALARIN
RETROSPEKTIF TiP TAYiNi: TEK MERKEZ DENEYiMi

Elif isbilen?, Aysegiil Bilyiikbebeci', Abdiilkadir Kaya?, Vahap Okan?, Sinan Akbayram?

'Gaziantep Universitesi Tibbi Biyokimya Anabilim Dali, 2Gaziantep Universitesi i¢ Hastaliklari Anabilim
Dali, 3Gaziantep Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Amag: Von Willebrand hastaligi (VWH) von Willebrand faktérinin (VWF) kantitatif veya kalitatif
bozuklugu nedeniyle olusan ve sik gérilen bir kalitsal kanama bozuklugudur. Laboratuvar sonuglarina
gore genel popilasyonun %1’ni etkiler. Von Willebrand faktoriiniin (vWF) eksik veya defektif olmasiyla
karakterize olup, etkilenmis bireylerde mukokiitandz kanama gibi hafif ile orta derecede kanama
semptomlarina yol agar. Von Willebrand Hastaligi tg¢ alt tipte gruplandirilir: kismi(goreceli) kantitatif
eksiklik (tip 1), kalitatif defekt (tip 2) ve komple kantitatif eksiklik (tip 3). Tip 2 Von Willebrand Hastalig
fenotipik farklliklar temel alinarak ayrica dort gruba ayrilir (2A, 2B, 2M, 2N). Bu ¢alismanin amaci Von
Willebrand Hastaligi tanisi ile takip edilen hastalarin mevcut laboratuvar sonuclari ile tiplerini tayin
etmek ve sikligini belirlemektir.

Yontem : Gaziantep Universitesi Sahinbey Arastirma ve Uygulama Hastanesi Pediatrik ve Eriskin
Hematoloji Kliniginde 2010-2019 yillari arasinda Von Willebrand Hastaligi tanisiyla takipli, 72 hastanin
retrospektif olarak mevcut laboratuvar sonuglari incelenmistir. Bu hastalarda trombosit sayisi, PFA-100
testleri(Kollajen-Epi, Kollajen-ADP) vVWF:Ag, vVWF:Rco, FVIII ve mevcut olan hastalar icin RIPA degerleri
degerlendirildi .VWH tipi her hasta icin kaydedildi.

Bulgu: Hastalara , trombosit diizeyi, PFA-100(trombosit fonksiyon analizérii-100) testleri, VWF: Ag,
FVIII, VWF: RCo duzeyi ve VWF: RCo / VWF Ag orani degerleri ile tip tayini yapildi. Tip 1,VWF: RCo /
VWF:Ag>0.5-0.7, Tip 2A, 2B ve 2M, VWF: RCo / VWF:Ag<0.5-0.7, Tip 2N ,FVIll'ye baglanan kusurlu VWF
(VWF: FVIIIB), Tip 3 VWF:Ag, VWF:RCo ve F8'in(F8<%10) siddetli eksikligi olarak tanimlandi. Tim
hastalarda bozulmus PFA-100 test degerleri mevcuttu.72 hastanin 26’si (%36.1) erkek, 46'si (% 63.8)
kadindi. 27 pediatrik hasta grubu icin yas ortalamasi 10, 45 eriskin hasta grubu icin yas ortalamasi 35
idi.Tip 1 VWH(VWEF seviyesi<30-40 IU/dL) %48.6 ile en yaygin tip olarak bulundu. Hastalarin %34.7 Tip
2, %5.5i Tip 3 ve %2.7’si Dusluk Vwf(35-50 IU / dL) olarak degerlendirildi. Hastalarin %8.3’l tani aninda
VWEF:RCo aktivitesi bakilmadigi icin siniflandirilamadi. Normal-diisik doz RIPA(Ristosetin Tarafindan
indiiklenen Trombosit Agregasyonu) testi sonucu olan Tip 2 hastalari degerlendirildi. Tip 2 Von
Willebrand hastalarinin % 2.7 si RIPA degerleri ile Tip 2B olarak degerlendirildi.

Sonug: Von Willebrand hastaligi siniflandirmasi, dogal olarak degisen vWF protein konsantrasyonlari
ve tek basit bir tanisal testin olmamasi nedeni ile zordur. VWF molekiiliindeki bozuklugun tipine gore
farkl 6zellikler gosterir. Ek olarak, multimer jel elektroforezi, kollajen baglanma testi(VWF:CB) ve gen
analizi VWH tip tayini icin ileri tetkiklerdir. VWH tiplerinin ayirt edilmesi VWH 2N ve hemofili A arasinda
veya VWH 2B ile “ trombosit tipi(PT) VWH” adl bir trombosit bozuklugu arasinda ayirici tani koymak,
hamilelik sirasinda desmopressin veya VWF kinetigi, tip 3 VWH olan hastalarda allo-immiinizasyon
riskini ongérmek ve genetik danismanlik igin yardimci olmak gibi birgok amag icin 6nemlidir.

Ng...
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S2-AFiBRINOJENEMI TANISIYLA iZLENEN HASTALAR: TEK MERKEZ DENEYIMI

Esra Pekpak’,Sinan Akbayram!
'Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali

Amag: Kalitsal fibrinojen eksiklikleri (afibrinojenemi and hipofibrinojenemi) ve yapisal anormallikleri
(disfibrinojenemi), Dinya Hemofili Federasyonu’nun vyillik verilerine gobre; nadir kanama
bozukluklarinin % 7’sini olusturmaktadir. Afibrinojeneminin toplumda sikligl ise 1/1.000.000 olarak
bilinmektedir. Afibrinojenemi hayatin erken dénemlerinde, cogunlukla yenidogan déneminde, gortlen
kanamalarla tani alir. Bu hastalarda dogum suireci ile iliskili kanama, stinnet sonrasi kanama ve sindirim
sistemi kanamalari gibi ciddi kanama bulgulari gérilir. Hipofibrinojenemili hastalarda ise tani daha ileri
yaslarda ve kanama semptomu olmadan, preoperatif koagiilasyon tarama testlerinde bozukluk sonucu
konulabilir. Afibrinojenemili hastalarda hemofili hastalari kadar agir kanamalar gérilmemekle birlikte
intrakranial kanama (iKK) gibi i¢c organlarda olusabilecek kanamalar hayati risk tasimaktadir.
Merkezimizde afibrinojenemi tanisi ile takip ettigimiz hastalarin tani ve izlemdeki kanama profilini
degerlendirmeyi amacladik.

Yontem: Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bolimi’miizde
Afibrinojenemi tanisi ile izlenen hastalar calismaya alindi. Dosyalari taranarak retrospektif olarak
veriler toplandi. Hastalarin tani anindaki yakinmalari, profilaksi kullanimi ve kanama o&ykdleri
degerlendirildi.

Bulgu: Afibrinojenemi tanisi ile izlenen 12 hasta degerlendirildi. Ortanca yaslari 131 ay (70-232 ay) idi.
Cinsiyet dagihmi agisindan farkhhk gorilmedi ( E/K:1/1). Hastalarin tani anida ortanca yaslari 6.5 ay (0-
13 ay) idi. Tani aninda hastalarin 2’sinde intrakraniyal kanama, 2’sinde gébek kanamasi, 1’inde topuk
kani alimi sonrasi kanama, 4’tiinde dis eti kanamasi, 2’sinde burun kanamasi ve 1’inde yumusak doku
kanamasi vardi. Tanida en sik basvuru nedeninin mukokitandz kanamalar oldugu goriildi. Laboratuar
incelemeleri degerlendirildiginde tim hastalarda PT ve aPTT degerleri uzun ve fibrinojen seviyeleri
tespit edilemeyecek kadar diisiiktii. intrakraniyal kanamasi olan iki hasta profilaksiye alindi; diger
hastalara ise kanadikca tedavi verildi. izlemde kanadikca tedavi alan bir hastada intrakraniyal kanama
gelisti, cerrahi gerekmeden faktor replasmani ile kanama rezorbe oldu. Bu hasta profilaksi programina
alindiktan sonra yeniden kanamasi olmadi. Kanadikga tedavi alan diger hastalarda aralikli mukokiitanoz
kanamalar disinda ciddi kanama gelismedi.

Sonug: Afibrinojenemi tanisi ile izlenen hastalarda siklikla mukozal kanamalar gériilmesine ragmen
intrakraniyal kanamalar basta olmak iizere, hayati tehdit eden kanamalar da goérilebilmektedir bizim
U¢ olgumuzda intrakraniyal kanama gelisti.
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S3-HEMOFiLi A VE B TANILI HASTALARIN ANNE, TEYZE VE KIZ KARDESLERINDE
HEMOFiLi TASIYICILIGININ ARASTIRILMASI VE TASIYICI BIREYLERDE X-
INAKTIVASYON CALISMASI

Nermin Guluzade?, Tahir Atik?, Yasemin Altuner?, Alper Ozcan?, Ekrem Unal®, Musa Karakiik¢ii®,
Hiiseyin Onay!, Tiirkan Patiroglu?

'Erciyes Universitesi, 2Ege Universitesi, *Multigen Saglk Hizmetleri, Ege Universitesi Teknokenti,
izmir, 3Kayseri Sehir Hastanesi

Amag: Hemofili, genetik olarak X’e bagl gecis gdsteren dogumsal kanama bozuklugudur. iki X
kromozomundan biri Faktor 8 (F8) veya Faktor 9 (F9) geninin bir mutasyonuna sahiptir ve bu durum
pihtilasma faktorl VIII veya IX seviyelerinde azalmaya neden olur. Tasiyicilar genellikle hemofili
belirtileri gostermezler. Clinkl bir X kromozomu anormal olsa da diger X kromozomu genellikle faktor
VIl veya IX Giretmek icin normal ¢alisir. Bununla birlikte bazi tasiyicilar kanama sorunlari yasamaktadir
ve bu durum onlarin fiziksel ve / veya duygusal refahlarini ve yasam kalitelerini etkileyebilir. Bazi
tasiyicilarda siddetli hemofili benzeri belirtiler vardir ancak bu olduk¢a nadirdir. Pihtilasma faktori
normalden daha dislk diizeyde ve kanama belirtileri olan bir kadina semptomatik hemofili tasiyicisi
denir. Bazen de uygun olmayan bir sekilde kaymis-X-kromozomu-inaktivasyonuna sahip heterozigot
hemofili A’li ve hemofili B’li kadinlar tarif edilmektedir. Calismamizin amaci hemofili A ve hemofili B
tanili hastalarin anne, teyze ve kiz kardesleri arasinda hemofili tastyicilgini tespit etmek icin plazma
faktor VIl veya faktor IX diizeylerini 6lgmek, daha dnce genetik mutasyon analizi yapilarak mutasyon
tespit edilen tasiyicilarda X-inaktivasyon calismasi yapmak ve boylece semptomatik hemofili
tastyicilarinda agir postpartum kanama, cerrahi islemler veya invaziv girisimler sonrasi kanama riskini
onceden belirlemektir. Ayrica genetik mutasyonlari tespit edilen tasiyici kadinlara genetik danismanhk
verilmesi ve yeni bir hemofilili bireyin dogmasinin dnlenmesi igin pre-implantasyon genetik ¢alismaya
yonlendirilmesi amacglanmistir.

Yontem: Calismaya 62 hemofili A ve B tanili hastanin anne, teyze ve kiz kardesi dahil edildi. Calismaya
katilan bireylerin anket yolu ile kanama durumlari sorgulandi ve Sysmex CS 5100’ cihazinda faktor
diizeyleri 6¢lldi. Daha onceden F8 genetigi calisiimis olan ve mutasyon saptanan hemofili A
tastyicilarinda X inaktivasyon paterni ¢alisildi.

Bulgu: Hemofili A ve B’li hasta yakinlarinda sorgulama anketine gore en sik kanama bulgusunun
menoraji oldugu tespit edildi. Faktor dizeyi ile kanama egilimi arasinda anlamli bir fark oldugu saptandi
(p<0.05). Daha 6nceden genetik analiz yapilan 40 hemofili A’li hasta yakinin 25’inde F8 mutasyonu
oldugu ve en ¢ok da nokta mutasyonu oldugu bilinmekte idi. Mutasyon tirl ile kanama egilimi
karsilastirildiginda arada anlamh bir fark oldugu bulundu (p<0.05). inversiyon 22 ve missense
mutasyona sahip olan tastyicilarda kanama egilimi daha fazla idi, ancak bu 2 tip mutasyona sahip olan
tastyicilarin kanma egilimi kendi aralarinda karsilastirildiginda anlamli bir fark gézlenmedi (p>0.05).
Hemofili A mutasyonu oldugu bilinen 25 hasta yakinin 18’inde (%72) X inaktivasyon paterni ¢alisildi ve
7 tasiyicida (%38.89) normal X inaktivasyon paterni, 6’sinda(%33.33) mutant X lehine kaymis X
inaktivasyon paterni, 5’inde (%27.78) normal X lehine kaymis X inaktivasyon paterni saptandi. X
inaktivasyon paterniile kanama egilimi arasinda anlamli fark bulunamadi. Ayrica X inaktivasyon paterni
ile faktor diizeyi arasinda da anlamli bir fark yoktu (p>0.05).
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Sonug: Hemofili tasltyicilarinda X inaktivasyon paterni ¢calismasi Tirkiyede ilk, literatiirde ise ¢ok az
sayida c¢ahisilmis olup daha detayl bilgilerin elde edilmesi igin yeni ¢alismalara gerek duyulmaktadir.
Galismamiz hemofili tasiyicilarinda X inaktivasyon paterni konusunda yeni ¢alismalara ufuk agacaktir.
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S4-ERiSKIN HEMATOLOJi KLINiGINDE TAKiPLi KALITSAL HEMOFiLi A
HASTALARINDA iNHIBITOR GELiSiMi VE iNHIBITOR GELiSiMi ILE KANAMA
SIKLIGI ARASINDAKIi iLiSKiNIN DEGERLENDIRILMESi

Rafiye Ciftciler!
'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali

Amag: Hemofili X’e bagli resesif gecis gosteren dogumsal bir kanama bozuklugudur. Hemofili A kendi
arasinda koagitilasyon bozuklugunun derecesine gore; faktor seviyesi %1 ve asagisinda olanlar agir
hemofili, %1-5 arasi faktor bulunduranlar orta siddette hemofili, %6-40 ise hafif hemofili olarak
siniflandiriimaktadirlar. inhibitér gelisimi agir hemofili A hastalarinda en sik gelisen, en ciddi ve en
pahali tedavi komplikasyonudur. Hemofilide en sik kanayan eklemler diz, dirsek ve ayak bilegi
eklemleridir. Ancak her eklem kanayabilir. Kanayan eklemde agri, sislik, kizariklik, i1s1 artisi ve hareket
kisithligr olabilir. Bu ¢alismanin amaci eriskin hematoloji polikliniginde izlenen eriskin Hemofili A
hastalarinin takiplerinde inhibitor gelisimi ve inhibitor gelisimi ile kanama sikhgi arasindaki iliskiyi
degerlendirmektir.

Yontem: Bu calisma ile Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Eriskin Hematoloji Bilim Dalinda 2000-2019
yillari arasinda Hemofili A ile takip edilen 35 hastanin takiplerinde inhibitor gelisimi ve inhibitor gelisimi
ile kanama sikligi arasindaki iliskiyi degerlendirildi.

Bulgu: Bu calismaya, Eriskin Hematoloji kliniginde takip edilen 18 yasindan biyik toplam 35 hemofili
hastasi dahil edildi. Tim hastalar kalitsal hemofili A ile takip ediliyordu. Hastalarin ortanca yasi 43
(dagihm 20-72) idi. Hastalar agir (FVIII <1 IU / dL), orta (FVIII 1-5 IU / dL) ve hafif hemofili (FVIII> 5 IU /
dL) olarak siniflandirilir. On bes hasta (% 42.8) agir hemofili, 12 hasta (% 34.2) orta hemofili, 8 hasta (%
22.8) hafif hemofili ile takip ediliyordu. Toplam 35 hastanin 6’sinda (%17.1) takiplerde inhibitor gelistigi
gozlendi. inhibitor gelisimi orta hemofili (4 hasta, %33.3) ve agir hemofili (2 hasta, %13.3) ile takip
edilen hastalarda gelistigi gbzlendi (p=0.12). Hafif hemofili ile takip edilen hicbir hastada inhibitor
gelisimi gdzlenmedi. Sik kanama sikayeti olan 5 hastada ve sik kanama sikayeti olmayan sadece bir
hastada inhibitor pozitifligi saptandi (p <0.001). Ayrica hedef eklem varhigi ile inhibitér varligi arasinda
da pozitif korelasyon saptandi. Hedef eklem gelisen 6 hastanin 5'inde inhibitér saptandi (p <0.001).

Sonug: Sonug olarak inhibitor gelisimi ile hemofili agirhgi arasinda anlamli olmasa da pozitif bir iliski
godzlendi. inhibitér varhiginda, hedef eklem gelisimi daha yaygindi. Ayrica inhibitérii olan hastalarda
daha sik kanama sikayeti izlendi. Tum hemofili hastalarinda en az yilda 1 kez inhibitor tarama testi
yapilmasi gerekir. Ciinki inhibitér titresinin 5 Bethesda {nitesinin (BU) altinda ve istiinde olmasina
gore baslanmasi gereken tedavi farkli olabilmektedir. Hastanin klinik tablosunun siddeti inhibitor titresi
ile iyi bir korelasyon gostermediginden duisik titreli hastalarin tedavisinde ila¢ secerken klinik tablo
gozden kacirilmamalhdir.
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S5-DAHA ONCE TEDAVi ALMIS AGIR VE ORTA HEMOFiLi A HASTALARINDA
TUROKTOKOG ALFANIN GUVENLILIGI VE ETKILILiGi: >4.000 MARUZIYET
GUNUNDEN SONRAKi ARA SONUCLAR (GUARDIAN 5)

Sibel Kéksoy?, Carmen Escuriola-Ettingshausen?, Lars Korsholm?, Irina Matytsina®, Roger Schutgens*

!Novo Nordisk A/S, istanbul, Tiirkiye, 2HZRM Hamophilie Zentrum Rhein Main GmbH, Mérfelden-
Walldorf, Almanya, 3Novo Nordisk A/S, Sgborg, Danimarka, *University Medical Center, Van
Creveldkliniek, Utrecht, Hollanda

Amag: Turoktokog alfa, hemofili A hastalarinda kanamanin tedavisi ve profilaksisi icin onaylanmis olan
bir rekombinant faktor VIII (FVIII) molekalidir. Turoktokog alfa, guardian 1 (adolesanlar/yetiskinler)
ve guardian 3 (¢ocuklar) faz 3 calismalarinda, daha 6nce tedavi almis hastalarda tatminkar bir etkililik
ve glvenlilik profili géstermis ve bu durum uzatma galismasi olan guardian 2’de teyit edilmistir.
Guardian 5 calismasinin amaci, glinliik klinik uygulama ortaminda turoktokog alfanin uzun vadeli
glvenliligini ve etkililigini arastirmaktir.

Yontem: Faz 4, cok-merkezli, girisimsel olmayan guardian 5 calismasi (NCT02035384), daha Once
tedavi almis ve turoktokog alfa ile tedavinin baslangicinda FVIII inhibitor testi negatif olan agir ve orta
hemofili A (FVIII £%2) hastalarini icermektedir. Birincil sonlanim noktasi, FVIII inhibit6rlerinin
turoktokog alfa tedavisi sirasindaki insidans hizidir (20,6 BU). ikincil sonlanim noktalari; advers
reaksiyonlarin degerlendirilmesini, kanamalarin tedavisinde ve ameliyat sirasinda hemostatik yanitin
degerlendirilmesini, yillik kanama oranini ve turoktokog alfa tiiketimini icermektedir. Calisma, 50 hasta
100 maruziyet giinline ulastiginda sonuclanacaktir.

Bulgu: Bu ara analiz (1 Mart 2018) sirasinda, ortalama yasi 26,7 (aralik: 5-63) olan 45 hasta (tam analiz
seti), kiimilatif toplam 4.225 maruziyet glini ile turoktokog alfa tedavisi aldi; 28 hasta 2100 maruziyet
glinline sahipti veya ¢alismayl tamamlamisti. Hastalarin %75'inden fazlasi beyazdi ve %95,6'sinda agir
hemofili A vardi. Toplamda, 43 hasta ortalama 36,8 yil profilaksi aldi ve ortalama 1,05 yil takip edildi
(aralik: 0,42-3,02); 2 hasta toplam 3,5 yil istege bagl tedavi gordi. FVIII inhibitér 6ykisi olan Ug hasta
da dahil olmak Uzere hastalarda FVIII inhibitdéri rapor edilmedi ve galisma siresi boyunca yeni
guvenlilik endiseleri gézlenmedi. Kanama tedavisinin basari orani %91,4 bulundu (eksik yanitlar harig).
Profilaksi alan hastalar icin, medyan yillik kanama orani (kanama/hasta/yil) 3,07 (aralik: 0-15,21) idi ve
negatif binomial modele dayanan tahmini yillik kanama orani 3,92 (%95 giiven arahgi: 2,60-5,92) idi.
Kanama epizotlari %72,6 olguda spontan (n= 130), %27,4 olguda travmatikti (n= 49) ve toplam %70,9
eklem kanamasi (n= 127) rapor edildi. Hasta basina ortalama toplam turoktokog alfa tiiketimi 363,6
IU/kg/ay idi. Ortalama turoktokog alfa tiiketimi profilaksi rejimi dozlamasi icin 358,8 IU/kg/ay/hasta ve
cerrahi prosedir uygulanan hastalar igin 190,7 IU/kg idi. Dort hastaya %100 (iyi veya mikemmel)
hemostatik yanitla cerrahi prosedir uygulandi.

Sonug: Glinlik klinik uygulamada turoktokog alfa ile uzun sireli tedavi, inhibitér 6ykisi olan lg hasta
da dahil olmak (zere, daha 6nce tedavi almis hastalarda kanama epizotlarinin 6nlenmesi ve
tedavisinde iyi tolere edildi ve etkiliydi.
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S6-TURKIYE KONJENITAL TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK PURPURA KAYIT
SISTEMi SONUCLARI

Canan Albayrak?, Davut Albayrak? Hale Oren?, Tekin Aksu®, Nese Yarali®, Dilek Kagar®, Can
Acipayam®, Selma Unal®, Ziihal Keskin Yildirnm’, Sule Unal Cangiil®, Serap Karaman?, Aysegiil
Uniivar?, Funda Tekkesin®, Mehmet Fatih Orhan*®

'Ondokuz Mayis Universitesi, 2Samsun Medicalpark Hastanesi, 3Dokuz Eyliil Universitesi Tip
Fakiiltesi, “Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, >Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Sehir
Hastanesi, °kahramanmaras Siitcli imam Universitesi Tip Fakiiltesi, ’Atatiirk Universitesi Tip
Fakdiltesi, ®lstanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi, °Saghk Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim
ve Arastirma Hastanesi, °Sakarya Universitesi Tip Fakdiltesi

Amag: Konjenital Trombotik Trombositopenik Purpura (TTP) (Upshaw-Schulman Sendromu)
mikroanjiopatik hemolitik anemi ve trombositopeni ile karekterize nadir bir hastaliktir. Klasik olarak;
yenidogan doneminde exchange transflizyon gerektirecek kadar belirgin sarilik gelisebilir, taze donmus
plazmaya yanit verir ve siklikla klinik bulgular tekrar eder. Tani asamasindaki gecikmeler erken
dénemde oliimle sonuclanabilmektedir. Bazi hastalar ise daha hafif bulgularla seyreder; cerrahi,
enfeksiyon ve gebelik gibi stres durumunda trombositopeniye bagh kanama ve kolay morarma
bulgulari ile tani alirlar. Konjenital TTP nadir bir hastalik olmasina ragmen akraba evliliklerinin sikligi
nedeniyle tilkemizde daha sik gorilmesini bekliyoruz.

Yontem: Bu calismada Tirkiye’de konjenital TTP tanisi almis vakalarinin geriye doniik verilerinin
toplanmasina ve bundan sonra Tirkiye Konjenital TTP Kayit Sisteminin olusturulmasini planladik.
Tirkiye‘deki tim pediatrik hematoloji uzmanlarindan, tani koyduklari konjenital TTP vakalari igin
hazirlanan kisa formu doldurmalari istendi. Bu ¢alisma igin Universitemiz yerel etik kurulundan onay
alindi.

Bulgu: On merkezden onii¢ vaka bildirildi. Dokuz hastada ebeveynler arasinda akrabalik vardi. Bir
ailede hasta iki kardes vardi, diger ailelerde tani almis kardes yoktu. Ortanca basvuru yasi iki yas idi (2
gin-21 yas). Tani testleri (ADAMTS 13 aktivitesi, antijeni, inhibitorl) hepsinde galisiimisti. Hepsinde
ADAMTS 13 aktivitesi ve antijeni duslk, inhibitorl ise yoktur. Tum hastalarda tlkemizde veya yurt
disinda ADAMTS13 gen mutasyonu tespit edilmisti. On farkli mutasyon bulundu. Mutasyon calismasi
hastaligin kesin tanisi ve dogacak kardeslerin prenatal tani ile 6nlenebilmesi icin dnemlidir. Hastalarin
yedisinde yenidogan doneminde sarilik tespit edilmis, fototerapi ve kan degisimi gerekmistir. Hepsinde
enfeksiyonlar anemi ve trombositopeni ataklarini tetiklemektedir. Bir hastada alkol alimi, bir hastada
da gebelik ataklar tetiklemistir. Hastalarin dogum tarihi 1981 ile 2015 arasinda degisiyordu. Tani
aninda ortalama hemoglobin degeri 8,35 (+1,84) g/dl, trombosit sayisi 25 bin/mm3(+30) idi. Hastalarin
hepsi iki-doért haftada bir taze donmus plazma veya saglik bakanhgi endikasyon disi kullanim izniyle
ADAMTS13 aktivitesi kismen yiksek olan faktor VIII preparatlarini kullanmaktadir. Serebral palsi ve
beyin absesi olan iki hastada sekel mevcuttur.

Sonug: Bu calisma; Tirkiye konjenital trombotik trombositopenik purpura kayit sisteminin ilk
sonuglarini icermektedir. Tani icin gerekli tim laboratuvar testleri ve genetik mutasyonlari tespit
edilmis oniki hasta bildirilmistir. Hayati tehdit eden ve baska hastaliklarla karistirilabilen konjenital
TTP’nin kayit sistemi olusturularak, verilerin toplanmasi tani konulan ve tedavi edilen hasta sayisini
arttiracagini diisiiniiyoruz.
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$7-VON WILLEBRAND HASTALIGI’'NDA VWF GENi MUTASYON SPEKTRUMU

Esra Isik', Durdugiil Ayyildiz Emecen?, Ekrem Unal? Serap Karaman?, Canan Albayrak®, Neslihan

Karakurt?®, Fahri Sahin®, Kaan Kavakli®, Ferda Ozkinay?!, Tahir Atik*

'Cocuk Genetik Hastaliklari Bilim Dali, Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Ege Universitesi Tip
Fakiiltesi, izmir, Tirkiye, 2Cocuk Hematoloji Bilim Dali, Cocuk Saghg Ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Erciyes Universitesi Tip Fakdiltesi, Kayseri, Tiirkiye, *Cocuk Hematoloji Bilim Dali, Cocuk Saglig Ve

Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi, istanbul, Tiirkiye*Cocuk Hematoloji Bilim

Dali, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Samsun,
Tirkiye®, Hematoloji Bilim Dali, i¢c Hastaliklari Anabilim Dali, Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, izmir,
Tiirkiye®, Cocuk Hematoloji Bilim Dali, Cocuk Saghg Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Ege Universitesi Tip
Fakiiltesi, izmir, Tiirkiye

Amag:Von Willebrand hastaligi (vWH), von Willebrand Faktor (vWF) eksikligi veya vyapisal
bozuklugundan kaynaklanan ve en sik olarak gorilen kalitsal kanama bozuklugudur. Hastaligin
prevelansi %0.1-1 arasinda bildirilmektedir. Hastalik vWF'nin kalitatif veya kantitatif bozukluk
durumuna goére 3 alt tipe siniflandiriimaktadir. Tam olmayan penetrans veya hafif vVWF eksikligi
sebebiyle bazi olgular asemptomatik olabilecegi gibi 6zellikle Tip 3 olgularinda hemofili benzeri agir
kanamalar ortaya ¢ikabilir. VWF dizi analizi ile Tip 1 olgularinin %65’inde ve Tip 3 olgularinin %80’inde
hastaliktan sorumlu mutasyon saptanabilir. Bu calismada vWH tanisi ile takip edilen 15 ailenin
molekiler analiz sonuglari sunulmustur.

Yoéntem:Ege Universitesi Cocuk Genetik Hastaliklari Ana Bilim Dal’na vVWH 6n tanisi ile yénlendirilmis
15 aileden 23 olgu calismaya alindi. Olgularin basvuru sikayetleri, klinik tipi ve laboratuvar bulgulari
hastane kayitlarindan elde edildi. Olgularin kan érneklerinden standart yontemler ile DNA izolasyonu
yapildiktan sonra VWF geni yeni nesil dizi analizi yontemi ile dizilendi. Saptanan varyantlar HGMD
(Human Genome Mutation Database) ve EAHAD-CFDB (EAHAD Coagulation Factor Variant Databases)
veri tabanlarinda arastirildi. Tanimli olmayan varyantlarin patojenitelerini degerlendirmek amaciyla in-
silico analiz programlari kullanildi. Ailelere segregasyon analizi yapildi.

Bulgu: Calismaya alinan ailelerin 11’i  Tip 3, 3’l Tip 1 ve biri Tip 2B vWH klinigi gostermekteydi. vWF
dizi analizi sonucunda 15 ailenin 12’sinde (%80) hastalik ile iligkili 12 farkli varyant saptandi. Saptanan
varyantlarin 4’0 frameshift, 4’4 missense, 3’0 nonsense ve biri de splice mutasyonuydu.
Mutasyonlardan 4 tanesi daha 6nce veri tabanlarinda tanimlanmamisti.

Sonug:Bu arastirma VWF geni mutasyon spektrumunu degerlendiren bir 6n ¢alismadir. Genotip fenotip
korelasyonun degerlendirilebilmesi icin daha ¢ok sayida hastaya ihtiyag vardir.
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S8-NOROMUSKULER EGZERSIZLERIN HEMOFILIK BIREYLERDE HEDEF EKLEM
FONKSIYONLARI VE YURUME KiNEMATIiGi UZERINE ETKiSi VAR MI?

Volkan Deniz?, Nevin A Giizel*, Tunay Sarpel®
!Gazi Universitesi, 2Cukurova Universitesi

Amag: Hemofilide koagtilan faktorlerin eksikligi sonucu olusan hemartroz; kronik agriya, eklem hareket
acikhiginin, kas kuvvetinin, propriosepsiyon duyusunun azalmasina ve ylirime paterninin bozulmasina
neden olur. Bu galismanin amaci, noromuskiiler egzersizlerin, hemofiliye bagl tutulan eklemlerin
fonksiyonlari ve ylrime Uzerine olan etkilerinin arastirilmasi ve egzersize bagh olusabilecek
komplikasyonlarin belirlenmesidir.

Yontem: Calismaya yaslari 18-39 arasinda degisen 20 birey dahil edildi. Katimcilar nonrandomize
olarak egzersiz ve kontrol grubuna esit sayida dagitildi. Eklem fonksiyonlari, Hemofilide Eklem Sagligi
Testi (HIHS), yurime kinematigi 2D kamera sistemi ile elde edilen gorintiilerin Kinovea bilgisayar
yazilimi kullanilarak analizi ve ylriime kapasitesi ise 6 Dakika Yiirlime Testi (6-DYT) ile degerlendirildi.
Noromuskiiler egzersizler, egzersiz grubundaki bireylere haftanin li¢ glinii ve sekiz hafta boyunca
uygulandi.

Bulgu: Egzersiz programi oncesinde her iki gruptaki katilimcilarin; demografik-klinik verileri, HJHS
skorlari, yliriime kinematigi parametreleri ve 6-DYT sonuglari arasinda anlamli fark yoktu (p>0.05).
Egzersiz programi sonunda egzersiz grubundaki katiimcilarin, HJHS toplam skorunda ve 6-DYT
sonuglarinda anlamli iyilesme (p<0.05) olurken, ylriime kinematiginde kontrol grubuna gére anlaml
dizelme (p>0.05) olmadi. Egzersiz grubundaki katihmcilarindan egzersize bagh eklem kanamasi
bildiren olmadi.

Sonug: Noromiskiiler egzersiz programi, hemofilik artropatide hedef eklem sagligi ve fonksiyonlarinin
iyilestirilmesi ve ylriime kapasitesinin gelistirilmesi icin kullanilabilecek gtivenli bir yéntemdir. Bununla
birlikte ylrime kinematiginin iyilestirilmesi igin, fonksiyonel yontemlerin etkinligini arastiran
calismalarin yapilmasi gerekmektedir.
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S9-HEMOFILIK ARTROPATILI HASTALARDA EV EGZERSIZLERININ EKLEM
AGRISI, KAS KUVVETI, EKLEM HAREKET ACIKLIGI VE KANAMA SIKLIGI UZERINE
OLAN ETKISi

Ayse Merve Tat?, Filiz Can?, ilgen Sasmaz?

Necmettin Erbakan Universitesi, Saghk Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Bolimii, 2
Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, 3Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi,
Cocuk Hematoloji Bollim{

Amag: Hemofili hastalarinda eklem kanamalarina bagl artropatiyi 6nlemede profilaktik faktor
replasman tedavisi ve uygun egzersizlerle kuvvetlendirilmis bir kas-iskelet sistemi gerekmektedir.
Literatlirde birgok egzersiz tipi ile ilgili calismalar bulunmakla birlikte hem hastalar tarafindan yapilmasi
kolay hem de glivenilir olan egzersizlere ihtiya¢ vardir. Egzersiz (therabant, pilates) lastigi, eklem ve
kaslar icin kapali kinetik zincir olusturan, uygulanan direncin hasta tarafindan ayarlanabildigi gtivenli
bir egzersiz aparatidir. Bu ¢alisma, hemofili hastalarinda, egzersiz lastigi ile yapilan ev egzersizlerinin
agri, kas kuvveti, eklem hareket acikligi ve kanama sikhgi Gzerine etkisini degerlendirmek amaciyla
yapilmistir.

Yontem: Diz, dirsek ve/veya ayak bilegi eklemlerinde artropatisi olan 18-30 yas arasi, 9 hemofili A
hastasi calismaya dahil edilmistir. Dirsek kanamalari olan hastalar Ust ekstremite kuvvetlendirme
egzersizlerini, diz ve ayak bilegi kanamalari olan hastalar alt ekstremite kuvvetlendirme egzersizlerini
5 hafta boyunca haftada 3 giin (profilaksi tedavisini aldiklari giin, ilk birkag saat igcinde) yapmislardir.
Yapilacak egzersizler fizyoterapist tarafindan belirlenmis ve hastalara 6gretilmistir. Hastanin kas
kuvvetine gore hafif veya orta siddette direncg uygulayan egzersiz lastigi verilmis ve egzersiz esnasindaki
lastigin gerilimine hasta kendisi karar vermistir. Eklem agrisi, istirahat ve aktivite esnasindaki agri olmak
Uzere Niimerik Agri Skalasi (NAS) ile sorgulanmistir. Eklem hareket agikligi gonyometre, kas kuvveti ise
dijital kas dinamometresi ile 6lctilmustir. Kanama sikligl, son 5 hafta icerisinde ilgili eklemde meydana
gelen kanama sayisi ile sorgulanmistir. Hastalara ait, artropati bulgulari olan 11 dirsek, 9 diz ve 10 ayak
bilegi eklemi olmak Uzere, toplamda 30 eklem, egzersiz programi &éncesinde ve sonrasinda
degerlendirilmistir. Elde edilen verilerin istatistiksel analizinde SPSS 22 programi kullanilmistir.

Bulgu: Eklemlerin, son 5 haftadaki kanama sayisinda anlamli olmayan azalma vardir (p=0,082). Ayrica
hastalar egzersize bagh herhangi bir kanama bildirmemistir. Diz, dirsek ve ayak bilegi eklemlerinde
aktivite esnasinda hissedilen agri siddetinde anlamh azalma gorilmustir (p<0,05). Eklem hareket
acikliklari incelendiginde dizde fleksiyon agisinda, ayak bileginde dorsiflexion agisinda ve dirsekte
fleksiyon agisinda anlamli artma ile dirsek ekstansiyon kaybinda anlamli azalma bulunmustur (p<0,05).
Kas kuvvetleri incelendiginde diz fleksér ve ekstansorlerinde anlamli olmayan artis (p>0,05); dirsek
fleksor ve ekstansorleri ile ayak bilegi dorsifleksorlerinde anlamh artis (p<0,05) olmustur.

Sonug: Ev egzersizi seklinde verilen, egzersiz lastigi ile yapilan kuvvetlendirme egzersizlerinin hemofili
hastalari icin herhangi bir kanamaya yol agmayan gilvenli egzersizler oldugu gorilmustiir. Buna
ilaveten, kanama sayisinda istatistiksel olarak anlamli olmasa da klinik olarak anlaml bir azalma
olmustur. Bu egzersizlerin daha uzun bir slre yapilmasi ile kanama sikhigini daha fazla azaltabilecegi
dislnllmustlir. Ev egzersizlerinin, agri siddetini azalttigi, eklem hareket agikhgini ve kas kuvvetini
artirarak, artropati semptomlarini azalttigi distinilmustir. Hemofili hastalarinin, uzman gozetiminde
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egzersiz yapamadig donemlerde, ev egzersizleriile kuvvetlendirme egzersizleri yapmalarinin, herhangi
bir yan etkiye neden olmadan faydali oldugu sonucuna varilmistir.
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$10- HEMOFiLi EKLEM SAGLIGI SKORU, HEMOFiLi FONKSiYONEL BAGIMSIZLIK
SKORU VE KINEZYOFOBI ARASINDAKI ILISKININ INCELENMESI

Necati Muhammed Tat?, Biilent Antmen?, Filiz Can®

INecmettin Erbakan Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Fizyoterapi ve Rehabilitasyon
Bolimi, 2Acibadem Universitesi Pediatrik Hematoloji ve Onkoloiji, 3Hacettepe Universitesi, Fizik
Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi

Amag: Alt ve Ust ekstremite eklemlerinde artropati gelismis hemofilik bireylerde hemofili eklem sagligi
skoru (HESS), hemofili fonksiyonel bagimsizlik skoru (HFBS) ve kinezyofobi arasindaki iliskiyi
incelemektir.

Yontem: Calismaya yaslari 18-30 arasinda degisen Ust ve alt ekstremite eklemlerinde artropati
gelismis, diizenli profilaktik tedavi alan 12 genc eriskin agir tip hemofilik birey dahil edilmistir. indeks
eklemler (diz, dirsek ve ayak bilegi) cift tarafli olarak HESS ile degerlendirilmistir. indeks eklemlerdeki
ekstansiyon kaybi gonyometrik ol¢lim ile degerlendirilmistir. Fonksiyonel yeteneklerini objektif olarak
Olgmek icin ve klinik eklem degerlendirme skorlamalarini tamamlamak icin HFBS kullanilmistir.
Kinezyofobinin degerlendirilmesinde Tampa Kinezyofobi Olcegi hastalara basili form olarak verilmistir
ve cevaplari isaretlemeleri istenmistir.

Bulgu: Katiimcilardan 9’u hemofili-A, 3’'(i de hemofili-B’idi. Yaslarinin ortalamasi (24,5%4,7), boylarinin
ortalamasi (17444,3), vicut agirhklari ise (74,9+14,7)’idi. Hemofiliklerin profilaktik tedavi alma sireleri
7,25%2,73 yildir. Sag dirsek HESS'i (6,25+4.22), sol dirsek HESS'i (3,91+3,44), sag ayak bilegi HESS’i
(3,58%2,35), sol ayak bilegi HESS'i (2,5+3,03), sag diz HESS'i (5,75+4,88) ve sol diz HESS'i (5,8316,37)"dir.
Dirsek ekstansiyon kaybinin ortalamasi 21,08+14,35 (3°-53¢), diz ekstansiyon kaybinin ortalamasi
11,75+14,29 (0°-36°) ve ayak bilegi plantar fleksiyon kaybinin ortalamasi 31,08+12,99 (7°-60°)’dir. HFBS
ise 25,25+4,39 (19-31) ve Tampa Kinezyofobi skoru ise 45,75+7,50 (30-56)’dir. Sag dize ait indeks eklem
eklem skoru ile HFBS arasinda ters yonli kuvvetli iligki (r=-0,683, p<0,05), kinezyofobi skoru (r=0,784,
p<0,01) ile pozitif yonli kuvvetli iliski s6z konusuydu. Ayni zamanda diz ekstansiyon kaybi ile
kinezyofobi skoru (r=0,668, p<0,05) arasinda pozitif yonli kuvvetli iliski s6z konusuydu. Ayrica HESS ile
HFBS (r=-0,843, p<0,001) arasinda kuvvetli negatif bir iliski bulunmustur. Total HESS ile kinezyofobi
skoru (r=0,767, p<0,01) arasinda kuvvetli pozitif bir iliski vardi.

Sonug: Hemofilik bireylerin eklem sagliginda meydana gelen ilerleyici degisiklikler kisilerin fonksiyonel
bagimsizlik dizeylerini sinirlandirmaktadir. Ayrica hemofiliklerde, aktivitelerden korku-kaginma
reaksiyonu olarak adlandirilan kinezyofobi gelismesine neden olmaktadir. Ayrica diz eklemindeki
ekstansiyon hareket acikhigindaki azalma ile kinezyofobi arasinda iliski oldugu tespit edilmistir. Hemofili
hastalarinin eklem sagliklarini optimal diizeyde tutabilmek ve fonksiyonel bagimsizliklarini saglamak
kisilerde kinezyofobi gelismesinin de dnline gececektir.
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S11-HEMOFILI’Li OLGULARDA AKUT HEMATROZ SIRASINDA YENi NESIL KAN
SAYIM PARAMETRELERININ ROLU

Serap Kirkiz', Ziihre Kaya®
1Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji BD

Amag: Agir tip hemofili’li olgularda en sik goriilen eklem kanamalarinin tespitinde hekimin eklem skoru
ile klinik degerlendirmesi yani sira direkt grafi ve ultrason da blylik yarar saglamaktadir. Ancak rutin
istenen kan sayim parametrelerinin roll konusunda az sayida yayin bulunmaktadir. Son yillarda kan
sayim cihazlarina yeni parametrelerin eklenmesi ile Ozellikle septik artrit, gut atagi gibi eklem
problemlerinde delta noétrofil indeksi gibi daha immatur granulositlerin degerlendirildigi
parametrelerin eklemdeki inflamasyonu gostermede yararli olduguna dair ¢alismalar bulunmaktadir.
Ayrica myelodisplastik sendrom, demir eksikligi anemisi gibi hastaliklarda marjinal boyutlu
eritrositlerin oranini gostermede faydali olan diger bir parametre Macro R, yeterli hemoglobinizasyon
ve volim gobstermeyen eritrositlerdeki kiiclik sekil degisikliklerini de yansitmaktadir. Buna karsilk
hemofili’li olgularda yeni kan sayim parametrelerinin degerlendirildigi bir arastirmaya rastlanmamustir.
Biz de bu calismada ilk kez agir tipteki hemofili’li olgularda akut hemartroz sirasinda yeni nesil kan
sayim parametrelerinin roliini degerlendirdik

Yontem: Hastanemiz merkez hematoloji laboratuvarina agir tipte hemofili A I 15 olgunun
asemptomatik oldugu dénemde (inhibitér kontroli sirasinda) alinan tam kan sayimi ile klinisyenin
uyguladigi skor ve ultrason’la kanitlanmis (akut hemartroz sirasinda) semptomatik oldugu dénemde
alinan tam kan sayimi parametreleri Sysmex 2000TM (Kobe, Japan) cihazinda analiz edilerek, sonuclar
geriye doniik olarak kaydedilmistir. istatistiksel degerlendirme igin SPSS 15.0 programi kullanilmistir.

Bulgu: Akut hemartroz sirasinda basvuran ortalama 17 yasinda 15 agir tipte hemofili A Ii hastanin
eritroid seri parametreleri degerlendirildiginde Hb (14.0+1.7g/dL), Hct (41.6%+4.4%), KK (4.9+0.5/uL)
asemptomatik olgulara gore Hb (15.2+1.8g/dL), Hct (44.2+3.9%), KK (5.4£0.3/uL) istatistiksel anlamli
disiik saptanirken semptomatik olgularda yeni parametrelerden Macro R (4.8+2.2%) ve RDW-SD
(40.6£5.2%) degerleri asemptomatik olgulara gére Macro R (4.4+£0.5%) ve RDW-SD (38.1+2.3%) anlamh
ylksek bulunmustur (p<0.05). Akut hemartroz sirasinda lokosit seri parametreleri degerlendirildiginde
I6kosit sayisi (8540+2530/uL), notrofil sayisi (5180+2550/uL), delta notrofil indeksi (5.2+2.3%),
asemptomatik olgulara gore |6kosit sayisi (7270+£1640/uL), notrofil sayisi (3750£1530/ulL), delta
notrofil index (3.7+1.5%) istatistiksel anlamh ylksek bulunmustur (p<0.05). Diger kan sayim
parametrelerinde ise istatistiksel anlamli farklilk saptanmamustir (p>0.05)

Sonug: Bulgularimiz agir tipte hemofili’li olgularda akut hemartroz sirasinda yiksek Makro R ile
anormal sekilli eritrositlerin arttigini ve yiksek delta notrofil indeksi ile inflamasyonun oldugunu
dislindirmektedir. Arastirmamiz bu tlr hastalardan rutin istenen kan sayim parametrelerinde eklem
kanamasinin degerlendirmesinde klinik ve radyolojik bulgular yani sira hekimlerin yeni nesil kan sayim
parametrelerinden de yararlanmasi gerektigine isaret etmektedir.
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$12-HEMOFiLi HASTALARININ PROFILAKSIYE UYUMU: TURKCE’YE
UYARLANAN VERITAS-PRO VE PSIKOMETRIK OZELLIKLERI

Ziihal Demirci?, Niliifer Demiral Yilmaz?, Hale Biilbiil3, Fatma Keklik Karadag?, Fatos Dilan Atilla®,
Giiray Saydam?, Fahri Sahin3, Natalie Duncan®

'ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi i¢ Hastaliklari AD, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz
Merkezi, 2Ege Universitesi Tip Fakdiltesi Tip Egitimi AD, 3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi
Hematoloji BD, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi, “Aksaray Universitesi Egitim ve Arastirma
Hastanesi, °Indiana Hemophilia & Thrombosis Center, Indianapolis, IN, USA

Amag: Duncan ve arkadaslari hemofili hastalarinda profilaksi tedavisine uyumu degerlendirmek igin
Validated Hemophilia Regimen Treatment Adherence Scale — Prophylaxis (VERITAS-Pro) ismini
verdikleri 6lgme aracini gelistirmistir. Hemofili hastalari ve bakim verenler ile yapilan focus grup
gorismesine dayali olarak gelistirilen VERITAS-Pro; tedaviye uyumun yani sira onerilen profilaktik
rejime global uyumu degerlendiren bir 6lcme aracidir. Bu ¢alismanin amaci, VERITAS-Pro isimli 6lgme
anketini Tirkge'ye uyarlamak, gegerlik ve givenirligini (psikometrik 6zelliklerini) degerlendirmektir.

Yontem: Calisma kesitsel olarak tasarlanmistir. Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezinde takip
edilen 102 hemofili A veya B hastasi, rastlantisal 6rnekleme yontemi ile segilmistir. VERITAS-Pro anketi
“Zaman, Doz, Plan, Hatirlama, Atlama, iletisim” seklinde 6 alt-6lgek ve 24 maddeden olusmaktadir.
VERITAS-Pro anketi, dort farkli asama ile Tirkge' ye uyarlanmis, gecerlilik ve glivenilirlik calismalari
yapilmistir. ilk Gic asamada gecerlilik (dil, icerik, yapi) ve dérdiincii asamada giivenirlik arastiriimistir.
Calismada, yapi gegerligi icin dogrulayici faktor analizi (DFA), i¢ tutarhhk glvenilirligi icin Cronbach alfa
(a), test-tekrar test glivenilirligi icin Pearson korelasyon katsayisi hesaplanmistir. Distk ve yiksek
performans gosteren gruplarin skorlarini t testi ile karsilastiriimistir. Veri analizleri, IBM SPSS Statistics,
sirim 21 ve LISREL, siriim 8.80 ile yapilmistir.

Bulgu: Calismaya katilan hastalarin yas ortalamasi 35.5 (min = 18-max = 78) idi. Dil gecerliligi icin
yapilan g¢alisma sonucunda sadece bir maddede degisiklik yapilmistir. Orijinal anketteki 15. maddenin
anlasiimasini kolaylastirmak icin “faktor” terimi eklendi. Turkge 6lgegin yapi gegerliligini belirlemek icin
orijinal anketin 6 faktérli yapiyl (Zaman, Doz, Plan, Hatirlama, Atlama, iletisim) temsil eden hipotetik
bir model olusturulmustur. Analiz sonucunda 6 faktorli ve 24 maddeden olusan yapinin model veri
uyumu saglamadigi bulunmustur. Hipotetik model, dogrulayici bir faktér analizi (CFA) yapilarak test
edilmistir. CFA tarafindan 6nerilen diizeltme endeksleri iki maddenin (madde 11 ve madde 15) model
verilerinin uyumunu azalttigini géstermektedir. Bu iki maddeyi (madde 11 ve madde 15) cikarilarak
yine 6 faktorli yapi ile kurulan 6lgiim modeli 2'nin CFA analizi, uyum indekslerinin iyiliginde bir iyilesme
oldugunu gostermistir. Tirkce versiyonun uyum iyiligi indeksi incelendiginde x2 / df = 1.34; RMSEA =
0.05, S-RMR =0.09 ve IFI =0.92. Bu bulgu model veri uyumunun saglandigini desteklemektedir. Tirkce
versiyon Cronbach’in alfa degeri 0.80 olarak bulunmustur. Tirkge anketin Pearson momentler ¢arpimi
korelasyon katsayisi (r) 0.32 ile 0.78 arasinda degismektedir. Tim maddeler disik ve yiksek
performans gosteren t testleri arasinda belirgin bir fark saptanmistir (t = 23.53; p = 0.01).

Sonug: Hemofili hastalarinin tedaviye uyumunu global olarak degerlendirebilmek ve karsilastirma
¢alismalari yapabilmek icin VERITAS-Pro'yu farkh dillere ¢evirmek onemlidir. Tlrkge'ye uyarlanan
VERITAS-Pro'nun psikometrik 6zelliklerine gére, uygun oldugu soylenebilir.
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S13-EDINSEL HEMOFiLi A OLGULARININ RETROSPEKTIF, COK MERKEZLI
DEGERLENDIRILMESi

Eren Arslan Davulcu?, Ziihal Demirci!, Umut Yilmaz?, M. Cem Ar?, Havva Uskiidar Teke?, irfan
Yavasoglu®, Salih Sertag Durusoy®, Vahap Okan®, Rafiye Ciftgiler®, Salih Aksu®, Alkim Yolcu’, ismet
Aydogdu?, Tekin Giiney®, Giiray Saydam?, Fahri Sahin?

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji BD, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi, 2istanbul
Universitesi - Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari AD, Hematoloji BD, 3Eskisehir
Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji BD, “Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip
Fakiiltesi, Hematoloji BD, *Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji BD, *Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji BD, Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari
AD, 8Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji BD, °T. C. Saghk Bakanligi Ankara Sehir
Hastanesi, Hematoloji BD

Amag: Edinsel hemofili A (EHA) daha 6nceden kanama/pihtilasma sistemi normal olan bireylerde,
faktor VIIlI'e (FVIII) karsi gelisen otoantikor (inhibitor) sonucu FVIIIin islevinin inhibisyonuna baglh nadir
gorilen bir kanama hastaligidir. EHA’nin sikligl yasla birlikte artar. <64 yas bireylerde yillik siklik
milyonda 0.3 iken 65-84 yas araligindaki olgularda milyonda 9, 85 yastan biyik olgularda milyonda 15
olarak saptanmistir. Basit bir yumusak doku kanamasindan 6lime kadar degisen morbidite ve
mortalite ylksekligi gésteren bir tablodur. Calismamizda ¢cok merkezli olarak, Aralik 2019’dan geriye
doniik olarak edinsel hemofili A tanisi almis olan hastalarin retrospektif degerlendiriimesi ve gercek
yasam verilerinin ortaya konmasi amaglanmistir.

Yontem: Aralik 2019’dan geriye doniik olarak edinsel hemofili A tanisi almis olan hastalari retrospektif
olarak degerlendirerek hastalarin cinsiyetleri, yaslar, klinik prezentasyonlar, edinsel hemofiliyi
tetikleyici hastalik/durumlari, tani ve takipteki aPTZ degerleri ve inhibitor titreleri, karisim testi
sonuglari, edinsel hemofili A igin aldiklari tedaviler ve tedavi yanitlari ve niiks durumlari incelenmistir.

Bulgu: Toplam 8 merkezden, 24 edinsel hemofili A hastasi incelendi. Hastalarin 14’0 kadindi (%58.3).
Tanianinda yas ortalamasi 51.8 yasti. Hastalarin 9’u bagka kliniklerden refere edilmisti. Hastalarin hepsi
tani aninda kanama sikayeti ile bagvurmustu. Kanamalarin 16 tanesi (%66.6) spontan, 5 tanesi (%12)
gebelik ile iliskili, digerleri gesitli travma ve cerrahiler sonrasi olan kanamalardi. Kanamalarin 12’si
(%50) hayati tehdit ediciydi. Hastalarin 11 (%45.8) tanesinde altta yatan bir hastalik/durum
saptanabilmisti. Bunlardan en sik olani gebelik (8 hasta, %33.3), digerleri enfeksiyon (2 hasta, %8.3) ve
billéz pemfigoiddi (1 hasta, %4.1). 13 hastada (%54.1) etiyoloji saptanamamisti. Tani aninda medyan
aPTZ degeri 73.9 sn, faktor VIl degeri %0.68, faktor VIl inhibitéri titresi 32.6 BU bulundu. Karisim testi
20 hastada yapilmisti ve inhibitor ile uyumluydu. Kanama tedavisi olarak hicbir hastaya desmopressin
verilmezken, 3 hastaya ylksek doz faktor VI, 12 hastaya rekombinant faktor Vlla, 9 hastaya aktive
protrombin kompleks konsantresi verildi. 1 hastaya plazmaferez yapildi. Hastalarin ¢ogu (20 hasta,
%83.3) immunsupresif tedavi aldi. Immunsupresif tedavi alanlarin hepsi 1 mg/kg baslangi¢ dozu ile
metilprednizolon kullanmiglardi. 13 hasta (%54) oral siklofosfamit 100-150 mg/giin dozundan
almislardi. 5 hastaya rituksimab, 2 hastaya azatiopurin ve 1 hastaya intravendz immunglobulin
verilmisti. iki hasta kaybedildi. Biri remisyonda iken barsak perforasyonu, remisyonda olmayan hasta
rektal kanama nedeniyle kaybedildi. Diger iki hasta takip disi oldugu igin son durumlar
bilinmemektedir.
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Sonug: EHA nadir gorilen, standart bir tedavisi olsa da hastanin klinik 6zelliklerine gore yaklasimin
degisebildigi bir hastaliktir. Turkiye’'nin ¢esitli yerlerinden 8 merkezin verilerini derleyen ¢alismamizda
toplam 24 hastanin tani ve tedavi sireci incelenmistir. Bu galismanin, llkemizde benzer bir
arastirmanin olmamasi ve nadir gortlen bu hastaliga farkindaligi arttirmasi adina yapilacak olan diger
calismalara yol gosterici olacagi kanaatindeyiz.
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S14-FAKTOR X EKSIKLiGi TANISIYLA iZLENEN HASTALARIN RETROSPEKTIF
DEGERLENDIRILMESi

Ayse Ceyda Oren?, Sinan Akbayram?

'Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Nadir kanama bozukluguna bagh kanamalar tim kanama bozukluklarinin kabaca %5' ini
olusturmaktadir. Kanama Pihtilasma siirecinde ortak yolun ilk enzimi olan faktor X' un (FX) eksikligi,
otozomal resesif gecisli nadir bir kanama bozuklugudur. Genel toplumdaki sikligi yaklasik olarak
1/1.000.000 olmakla birlikte akraba evliliklerinin sik oldugu topluluklarda bu oran 8- 10 kat daha fazla
olabilmektedir. Nadir kanama bozuklugu olan hastalarin (yaklasik 11.500 hasta) % 10' unu FX eksikligi
olusturmaktadir ve FX hastalari diger nadir kanama bozukluklari ile karsilastirildiginda daha ¢ok tedavi
gereksinimi duymaktadirlar. Nadir kanama bozuklugu olan hastalar arasinda klinigi en koti seyredenler
agir FX eksikligi olanlardir. FX eksikliginde kanamaya yatkinlik degisken olmakla birlikte hastalar burun
kanamasi, menoraji, gbbek kordonundan kanama, merkezi sinir sistemi kanamalari, eklem ve kas ici
kanamalari tablolari ile prezente olabilmekte ya da tamamen asemptomatik kalabilmektedir. Bu
¢alismanin amaci FX eksikligi saptanan hastalarin klinik ve laboratuar sonuglarini gézden gegirmektir.

Yontem: Calismamizda, 2015- 2019 yillari ararsinda Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik
Hematoloji- Onkoloji bilim dalinda FX eksikligi tanisiyla takip edilen 10 hastanin dosyalari retrospektif
olarak incelendi. Hastalarin demografik 6zellikleri, tani anindaki ilk sikayetleri, aile dykiileri, protrombin
zamani (PT), parsiyel tromboplastin zamani (aPTT) ve INR degerleri ve klinik izlem sonuglari kaydedildi.

Bulgu: Hastalarin yedisi (%70) kiz, Ggl (%30) erkek, tani aninda yas ortalamasi 32,4ay idi. Calismada
yer alan tim hastalarin ebeveynleri akraba olup hastalarin altisi kendi aralarinda kardes idi ve hasta
olan iki kardes kanamaya bagli yedi aylikken 6len kardes Oykulerinden dolayr semptomu olmadan
dogum sonrasi kontrollerinde tani aldi. Hastalarin ikisinde (%20) burun kanamasi, ikisinde (%20)
gastrointestinal sistem (GiS) kanamasi, birinde (%10) kan alinmasini takiben durmayan kanama, birinde
(%10) alinda ekimoz, birinde (%10) gobek kordonundan kanama ve birinde (%10) intrakranyal kanama
tani aninda bildirilen sikayetlerdi. Calismada tiim hastalarin PT, aPTT, INR degerleri uzundu ve sadece
bir (%10) hastada FX diizeyi %6 olup diger tiim olgularda %1 olarak tespit edildi. Hastalarin Uglinde
(%30) intrakranyal kanama, Gglinde (%30) mukozal (burun, dis eti) kanama, ikisinde(%20) menstriel
kanama, ikisinde (%20) eklem igi kanama komplikasyon olarak karsimiza ¢ikti ve bu komplikasyonlari
esnasinda hastalara FlI, FVII, FIX ve FX iceren faktér kompleksleri uygulandi.

Sonug: Calismamizda olgularimizin ¢ogunlugunda agir FX eksikligi mevcuttu. En sik basvuru nedeni
burun kanamasi ve GIS kanamasi idi. Ug olgumuzda izlem sirasinda santral sistemi kanamasi izlendi.
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S15 -ERISKiN HEMOFiLi HASTALARIMIZIN ANALIZi: TEK MERKEZ DENEYiMi

Lale Aydin Kaynar?, Ziibeyde Nur Ozkurt!, Zeynep Arzu Yegin®, Asena Baser Dikyar!, Miinci Yagci®

'Gazi Universitesi

Amag: Hemofili, X'e bagli ressesif gegcisli, faktor VIl veya IX eksikligi sonucunda gelisen nadir bir kalitsal
kanama bozuklugudur. Hemofiliklerin yasaminda yas ilerledik¢e tedaviye olan uyumla ilgili sorunlar
artar. Bu nedenle hastalarin uygun takip ve tedavisi yasam kalitesi acgisindan buyik 6nem arz
etmektedir. Hemofili hastalarinda beklenen yasam siiresi 1960 i yillarda 20 yil iken giinimuzde 70 li
yaslari bulmaktadir. Bu nedenle hastalarin profilaksiye uyumu, komorbiditeleri ve kullandigi ilaglarin
yonetimi de 6nemli hale gelmeye baslamistir.

Yontem: Retrospektif calismamizda 29 hemofili hastamizin kayitlarini inceledik ve hastalarin
demografik verilerini, faktor ve inhibitor diizeylerini, aldiklari tedavileri ve komorbiditelerini, hemofilik
artropati, viral enfeksiyonlari (hepatit C ve B) derledik.

Bulgu: Toplam 29 hasta degerlendirildi (23 hemofili A,6 hemofili B). Hastalarin yas ortalamasi 40.9 (26-
62) olarak saptandi. 24 hasta agir (%83), 5 hasta orta (%17) hemofili olgusu idi. 25 hasta (%86) diizenli
profilaksi tedavisi, 4(%14) hasta kanadikca tedavi almaktaydi. 2 hastada(%7) inhibitor pozitifligi vardi.
18 (%62) hastanin hemofilik artropatisi mevcuttu bunlardan 6 tanesinde diz yada kalga eklemlerinde
protezi mevcuttu. En sik gorilen ek hastaliklar hipertansiyon(4 hasta) , diyabetes mellitus(3 hasta),
koroner arter hastaligi(2 hasta) idi. 7 hastada AntiHCV pozitif olarak izlenmekteydi.

Sonug: Kronik ve kanama nedeni ile mortal olabilen bir hastalik olan hemofili; faktér replasmanlarinin
yapilabilmesi ile yasam suresinin uzadigi bir durum haline gelmistir. Hemofili hastalari eriskin yasa
geldikce hasta uyumu azalmakta komorbiditeler artmaktadir. Merkezimizdeki hastalarda yaslanan
hastalarimizin hemofili disindaki sorunlarini da takip ve tedavi ederek hasta uyumunu artirmayi
hedeflemekteyiz. Hastalarin uygun takip ve tedavisi yasam kalitesi agisindan biylik 6nem arz
etmektedir.
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$16-BiR HEMOFiLi HASTASI NE KADAR KOMPLIKE OLABILIR?

Fatma Keklik Karadag',Zuhal Demirci',Giiray Saydam®,Fahri Sahin®

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz
Merkezi, izmir, Tiirkiye

Amag: Hemofili a X’ e bagl resesif kalitim gosteren ve kanama bozuklugu ile seyreden bir hastaliktir.
Saglik hizmetlerinin ve faktor erisiminin oldugu Ulkelerde hemofili hastalarinin yasam siresi giderek
uzamaktadir. Yasla beraber komorbiditelerin artmasiyla bu hastalarin kullandiklari ilaglar ve tibbi
girisim gereksinimleri de artmaktadir.

Yontem: Multiple komorbiditeleri olan, bugiine kadar toplam 13 kez major ve minér cerrahi gegirmis
olan haftada 3 giin fistil ile hemodiyalize giren ve glinde 4 kez subkutan insilin enjeksiyonu yapan
hemofili a hastasi sunulmustur.

Bulgu: 52 yasinda erkek hasta, burun kanamalari nedeni ile 1969 yilinda hemofili a tanisi konulmustur.
Agir hemofili a olan (faktor dizeyi <%1) hasta cocukluk caginda eritrosit transflizyonu ve taze donmus
plazma replasmanlari yapilarak izlenmis. 40 yasinda hipertansiyon tanisi almistir. Viicut kitle indeksi 32
kg/m2 saptanan hasta 42 yasinda iken tip 2 diyabetes mellitus tanisi almis olup intensif insilin tedavisi
ile izlenmektedir. 2016 yilinda 13 gram/glin proteinuri nedeni ile bobrek biyopsisi yapilmis ve 3 yil
kadar izlenen hasta diyabetik nefropati nedeni ile 1 yildir haftada 3 giin hemodiyalize girmektedir.
Diyaliz hazirhk sirecinde oncelikle anestezi esliginde brakiosefalik fistil acilmis ancak fistdl
olgunlasmadigi icin kalict hemodiyaliz katateri takilmistir. Koledokolitiazise bagli olarak 2015-2017
yillari arasinda 4 kez akut pankreatit atagl gecirmis 3 kez ERCP yapilmis, stent takilmis ardindan
pankreatikojejunostomi islemi yapilmistir. Trafik kazasi sonrasi sol femur kirigi nedeni ile opere edilmis
olup ekstremite deformitesi bulunmaktadir (resim-1). Buna bagl olarak hasta sik sik denge
bozukluguna bagli travma yasamaktadir. Mayis 2019 da diisme sonrasi sag femur kirigi nedeni ile opere
edilmistir (resim-1). Aralik 2019 da diisme sonrasi sag dirsekte ¢ikik olusmustur. Hepatit C nedeni ile
interferon, ribavarin ve telaprevir kombine tedavileri uygulanmistir. iskemik kalp hastaligi nedeni ile
ikili antiagregan tedavi almaktadir.

Sonug: Komorbiditeleri olan ve/veya ileri yas hemofili hastalarinda yo6netim oldukca giic
olabilmektedir. Burada sunulan hastamizda oldugu gibi kanama bozukluguna ragmen antikoagiilan
tedavi almasi gerekmekte ve ayrica pek ¢ok kanamaya yatkinlik yaratacak durumla karsiya karsiya
kalabilmektedirler. Bu nedenle, giderek sayilari artan komplike hemofili vakalarinin takip ve tedavisi
deneyimli merkezlerde multidisipliner yaklasimlarla stirdiiriilmelidir.
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S17- ERiSKiN HEMOFiLi HASTALARINDA EKLEM KANAMA SIKLIGINA
OBEZITENIN ETKISi

Hasan Miicahit Ozbas!, Derya Selim Batur?, Nergiz Erkut?, Ozlen Bektas?, Mehmet Sonmez2

'Giresun Universitesi Tip Fakiiltesi ic Hastaliklari Anabilim Dali, 2Karadeniz Teknik Universitesi Tip
Fakiltesi Hematoloji Bilim Dall

Amag: Diinya Saglik Orgiitii verilerine gére obezite, prevalansi giderek artan; hipertansiyon,
dislipidemi, insilin direnci, tip Il diabetes mellitus, inme, koroner arter hastaligi ve gesitli kanserler ile
iliskisi bilinen énemli bir halk saghg sorunudur. Ozellikle gecmiste etkin ve giivenilir faktor
preparatlarina ulasilamayan donemde dogan giliniimiizde orta yas doneminde olan hemofili
hastalarinda ciddi eklem hasarina bagl hareket kisitliligi gozlenmektedir. Hemofili hastalarinda gorilen
eklem hasari ideal agirligin korunmasi igin gerekli fiziksel aktivitenin azalmasina ve obeziteye yol
acabilmektedir(1,2). Son vyillarda yapilan ¢alismalar hemofili hastalarinda obezite sikliginin genel
popillasyona benzer oldugunu gostermektedir(2). Hemofili hastalarinda obezitenin kanama sikhgi
Uzerine etkisi ise tam olarak bilinmemektedir(3). Bu ¢alismada Dogu Karadeniz bolgesinde Hemofili A
ve B hastalarinda kilo artisi ve obezitenin, eklem kanama sikhgi (zerine etkisinin arastiriimasi
amaglandi.

Yontem: Calismaya Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dalinda takip edilen
20 yas Ustu agir 20 Hemofili A ve 4 Hemofili B hastasi dahil edildi. Hastalarin antropometik &lcleri
yapilarak viicut kitle indeksleri (VKi) tespit edildi. Hastalar Diinya Saghk Orgiitii kriterlerine gére
siniflandirildi (normal:18,5-24.9 kg/m2 fazla kilolu:25-29,9 kg/m2 obez:>30 kg/m2 ve ciddi obez:>40
kg/m2). Hastalarin eklem kanama sikligi hem hastalarla goriisme yapilarak hem de dosyalari
incelenerek belirlendi. Yillik faktor tiiketimleri resmi kayitlardan elde edildi.

Bulgu: Hastalarin yas ortalamasi 36(23-55) olup 19 hasta dizenli tersiyer proflaksi almaktaydi.
Hastalarin ortalama agirhig 76+12 kg ortalama VKi 25,5+4 kg/m2 idi. 12 hasta (%50) normal kilolu 8
hasta (%33) fazla kilolu, 4 hasta (%17) ise obez kategorisindeydi. Hastalarin ortalama yilik eklem
kanamasi 1714 idi. VKi’ne gére normal olanlarin eklem kanama sikligi 15.2+15 fazla kilolularin
15.3%11,5, obez hastalarinise 26118,6 idi. Obez hastalarin eklem kanama sikliginin daha ytiksek oldugu
gorilse de istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. Hemofili A hastalarinda ise yillik eklem kanama
sayisl ortalama 19%15idi. Normal kilolularda(10) 16.6+16, fazla kilolularda(7) 16.7 +12, obez+fazla
kilolularin 21.3+15, obezlerde(3) ise 32 +17.4 olarak saptandi. Obez hastalarda kanama bariz olarak
daha sik gorilmekle birlikte istatistiksel olarak anlaml bir fark gézlenmedi (normal+fazla kilolularla
p:0.082, normal grupla p:0,072). Obez+fazla kilolularin normal hastalara gore yine kanama sikhgi fazla
olsa da anlamli fark saptanmadi. Yilik faktor kullanimlari benzer sekilde obez hastalarda
(225.000+105.257) diger hastalara gore (normal:168.667+96.839 fazla kilolularda 179.333+80.435)
daha ylksek olmakla birlikte istatistiksel fark saptanmadi.

Sonug: Hemofili hastalarinda yasam sliresinin genel poplilasyona yaklasmasiyla vyasla iliskili
hastaliklarin sikligi artmaktadir(4). Obezite sikhginin genel popilasyona benzer oldugu gérilmustir(2).
Hemofili hastalarinda eklem hasari fiziksel aktivitenin kisitlanmasina ve obeziteye yol agabilir ayrica
kilo artisi eklemler (zerindeki mekanik stresi arttirarak kanamayi kolaylastirabilir. Bunun yaninda
obezitenin yol actigl protombotik durumun hemofili hastalarindaki etkisi bilinmemektedir. Hemofili
hastalarinda obezitenin kanama sikligi Gizerine etkisini arastiran sinirl sayida ¢alisma bulunmaktadir(3).
97 hemofili hastasinda yapilan bir ¢alismada obezitenin kanama sikligi izerine etkisi olmadigi ancak
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faktor kullanim miktarini arttirdigi gdsterilmistir(3).180 hastada yapilan baska bir calismada ise VKi ile
kanama sikligi arasinda pozitif korelasyon tespit edilmistir(5). Calismamizda obez hemofili hastalarinda
istatistiksel olarak anlamli olmasa da kanama sikhginin arttig1 gériilmektedir. Benzer sekilde faktor
kullanim miktarlari da daha ylksektir. Bu konuda daha fazla hasta ile hemostaz lzerine etkilerini de
arastiracak calismalara ihtiyag vardir. Bu ¢alisma eriskin hemofili hastalarin sadece kanama agisindan
degil obezite yoniinden de takip edilmesi gerektigini gostermektedir.
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P1-EDINSEL HEMOFiLi A: NADIR GORULEN OLGU SUNUMU

Goérkem Kdymen?, Hale Biilbiil?, Aysenur Arslan?, Eren Arslan Davulcu?, Nur Akad Soyer?, Giiray
Saydam?, Fahri Sahin?

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, 2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji
Bilim Dali, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag : Edinsel Hemofili, nadir gorulen bir kanama bozuklugudur.Hemofili 6ykiisii olmayan bireylerde
spesifik koaglilasyon faktorlerine karsi gelisen 1gG tipi otoantikorlar sonucu gelisir. Faktor VI (FVIII)'e
karsi gelisen otoantikorlar en ¢ok bildirilen otoantikorlardir. Yapilan ¢alismalara gore FVIII inhibitoriin
insidansi toplumda milyonda 1.30-1.50 olarak saptanmis. Hastalarin tani alma yasl en ¢ok 74-78 yas
araligi bildirilmis olsa da bifazik dagilim gosterir: 20-30 yas arasi (postpartum inhibitérlerden dolayi) ve
65 yas Ustl hastalar olmak tizere. Otoantikorlarin postpartum dénem, gesitli maligniteler, romatolojik
hastaliklar ve bazi ilaglarla iliskili oldugu ortaya konmustur.Kanamalar konjenital hemofili A’da oldugu
gibi ciddi olmakla birlikte kanama paterni farklilik gésterir.Konjenital hemofili A’nin aksine hemoartroz
tipi kanamalardan ¢ok deri, yumusak doku, mukoz doku (epistaksis, gastrointestinal, Grogenital vs.)
kanamalari gorilir.Bu calismada nadir gorilen bir vaka olan Edinsel Hemofili A tanisi koydugumuz
hastayl sunmak istedik.

Bulgu : 73 yas kadin hasta, 2 ay 6nce bicak kesmesi sonucu elinde 1 haftadir devam eden kanama ile
basvurdu.Hastanin 6zgecmisinde 30 yildir tip 2 diyabet ve hipotiroidi tanilari mevcuttu.Hastanin fizik
muayenesinde bilateral ellerinde ve alt ekstremitelerinde ekimotik alanlar mevcuttu. Aktive parsiyel
tromboplastin zamani (aPTZ) 48.7 saniye (normal aralik 22.5 - 31.3) olarak 6l¢lldi.Hastaya karisim testi
uygulandi ve aPTZ degerinin dizelmedigi gozlendi. APTZ dizelmedigi icin FVIII ve FVII inhibitor
dlzeylerine bakildi: Faktor VI dizeyi %0.9, Faktor VIl inhibitor dizeyi 46.8 bethesda unite (BU) olarak
Olclldi.Altta yatan hastaligl saptamak icin hasta romatolojik hastaliklar, otoimmiin hastaliklar,
maligniteler ve ila¢ kullanimi acgisindan tetkik edildi.Yapilan tetkiklerde anlamli bir bulgu saptanmadi.
Hastaya 1 mg/kg/giin dozundan intravendz (iv) metilprednizolon tedavisi baslandi.1 hafta iv steroid
tedavisinden sonra FVIII diizeyinin %1.2’e yikseldigi, FVIII inhibitér diizeyinin 35.8 BU/ml’e, aPTZ
degerinin 45.1 sn’e geriledigi gozlendi.Tedavinin 2. haftasinda 2 mg/kg/giin dozundan oral
siklofosfamid ikinci basamak olarak tedaviye eklendi. APTZ tedavinin 14. glinlinde normal araliga
dondi.Tedavinin 27. glninde FVIII inhibitor dizeyi negatiflesti.Steroid tedavisi doz azaltilarak 6
haftaya tamamlandi.Oral siklofosfamid tedavisi 6 hafta boyunca uygulandi.

Sonug: Edinsel Hemofili A nadir goériilen, yasami tehdit etme ihtimali olan otoimmin bir kanama
bozuklugudur.Kanama ile gelip izole aPTZ uzunlugu saptanan ve karisim testi ile aPTZ'de diizelme
olmayan hastalarda akla gelmelidir.Tedavinin 3 asamasi vardir: kanamayi kontrol altina almak ve
inhibitorin yok edilmesi, ardindan altta yatan hastaligin tespiti ve bulunabilirse onun tedavisi. Kanama
tedavisinde aktive protrombin kompleks konsantresi, rekombinant insan faktori Vila kullanilir.
imminsupresif tedaviler ise inhibitori yok etmede kullanihir.En ¢ok kullanilan tedavi stratejisi
steroidleri tek basina veya siklofosfamid ile kombinasyon halinde kullanmaktir.Diger tedavi secenekleri
ise rituksimab (endikasyon disi basvuru gerektirir), azatioprin, 6- merkaptopdrin, vinkristin, siklosporin
A' dir. Edinsel Hemofili A morbidite ve mortaliteyle iliskili olmasina ragmen erken tani, kanamay
kontrol altina alma ve takiben immiinsupresif tedavi ile hastalarin yaklasik %70-80’inde tam remisyona
ulasiimaktadir.Mortaliteyi etkileyen en 6nemli faktérin edinsel hemofili farkindalik diizeyi oldugu
unutulmamalhdir.
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P2-iLiOPSOAS HEMATOMU GELISEN iNHiBiTORLU AGIR HEMOFiLi A TANILI
SUTCOCUGUNDA TEDAVi YONETiIMI

Utku Aygiines’, Aysenur Kolsuz Demir?, Siimeyra Oztas?

1SBU Konya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi, 2SBU Konya Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi

Amag: iliopsoaos hematomu olan ve rekombinant faktér-Vila (rFVlla) inhibitdér baypass edici ajan
profilaksisi ile basarili bir sekilde tedavi edilen ve immiin tolerans tedavisi uygulanan inhibitorla agir
Hemofili A vakasi sunulmustur.

Yontem: Vaka sunumu esliginde bireysellestirilmis tedavi anlatiimaktadir.

Bulgu: Olgu sunumu: Kalcasinin Ustline distikten sonra perineal, skrotal ve gluteal bolgede sislik,
morluk ve ylriyememe sikayeti olan 14 aylik erkek hasta ebeveynleri tarafindan Suriyeli erkek ¢ocuk
acil servise getirildi. Anamnezinden ve kayitlarindan 6 aylikken siinnet sonrasi uzamis kanama ile
hemofili A tanisi aldigi plazma faktor VI (FVIII) dizeyinin %1 oldugu oOgrenildi. Primer profilaksi
baslanmadigi, diizenli takibinin yapilmadigi ve ylrimeyi 6grendigi donemde travmaya bagli olarak
tekrarlayan gluteus medius kasi icinde olusan hematom nedeniyle rekombinant ve plazma kaynakh
faktér VIl replasmani yapildigi goriildii. izleminde FVIII inhibitéri tetkiki yapilmamisti. Fizik
muayenede; kalgca semifleksiyon pozisyonunda idi. Skrotal, perineal ve sag femoral bdlgeye yayilan
yaygin ekimoz mevcuttu. Sag uyluk capi artmisti. Kalga ekleminde hassasiyet olup hareketi agrili idi.
Laboratuar verilerinde hemoglobin degeri 4.6 gr/dl, hematokrit %12.2, |6kosit: 13700/mm3, trombosit
341.000/ mm3, aPTT : 69.8 sn, FVIII ve FVIII inhibitor dizeyi gonderildi. Ultrasonografide sagda
ileopsoas kasinin santralinde baslayarak inguinal kanal boyunca sag skrotuma ilerleyen, testisi medial
ve superiora iten 6x1,5x1,5 cm boyutlu organize hematom ve gevrede 6édem ile uyumlu gorinim
izlendi. Gonderilen FVIIl inhibitérii heniiz sonuclanmamis olan hastaya vakit kaybetmeden 50 U/kg FVIII
IV yolla verildi. 20 ml/kg eritrosit siispansiyonu baslandi. Faktér replasmanindan 30 dk sonra yapilan
tetkikte aPTT 66.7 geldi. FVIII inhibitori lehine degerlendirildi. Bu nedenle rekombinant faktor VIIA
(rFVIla) 90 mcg/kg (2 saat ara ile) uygulandi. Kanama kontrolu saglanirken doz araligi acildi. Toplamda
7 glin tedavi verildi. Bu stirecte F8 inhibitori 14 BU/ml olarak sonuglandi. Haftada 2 giin 30 U/kg plazma
kaynakli FVIIl seklinde diisiik doz immiin tolerans tedavi protokoli (ITT) baglandi. Sifa ile taburcu edildi.
3 hafta sonra sag dizde hemartroz ile basvurdu. rFVIl tedavisi ile kanama kontroll saglandi. FVIII
inhibitor titresi 14 BU/ml idi. ITT protokoll haftada 2 glin 50 U/kg seklinde arttirildi. Hasta 4 hafta sonra
gluteus medius kasi icinde hematom ile klinigimize basvurdu. Tekrar rFVIla ile kanama kontroli
saglandi. Bakilan FVIII inhibitor titresi 10 BU/ml idi. ITT protokolu haftada 3 giin 50 U/kg seklinde
arttirlldi. Bu dénemden sonra kanamasi gérilmedi. Ayda bir bakilan FVIII inhibitor titresi sirasi ile 6,
4,1,1,6,1 BU/ml olarak geldi. Kismi immiin tolerans olarak degerlendirildi. Su an 22 aylik olan hastanin
haftada 3 x 50 U/kg plazma kaynakli FVIII tedavisi devam etmektedir. Yaklasik 6 aydir takiplerinde
herhangi bir kanama goézlenmedi.

Sonug: inhibitér gelismis hemofili tedavisinin en ciddi komplikasyonudur. Patogenezinde FVIII
proteinine karsi gelisen, poliklonal yiksek-affiniteli immunglobulin rol oynar. 2 yas altinda faktére
maruziyet, plazma ve rekombinant kaynakli FVIII preparatlarinin gelisigizel kullanimi ve takipleri
diizensiz yapilan hastalarda risk en yiksektir. Bireysellestirilmis tedavi yaklasimi hemofili hastalarinda
giincel tedavi ydntemlerinden biridir. immun tolerans tedavisinde FVIII inhibitériiniin tamamen ve
slirekli yok edilmesi amaciyla FVIII preparatlari tercih edilir. Tedavi maliyetinin distrilmesi amaciyla,
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diistik doz immin tolerans tedavisi protokolleriyle kisiye 6zgi tedavi dozlari belirlenerek inhibitor yok
edilmesi amagclanarak kanama kontroli saglanabilir.
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P3-TEKRARLAYAN DERIN VEN TROMBOZU OLAN BiR HASTADA
ANTIKARDIOLiPiN ANTiKOR VE PROTEIN C EKSiKLiGiNiN BiRLIKTELiGi: NADIR
BiR OLGU

Fadime Ersoy Dursun?

Yistanbul Medeniyet Universitesi Goztepe Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Antikardiolipin antikor pozitifligi ve protein C eksikliginin her ikisi de protrombotik defektlerdir.
Literatlirde bu iki protrombotik defektin birlikteligi daha dénce ilk kez Haire ve Newland tarafindan 1990
yihinda klinigi inme ile prezente olan bir ailede bildirildigi, baska da bu iki protrombotik defektin
birlikteligine dair bildiri olmadigl gorildi. Bu hastada klinigin tekrarlayan derin ven trombozu ve
coumadin tedavisi ile gelisen purpura fulminans ile prezente oldugu gorilda.

Yontem: DT, 18 yasinda kadin olgu kontrol ve takip icin pediatriden devir alindi. Antifosfolipid
sendromu ve protein C eksikligi tanili olguda tekrarlayan vendz trombozlar olmasi bu trombozlarin
cerrahi midahale dahi gerektirmis olmasi, coumadin iliskili deride ekimoz ve nekrozla seyreden
purpura fulminans 6ykiisii de olmasi nedeniyle olgu profilaktik antikoagilan tedavisinin diizenlenmesi
icin hastaneye yatirildi.

Bulgu: Olgu trombotik olaylarin 6énlenmesi amaci ile distik molekdl agirlikli heparinden (DMAH)
profilaktik dozda kullanmakta idi ara ara da igneden biktigi icin coumadin kulladigini belirtmekte idi.
Epikrizlerde, Protein C aktivitesindeki diistkliik, antifosfolipid antikor Ig M ve antikardiolipin antikor Ig
M pozitifligi oldugu gorildl. Protein C antijeni %91, Protein C aktivitesi %9 oOlgildl. Dosyasindan da
Antifosfolipid antikor Ig M iki kez pozitif (19 ve 16 U/mL) takiplerde bunun ardindan iki kez
Antikardiolipin antikor Ig M (23, 98 ve 26 U/ml) Pozitif saptandigi gorildi. Protein C eksikligi igin
genetik analizi hasta kendi istegi ile dis merkezde yaptirdi sonucu bekleniyor. Hgb14 gr/dL; Lokosit
8.200/mm3; Trombosit 202.000/mm3; aPTT 32.5 sn, Ure 15 mg/dL; Kreatinin 0,7mg/dL; AST 12 IU/L,
ALT 12 1U/L saptandi. DMAH baslandi 5 gln kullandiktan sonra tedavisine 5 mg coumadin eklendi
coumadinin 6. glintinde deride yaygin agrili ekimozlar gelismesi nedeniyle kesildi. Kontrol dopplerlerde
derin ven trombozu yoktu. Kalp damar cerrahisi ile gériisilen olguya trombozu 6nlemek igin profilaktik
olarak DMAH ve coumadin yerine faktdr 10a inhibitori verilip verilemeyecegi soruldugunda Protein S
eksikliginde ¢alisma oldugu ancak Protein C eksikliginde sadece bir iki vaka oldugundan tereddut edilse
de faktor 10a inhibitori profilaktik dozda baslandi. Faktor 10a profilaksisi altinda su ana kadar deride
ekimoz ve nekroz gelismedi, tromboz bulgusu da heniiz gériilmedi. B6limde takibi devam etmektedir.

Sonug: Protein C eksikligi ile ACA pozitifligi bu iki protrombotik olayin birlikteligi bir tesadlif mi yoksa
farkh bir kalitim seklinin yansimasi bilmiyoruz. Literatiirde bildirilen olgu serisinde bu iki protombotik
olayin birlikte oldugu ve inme ile bulgu veren bir aile bildirilmis sonrasinda baska da bdyle bir vakanin
literatlirde paylasiimadigl gortlmustir. Bu olgu literatiirde bildirilen aileden farkh olarak simdilik
sadece tekrarlayan derin ven trombozu ve coumadine bagh purpura fulminans klinigi ile bulgu verdi.
Oykiisiinde trombektomi, DMAH, coumadin, TDP ve K vitamini tedavileri hepsi bir arada ve/veya
ardisik olarak kullanilan olguda profilakside faktor 10a inhibitori kullanilmaya baslandi. Protein S
eksikligi olan olgularda calisma olsa da Protein Cigin bu profilaksinin de basarili olup olmayacagi heniiz
bilinmiyor. Takiplerinde bu bilinmezlerin cevabini almayi timit ediyoruz. Aileye de bu hastalik hakkinda
bilgi verilerek tromboz gelisen bir olgu olursa ailesel bir durum olabilecegi anlatildi. Protein C tek basina
eksik olan olgularda bile henliz etkin tedavi ve profilaksi tam olarak aydinlanmamis iken aCL antikor
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pozitifligi eslik eden bu olgunun yonetimi oldukga ¢ok soru isareti ile zorluklar yasatacagi asikardir.
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P4-SEYTAN AYRINTIDA GiZLiDIiR; VON WILLEBRAND HASTASINDA iNATCI
MELENA iLE PREZENTE OLAN DIEULAFOY LEZYONU

Meral Ulukdylii Mengiic?, Ozgiir Mehtap?, Merve Gokcen Polat?, Serkan Unal®, Sinan Mersin?,

Kemal Aygiin', Ayfer Gediik', Pinar Tarkun?, Abdullah Hacihanefioglu®
'Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bd

Amag: von willebrand hastaligi (vwh) von willebrand faktoérin (vwf) kalitatif ve kantitatif eksikliginden
kaynaklanan farkh klinik 6zelliklerle kendini gosteren kalitsal bir pihtilasma bozuklugudur. En sik
gozlenen klinik tablo mukokiitan6z kanamalar seklindedir. Vwh’da gastrointestinal kanamalarda
etyolojide kolonik anjiodisplazi 6nemli bir yer tutmaktadir. Dieulafoy lezyonu , cevresindeki
gastrointestinal sistem (gis) mukozasinin normal oldugu cok kiiclik yizeyel bir Ulser tabaninda
submukozaya acilan arteriyol ile karakterizedir.taninip tedavi edilmesine bagli olarak mortalitesi %80’e
ulasabilmektedir

Yontem: bu ¢alismada 5 yildir devam eden aralikli melena sikayeti olan vwh tanili bir hastada etyolojik
neden olarak dieulafoy lezyonunun enteroskopi ile saptanmasi ve tedavisini Ozetledik.

Bulgu: olgu: 56 yas kadin hasta 2009 yilindan beri tip 2b vwf hastalig tanisi olan hastanin son 5 yildir
tekrarlayan melena sikayeti mevcutmus. Agustos 2018’de kolonoskopi ve gastroskopi yapilan hastada
melenayi agiklayici lezyon saptanmamis. Son 1 yildir melena sikayeti ve sikligl artan hasta subat
2019’da merkezimize basvurmus. Dlizenli profilaksi almakta olan hastanin basvuruda vwf duzeyi % 29,2
ristosetin kofaktor aktivitesi % 5,2 f8 duzeyi %73,4 Ol¢lilmis.gastroenteroloji ile konsulte edilen
hastaya double balon enteroskopi yapildi.oral enteroskopide normal bulgular izlenirken anal
enteroskopide terminal ileumda dieulafoy lezyonu saptanip hemoklips uygulandi.enteroskopi sonrasi
8 aylik takipte aktif gis kanamasi ve melena sikayeti olmamistir.hasta halen hemofili poliklinigimizde
takiptedir.

Sonug: vwh en sik kalitsal kanama bozuklugudur.mukokiitanéz kanamalar en sik kanama formu olup
vwh ‘da en sik gis kanama etyolojisi kolonik anjiodisplazisidir.literatiirde olgu sunumlar seklinde
yayimlanan dieulafoy lezyonu ve vwh birlikteligi 6zofagogastroskopi ve kolonoskopide agiklayici
etyolojik lezyonun saptanamadigl melena durumlarinda akilda tutulmahdir.
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P5-iDIYOPATIK EDINSEL HEMOFiLi A; RETROPERITONEAL HEMATOM VE
SONRASINDA iMMUNSUPRESIF TEDAVI ILE iINHIBITORU YOK EDILEN OLGU

Alkim Yolcu?, ismet Aydogdu*
Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakdiltesi Hastanesi

Amag: Edinsel Hemofili A; FVIII" in koagtilan aktivitesini inhibe eden otoantikorlara bagl gelisen ve
nadir gorilen bir hastaliktir. Kazanilmis inhibitorler, FVIII tedavisi uygulanan dogustan hemofili A
hastalarinda gelisen FVIII alloantikorlarindan farklidir. Yaklasik olarak yilda milyonda bir vaka rapor
edilmekte olup, sikhgl yasla artmaktadr. Nadir gortilmesi nedeniyle bu sunumda edinsel hemofili A
tanili bir hastamizi, immunsupresif tedaviye aldigimiz olumlu yanit nedeniyle paylasmak istedik.

Yontem: 75 yasinda kadin hasta, 2013 Mayis ayinda sag el bileginde, sol ayak bileginde ekimoz ve sol
bacakta sislik sikayeti ile basvurdu. Cekilen bilgisayarli tomografide sol psoas kasinda 19x6 cm
boyutunda hematom saptandi. Karaciger hastaligi ve kanama diyatezi 6ykisi olmayan hastanin
laboratuar testlerinde Hgb: 11,3 gr/dl, I6kosit 8200/mm3, trombosit: 222000, aPTT: 59 sn saptandi.
Mixing test sonrasinda aPTT: 68 sn 8lciildii. FVIII: %2, FIX: %53, FVIIl inhibitorii: 44.1 Bethesta Unitesi
(BU) bulundu. Hastanin periferik yayma ve kanama zamani normal olarak degerlendirildi. Sol bacakta
kas ici ve sol retroperitoneal alanda hemodinamisini bozan hematomu olan hastanin mevcut kliniginin
inhibitér varligina bagl oldugu disinildi. TDP replasmani ile kliniginde dizelme saglanamayan
hastaya rekombinant FVlla verildi. FVIla sonrasi hastanin aPTT degerinde ve mixing test sonucundaki
aPTT degerinde diizelme olmadig gorildi. FVila inflizyonunun besinci glinlinden sonra kanamasi
durdu. Hematom takibi yapilan hastanin hematomu inflizyonlar sonrasinda kii¢clilmeye basladi.
inhibitdri azaltmak ve yok etmek icin hastaya Tiirk Hematoloji Dernegi Kilavuzuna uygun olarak
metilprednisolon tedavisi (1 mg/kg/gun) baslandi. 21 glnlik metilprednisolon tedavisi sonrasi FVIII
%13, inhibitérii 39 BU olarak bulundu. inhibitér diizeyinde belirgin azalma olmayan hastanin tedavisine
siklofosfamid (50 mg/giin) eklendi. U¢ haftalik tedavi sonrasi FVIII inhibitérii <0.5 BU bulundu.
Kanamasi hi¢ olmayan hastanin FVIII diizeyi de normale geldi.

Bulgu: Kazanilmis Hemofili A genellikle kanama 6ykisi ve aile oykisii olmayan kisilerde anormal
kanama testleri ile taninir. Tanida tipik olan izole olarak APTT’nin uzamasl ve mixing testi ile
diizelmemesidir. inhibitér (otoantikor) olusumuna yol acan neden, hastalarin yaklasik yarisinda
saptanamaz (idiyopatik). Digerleri ise kolajen doku hastaliklari, enfeksiyonlar, kanserler, ilaglar ve asilar
olarak bulunmustur. Bizim hastamizda da hastaligin nedeni bulunamadigl icin idyopatik olarak
degerlendirildi. Ciddi ve hayati tehdit eden kanama %70-80 vakada gorulir, kanamalar genellikle
sindirim sistemi ve retroperitoneal bolgededir ve vakalarin %5-10’unda fatal seyreder. Olgumuzda da
cekilen bilgisayarli tomografide psoas kasi lokalizasyonunda hastanin hemodinamisini bozan ciddi
retroperitoneal kanama tespit edildi. Tedavide kanamanin kontroli ve FVIII otoantikorlarinin ortadan
kaldirirmasina baghdir. Etkili hemostaz ve kanama kontroli igin tedavi yontemleri; FVIII" in yerine
koyulmasi, inhibitor aktivitesinin by-pass edilmesi, plazmaferez veya immunadsorbsiyon ile
inhibtorlerin uzaklastirilmasidir. FVIla ve APCC tedavide ilk tercihtir ve ikisi de oldukga etkilidir.
immunsupresif tedavi secenekleri; kortikosteroid, kortikosteroid ile sitotoksik ilaglarin kombinasyonu,
rituximab ve siklosporin-A’dir. TDP ve FVlla ile retroperitoneal hematomda gerileme izlenememesi ve
APTT degerinde diizelme izlenememesi nedeniyle hastaya kortikosteroid ve sonrasinda kortikosteroid-
siklofosfamid kombinasyon tedavisi uygulanmis olup istenen yanit alinmistir.
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Sonug: Edinsel Hemofili A, nadir gériilmekte ve olgumuzda oldugu gibi hemodinamiyi bozacak siddette
ciddi kanamalarla seyredebilmektedir. Faktor konsantreleri ile klinik yanit alinamayan olgularda
immunsupresif tedavi glindeme gelmektedir. Olgumuzda da immunsupresif tedavi ile istenen yanit
elde edilmistir. Nedeni bilinmeyen, otoimmiin mekanizmalara bagl edinsel Hemofili A’da
kortikosteroid ve siklofosfamid kombinasyonu ile FVIII inhibitorlerinin eradikasyonunda basaril
sonuclar elde edilmektedir.
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P6-TURKIYE’DE GOZLENEN iLK SEBASTIAN SENDROMU OLGUSU

Ebru Yilmaz Keskin?, Sirin Bagpinar?, Erdogan Okur?, Afig Berdeli*

1Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji ve Onkoloji BD, Isparta, ?Siileyman
Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji AD, Isparta, 3Siileyman Demirel Universitesi Tip
Fakiiltesi, Kulak Burun Bogaz AD, Isparta, *Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklari
AD, Molekiiler Tip Laboratuvari, izmir

Amag: Giris: Cok nadir olarak gorilen Sebastian sendromu (SS), MYH9-iliskili bozukluklardan birisidir.
Otozomal dominant kalitim sekli gésteren SS’nin tipik bulgulari arasinda dev trombositler, |6kosit
inklzyonlari ve trombositopeni yer almaktadir. Burada burun kanamalari sikayeti olan ve SS tanisi alan
bir olgu sunulmaktadir. Diinyada simdiye kadar bildirilen SS’li aile sayisi ondan azdir ve bildigimiz
kadariyla, olgumuz ve ailesi Tlrkiye’den bildirilen ilk SS’li ailedir. Olgu: Alti yasindaki kiz hasta burun
kanamalari sikayeti ile basvurdu. Kanamalarin 2,5 yasindan itibaren gorildiigu, bir dakikadan daha kisa
slirdigli ve tampon ile durdugu bilgisi alindi. Bes-alti yas civarinda hemen hemen her giin burun
kanamalari olan hastanin, basvuru zamaninda ise her hafta burun kanamasinin oldugu 6grenildi. Hasta
gecmiste demir eksikligi anemisi nedeniyle demir tedavisi almisti. Laboratuvar tetkiklerinde yenidogan
doéneminden itibaren trombositopenik bulunan olgu, dért ve alti yaslarinda iken adenoidektomi ve
umbilikal herni nedeni ile opere edilmis ve herhangi bir kanama komplikasyonu olmamisti. Hastanin
0zgecmisinde kan Grlinti transflizyonu hikayesi bulunmamaktaydi. Olgunun annesinde, dort teyzesinde
ve anneannesinde de trombositopeni hikayesi mevcuttu. Annede ve teyzelerde demir eksikligi anemisi
ve cocukluk dénemlerinde olan burun kanamalari tanimlandi. Olgumuzun tam kan sayiminda
hemoglobin 9,8 g/dL, ortalama eritrosit hacmi (MCV) 72,9 fL, beyaz kire sayisi 10.400/mm3, platelet
sayisi 24.000/mm3, ortalama platelet hacmi (MPV) 11,1 fL bulundu. Periferik kan yaymasinda dev
trombositler, 10-15’li kiimeleri bulan trombosit agregasyonu ve noétrofil ici kiiclik, yuvarlak inkiizyon
cisimcikleri dikkati ¢ekti. Olgunun ek degerlendirmelerinde katarakt, isitme kaybi veya nefrit bulgusu
izlenmedi. Ancak laboratuvar bulgulari benzer olan 40 yasindaki annede sensoérindral isitme kaybi
bulundu (tam kan sayimlarinda trombositopeni bulunmus olan anneannede de 50 yas 6ncesinde
baslayan isitme kaybi nedeniyle isitme cihazi bulundugu 6grenildi). Olgunun genetik analizinde, MYH9
geninde, literatliirde daha O6nce tanimlanmis olan ve SS ile iliskilendirilen heterozigot Argl1165Cys
missens mutasyonu bulundu. Tartisma/Sonug¢: Kanama semptomlari olan trombositopenik bir olgunun
periferik kan yaymasinda dev trombositler bulunmasi durumunda MYH9-iliskili bozukluklardan
suphenilmelidir. Olgumuzda oldugu gibi, dogumdan itibaren mevcut olan trombositopeni ve/veya
trombositopenik aile bireyleri varliginda, ayirici tanida konjenital makrotrombositopeniler mutlaka
distnulmelidir. Olgular eslik edebilecek I6kosit ici inkllizyon cisimcikleri, katarakt, isitme kaybi ve nefrit
yoniinden dikkatli sekilde degerlendirilmelidir. Genetik analiz ile tani kesinlestirilebilir. SS gibi
konjenital makrotrombositopenilerde, 06zellikle immin trombositopenik purpuradan ayrimin
yapilmasi, gereksiz tanisal tetkiklerin ve tedavilerin yapilmamasi yoniinden énemlidir.
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P7-HEMOFiLi YONETIMINDEKi ZORLUKLAR, MENTAL RETARDASYON; OLGU
SUNUMU

Yesim Yigit', Hiilya Tirkmen?', Aysen Tiiredi Yildirnm?, Hiiseyin Giilen®
ICelal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi

Amag: Giris: Hemofili A koagtilasyon proteini olan faktor VIII eksikligi veya fonksiyon bozuklugu ile
karakterize kalitsal hemorajik bir bozukluktur. Bu eksiklik yaralanma ve cerrahi islemler sonrasi uzamis
kanamalara ve gecikmis yara iyilesmesine neden olur. Oliimciil kanamalara yol agabilen kalitimsal
pihtilasma bozukluklarindan en yaygin gorilenlerinden biridir. Yaklasik her 5000-10.000 dogumda bir
gorilurken, sikhgr hemofili B'ye gore 5-6 kat daha fazladir ve tiim hemofilik olgularin yaklasik yiizde 80-
85’ini olusturmaktadir.

Yontem: Olgu sunumu: Oniki yasinda erkek hasta, 8 aylikken dizlerde ve gluteal bolgede belirgin
ekimozlar ile miiracat etmesi lizerine bakilan faktér 8 diizeyinin % 3 olmasi nedeniyle orta Hemofili A
tanisi aldi. Hastaya ilk faktor 8 tedavisi 15 aylikken diisme sonrasi verildi. Onalti aykikken bir ay icinde
tekrar eden kanamalari olmasi sebebi ile profilaktik tedavi baslandi. Proflaksi tedavilerini diizensiz
araliklar ve uygunsuz zamanlarda almasi ve ¢cogu zaman almamasi neticesinde sik kanama ataklari ile
miiracaati mevcuttu. Hastanin normal yasitlarindan daha sik yaralanmalari, dikkatsizligi ve cevreye
ilgisizligi g6z 6nidnde bulundurularak yapilan psikiyatri degerlendirmesinde hafif dizeyde mental
retardasyon oldugu tespit edildi. Sik sik diisme ve yaralanmalari olmasi ile de defalarca hastaneye
miiracat eden hastanin yine kendini yeterli ifade edememesine bagh darp edilmesi sebebi ile gelisen
scrotal hematom nedenli uzun siiren hastane yatisi oldu. Hastamiz Orta Hemofili A hastasi olmasina ve
profilaksi almasina ragmen agir Hemofili A hastalari gibi tedavi almaktadir.

Sonug: Sonug: Hemofili hastalarinda mental retardasyon varligi sosyal hayata uyumsuzluga ve bunun
sonucunda hastaninin 6zel durumunu bilmeyen yasitlari tarafindan daha fazla travmaya maruz
kalmasina yol agmaktadir. Ayni zamanda bu sik tekrarlayan travmalar hastanin hem daha fazla faktor
tedavisi almasina hem de daha fazla gorintileme tekniklerinin yapilmasina sebep olmaktadir. Bu
hastalarda hastanin gevresinin bilgilendirilmesi mental retardasyonu olmayanlara gére daha cok 6nem
arzetmektedir. Bu nedenle mental retardasyonu olan hemofili hastalarinin izleminde aileye ve hekime
daha ¢ok sorumluluk diismektedir.
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P8-iLERi YASTA SAPTANAN KOMBINE FVFVIII EKSIKLiIGi OLGUSU VE
OPERASYON ONCESIi-SONRASI iZLEMi

Mustafa Murat Midik?, Denis Cetin', Hale Biilbiil?, Ziihal Demirci?, Burcu Barutcuoglu?, Giines Ak3,

Giiray Saydam?, Fahri Sahin?

'ege Universitesi Hastanesi i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, 2Ege Universitesi Hastanesi Hematoloji Bilim
Dali, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi, 3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Biyokimya
Anabilim Dali, Ege Erigskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Kombine Faktor V ve VIII eksikligi (F5SF8D), lektin mannoz baglayici protein 1 (LMAN1) veya ¢oklu
pihtilasma faktori eksikligi proteini 2'deki (MCFD2) kusurlar sonucunda hem FV hem de FVIII'in azalmis
aktivitesi ile seyreden otozomal resesif bir bozukluktur. Genel toplumda olduk¢a nadir (1:1.000.000)
olup, erkek ve kadinlarda esit oranda gorilir. Akraba evliliklerinin sik oldugu Orta Dogu Yahudileri ve
Yahudi olmayan iran’lilarda daha sik (yaklasik 1:100.000) gériliir. Nadir kanama bozukluklarinin
yaklasik %3’Unl FV ve FVIII'in birlikte eksikligi olusturur. Bu kanama bozuklugunda her iki faktor
eksikliginin ayri ayri eksikliklerinde oldugundan daha fazla bir klinik kanama egilimi gorilmez.
Genellikle hafif-orta derecede bir kanama yatkinligi vardir; ancak cerrahi ve travma sonrasi agir
kanamalar gorilebilir. Biz de bu vaka sunumumuzda oldukca nadir goriilen F5F8D olgumuzdan ve
olgunun cerrahi siirecinden bahsedecegiz.

Bulgu: 60 yasinda erkek, ¢ift¢i. Cocuklugunda siinnet sonrasi uzun kanama, tekrarlayan dis eti
kanamalari, spontan ekimoz 6ykiisi var. 2014 yilinda bacakta spontan ekimoz nedeniyle hastane
basvuru sirasinda faktor VIII dizeyi bakilmis ve hemofili A tanisi almis. Tani aninda bakilan FVIII diizeyi
%4.6 saptanmis. Bize mart 2016 da dis merkezden yaygin kalga ve bacakta ekimoz nedeniyle sevk
edilmis. Dis merkezde FVIII konsantresi verildikten sonra tarafimizca bakilan FVIII %93, FVIII inhibitora
negatif saptandi. INR 1.5, protrombin zamani 17.2 sn, aktive parsiyel tromboplastin zamani 68.7 saniye
saptanmasi Uzerine faktor V ve VII diizeyi istendi. FV dizeyi % 9, FVII dlzeyi %144 saptandi. Bunun
Uzerine kombine F5F8D tanisi kondu. 55 kilogram olan hastaya haftada 4500 (inite olacak sekilde FVIII
konsantresi ile profilaksi tedavisi baslandi. 3 yillik izlemde 2 kez diz eklem kanamasi, 4 kez dis eti
kanamasi oldu. Minér kanamalarda transamin, diz eklemi kanamasinda glinliik 2000 {inite olmak Uizere
3 ginlik tedavi verildi. Kasim 2019 da bilateral inguinal herni nedeniyle operasyon planlandi.
Operasyon oncesi bakilan koagulasyon parametreleri ve faktor diizeyleri: INR 1.4, PTZ 55 saniye, aPTZ
16.8 saniye, FV % 13.8, FV inhibitdri negatif. islemden yarim saat énce 1500 IU FVIII, islemden 12 saat
sonra 1000 IU ve islemden 24 saat sonra 500 U FVIII verilmesi planlandi. Ayrica islem dncesi 2 linite
taze donmus plazma(TDP) ve islemden 12 saat sonra da 2 {inite TDP verilmesi planlandi. islemden 24
saat sonra FVIII uygulamasindan sonra ise hastaya sabah 1000 IU, aksam 500 IU FVIII, 12 saatte bir 2
tinite TDP verilmesi &nerildi. islem sonrasi 3. giiniinde operasyon bdlgesinde ekimotik lezyon gelisti.
FVIII konsantresi glinde 2000 IU ve 4 (nite TDP seklinde sirdiriilmesi onerildi. Ekimotik lezyonlar
tekrarlamadi ve islem sonrasi 5. giniinde taburcu edildi.

Sonug: Kombine faktor V ve faktor VI eksikligi, en yaygin kombine plazma pihtilasma faktori eksikligi
olarak bilinir.Geng yasta travma sonrasi ekimoz, dis eti kanamalari, cerrahi islem sonrasinda kanama
ile siphelenilir. Siklikla geng yasta tani konmasina ragmen bizim hastamizda oldugu gibi ileri yaslarda
kombine faktor eksikligi tanisi konan hastalar da literatiirde bildirilmistir. Bu hastalarda cerrahi islem
oncesi faktor V ve VIII replasmani konusunda farkli uygulamalar mevcuttur.Amerika’da total plazma
degisimi ile cerrahi 6ncesi ve sonrasi izlenen bir F5F8D vaka bildirilmistir.Bu hastaligin cok nadir olmasi
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sebebiyle opere olan vaka sayisi da azdir. Bu nedenle bdyle vaka bildirimlerinin olmasi literatird
genisletmek agisindan degerlidir.
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P9-DUSUK MOLEKULER AGIRLIKLI HEPARIN iNGUINAL HERNi
OPERASYONUNDAN KAGC GUN ONCE KESILMELIDIR? KAC GUN SONRA
BASLANMALIDIR?

Saadet Akarsu?, Savas Kaan Unsal? Fatih Mehmet Unlii

Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bd, Elazig, 2Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Saglhigi Ve Hastaliklari Ad, Elazig

Amag: Antikoagiilan profilaksi ve tedavisinin hemorajik komplikasyonlari yakindan takip edilmelidir.
LMWH olan enoksaparin profilaksisi ile kanama riski %4-5.6 olarak saptanmistir. Kritik hastalig
nedeniyle yatirilan ¢ocuk hastalarda, antikoagilan profilaksi ile kanama %10.4 olarak saptanmistir.
Akciger transplanti olan enoksaparin alan hastalarin %14.9’unda kanama gelismis olup bunlarin yarisi
major kanama seklindedir. Kanama standart doz alanlarda %17.1 iken azaltilmis doz alanlarda %10.5
olarak saptanmistir. Yumusak doku operasyonlarinda antikoagtilan tedavi ile kanama riskinin orani ve
naslil antikoaglilan yaklasim yapilacagi net olarak belli degildir.

Yontem: Minor cerrahi yapilacak hastalarda warfarin, islem 6ncesi -5. glin INR’ye bakarak 1-4 giin
kesilir. Eger kanama yoksa islem sonrasi aksam warfarin baslanir. Major cerrahi yapilacak hastalarda
warfarin -7. glin kesilir. 12 saat araliklarla sc heparine baslanir -1. glin hastaneye yatirilir. sc yapilan
heparin kesilir ve iv heparin baslanir. Cerrahi glinli, cerrahi sirasinda ve sonrasinda heparine devam
edilir (aPTT normalin Ust sinirinda olmali). Postoperatif 2-3. giin eger oral mayi verildi ise warfarin
baslanir. Postoperatif INR 2.0-3.0 araligina ulastigl zaman (7-8. giin) heparin kesilir. LMWH ile tedavi
oncesi trombosit sayisini igeren CBC, periferik yayma, anti-FXa, PT ve aPTT belirlenmelidir. Tedavi
slresince aspirin ya da diger antitrombosit ilaclardan sakinilmalidir. Kas ici injeksiyonlar ve arteriyal
islemlerden sakinilmalidir. Anti-FXa tedavi seviyesi 0.5-1.0 Unite/ml iken, profilaksi seviyesi is 0.1-0.3
Unite/ml olarak tutulmalidir. Tedavi sonrasi anti-FXa seviyesi 3 doz LMWH sonrasi alinmalidir. Anti-FXa
diizeyine LMWH uygulamasindan 4-6 saat sonra bakilmahdir.

Bulgu: 12 aylk erkek olgu 10 giinlik iken komplet AVSD+situs inversus totalis tanisi almis. 6 aylik iken
bidirectional kavapulmoner anostomozdan opere olmus. Cocuk cerrahisine basvurdugunda kaptopril
(1X4 mg, po), warfarin (1X2.5 mg, po) ve aspirin (1X35 mg) kullanmakta idi. Sol inguinal herni nedeniyle
opere edilecegi icin operasyondan 7 giin 6nce warfarin ve aspirin kesildi. Anjiotensin konverting enzim
inhibitori devam edildi. d-dimer >7.5 olarak yiksek saptandi. Operasyondan 7 giin 6nce enoksaparin
1 mg/kg 12 h ara ile sc baslandi. Operasyon 6ncesi anti-FXa. 0.01 tinite/ml olarak saptandi. Ameliyat
oncesi glin enoksaparin kesildi. iv heparin verilmedi. Operasyon glinii de enoksaparin ve iv heparin
verilmedi. Hastaya sol inguinal herni onarimi operasyonu vyapildi. Operasyondan 24 h sonra
enoksaparin tekrar baslandi. 12 h ara ile 5 doz enoksaparin sonrasi (operasyondan 60 saat sonra) sol
skrotal bélgede morarma olan olgu acil servise basvurdu. Olgunun sol skrotumunda 5X5 cm kanama
gbrinim saptanmis olup anti-FXa 0.3 Gnite/ml olarak saptandi. Doppler USG’de sol epididim ve testis
vaskiilaritesi (akut epididimorsit?) artmisti. Sol skrotumda reaktif mayi (kanama) artisi izlendi.
Enoksaparin kesildi ve TDP verildi. Ertesi giin de TDP tekrarlandi. iki giin TDP sonrasi anti-FXa 0.01
Unite/ml idi. Hastanin sol skrotal ekimozu azalmasina ragmen (operasyon sonrasi 5. giin) antikoagiilan
baslanmadi. Operasyon sonrasi 6. glinde enoksaparin baslandi. EKO ile kardiyak trombiis saptanmadi.
Kanamasi diizelen olgu enoksaparin 2X10 mg ile taburcu edildi.

Sonug: Anjiotensin konverting enzim inhibitéri vazodilatasyon yaparak kanama riski yapar. Olgumuzda
bu ila¢ da kanama sebebi olabilir. Operasyonlarda olgularin aldigi tiim ilaglar ayrica kanama riski
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acisindan degerlendirilmelidir. Tromboz riski yliksek olgularda yapilan yumusak doku operasyonlarinda
givenli tedavi icin enoksaparin sodyum dozu azaltilmal ve anti-FXa diizeyi yakindan takip edilmelidir.
isaret ve semptomlarin tam rezoliisyonu icin konservatif yaklasim gereklidir.
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P10- HEMOFiLi A TANILI HASTADA CERRAHI SONRASI GELiSEN GEC KANAMA
Hiilya Tiirkmen?, Yesim Yigit!, Aysen Tiiredi Yildinm?, Hiiseyin Giilen!
ICelal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Giris: Hemofili A, FVIII eksikligine bagli eklem igi, kas i¢i kanamalar ve operasyonlar sonrasi sizinti
seklinde baslayip glinlerce devam eden kanamalarla seyreden agir bir hastaliktir. 1/5000 erkek dogum
sikhginda gorildr. Klinik yonetim hematolog sorumlulugunda multidisipliner yaklasim gerektirir.

Yontem: Olgu: Karin agrisi ve kasiklarda agri yakinmasiyla Acil poliklinigine basvuran Hemofili A tanili
15 yas erkek hasta, muayene ve ultrasonografi sonrasi testis torsiyonu 6n tanisiyla Cocuk Cerrahisi
tarafindan acil operasyon planlanmasi nedeniyle danisildi. Ozgecmisinde baslangicta kanamalar
sirasinda on-demand 2. kusak rekombinant FVIII kullaniimakta iken kanamalarin siklasmasi nedeniyle
aile ikna edilerek ayni ajan ile haftada 2 gtlin profilaksi tedavisine gecildi. Bir yil sonrasinda profilaksi
alirken eklem kanamalarinin tekrarlamasi ve tedaviye iyi yanit vermemesi nedeniyle bakilan inhibitor
titresi 31 BU/ml bulunmasi lUzerine bypass ajanlar ile akut tedavisinin ardindan aPCC profilaksisine
gegcildi. aPCC profilaksisi 1. ayin sonunda inhibitor 4,2 BU/ml, 9. ayin sonunda 1,2 BU /ml ve 2. yilin
sonunda <0,6 BU/ml bulunmasi tzerine tekrar 2. kusak rekombinant FVIII profilaksi tedavisine gegildi.
Hastanin acil basvurusundan 4 ay 6nce en son bakilan inhibitor titresi <0.6 BU/ml idi. Hastada inhibitor
yakin tarihte bakildigindan operasyon 6ncesi yapilan 50 U/kg/doz FVIII uygulamasi sonrasi APTT testi
ile yetinilmek zorunda kalinarak acil operasyona verildi. Cerrahi sirasinda biraz fazla kanama oldugunun
cerrahlarca bildirilmesi izerine operasyon sonrasi 8. saatte ayni doz tekrarlandi ve 3 giin daha 12 saat
arayla tedaviye devam edildi. Kisa siireli traneksamik asit (3 giin) kullanildi. Sonrasinda herhangi bir
kanama gozlenmemesi Uzerine Cocuk Cerrahi tarafindan taburculugu planlandi. Taburculuk dncesi
muayenede aktif kanama yok, ancak skrotum belirgin sis, 6demli, tim skrotal bolgede ekimotik
gorinim mevcuttu. Hasta bu bulgularla haftalik 2 giin profilaksi tedavi dozlari da 6ne g¢ekilmek
suretiyle taburcu edildi. Operasyondan 1 hafta sonra insizyon hattindan sizinti tarzi kanamasinin
oldugu bildirildi. Hastaya FVIII tedavisine 12 saat arayla devam etmesi 6nerildi ve kontrolde skrotal
siglikte belirgin azalma gozlendi. Ancak insizyon hattinin Gst kismindan tomurcuklanma tarzi kanama
olmasi basmakla kanama siddetinin belirginlesmesi nedeniyle FVIII tedavisine devam etmesi ve cerrahi
konsiltasyonu onerildi. Bu esnada hastanin Hemoglobin degerlerinde diisme olmadi, APTT testleri FVIII
sonrasi normal sinirlarda saptandi. Kanamanin skrotumda birikmis defibrine kana bagli olabilecegi de
disiinildi ancak cerrahi kanama komplikasyonu ekarte edilemediginden ancak cerrahi girisim de
dislinilmediginden FVIII tedavisine 12 saat arayla devam edildi. Toplamda operasyon sonrasi 14 giin
FVIII kullanilmis oldu. Sonrasinda 6demi ve kanamasi tamamen kaybolan hastada profilaksi tedavisine
devam edildi.

Sonug: Sonug: Operasyonlar sonrasi yeterli faktor diizeyi saglansa da tedavi sliresini belirlemek igin
birden fazla etkeni degerlendirmek gerekmektedir. Komplikasyon sliphesinin dislanamadigl
durumlarda laboratuvar parametreleri normal olsa da kanama siresince FVIII tedavisine devam
edilmelidir.
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P11-iINTRASPINAL HEMATOM GELISEN iNHIBITORLU HEMOFiLi A OLGUSU

Yesim Oymak?, Neryal Tahta?, Yilmaz Ay?, Tuba Hilkay Karapinar?, Sultan Aydin Kéker3, Ersin Téret?,
Asiyan Yilmaz®, Miige Giir¢inar®, Canan Vergin?'

!Dr. Behcet Uz Cock Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatrik Hematoloji ve
Onkoloji Klinigi, 2Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Hematoloji BD, 3TC. Saglk Bakanlig
Manisa Sehir Hastanesi, “Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Hematoloji BD, °Dr.
Behcet Uz Cock Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi Beyin Cerrahisi, ®Alsancak MR

Amag: Hemofili A hastalarinda santral sinir sistemine kanama %2.7 oraninda gériilmektedir. intraspinal
kanama santral kanamalarin %10’unu olusturmaktadir. Siit cocugu yas grubunda semptomlar hafif bir
huzursuzluk ya da hafif nérololjik bulgular olabilir. inihibitdrlii hemofili hastalarinda ise santral sinir
sistemine kanamalar ise daha fazla hayati tehdit eder 6zellik tasimaktadir.

Yontem: Burada inhibitorli hemofili A tanili intraspinal kanamasi olan olgu sunulmaktadir.

Bulgu: Hemofili tanisi ile merkezimizde izlenmekte olan 10 aylik hasta huzursuzluk, aglama ve
tortikollis bulgusu ile basvurdu. Hastaya 50 U/kg faktor VIII uygulanmasina karsin Ust ekstremitede
paralizi gelisti. Faktor VII uygulanmasindan hemen sonra bakilan APTT diizeyi uzun saptandi. Es zamanli
olarak inhibitor diizeyi 38 BU olglldi. Spinal manyetik rezonans ile goriintiilemede birinci servikal
vertebradan kaudaya kadar hematom saptandi. inhibitér pozitifligi nedeniyle faktér Vlla ile tedaviye
devam edildi. Cerrahi uygulama ihtiyaci olmadi. Nérolojik muayenesi normal olan hastanin bir ay
sonraki spinal gortintiilemesinde hematom tamamen kaybolmustu.

Sonug: Spinal kanama nadir gériilen hemofili hastalarinda ¢ok nadir gériilmektedir. Ozellikle de siit
¢ocugu yas grubunda hemofili hastalarinda tortikollis gelismisse akla gelmeli ve spinal gériintileme
erken dénemde yapiimalidir. Bu olguda kanama odagi belirlenememis olmasina karsin hedef faktor
dlzeyini %100'e cikaracak sekilde faktor VIII uygulanmasina karsin norolojik bulgularin ilerlemesi
kontrol altina alinamayan kanamayi diistindiirmektedir. Olguda inhibitér saptandiktan sonra faktor VIl
uygulanmasi spinal hematomun resorbe tamamen resorbe olmasiyla sekelsiz iyilesme saglandi.
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P12-NADIR FAKTOR EKSIKLiKLi OLGULARIMIZ: TEK MERKEZ DENEYiMi

Meral Ulukdylii Mengiic?, Ozgiir Mehtap?, Ayfer Gediik®, Serkan Unal*, Sinan Mersin®, M.Gokgen
Polat!, Kemal Aygiin?, E.Merve Yenihayat?, Pinar Tarkun?, Abdullah Hacihanefioglu®

Kol Hematoloji Bd

Amag: Nadir faktor eksiklikleri fibrinojen, protrombin , faktér V,VIILX,X1,XIll veya kombine faktor V+VIII
ve vitamin K bagimli protein eksikliklerinden kaynaklanan heterojen bir kanama bozuklugudur.
Genellikle otozomal resesif gegis gostermektedirler; klinik tablo basit ve hafif mukozal kanamalardan
hayati tehdit edici santral sinir sistemi kanamasina kadar degisebilmektedir. Tani genellikle uzamis
mukozal kanamalar ya da operasyon oOncesi degerlendirmede anormal laboratuar bulgularinin
saptanmasiyla konmaktadir. Tedavileri genellikle eksik faktore ulasilabilen merkezlerde eksik faktoriin
yerine konmasi; eksik faktére ulasilamadigl durumlarda taze donmus plazma , kriyopresipitat ya da
virls inaktive edilmis plazma verilmesi seklinde yapilmaktadir. Minor kanamalarda antifibrinolitik
ajanlar da tercih edilebilmektedir. Yakin zamanda rekombinan Faktor XIIIA ve plazma kaynakl Faktor
X'un piyasa ¢ikmasiyla glinimizde sadece protrombin ve Faktor V eksikliginde spesifik faktor mevcut
degildir. Hayati tehdit edici kanamalar fibrinojen, FV ve F XllI eksikliginde daha sik gozlenirken
gastrointestinal kanamalar, tekrarlayici hematom ve hemartroz klinigi FX eksikliginde daha sik gozlenir.
Nadir faktor eksikliklerinde en sik gozlenen FVII eksikligi iken 2. Sirada FXI eksikligi gozlenmektedir.
Gozlenme sikhgindaki dislklik nedeniyle nadir faktor eksikliklerinin yonetimi randomize kontrolli
calismalar olmamasi nedeniyle kanita dayali kilavuzlardan daha ¢cok uzman konsensusuna dayalidir.

Yontem: Bu ¢alismada hemofili poliklinigimizde takipli olan hastalarin dosyalari geriye donik
tarandi.Hemofili A ve B hastalari, trombosit fonksiyon bozukluklari tanili hastalar dahil edilmedi.
Hastalarin yas, cinsiyet, tani yasi, basvuru semptomlari, kanama Oykisi, transflizyon gerektiren
kanama oykisu, demir replasmani ihtiyaglari kayitlardan elde edildi.

Bulgu: Calismaya nadir faktor eksikligi bulunan 16 hasta alindi. 18-67 yas araliginda (ortalama 33,2 yas)
7 Kadin , 9 erkek hasta mevcuttu. Hastalarin 8 tanesi (% 50) FVII eksikligi ,1 tanesi hipofibrinojenemi
(%6) ,6 tanesi FX1 eksikligi (%37) ve 1 tanesi FV eksikligi tanisina sahipti. En Kiigiik tani yasi 18 ‘di; 3
olgu disinda tiim olgular merkezimizde tani almisti. 5 Olgu kanamayla basvurmustu; en sik kanama sekli
mukozal kanama seklindeydi (%66).Hastalarin %68'i preop tetkiklerde anormal kanama test sonucuyla
yonlendirilmisti. Hicbir hastada hayati tehdit edici kanama ya da transflizyon gerektiren kanama
oykusii saptanmadi.

Sonug: Nadir faktor eksiklikleri prevalansi disiik olan hastaliklardir. Olgu sayisindaki distklik
nedeniyle bu hasta grubunda randomize kontrolli ¢alisma planlanmasinda gliclikler yasanmaktadir.
Merkezlerin veri paylasimlarinin bu asamada faydali olacagini dislinmekteyiz.
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P13-FAKTOR Xl EKSiKLiIGi VE GEBELIK KAYBI

Filiz Yavasoglu®
IAfyonkarahisar Saglk Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Faktor Xl (fibrin stabilizan faktor) bir transglutaminazdir ve pihtilasma sisteminin son
basamaginda gorev alir. Kalitsal veya edinsel nedenlerle ortaya c¢ikan eksikliklerde (/inhibitor
gelisiminde) pihtilasma testlerinde bozulma olmadan kanama, yara iyilesmesinde gecikme ve gebelik
sorunlar (distkler) gibi klinik bulgularla karsimiza ¢ikmaktadir. Kalitsal FXIII eksikligi, milyonda 1-3
sikhkta gorilen nadir bir kanama hastaligidir. Kalitsal FXIIl eksikligi otozomal resesif genetik gecis
gosterir. Bizde gebeligi esnasinda ve dogum sonrasinda faktor Xl replasmani alan hastamizi sunmayi
amacladik.

Bulgu: 5 yasinda iken dudaginda durmayan kanama sonrasi yapilan tetkiklerde plt, PT, APTT, fibrinojen
normal sinirlarda saptanmis ve yapilan ileri incelemeler sonrasinda hastada faktor Xl eksikligi
saptanmis. Hastanin 6zgec¢mis sorgulamasinda gobek kordonunun ge¢ distigi 6grenildi. Tekrarlayan
yumusak doku kanamalari, her giin olan burun kanamalari ve sol dizde olan hemartrozu nedeniyle
hastaya taze donmus plazma ile profilaksi uygulanmis.28 yasinda iken de takipte oldugu merkez
tarafindan (Hacettepe Universitesi Cocuk Hemotolojisi ) plazma kaynakli faktér ile profilaksi baslanmis.
Faktor Xl profilaksisi alan hastanin ilaglarinin temininde sorun yasanmasi tzerine hastada 10 haftalik
gebelik kaybi gelismis. Gebelik kaybi sonrasi olglilen faktor Xl dizeyi: 0,7 (%70-140) olarak
saptanmistir. inhibitdr saptanmamistir. Gebeligi boyunca profilaktik Faktér Xl replasmani
(Fibrogammin )alan hastada gebeligi slresince ve gebelik sonrasinda da herhangi bir kanama bulgusu
olmamistir. Hastanin su an yasayan 20 aylik bir oglu mevcuttur.

Sonug: Faktor Xl eksikligi nadir faktor eksikliklerindendir. Kalitsal eksikligin erken bulgusu goébek
bagindan gecikmis tipte kanamadir. Klinikte karsimiza herhangi bir yas diliminde ortaya cikan kas,
hemartroz,intrakranial kanama, yumusak doku kanamalariyla gelebilmektedir. Ayrica Faktor XllI :fibrin
stabilizan faktér de olmasi nedeniyle plasental implantasyon ve gebeligin devami igin de gereklidir. Bu
nedenle ciddi eksikligi olan vakalarda tekrarlayan dusukler gorilebilmektedir. Distikleri 6nleyebilmek
icin anne adayinin gebelik 6ncesi ve gebelik donemi siiresince profilaksi almasi onerilir.
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P14-KOMBINE FAKTOR 5 VE FAKTOR 8 EKSiKLiGi OLAN KADIN BiR OLGUDA
MAJOR CERRAHI OPERASYON YONETIMI

Fadime Ersoy Dursun?, Ozgiir Ekinci!, Beyza Kabayuka®

listanbul Medeniyet Universitesi Goztepe egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Dogumsal FV ve FVIII'in birlikte eksikligi ilk kez 1954 yilinda Oeri tarafindan tanimlanmig
kanamayla seyreden bir nadir faktor eksikligidir. Genel toplumda oldukca nadir (1:1.000.000) olup,
erkek ve kadinlarda esit oranda gorllr. Akraba evliliklerinin sik oldugu Orta Dogu Yahudileri ve Yahudi
olmayan iran’lilarda daha sik (yaklasik 1:100.000) gorilir. Nadir kanama bozukluklarinin yaklasik
%3’Un0U FV ve FVIII'in birlikte eksikligi olusturur. Genellikle hafif-orta derecede bir kanama yatkinhgi
vardir; ancak cerrahi ve travma sonrasi agir kanamalar gorilebilir. Kolay berelenme, burun kanamasi
ve dis eti kanamasi seyrek degildir. Cerrahi, dis cekimi ve travma sonrasi kanamalar ve kadinlarda
menoraji ve dogum sonrasi kanamalar sik¢a rastlanilan diger kanama bulgularidir (1).

Yontem: Burada faktor V ve faktor VIII kombine eksikligi olan olguda major cerrahi islemde faktor V ve
faktor VIl yerine koyma tedavisinin yonetimi sunulmaktadir.

Bulgu: Bilinen Tip-1 DM, HT, Hipogonadizm, MEFV geninde heterozigot mutasyon olan gérme ve isitme
engelli kadin hasta akut kolesistit nedeni ile Genel Cerrahi tarafindan operasyon planlanmis olup pre-
op istenilen tetkiklerinde PT:44.1 inr:3.48 Aptt:101.7 PIt:71.000 saptanmis. Hasta Hematoloji klinigine
konsulte edildi. Testler 2 kez tekrarlandi ve yiksek izlendi. K vitamini ile diizelme elde edilmedi. Karisim
testi yapildi ve inhibitdor saptanmadi. Bunun (izerine PT ve aPTT'yi uzatabilecek faktor diizeylerine
bakildi. Faktor 8 diizeyi %47,5 ve Faktor 5 dlizeyi %11,5 gorildi, hastada kombine faktor eksiligi oldugu
saptandi. Genel anestezi altinda laparoskopik olarak gerceklestirilen operasyon dncesi hastaya IV bolus
F8 replasmani (301U/kg 12 saatte bir) yapildi. 4 (nite taze donmus plazma (TDP) uyguland.
Laparoskopik olarak gerceklestirilen operasyonda safra kesesi ileri derecede gangrandz olarak izlendi.
Kese, proksimal ve distalden klipslenerek kesildi. Operasyon esnasinda rutin disi kanama izlenmedi.
Post-op 8.saate kadar kanama izlenmeyen hastada Post-op 8.saatten sonra ani baslangigl kanama
izlendi. Post-op 1.saatte hemoglobin degeri 9 g/dl Hct:28 iken post-op 8.saatte kontrol hemogramda
Hb:6.2 g/dl ve Hct:19 saptandi. Hastaya 3U Eritrosit siispansiyonu (ES), 4U taze donmus plazma (TDP)
ve ek olarak faktor 8 replasmani (301U/kg 12 saatte bir) yapildi. F5 eksiligi olan hastalarda TDP ile
kontrol altina alinamayan kanama varliginda kanama kontroli icin trombosit tranflizyonu
yapilabilecegi 6nerildigi icin hastaya 1U trombosit replasmani yapildi.(2) Hastada kanama kontrolii
saglanana kadar (Post-op 7.glin) IV bolus F8 replasmanina (301U/kg 12 saatte bir) ve TDP resplasmanina
devam edildi. Kanama kontroll saglanan hastada post-op 14.gline kadar Faktor 8 replasmanina
(201U/kg 24 saatte bir) devam edildi. Son 4 giin faktor 8 ve TDP replasmani olmadan takip edilen
hastada kanama izlenemedi. Batin USG’de hematom lehine bulgu izlenemedi. Hasta Post-op
20.glinlinde taburcu edildi. Takiplerinde operasyon sonrasi kanama ya da enfeksiyon gorilmedi,
komplikasyonsuz iyilesti.

Sonug: Kombine FV ve FVIII eksikligi; hem plazma FV ve FVIII dizeylerinde azalma, hem de
trombositlerdeki FV diizeyinde azalma ile karekterizedir (3). FV eksikligi otozomal resesif gecis
gosterirken, FVIII eksikligi X kromozomuna bagl gecis gosterir. Kombine FV ve FVIII eksikliginin
otozomal resesif gecis gosterdigi bilinmektedir (4). Major cerrahi yonetimini anlattigimiz bu olguda,
faktor dizeyleri hafif hemofiliyi isaret etse de gilinlik hayatta profilaksi ihtiyaci olmasa da major ve
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komplike bir vakanin major cerrahi islemde yatis slresinin ne kadar uzadigini ve faktér ve plazma
desteginin de ayni 6lglide arttigini gormdis olduk.
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P15-SPONTAN SUBKONJONKTIVAL KANAMALI HASTALARDA KLIiNiK VE
KANAMA BOZUKLUKLARININ DEGERLENDIRILMESi

Selim Sayin?, Arif Ulkii Yener!
IKeciéren Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Subkonjonktival kanama (SKK) sik gorilen, agrili bir kanama bulgusu olup G6z poliklinigine sik
basvuru nedenleri arasindadir. Geng hastalarda travma ve yagli hastalarda hipertansiyon gibi vaskiiler
hasar SKK'nin en yaygin nedenleridir ve hematolojik hastaliklarin prevalansi % 1'den azdir. SKK
hastalarda konjenital ve edinsel kanama bozuklugunun taranmasi halen kafa karistirici bir durum olup
calismamizda bir kez veya tekrarlayan SKK hastalarinda konjenital veya edinsel kanama bozukluklarinin
prevalansini degerlendirmeyi ve klinik 6zelliklerini arastirmayi amacladik.

Yontem: Calismamiz 2017-2019 yillarini kapsayan retroprospektif bir calismadir. 52 hastada (25 erkek
ve 27 kadin) dahil edilmistir (Tablo-1). Géz poliklinigine miracaat eden ve SKK agisindan travma
konjonktivit, episklerit, keratit, kornea Ulseri, glokom, kuru géz ve blefarit gibi bir neden saptanmayan
hastalar hematoloji poliklinigine yénlendirildi. Bu hastalardan detayli degerlendirme ile hipertansiyon,
diyabet, kardiyovaskiler hastalik, ates ve antiagregan, antikoagiilan veya trombosit fonksiyon
bozukluguna yol acacak ilag¢ kullananlar ¢alismadan dislandi. SKK nedenine yonelik etyolojik bir durum
saptanmayanlardan calisilan trombosit sayisi, protrombin zamani (PT), aktive parsiyel tromboplastin
zamani (aPTT), fibrinojen, faktoér VIII ve faktoér Xl dizeyleri ¢ahsildi. PFA-100 (kollajen/epinefrin
(C/Epi), kollajen/ADP (C/ADP) ve kapanma zamani ve periferik yayma sonugclar not edildi (Tablo-2).
Hastalarin kanama 6ykisu, Uluslararasi Tromboz ve Hemostaz Dernegi (ISTH) tarafindan olusturulan
standartlastiriimis bir kanama degerlendirme araci (BAT) kullanilarak da degerlendirildi. Bu laboratuvar
sonuglarina gore kanama bozuklugu saptanan hastalar belirlendi ve bir kez SKK gegirenler ile birden
fazla gecirenlerin laboratuvar sonuglari karsilastirildi.

Bulgu: Bir kez SKK gelisen bir hastada ve tekrarlayan SKK gelisen bir hastada (% 3.8) tip | von Willebrand
hastalig tanisi konuldu (Tablo-3). Calismada tip 1 vVWF hastalarinin prevalansi, Tirk popilasyonunda
vWEF eksikligi sikligi ile karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlamli degildi. Ancak 2 olguda da ISTH-
BAT skoru sirasiyla 3 ve 4 saptandi. Bir kez SKK gelisen hastalarda fibrinojen diizeyi tekrarlayan SKK
olanlardan istatistiksel olarak daha yiiksek bulundu. Ancak fibrinojen seviyesi tiim hastalarda normal
sinirlarda saptanmasi nedeniyle klinik bir anlaminin olmadig1 degerlendirildi.

Sonug: Spontan SKK hastalarinin konjenital veya edinsel kanama bozuklugu acisindan laboratuar olarak
degerlendirmenin gerekli olmadigi duslnilmektedir. Ancak hastalarin kanama 6ykisinin
sorgulanmasi ve yalnizca ISTH-BAT skoru yliksek olanlarin konjenital kanama bozuklugu agisindan
degerlendirilmesi daha anlamli olabilir.
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P16-TROMBOELASTAGRAM VE KOAGULASYON PARAMETRELERIYLE
iLISKiSININ DEGERLENDIRILMESi

Yesim Oymak!, Siikrii Halag?, Ezgi Su Arslan?, Bekir Topgu3, Tuba Hilkay Karapinar!, Canan Vergin®

Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji ve
Onkoloji Klinigi, 2Dr. Behcet Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk
Sagligi ve Hastaliklari, 3Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi

Hematoloji Laboratuvari

Amag: ilk kez 1948’de tanimlanan tromboelastogram (TEG) tanimlanmis olup hemostatik sistem
icerisinde yer alan tim hicrelerin ve faktorlerin degisimlerine duyarli bir testtir. Testin
parametrelerinde R’nin uzamasi koagiilasyon faktérlerinden, K'nin uzamasi (aginin daralmasi)
fibrinojen disikligiinde ve MA (pithti kalinhg) trombosit sayisi ile fibrinojenden etkilenmektedir.
Karaciger nakli, kalp damar cerrahisinde ve travmada TEG kullanimi giderek yayginlagsmaktadir. Bu
¢alismada merkezimizde son bir yilda TEG c¢alisiimis olan hastalarin diger koagilasyon parametreleri
iliskisinin degerlendirilmesi amaglandi.

Yontem: Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi’nde Ocak-Aralik
2009 arasinda TEG calisilan hastalarin yas, cinsiyet, tanilari ile ayni anda c¢alisilan aPTZ, PZ, INR ve
trombosit sayilari kaydedildi. Koagllasyon parametrelerinde uzunluk saptananlarla normal bulunanlari
arasinda ve trombosit sayilari 150 000/mm3 altinda saptananlarla normal trombosit sayisina sahip olan
hastalarin TEG parametreleri agisindan fark olup olmadigi Mann Whitney U testi ile degerlendirildi.

Bulgu: Son bir yilda 98’i erkek 71’i kiz TEG calisilan 169 hastanin yas ortalamalari 96.6 + 60.3 ay idi.
aPTT degeri uzun olan 23 hasta (bakilanlari %19.1’i) , PT degeri uzun olan 67 hasta (bakilanlarin
%61.5’i), trombosit sayisi <150 000/mm3 olan 14 hasta (bakilanlarin %15.2si) ve fibrinojen dustkliga
saptanan 4 hasta (bakilanlarin %7’si) bulunmaktaydi. aPTT uzunlugu olanlar ve normal olanlarin TEG-
MA degeri ortalama + standart sapma degerleri sirasiyla 60.2+7.6 ve 56.8+10.5 olup istatistiksel olarak
anlamli fark saptanmadi (p=0.072). Ancak TEG R ve K degerleri aPTT degeri uzun olanlarda daha yuksek
olup ortalama ve standart sapma degerleri sirasiyla 18.4+17.3 ve 6.2+9.2 aPTT normal olanlarda
sirasiyla 10.1+4.6 ve 3.3%2.9 idi (her ikisi icin p=0.001). TEG- a¢I degeri aPTT uzun olanlarda daha dar
(p=0.034) saptandi. PT ve INR yiiksekligi olanlar ve normal olanlar arasinda TEG parametrelerinin hicbiri
acisindan fark saptanmadi (p>0.05). Trombosit sayisi diisik olan hastalarin ise TEG —R degeri ve MA
degeri agisindan fark saptanmazken (sirasiyla p=0.15 ve 0.07) TEG-ag¢I degeri daha dar ve K degeri daha
ylksek saptandi (her ikisi icin p=0.03). Fibrinojen degeri diisiik olan hastalarin ise hepsinde normal
degerlere gore R uzun, ikisinde MA distk, ikisinde K uzun ve Ug¢linde TEG agisi dardi.

Sonug: Bu calismada TEG parametrelerinden beklenildigi gibi faktor eksikliklerine bagli aPTZ yliksekligi
olanlarda R degeri de uzun saptanmisti. Ancak c¢alismamizda PZ ve INR uzunlugu agisindan TEG
parametreleri farkh degildi. Trombosit sayisi diisik olanlarin K degeri uzun ve TEG —agisI daha dar
saptanmistl. Trombosit sayisi distk olan grubun K degerinin daha uzun saptanmasi ¢alismamizin
onemli sonuglarindan biridir. K degerinin uzamasi daha ¢ok primer hemostazda rol alan fibrinojen gibi
trombositlerle ile iliskili bozukluklarda da etkilenmesi beklenmelidir.
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P17-HEMOFiLI HASTALARINDA HASTALIKLARI HAKKINDA BiLGIYE ULASMA
DUZEYLERI VE TEDAVIYE UYUMU ETKILEYEN FAKTORLERIN
DEGERLENDIRILMESi

Hande Ogul Hincal', Veysel Erol*, Yilmaz Ay?, Nil Giiler!

'Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji BD, 2Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Hematolojisi BD

Amag: Hemofili, faktor VIl veya IX eksikligi sonucunda gelisen nadir bir kalitsal kanama bozuklugu olup,
faktor VI (FVII) eksikligi hemofili A, faktor IX eksikligi hemofili B olarak adlandirilir. Hemofili tedavisinin
temel amaci, yeni kanama olmasini engellemek, var olan kanamayi olabilecek en kisa sirede
durdurmak, daha az Urlin kullanarak daha az masrafla iyilesme saglamak, deformite ve sekel
gelismesine engel olmaktir. Bu amacglara ulasmada en belirleyici faktér hastalik ve hastaligin
yonetimine iliskin yeterli bilgiye sahip olan hasta ve ailesidir.

Yontem: Biz de bu calismamizda hastanemizde takip edilmekte olan pediatrik ve yetiskin yas
grubundaki hastalarin hastaliklari hakkindaki bilgi diizeylerini ve tedaviye uyumlarini degerlendirmeyi
amaglayan bir anket hazirladik.

Bulgu: Anketimize 11’ i pediatrik yas grubunda olmak lizere 15 hasta katildi. Hastalarin yasi 5- 39 yil
arasinda degismekle birlikte ortalama hasta yasi 17.8’ di. Hastalarin 10 tanesi hemofili A, 5 tanesi ise
hemofili B tanisi nedeniyle takip edilmekteydi. Hastalarin 15’ i de erkek cinsiyetteydi. Hastalarin %66.
6’ si poliklinik muayenesi esnasinda sorularinin cevaplanmasi icin yeterli zaman ve imkan bulabildigini
belirtmis olup, hastalarin % 33.3’ i bu segenegi kismen olarak cevapladi. Kendilerine saglik hizmeti
sunan saglik calisanlarinin  hemofili hakkinda yeterli bilgiye sahip olup olmadiklarini
degerlendirmelerini istedigimizde hastalarin %93.3’ G poliklinik doktorunun yeterli bilgiye sahip
oldugunu dusinduklerini belirtirken, bu oranin acil doktorlari icin %40’ a distuglini gorduk. Bilgi
sahipligi agisindan poliklinik doktorundan sonra %86. 6 oraniyla eczane ve Eczacilar Odasi Calisanlari,
% 60 oraniyla Fizik Tedavi Bolimi ve fizyoterapi g¢alisanlari, %53. 3 oranlariyla tibbi sekreterler ve
hemsirelik hizmetleri, % 40 oranlariyla saglik teknisyenleri, rapor birosu ¢alisanlari ve acil doktorlari,
% 33. 3 oranlariyla Radyoloji ¢alisanlari ve Sosyal Glivenlik Kurumu galisanlarinin segildigini gérdik.
Hastalarin %80’ i kendilerini yeterli bilgiye sahip olarak tanimlamaktayken %20’ si bu soruyu kismen
olarak yanitladi. Hastaliklari hakkindaki ilk bilgiyi kimden almis olduklarini sorguladigimiz birden fazla
secenegin isaretlenebilecegi soruda hastalarin %86. 6’ si ilk taniyi koyan doktoru isaretlerken, %6. 6
oraninda hemofili dernekleri, %6. 6 oraninda sosyal medya, %6. 6 kitaplar ve bilgilendirme brosdrleri,
%6. 6 oranindaysa ailenin belirtilmis oldugunu gordiik. Hastaligin seyri esnasinda edinmis olduklari
bilgileri hangi kaynaklardan sagladiklarini sorguladigimizda %66. 6 oraninda takibi gergeklestiren
doktor, %53. 3 oraninda hemofili dernekleri, %20 oraninda internet, %6. 6 diger hemofili tanili kisiler,
%6. 6 oraninda kitap ve bilgilendirme brosirlerinin secilmis oldugunu saptadik. Hasta uyumunu
degerlendirme amaciyla yonelttigimiz sorularda hastalarin %60’ 1 kendilerini tedaviye tamamen
uyumlu olarak degerlendirirken, %26. 6" si kismen uyumlu olduklarini, %6. 6" si cogunlukla uyumlu
olamadiklarini, %6. 6’ si ise uyumsuz olduklarini, tedaviye uyum saglamakta zorluk yasadiklarini belirtti.
Uyumsuzluk sebeplerini sorguladigimizda hastalarin, hastane ve saglik sisteminde yasamakta olduklari
zorluklari %40 oraninda, tedavinin glinlik yasam aktivitelerine uyum saglayamamasini %40 oraninda,
kanama aninda ilaca erisimde yasanan giglikleri %33. 3 oraninda, ilaglarin tasinmasinda giglik
yasamalarini %33. 3 oraninda, hastaliklarini unutmak istemeleri sebebiyle yasadiklari uyum sorunlarini
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%20 oraninda, tedavilerin uygulanmasinda yasadiklari giiglikleri %13. 3 oraninda, kanama bulgularinin
olmamasi nedeniyle unutmayi ise %6.6 oraninda se¢mis olduklarini gorddik.

Sonug: Kanama bulgularinin kaybolmasi nedeniyle faktér uygulamasini unutmak yurtdisinda yapilmis
olan calismalarda tedaviye uyumu etkileyen en 6énemli faktorken bizim calismamizda en az secilen
parametre oldugunu gordk.
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P18-HEMOFiLi TASIYICISI AKUT PROMIYELOSITIK LOSEMILi HASTADA
KANAMA DIiYATEZi YONETIMI

Merve Kestane!, Osman Akidan!, Nergiz Erkut?!,0zlen Bektas!, Mehmet S6nmez*

Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali- Trabzon

Amag : Akut myeloid l6semilerin yaklasik %10’nunu olusturan akut promyelositik [6semili (APL)
hastalarda saptanan PML/RARa onkogeni tedavi iliskili iyi prognoz gostergesi olmakla birlikte, hastalik
gelisim sirecinde izlenen akut veya kronik yaygin damarici pihtilasma sendromu (DIC) ve
trombositopeni kanamaya bagli mortalite riskini artirmaktadir. Hemofili A hastaliginda tasiyic
bayanlarda major travmalar olmadik¢a tedavi gerektirecek kanama izlenmemektedir. Bu vaka
takdiminde APL tanisi konulan ve DIC bulgulari mevcut, iki cocugu agir Hemofili A tanisiyla tedavi
almakta olan Hemofili A tasiyicisi bayan hastada, edinsel ve konjenital koagulopati varliginda tedavi
ydnetimi sunuldu. Ust solunum yolu enfeksiyonu semptomlariyla bagsvuran Hemofili A tasiyicisi 69
yasinda kadin hasta yapilan tetkiklerde sitopeni saptanmasi lzerine klinigimize basvurdu. Periferik
yaymasinda %21 oraninda blast izlenen hastanin yapilan kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi APL ile
uyumlu idi ve sitogenetik incelemede t(15;17) PML/RARa pozitif saptandi. Hb 9.8 g/dl, plt 22000 mm3,
I6kosit 8610 mm3, d-dimer 24 mg/|, fibrinojen 162 mg/dl, aPTT 28.6, PT 14.4 ve INR 1.23 olarak
saptanan hastaya ATRA-idarubisin remisyon indiiksiyon tedavisi ile es zamanli mevcut DiC’e yonelik
taze donmus plazma inflizyonu baslandi. Hastada ilk 3 trombosit slispansiyonu sonrasi trombosit
refrakterligi gelisti. Mevcut tedavi ile asemptomatik olarak izlenirken, tedavinin 15 giiniinde hastada
bas donmesi gelisti, kranial manyetik rezonans (MR) gériintiilemede sag temporoksipitalde bolgede
subdural kanama ve sol postsantral girusta kronik mikrohemorajiler saptandi (Resim). Trombosit
degeri 13000 mm3, d-dimer 3.1 mg/|, fibrinojen 533 mg/dl, aPTT 31.47, PT 12.31, INR 1.03 olan hastaya
IVIG sonrasi trombosit siispansiyonu verildi. Takiplerinde sikayeti geriledi ve kontrol kranial MR
gorintilemede subdural kanamada gerileme saptandi. Tedavinin 28. giliniinde sitopenileri diizelen
hasta taburcu edildi. Takiben aldigi konsolidasyon tedavilerinde koagulasyon iliskili sorunla
karsilasilmadi. Bu vaka takdimi bize hemofili A tasiyicisi bayanlarda koagulasyon bozuklugu ile giden
hastaliklar varliginda kanama diyatezinin artabilecegini ve bayanlarda ailede Hemofili A tanili hasta
oykdsliniin 6nemini gostermekteydi.
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P19-PROFILAKSi ALTINDA TEKRARLAYAN iNTRAMUSKULER KANAMALARI
OLAN HEMOFiLi B HASTASI: OLGU SUNUMU

Asli Bozdemir?!, Siimeyra Atgi?, Giilsiim Akgiin Caghyan?, Nil Giiler?

'Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi i¢c Hastaliklari Ana Bilim Dali, 2Pamukkale Universitesi Tip
Fakiltesi Hematoloji Bilim Dall

Amag: Hemofili B; X’e bagh kalitilan, kanama bozukluklari ile seyreden Faktor IX eksikligidir. iliopsoas
kasi ve diger kas ici kanamalar, eklem kanamalari kadar sik gérilmemektedir. Ancak kanama miktarinin
fazla olabilmesi ve sinir basisi yapabilmesi nedeni ile hastane yatisi gerektirebilir. Burada sik tekrarlayan
ve blylik capli kas ici kanamalari olan Hemofili B tanili hastamizi sunmayi amacladik.

Bulgu: 45 yasinda erkek hasta, sekiz yasinda sag dizde hemartroz nedeni ile dis merkezde yapilan
tetkiklerinde, Faktor IX diizeyinin %2 olarak saptanmasi lizerine Hemofili B tanisi almistir. Komorbid
hastaliklari; hipertansiyon, Hepatit C, obezite (BMI:34 kg/m?2), sirotik gorinumli karacigerdir. 2017
yilindan itibaren dokuz kere kanama sliphesi ile hastaneye basvuran hastanin, basvurularinin yalnizca
dordiinde kanama tespit edildi. Psikososyal agidan uyumsuz olan hasta, bazi yatislarinda tedavisi
tamamlanmadan hastaneyi terk etti. ispatlanmis 1. kanama sag quadriceps ve sag psoas kasinda, 2.
kanama sol quadriceps kasi medial ve lateralinde, 3. kanama sol quadriceps kasi proximal medialinde
(70x80 mm), 4. kanama sol proximal adductor kas grubu icinde (80x60x120mm) tespit edildi.
Hedeflenen Faktor IX diizeyleri, ilk kanama psoas kasinda oldugu icin %90, diger kanamalarda ise %60
olarak planlandi. Hastaya ilk kanama sonrasinda haftada iki gtin 20 i/kg Faktor IX profilaksisi baslandi.
Profilaksi altindayken li¢ kez daha kanama gelisen hastada profilaksi dozu haftada li¢ giin 20i/kg’a
cikarildi. Bu profilaksi dozajinda son alti aydir yeni bir kanama meydana gelmedi. Hastanin 12 yil dnceki
tibbi kayitlarinda Anti-HCV pozitifligi sebebiyle, interferon tedavisi Oncesi karaciger biyopsisi
planlanmis ancak yapilamamistir. O donemde yapilan abdomen USG’de karaciger boyutlari ve
parankimi normal olan hastanin; 2017’de USG’de karaciger boyutu midclavikiler hatta 180 mm,
parankimi Grade Il ekojenitede tespit edildi. 2018'de USG’de karaciger boyutu midklavikiiler hatta
160mm, ekojenitesi Grade ll, alti ay 6nceki abdominal tomografisinde ise karaciger kontirlerinde hafif
lobilasyon, karaciger segment VI diizeyinde parankim kaybi, dalak 140 mm, dalak hilusunda milimetrik
kollateral yaplilar, splenik ven capi 12mm ile normalden biylk olarak degerlendirildi. Hastanin
protrombin zamani (PT) diizeyleri incelendiginde iki yil 6nce (2017) PT:14.9 sn (referans aralk: 10-
14.4sn) ile hafif bir uzama goéruldi. Son dokuz aydir PT degerleri 15 sn-16,8 sn arasinda degismektedir.

Sonug: Hastanin son iki yildir PT degerindeki uzama ve gorintiileme tetkiklerindeki karaciger
degisikliklerinin baslamasi ile kanamalarinin siklasmasi ayni zaman dilimine denk gelmektedir. Hasta
orta derece hemofili olmasina ragmen, profilaksi altinda biyilk kas ici kanamalarinin sik olmasi, geri
planda gelisen sirotik karacigerin yarattigi ilave hemostaz problemleri sebebiyle olabilir. Hastanin
Faktor IX profilaksi dozaji haftada 2 gtin 20 ti/kg’dan, haftada 3 giin 20 ti/kg’a ¢ikartilinca alti aydir yeni
gelisen kanama problemi olmadi. Karaciger hastaligi olan hastalarda haftalik profilaksi dozajinin
arttirilmasi faydali olabilir.
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P20-HEMOFiILIK DiZ ARTROPATISI'NDE EKSTERNAL FIKSATOR UYGULAMASI:
VAKA SUNUMU

Metin Cil*, Nihal Boz?, Goksel Leblebisatan?, ilgen Sagsmaz*
YCukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji

Amag : Hemofili X'e baglh resesif gecis gosteren kalitsal bir kanama bozuklugu olup, en sik morbidite
nedeni artropatilerdir. ilerlemis artropatilerin tedavileri genellikle cerrahi olarak yapilabilmektedir.
ilizarov eksternal fiksatdr uygulamalari artropati diizeltmeleri igin iyi bir secenek olup, tedavi siirecini
kisaltmaktadir. Fiksatoriin uygulanma dncesi, sirasi ve sonrasinda yakin takip edilmesi ve uygun tedavi
verilmesi 6nem tasimaktadir. Uygulamanin nadir tecriibeli merkezlerde yapilabilmesi ve multidisipliner
bir calisma gerektirmesi nedeniyle, bir vaka bazinda tecriibelerimizi paylasmayr amacladik.

Yontem: 14 yas erkek, agir hemofili A tanisi ile takipli, profilaksi altinda tekrarlayan sag diz eklem igi
kanamalari sebebiyle hedef eklem gelismis. ileri derecede artopati gelisen hastada sag dizde 50 derece
fleksiyon kontraktlirlii olusmustu. Tarafimiza yonlendirilen hasta eklem germe uygulamalarina ve
radyoaktif sinovektomi tedavisine uygun degildi. Hastaya eksternal fiksator (EF) yontemi ile sag diz
eklem hareketliliginin saglanmasi planlandi. ilizarov yéntemi ézellikle son yillarda hemofilik artropatide
kullanimi artmakta olan bir EF uygulamasidir. Osteotomi ve kapsiilotomi gibi; kanama egilimli
hastalarda morbiditesi ylksek girismlere gére daha az invaziv olmasi ile 6ne ¢ikmaktadir. Kontraktire
ugramis eklemin Ust alt bolgesinden dairesel metal sabitleyiciler ile agilir mekanizma sayesinde eklem
acikhiginin saglanmasi hedeflenmistir. Hastamiza operasyon oncesi 100% faktor diizeyi saglanacak
sekilde replasman yapildi. Operasyon sonrasi iki glin 100% faktor diizeyi hedefi ile glinde 3 kez, sonraki
3 giin glinde 2 kez olmak Uizere replasmana yapildi. Birinci hafta ve sonrasinda 30-40% faktor diizeyleri
hedeflenerek tedaviye devam edildi. Traneksamik asit birlikte verildi. Glnlik yaklasik 4 x 1 mm olacak
sekilde fiksatériin mekanizmasi hareket ettirildi. 1 ayin sonunda yeterli aciklik saglandi ve sabitlendi. 3
ay sonunda da fiksator cikarildi.

Bulgu: Hastamizda cerrahi uygulama sirasinda major bir kanama komplikasyonu gerceklesmedi.
Eksternal fiksatorlin hareket mekanizmasi ilerletilirken yapilan faktor replasmanlari ile bir aylk aktif
tedavi sirasinda da kanama komplikasyonu goézlenmedi. Glnlik 4 x 1 mm gibi bir aci hareketi ile
hastada herhangi bir agri ve gerginlik hissi olusmadi. Uygulama sonrasi Uglincli ayda fiksator cikarildi
ve fizik tedavi ve rehabilitasyon kismina gegildi. Profilaksi uygulama glnleri ile ayni giine ayarlanan fizik
egzersizler sirasinda da beklenmedik bir durumla karsilasiimadi. Hasta destekli ve sonrasinda desteksiz
ylrir hale getirildi.

Sonug: Hemartroz olusumu dnlenemez veya zamaninda ve yeterli tedavi edilemez ise artropati gelisimi
sik olmaktadir. Hemofilik bireyler icin bu durum ciddi morbidite nedenidir. ilerlemis artropatide gesitli
tedavi yontemleri olmakla birlikte, cerrahi prosediir uygulamalari gerekebilmektedir. Hemofili'de
tedavi ajanlarinda vyasanan iyi gelismeler ile major cerrahi prosedirler dahi glvenle
uygulanabilmektedir. ilizarov eksternal fiksatdr yontemi de bunlardan biridir. Yerlestirilmesi sirasinda
¢ok major bir islem gerekmemesi ve cerrahi komplikasyonunun az olmasi ile hemofilide tercih
sebebidir. Pre ve postop yeterli faktor replasmani sayesinde ciddi kanama komplikasyonu da
gerceklesmemektedir. Hasta hizla yeterli eklem acikligina kavusup mobilize olabilmektedir. Bu
vakalarin yonetiminde ki tecriibeler artik¢a, daha da kolay uygulanabilir bir duruma gelinebilecektir.
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P21-SUNNET SONRASI KANAMA iLE BASVURUP FAKTOR Il EKSIKLiGi TANISI
ALAN OLGU

Ozge Ozdemir!, Can Acipayam?, Serpil Dinger?, Sevil Dogru?, Zeynep Kalayci®, Hatice ilgen Sasmaz®
1KSU Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Kahramanmaras, Tiirkiye, 2KSU Tip
Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali, Kahramanmaras, Tiirkiye, 3Cukurova Universitesi
Tip Fakultesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali, Adana, Tirkiye

Amag: Faktor Il (protrombin) eksikligi en nadir gorilen kanama bozukluklarindan biridir. Genel
poptllasyonda tahmin edilen prevelansi 1:2 000 000’dir. Kalitimi otozamal c¢ekiniktir. Tam eksikligi
yasamla bagdasmaz. Faktor |l eksikliginde kanamalar cesitli ve genellikle ciddidir (serebral,
gastrointestinal kanama, hematom, ekimoz, epistaksis, menoraji ve hemartroz). Hafif (>%10), orta (%5-
10) ve agir tip kanama (<%5) olmak Uzere siniflandirilabilir. Biz burada 3 yas 2 aylk slinnet sonrasi
uzamis kanama ile basvurup faktor Il eksikligi tanisi alan olguyu sunduk.

Yontem: OLGU: Daha 6nce bilinen bir hastaligi olmayan 3 yas 2 aylik erkek hasta hastane disinda
siinnet edilmis. Hastanin 10 giin boyunca aralikl kanamasi olmus. Hasta kanama sikayeti ile tarafimiza
basvurdu. Hasta geldiginde genel durum kotu, ates:36,7 0C, solunum:22 /dk, nabiz:116 /dk, kan
basinci:90/60 mmHg ve satiirasyon:%98sinde, skleralar soluk, cilt soluk, siinnet yerinde aktif kanamasi
mevcut idi. Laboratuvar tetkiklerinde; HGB:6,9 g/dl, HCT:%22,6, MCV:79,0 fL, WBC:12650/mm3 idi,
PT:26,6 sn, INR:2,29, APTT:40,6 sn ve fibrinojen: 148 mg/dl olarak saptandi. Koagulasyon karisim testi
ile normale geldi. Biyokimya parametreleri normal idi. Hasta cocuk yogun bakim Unitesine yatirildi.
Aktif kanamasi olan genel durumu kot olan hastaya eritrosit slispansiyonu, taze donmus plazma ve
traneksamik asit tedavisi verildi. Hastada faktor eksikligi diistinilerek Faktor 11, V ve X génderildi. Faktor
I1: % 1,8 (N:%70-120), fakor V: %119 (N:%70-120) ve faktor X:%82 (N:%70-157) olarak saptandi. Hastaya
faktor Il (protrombin) eksikligi tanisi konuldu. Aile bilgilendirildi ve kanama yéniinden uyarildi. Hastanin
takiplerinde taze donmus plazma tedavisi gerektiren epistaksisi oldu.

Sonug: Faktor Il (protrombin) eksikligi diger faktor eksikliklerinden daha nadir gériilmektedir. Tanisi
koagililasyon testleri ile konabilir. Hastaligin prognozu ve tedavi baslanmasi hastaligin ciddi kanama
riski ile iliskilidir. Genellikle ciddi kanamalar gorildiGgi icin kanamayla gelen hastada Faktor |l
(protrombin) eksikligi distnilmelidir.
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P22-FAKTOR VII EKSIKLIGi OLAN HASTADA iNTRAKRANIAL KANAMA
YONETIMI

Osman Nuri Ozen?, Can Acipayam?, Sevcan ipek?, Serpil Dinger?, Sevil Dogru*

'KSU Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Kahramanmaras, Tirkiye, 2KSU Tip
Fakiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali, Kahramanmaras, Tlrkiye

Amag: Faktor VII'nin konjenital olarak ya da karaciger yetmezligi, K vitamini eksikligi ve warfarin
tedavisi gibi durumlarda sekonder eksikligi gorilebilir. Laboratuvar tanisi protrombin zamani (PT)
uzamasiyla konulmaktadir. Hafif ve orta siddetteki kanamalarda oral ve parenteral traneksamik asitin
tek basina kullanimi yeterli olabilmektedir. Daha siddetli kanamalarda TDP, PCC, plazma kaynakh FVII
ve rekombinant FVlla preparatlari kullanilmaktadir. Olgumuzda bilinen Faktor VII eksikligi tanisi olan
ve travmaya sekonder intrakranial kanama ile gelen hastada rekombinant FVlla (rFVIla) tedavisinin
yonetimi sunulmaktadir.

Yontem: OLGU Bilinen FVII eksikligi bulunan 5 yasindaki erkek hasta yaklasik 1,5 metre yiiksekligindeki
merdivenden disme nedeniyle acil servise basvurdu. Hastanin fizik muayenesinde bilinci konfiize,
viicutta yaygin petesi ve ekimoz, sag kulakta otore ve agiz icinde kanamasi mevcuttu. Solunum sayisi
22/dk, nabiz 96/dk ve kan basinci 100/60 mmHg idi. Batin muayenesinde yaygin hassasiyeti mevcuttu,
organomegalisi ve ele gelen kitlesi yoktu. Bakilan laboratuvar parametrelerinde: WBC:17530/mm3,
HGB:10.6gr/dl, PLT:445000 /mm3, PT:44,4 sn, INR: 3,80 ve aPTT:20 sn olarak saptandi. Beyin
tomografisinde: sol temporal lob medial kesimde boyutlari 36X25 mm o&lgilen intraparankimal
hematomla uyumlu alan gorildi. Hasta beyin cerrahisi tarafindan degerlendirildi operasyon
diistintlmedi. Hastanin tedavi 6ncesi faktor VIl diizeyi:%2 idi. Hastaya 21 giin siire ile 4 saatte bir rFVlla
30 mcg/kg/doz uygulandi. Yatis siiresince kontrol beyin tomografileri ¢ekildi. 21 gunlik takip ve tedavi
sonrasi ¢ekilen beyin tomografisinde sol temporal lob medial kesiminde 27X16 mm hipodens alan ve
kanamanin rezorbe oldugu gorildi. Hasta T.C. Saghk Bakanligi’'ndan endikasyon disi onami alinarak
haftada tg¢ glin 30 mcg/kg/doz profilaktik rFVIla almaktadir. 5 aydir profilaktik rFVIla alan hastanin bir
kez epistaksisi oldu. Hastanin en son nérolojik muayenesi normal olup, dizenli olarak kontrollere
gelmektedir.

Bulgu: TARTISMA Faktor VII eksikligi asemptomatikten oldiriict kanamalara kadar varan degisik klinik
tablolarla ortaya ¢ikabilen bir kanama bozuklugudur. Hastaligin toplumdaki sikligi 1/ 300.000 —500.000
olarak bildirilmistir. Burun ve dis eti kanamalari gibi mukozal kanamalar, viicutta kolay morarmalar,
eklem ici kanamalar sik gozlenen kanama bulgularidir. Bazi olgular herhangi bir belirti olmaksizin
yasamlarina devam ederken, nadiren yenidogan déneminde kafa ici kanamalarla tani alan olgular da
mevcuttur. Kadinlarda menoraji sik saptanan bulgulardandir. Uzamis protrombin zamani ve FVII
diizeyinin dislklGgu tani icin 6nemli laboratuvar bulgularidir.

Sonug: Faktor VII eksikligi kanama bozukluklari icerisinde dnemli bir yere sahiptir. Faktor VII eksikligi
tanisi olan hastalar degisik kanama semptomlari ile basvurabilmektedir. Kanama ile gelen Faktor VI
eksikligi tanili hastalarin tedavi yonetimi zordur. Bizim vakamizda travmaya bagli olarak intrakranial
kanama ile gelen Faktér VII eksikligi tanili hastanin yonetimini gosteren 6nemli bir olgudur.
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P23-iKi KUZENIN ORTAK KADERi: HEMOFiLi B ILE YASAMAK

Aysenur Bahadir?, Erol Erduran?, Gékge Pinar Reis!

'Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji-Onkoloji BD

Amag: Hemofili X’e bagl resesif gecis gosteren dogumsal bir kanama bozuklugu olup, Faktor Vil ve IX
geni X kromozomunun uzun kolunda yerlesiktir. Hastalik genellikle tasiyici kadinlardan, erkek
cocuklarina gecmektedir. Faktor VI eksikligi Hemofili A, faktor IX eksikligi ise Hemofili B olarak
adlandirilir. Tim hemofiliklerin %85’ini Hemofili A, %15 kadarini ise hemofili B olusturur. Biz orta
Hemofili B tanisi ile takip ettigimiz anneleri kardes olan iki olgumuzu burada tartistik.

Yontem: Hemofili B tanisi ile takip edilen 3,5 ve 4 yasinda iki erkek hastamizi burada sunduk. Hastalarin
anneleri kardesti.

Bulgu: Olgu 1: 40 haftalik 3500 gram spontan vaginal yolla dogan hasta, 18 giinliikken sag kolda asI
sonrasi sislik sikayeti ile dis merkez yenidogan bolimiine basvurmus. Hastanin yapilan tetkiklerinde
parsiyel tromboplastin zamani (PTT) yiksekligi olmasi nedeni ile pediatrik hematoloji béliimiine
gonderilmis. Hastanin yapilan degerlendirilmesinde faktor IX diizeyinin %2,5 ¢ikmasi lzerine Hemofili
B tanisi koyularak merkezimizde takibe alindi. Hastanin annesinin erkek kardeslerinde ve erkek
yegenlerinde de Hemofili B hastaligi vardi. Takibinde 9 aylikken sag dirsek kirigi, yaklasik 4-6 ay ara ile
eklem kanamasi oldu. Hastaya yaklasik bir yasinda iken haftada bir 30 U/kg faktor IX profilaksisi
baslandi. Hasta yaklasik 3,5 yasinda olup haftada bir profilaksi almaya devam ediyor. Olgu 2: 36 haftalik
2800 gram SVY ile dogan hastanin 20 giinliikken asi yapilan yerde sislik, hematom olmasi nedeni ile
bakilan tetkiklerinde PTT uzunlugu tespit edilmis. Ailesinde de Hemofili B hastaligi oldugu 6grenilen
hastanin faktor IX diizeyi % 2.4 gelmesi lizerine Hemofili B tanisi koyulan hasta takibe alindi. Hastanin
lic ve dort aylikken eklem kanamasi, bir yasinda intrakranial kanamasi (iKK) oldu. Hastaya iKK sonrasi
haftada 3 glin olacak sekilde 50 U/kg’dan faktor IX tedavisi baslandi. Faktor IX tedavisi giderek
azaltilarak haftada bire dustrildi. Hastamiz yaklasik 4 yasinda olup, haftada bir faktor IX profilaksisi
devam ediliyor.

Sonug: Erken ¢ocukluk doneminde kolay ekimoz olusumu, eklem igi, kas i¢i spontan kanamalar,
girisimler yada travma sonrasi beklenenden uzun siren kanama 6ykist hemofiliyi distindirmelidir.
Kanama bulgularin agirligi faktor IX'un diizeyi ile dogrudan iligkilidir. Faktor aktivitesi <%1 olan hastalar
agir, %1-5 arasinda olanlar orta ve >%5 olanlar hafif hemofili klinigine sahiptir. Orta veya agir hemofili
tanili cocuklarda 6zellikle emekleme ve yirimeye basladiktan sonra eklem kanamalari, hematomlar
olusmaya baslamaktadir. Bizim olgularimiz yenidogan doneminde kas i¢ci hematom sikayeti ile
bagvurmustu. Faktor diizeyine gére orta hemofili olmalarina ragmen kanama sikliklari fazla idi. Ozellikle
kanamalar emekleme ve yiriime doneminde ciddi olmaya basladi. Hastalara baslangicta kanadikca
tedavi verilmesine ragmen takiplerinde kanama sikliklarinin artmasi, ciddi kanamalarinin olmasi nedeni
ile profilaksi baslandi. Hemofili hastalarinin yakin takip edilmesinin yaninda hemofili ile yasamak
konusunda ailelerin bilin¢lendirilmesi hastalarin saglkli yasamasinda ¢ok 6nemli yere sahiptir.
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P24-SURIYELi GOCMEN HEMOFiLi OLGUSUNDA TANI, TEDAVi VE HASTALIK
ILISKILi ZORLUKLARIN YONETIMI

Mehmet Hanifi Kazanci®, Faika Hazal Tiiper?, Ceren Giimiisel®, Itir Sirinoglu Demiriz3

1SBU Bakirkdy DR. Sadi Konuk Suam i¢ Hastaliklari Klinigi, 2SBU Bakirkéy DR. Sadi Konuk Suam Aile
Hekimligi Klinigi, 3SBU Bakirkdy DR. Sadi Konuk Suam Hematoloji Klinigi

Amag: Hemofili A, X’e bagli, resesif gecis gosteren Faktor VI (FVII) eksikligi sonucu gelisen, nadir
gorilen bir hastalik olup, intraartikiler ve kas ici gibi sira disi kanamalarla kendini gosterir. FVIII'e karsl
gelisen otoantikor (inhibitdér) sonucu FVIII'in  islevinin  bozulmasiyla agir kanamalar
olusabilmektedir.Sikligi yasla birlikte artar. Altmis dort yastan kiiguk olgularda yillik siklik milyonda 0,3;
> 85 yas olgularda milyonda 15 olarak saptanmistir. Oliim oranlari olgu serilerine gére degismekle
birlikte %9-22 arasindadir. inhibitér olusumuna yol acan neden, hastalarin yaklasik yarisinda
saptanamaz. Ulkemizde Suriye’den gelen yogun goc ile birlikte bircok hemofili hastasinin da ilkemize
geldigi goriilmektedir. Bu hastalarin sosyal glivence, hemofili tedavisinin devami, ilag temini gibi 6nemli
sorunlari da beraberinde gelmektedir. Bu olgumuzda Suriye’den go¢ eden, hemofili A tanisi alan bir
vakanin Gilkemizde tedavi ve takibini sunuyoruz.

Yontem: Olgu Sunumu

Bulgu: S.J. 21 yasinda erkek Suriyeli g¢cmen hasta, acil servise 1 haftadir devam eden sag dizde agri ve
sislik nedeni ile basvurdu. Bakilan vital bulgulari normal. Tetkiklerinde ise aPTT: 82.1 sn, PT:15.8 sn
INR:1.26 saptandi. Hemoglobin 15.3 g/dL ,trombosit 196 10e3/ulL olarak saptandi. Sag diz 2 yonli
grafide ve yapilan usg de sag diz femur distalinde sivi koleksiyonu; hematom ile uyumlu, tespit edildi.
Oykiisiinde kardesinde hemofili oldugu bildirilen hastadan génderilen tetkiklerde; vWF:ag, vVWF:RiCof
dizeyleri normaldi. Faktor VIl ise 0,3% saptandi. Faktor VI inhibitdri negatif saptandi. Hasta hemofili
A tanisiyla servise interne edildi. Hastaya rekombinant faktoér VIII preperati 50 1U/kg/gin dozunda
verildi. Glinlik diz gevresi Olcllen hastanin diz cevresinde ¢ap artisi olmadi. Tedavinin 2.glinlinde aPTT
: 64 sn olan hastanin diz agrisi gerilemeyince ortopedi bélimiine danisildi. Ponksiyon yapilmasi
planlanan hastaya 2000 U faktoér VIII preparati verilerek ponksiyon yapildi. 100 cc hemorajik sivi
orneklemi alindi. Takiplerinde 3.gininde aPTT: 51 sn, 7.glninde aPTT: 40 sn saptanan hastanin
dizindeki gerginlik azaldi. Agrisi tamamen gegti. Hasta tedavinin 8. glinlinde mobilize edildi ve ardindan
taburcu edildi. Hastanin mevcut takibi devam etmektedir.

Sonug: Olgumuzda da oldugu gibi go¢ yoluyla lilkemize gelen hastalarin kendisine hemofili tanisi
konuldugu gibi aile 6ykisiinde de Hemofili saptanabilmektedir. Takipli olmadiklari hastanelere ilk
basvurularinda hemofilik hastalarin ilag tedavi raporu ve ilag temini 6nemli bir sorun olabilmektedir.
Tedavide kanamanin 6nlenmesi amag olmalidir. Olgumuzda diger tetkik ve tedaviler 6ncesinde zaman
kaybetmeden faktor replasmani yapilmistir. Faktor konsantresi, gerekli durumlarda taze donmus
plazma, desmopressin ve antifibrinolitik tedavi kullanilan tedaviler arasindan yer almaktadir. Hemofili
hastasinin izlem ve tedavisinin multidisipliner yaklasimla yapilmasi mortalite ve morbiditenin
onlenmesinde etkili olacaktir.
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P25-ASEMPTOMATIK SEYREDEN VE PREOPERATIF TARAMALAR SIRASINDA
VON WILEBRAND HASTALIGI TANISI ALAN 62 YASINDA ERKEK HASTA: OLGU
SUNUMU

Ceren Giimiisel®, Dila Deliveli, Mehmet Hanifi Kazanci?, Itir Sirinoglu Demiriz?

'SBU Bakirkdy DR. Sadi Konuk Suam i¢ Hastaliklari Klinigi, 2SBU Bakirkdy DR. Sadi Konuk Suam
Hematoloji Klinigi

Amag: Von Willebrand Hastalig (vWH) toplumda en sik goriilen, siklikla otozomal dominant gegis
gosteren, von willebrand faktériin eksik veya defektif olmasi ile karakterize olan bir hemostaz
bozuklugudur. Gorilme sikhigi %1 civarindadir. Tip 1 vWH en sik gorilen (%75-80) alt tipidir. En sik
mukokutandz kanama, menoraji, dis eti kanamasi gibi semptomlar gorilir. Bu olguda, serebral
anevrizma nedeniyle operasyonu planlanan ve asemptomatik seyreden, tip 3 vWH kabul ettigimiz bir
hastayl sunmayi amagladik.

Yontem: 62 yasindaki erkek hasta, serebral anevrizma operasyonu nedeniyle hastanemiz anestezi ve
reanimasyon klinigi tarafindan yapilan preoperatif degerlendirmesi sirasinda bakilan tetkiklerinde
APTT: 200 sn, PTZ: 13.9 sn, PT(INR): 1.07, Fibrinojen: 386 mg/dl olmasi lizerine hematoloji poliklinigine
danisildi. Herhangi bir aktif sikayeti veya kanama bulgusu yoktu. Ozgecmisinde gecirilmis akciger
tiiberkiilozu mevcuttu. ilag kullanimi yoktu. Kanama anamnezi sorgulandiginda spontan mukokutanéz
kanama veya cerrahi sirasinda asiri miktarda kanama 6ykiisii olmadigi 6grenildi. izole APTT yiiksekligi
olan hastaya faktor eksikligi ayirici tanisi kapsaminda uygulanan karisim testinde APTT 42.9 sn saptandi.
Faktor VIl dlizeyi %20.5, Faktor VIl inhibitori negatif, von willebrand antijen diizeyi %20,3 ve ristosetin
kofaktor diizeyi %15 olarak saptandi. Hastaya Tip 3 vWH tanisi konularak Faktor VIII ve vVWF tedavisi
baglandi, anevrizmaya coil ve stent uygulandi. islem &ncesi ve sonrasi herhangi bir kanama
komplikasyonu gelismeyen hastanin takiplerine hematoloji poliklinig¢inden devam edilmektedir.

Bulgu: Von Willebrand hastaligi toplumda goriilen en yaygin kalitsal hemostaz bozuklugudur. En sik
asemptomatik formu gorilir. Olgularin ancak %10’unda kanama semptomlari bulunmaktadir.
Semptomatik hastalar genellikle mukokiitan6z kanamalarla seyreder, burun kanamasi, dis eti kanamasi
ve menoraji siktir. Cerrahi, travma gibi durumlarda hastalar yiiksek kanama riski altindadir. Klinik olarak
3 gruba ayrilir: VWF plazma diizeyinde kismi dists olmasi Tip 1 vWH, vWF’nin fonksiyonunda bozukluk
olmasi Tip 2 vWH, dolasimda vWF olmamasi Tip 3 vWH’dir. Tip 2 vWH ise vWF'nin trombositlere
baglanmasinda sorun olmasi veya Faktor VIII’e baglanamamasina bagli olarak Tip 2A, Tip 2B, Tip 2M ve
Tip 2N olmak tizere dort gruba ayrilir. Tip 3 ve Tip 2N vWH otozomal resesif, Tip 1, Tip 2A, Tip 2B, Tip
2M vWH otozomal dominant kalitilir. Tip 1 vWH yaklasik %70 oraninda, en sik gorilen alt tiptir. Bizim
hastamizin herhangi bir kanama bulgusu olmayip, preoperatif hazirlik amaciyla tetkik edilene dek
herhangi bir bulgu gbézlenmemis, preoperatif tetkiklerinde APTT izole olarak uzun saptanmistir.
Hemofili, Faktor VII-IX-XI-XII eksikligi, faktor inhibitérd varligl, antifosfolipid antikor sendromu, heparin
kullanimi 6n tanilari distinilmis; FVIII ve vWF diizeyleri gonderilmis ve Von Willebrand Hastaligi Tip 3
tanisi konulmustur. Operasyon oncesinde hastaya FVIII ve VWF verilerek herhangi bir kanama
komplikasyonu olmadan opere edilmesi saglanmistir.

Sonug: Bu tip koagtilasyon parametreleri bozukluklari saptandiginda, von willebrand hastaligi hastanin
yasindan bagimsiz olarak her zaman akilda tutulmali, asemptomatik de seyredebilecegi akildan
cikarilmamalidir.
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P26-DEV TROMBOSITLERI GOREMIYORSAN KATARAKT OLABILIRSIN!
KATARAKT TANISIYLA iZLENEN HASTALARDA MAKROTROMBOSITOPENI
TARAMASI TEK MERKEZ DENEYiMi

Meryem Albayrak?, Sibel Cetince?, Oguzhan Senses?, Cansu Celik?, Tevfik Ogurel®

*Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji BD, 2Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Saghgi Ve Hastaliklari ABD, 3Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi G6z Hastaliklari ABD

Amag: Trombositopeniyle takipli hastalarda ortalama trombosit hacmi (MPV) g6z ardi edilen ve hatal
sonuglanmasi miimkin olan, bununla birlikte pek ¢ok hastalikta ayirici tanida etkili bir parametredir.
Dev trombositlerle karakterize makrotrombositopenilerin, takip ve tedavileri farkli konjenital (MYH-9
gen iliskili hastaliklar, Bernard Soluier vb...) ve akkiz (immin trombositopenik purpura...) pek ¢ok
nedeni bulunmaktadir. Ozellikle MYH-9 gen iliskili hastaliklarin insidansi 1/100.000 olarak bildirilse de
yapilan galismalar sikliginin daha fazla olabilecegini géstermektedir. Otozomal dominant gegisli MYH-
9 gen iliskili hastaliklar; dohle benzeri inklizyon cisimcikleri, nefropati, sensorinéral isitme kaybi ve
katarakt eslik edebilen makrotrombositopenilerdir. Organ tutulumlari ge¢c dénemde olmakta, cocukluk
caginda makrotrombositopeniler gozden kagmaktadir. Literatlirde isitme kaybi olan gruplar
makrotrombositopeni agisindan taranmis, katarakt hastalarinda tarama c¢alismasi bildiriimemistir.
Kataraktin MYH-9 iliskili hastaliklarda presenil prezente oldugu ve erken yaslarda gorilebilecegi
belirtilmektedir. Nefropati, sensorindral isitme kaybi ve katarakt gibi bulgularin erken teshisi
komplikasyonlari azaltacak, dogru tani ve tedaviyi kolaylastiracaktir. Calismamizin amaci hastanemiz
GOz Hastaliklari Anabilimdali’'nda izlenen katarkt olgularinda makrotrombositopeni varligini tespit
etmek ve Pediatrik Hematoloji Bilimdalinda makrotrombositopenisi olan ¢ocuklarda katarakt agisindan
tarama yapmak ve makrotrombositopeni agisindan farkindalik olusturmaktir.

Yéntem: Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi’nde 2017 Ocak -2019 Aralik tarihleri arasinda
Go6z Hastaliklari Anabilimdali’'nda katarakt tanisi alan hastalar dosya sistemi (izerinden tarandi.
Pediatrik Hematoloji Poliklinigi’nde makrotrombositopeni ile izlenen gocuklara katarakt agisindan
tarama yapildi. Tam kan sayiminda trombosit degeri 150.000/mm3’lin altinda MPV 10.5/fl izerinde
olanlar makrotrombostopeni olarak degerlendirildi. Taramalarda trombositopenik tespit edilen
olgularda MPV degerleri dikkate alindi, periferik yayma degerlendirmesi yapildi. Aile hikayeleri alindi.

Bulgu: Kirikkale Universitesi Géz Hastaliklari AD’da KATARAKT tanisiyla izlenen 2200 eriskin hastadan
altisinda (4 kadin, 2 erkek) trombositopeni (%0.2) saptandi. Alti hastanin trombositopenilerinin
(ortalama trombosit sayisi: 131.000/mm3, ortalama MPV degeri: 10.2/fl) tim kan tetkiklerinde sebat
ettigi gorildi. Periferik yaymalarinda déhle benzeri inkliizyon cismi gériilmedi. iki hastada kronik
bobrek yetmezligi klinik tabloya eslik ediyordu. Géz Poliklinigi ile iletisime gecilerek MYH-9 iliskili
hastaliklar i¢in aile dykist alinmasi ve genetik analiz gonderilmesi planlandi. Pediatrik Hematoloji
Poliklinigi’nde kronik trombositopenisi olan ¢ocuklardan makrotrombositopenili 4 olgunun 2’si kiz 2’si
erkekti. Ortalama yaslari 16.25 yil idi. Kronik trombositopenileri olan hastalardan ikisinde isitme kaybi,
birinde katarakt saptandi. Katarakt saptanan kiz hastanin babasinda da trombositopeni mevcuttu. Bir
erkek hastanin anne ve babasinda trombositopeni saptandi ve annesinde isitme kaybi da mevcuttu.
Hastalardan MYH-9 mutasyonu igin tetkik génderildi.

Sonug: Makrotrombostopenilerde ayrici tanida konjenital ve akkiz nedenler disiinilmeli, MYH-9 gen
iliskili hastaliklar akla gelmelidir. Gergek insidansi bilinmeyen, tespit edilenden fazla oldugu dislinilen
konjenital makrotrombositopeniler, kronik ITP olarak degerlendirilip, kortikosteroid tedavisi ve
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splenektomiye kadar giden vyanlis tedaviler almaktadir. Yeni hastalarin ve hastalikla iliskili
mutasyonlarin tespiti i¢in bu konuda farkindaliga ve ileri arastirmalara ihtiya¢ vardir. Katarkt, isitme
kaybi, bobrek fonksiyon bozuklugu olan hasta gruplarinda makrotrombositopeni bakilmasi gerekirken,

makrotrobositopenisi olanlarin da katarkt, isitme kaybi, nefropati acisindan degerlendirilmesi gerektigi
distnilmektedir.
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P27-SURPRIZLERLE DOLU FAKTOR VII EKSiKLIGi OLGUSU

Emre Akar?, Itir Sirinoglu Demiriz!
1Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Faktor VII eksikligi insidental tespit edilen kanama bozukluklari icinde en sik gérilen (%46)
otozomal resesif gecisli faktor eksikligidir [1]. Cok dislk faktor dizeyleri (<%2) disinda kanama ve
komplikasyon sik karsilasilan bir durum degildir. Burada ¢ok diisiik olmayan faktor VIl diizeyi ile hayati
tehdit edici hemoraji saptanan bir faktor VIl eksikligi olgusunu sunmayi amagladik.

Yontem: Olgu Sunumu 25 yasinda kadin hasta; 7 yil dnce Erzurum’da erken menstruasyon ve eslik eden
menoraji sebebi ile yapilan tetkiklerinde faktor VII dizeyi: %15 saptanarak faktor VII eksikligi tanisi
almistir. Takip eden sirecte kardiyoloji poliklinik degerlendirmesinde AV blok tanisiyla kardiyak
pacemaker takilan olguda; bu islemde ve ginimize dek hayati tehdit edici kanama o6ykusi
bulunmamaktadir. Profilaktik faktor VII replasmani ihtiyact olmamistir. Aralik 2019’da, bilateral alt
kadranlarda olan karin agrisi yakinmasiyla dis merkez acil servis basvurusunda yapilan abdomen
ultrasonografik incelemede Douglas posunda serbest sivi izlenmis ve tetkiklerinde; aktive parsiyel
tromboplastin zamani (aPTT): 79.7 sn, protrombin zamani (PT): 16.4 sn, INR: 1.26, Fibrinojen: 320,
hemoglobin: 9.6 g/dl, hematokrit:%29.2, trombosit:183000/ ul saptanmistir. Kadin hastaliklari uzmani
degerlendirmesi ve muayenesini takiben; over kist rlptiri ve batin ici kanama 6n tanilariyla dis
merkezde takip icin yatirilan hasta progresif hemoglobin diistsi, genel durum kotllesmesi sebebi ile
acil operasyon icin hastanemize sevk edildi. Hastanemizde yapilan tetkiklerinde B-HCG: 4410 mIU/ml
ve transvajinal ultrasonografide endometrium dogal, bilateral overler dogal ve Douglas posunda ve
batinda yaygin sivi ve koagilum tespit edilmesi tzerine ektopik gebelik tanisi konuldu. Dis merkezde
taze donmus plazma replasmani uygulanmis olan hastada bakilan koagiilasyon testleri aPTT:38.2 sn,
PT:18.8 sn ve INR: 1.16 olarak saptandi. Sag adneksiyel alanda izlenen riiptiire hemorajik ektopik
gebelik, faktor VII replasmani yapilmaksizin uygulanan laparoskopik salpenjektomi ile cerrahi olarak
tedavi edildi. Hastanin post-operatif takiplerinde kanama saptanmadi. Hematoloji poliklinik kontrolii
Onerisiyle ikinci glin taburcu edildi.

Bulgu: Tartisma Faktor VII, K vitamini bagimh plazma proteinlerindendir ve karacigerde Uretilir. Yari
Omri 6 saat olan protein; koagilasyon kaskadinda doku faktori ile birlikte; faktor IX ve faktor X'un
aktiflesmesini saglar. insan Faktér VII geni kromozom 13g34’te yer alan 9 ekzonluk bir gendir.
Mutasyonlari otozomal resesif kalitilir ve heterozigot mutasyona sahip olan bireyler cogunlukla sadece
tasiyicidirlar. Hastalik cinsiyet ayirimi yapmaz ancak menstruasyon nedeniyle kadinlarda tani daha sik
ve erkendir. Faktor VII eksikligi tespit edilen hastalarin %84’linde faktor VII diizeyi %21-50 arasinda
iken %36 hastada ise faktor diizeyi <%10’dur [1]. Heterozigot hastalarin %55’i preoperatif
degerlendirmede saptanan uzamis koagtilasyon testleri ile tani alirken %23’U cerrahi disi hemorajiler
Uzerine tespit edilirler [1]. Diger kanama bozukluklarina gére Faktor VIl eksikliginin kanama olmaksizin
insidental olarak saptanmasi daha yiksek oranda ihmli eksikliklerin yer almasina baglanmaktadir.
Faktor VIl diizeyi >%10 olan hasta grubunda kanama sik beklenmez hatta ¢ok dusik faktor VIl diizeyleri
(<%1) ile replasman uygulanmadan yapilan cerrahi girisimlerde kanama komplikasyonu olmadigi
bildirilmistir. [2-3]

Sonug: Sunmus oldugumuz olguda da gorildugi gibi, cok diistik seviyelerde olmayan faktor VI eksikligi
tanili hastalarin da hayati tehdit edici kanamalar ile basvurabilecegi unutulmamahdir. 1-J Thromb
Haemost. 2004;2: 248-56. 2-Am J Hematol. 2005; 78: 134. 3-) Thromb Haemost. 2011; 9: 1149.
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P28-EDINSEL FAKTOR V EKSIKLiGi TANILI HASTADA rFVila ESLiGINDE
INTRAABDOMINAL LENF NODUNDAN TRU-CUT BiOPSi DENEYiMi

Osman Akidan?, Derya Selim Batur?, Merve Kestane?, Nergiz Erkut?, Ozlen Bektas!, Mehmet
Sénmez!

Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali-Trabzon, 2Kanuni Egitim ve
Arastirma Hastanesi-Trabzon

Amag: Pihtilasma faktoérlerine karsi gelisen otoantikorlar, genellikle otoimmiin ve neoplastik hastalig
olan kisilerde, ila¢ kullanimi veya kolaylastirici bir etken olmadan ortaya cikabilirler. Siklkla
otoantikorlar faktor VIIl ve vWF e karsi gelisirken nadiren fibrinojen, Fll, FV, FVII, FX, FXI, FXIl'ye karsida
izlenebilmektedir. Edinilmis kanama bozukluklari minimal kanamalardan hayati tehdit eden olaylara
kadar genis bir klinige sahiptir. Oncesinden bireysel veya aile éykiisii olmayan hastalarda erken tani
konulamazsa 6limcul kanamalara neden olabilmektedir. Bazi hastalar baslangicta kanamaile prezente
olmadigindan tani gecikebilmektedir. Edinilmis koaglilopatilerin erken teshisi, by-pass edici ajanlarin
kullanilarak akut kanama kontrol edilmesinde ve operasyon hazirliginda 6nemlidir. Bu vaka takdiminde
edinsel FV eksikligi olan hastada intraabdominal lenf nodundan tru-cut biopsi icin rFVII ile hazirlik ve
islem sonrasi kanama kontrol yonetimi sunuldu. 2017 yilinda burun kanamasi nedeniyle basvuran
hastada PT: 50 sn, aPTT:180 sn ve INR: 5,55 olarak saptaniyor. Takiben mixing testinde PT zamaninda
diizelme olmayan hastanin FV diizeyi %1olarak bulundu. ANA (-), direkt Coombs (-), immunoglobulin
diizeyleri normal, hastanin bilgisayarli tomografi (BT) incelemesinde patoloji izlenmedi ve
antikardiolipin antikoru negatif idi. PSA yiksekligi ve PET-CT incelemede prostat sag kesiminde
hipermetabolik tutulum saptanmasi Uzerine Uroloji poliklinik kontrolii 6nerilen hasta, sonrasinda
kontrollni yaptirmamis. Yaklasik 2 yil sonra kilo kaybi nedeniyle dis merkezde takip edilen hastanin
BT incelemesinde batinda biy(igl sag parailiak bolgede 52x37 mm boyutunda lenfadenopati, toraksta
paratrakeal ve subkarinal lenfadenopati saptaniyor. Diagnostik biopsi 6nerilen hastanin FV diizeyi: %1,
FVIII duzeyi normal, FVII, FIX, FXI dizeyi hafif dusik saptandi. Hastaya islem oncesi 120 mcg/kg
dozunda rFVlla ve 2 Unite trombosit replasmani yapildi ve takiben sag paraaortik lenf nodundan tru-
cut biopsi yapildi. islem sonrasi 2 saatte bir rVIl inflizyonuna devam edildi. Hemoglobin degerleri sabit
kalan hastaya 12 saat sonra 80 mcg/kg 3 saatte bir, 2. glin 80 mcg/kg 6 saatte 1, 3. glinde 80 mcg/kg
12 saatte bir rVlla inflzyonu yapildi. Hasta kanamasiz olarak taburcu edildi. Patoloji degerlendirme
prostat adenokarsinom metastazi olarak rapor edildi. Bu vaka bize edinsel FV eksikligi olan hastalarda
cerrahi girisimlerin rFVIla replasmani ile etkin ve glivenilir olarak yapilabilecegini gbstermekteydi.
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P29-DiFFUZ BUYUK B HUCRELI LENFOMA ILE PRESENTE OLAN NON-iNHIBITOR
FAKTOR X EKSIKLiGi

Mehmet Can Ugur?, Ece Sahin Hafizoglu?, Sinem Namdaroglu®

lizmir Bozyaka Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, 2izmir Bozyaka Egitim ve Arastirma
Hastanesi, i¢c Hastaliklari Klinigi

Amag: Faktor X eksikligi, OR gegisli nadir bir faktor eksikligidir.Hastalik asemptomatik seyredebilecegi
gibi major kanamalara da yol acabilmektedir.Orta ve hafif Faktor X eksikliginde kanama sadece cerrahi
girisim ve travmalardan sonra gorilebilir. Bazi hastalar rutin tarama ya da aile taramasi sirasinda
tesadiifen tani alabilirler. Faktor X eksikligi konjenital veya akkiz olabilir. Akkiz olanlar; amiloidoz,
bébrek adenokarsinomu, atipik pnédmoni ve fungusid zehirlenmeleri ile ortaya cikar.

Bulgu : 53 yasinda erkek hasta, sol servikal bolgede kitle sikayetiyle poliklinigimize basvurdu. Fizik
muayenesinde servikal ve submandibular multipl lenfadenopatiler saptandi. Yapilan boyun
ultrasonografisi; sol servikal zincirde yer yer konglomerasyon olusturan, blyigi yaklasik 20x15 mm
boyutunda kalin korteksli, patalojik 6zellikte lenf nodlari olarak raporlandi. Tanisal amach lenf nodu
eksizyonel biyopsisisi planlanan hastanin yapilan preoperatif testlerinde PT:54.0 sn, PTT:55,2 sn,
fibrinojen: 301mg/dl saptaninca istenen karisim testlerinde tam diizelme olmadi. istenen faktér X
diizeyi: %3, inhibitér negatif bulundu. Ozge¢misinde hastanin herhangi bir kanama &ykiisii yoktu. Soy
gecmisinde 6zellik yoktu. Hastamiza preoperatif 15- 20 IU/kg Taze donmus plazma replasmani (TDP)
baslandi ancak gecici ve parsiyel yanit alindi. Tanisal amach lenf nodu biyopsisi yakin takip ve TDP
replasmani ile yapildi. Hastada peroperatif ve postoperatif kanama olmadi. Lenf nodu biyopsisi diffiiz
buytk B hiicreli lenfoma (WHO/REAL) olarak rapor edildi. Hastamiza Rituksimab, Siklofosfamid,
Doksorubisin, Vinkristin, Metilprednizolon (R-CHOP) tedavisi baslandi. Tedavi altinda tam yanit alinan
hasta remisyonda ve herhangi bir kanama bulgusu olmadan takibe devam etmektedir.

Sonug: Faktor X eksikligi eriskin yasa kadar asemptomatik seyredebilmektedir. Olgumuzda da oldugu

gibi travma veya pre-operatif testler sirasinda bakilan APTT ve INR’de birlikte uzama gorildigiinde
Faktor X eksikliginden sliphelenilerek faktor diizeyi istenmelidir.
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P30-FAKTOR 7 EKSIKLiGi OLAN BiR OLGUDA PSOAS ABSESi DRENAJI

Ece Sahin?!, Mehmet Can Ugur? Sinem Namdaroglu?

lizmir Bozyaka Egitim ve Arastirma Hastanesi,i¢ Hastaliklari Klinigi, 2izmir Bozyaka Egitim ve Arastirma
Hastanesi,Hematoloji Klinigi

Amag: Faktor 7eksikligi nadir faktor eksiklikleri grubu icinde en sik gorilendir. Hafif burun
kanamalarindan, agir kafa ici kanamalara kadar ¢ok farkli siddette kanama tablolariyla karsimiza
gelebilir. Bazi olgularin ileri yaslara kadar faktér diizeyinden bagimsiz olarak asemptomatik kalabilecegi
bildirilmistir. Tanisi laboratuar olarak protrombin zamani (PZ) nin uzamasi ve Faktér 7 seviyesinin
tespiti ile konmaktadir. Cerrahi planlanan hastalarda asemptomatik dahi olsa plazma faktor seviyesi ve
preoperatif tedavi plani 6nem tasimaktadir.

Yontem: Bu olgu sunumunda, tesadifen preoperatif Faktor 7 eksikligi saptanan psoas absesi olan
hastanin ,abse drenaji dncesi rekombinant aktive Faktor 7 (rF7a) ile hazirlanmasi ve postoperatif
yonetimi sunulmaktadir.

Bulgu: 53 yasinda, kadin, hasta, acil servise batin sag alt kadranda agri sikayetiyle basvurdu. Cekilen
batin tomografisinde; psoas kasl icinde 110x80mm. boyutlu abse ile uyumlu goériiniim saptanan hasta,
abse dernaji amaciyla genel cerrahi servisine yatirildi. Preoperatif olarak yapilan rutin testlerinde PT ve
INR degerlerinde uzama saptandi (PT:23,8sn, INR: 2,09). Kanama ve pihtilasma zamanlari normaldi (KZ:
2 dakika 15 saniye, pthtilasma zamani: 3 dk 30 saniye). APTT degeri normaldi. (APTT:26,9sn ). Bunun
Uzerine istenen serum Faktor 7 diizeyi %33 olarak saptandi. Hastanin 6zgeg¢misinde herhangi bir
kanama 6ykusi yok ve 30 yil 6nce miadinda komplikasyonsuz normal dogum 6ykiisimevcuttu.Hastaya
preoperatif ve postopeartif rekombinant Faktdr 7a ( Novoseven) temin edildi ve abse drenaji
gerceklestirildi. Hastada peroperatif ve postoperatif kanama olmadi.

Sonug: Faktor 7 eksikligi otozomal resesif gecis gosterdiginden, akraba evliliginin sik goruldigu
tilkemizde 6nemi artmaktadir. ileri yaslara kadar faktér diizeyinden bagimsiz olarak, Faktér 7 seviyesi
<%1 olan olgularin bile asemptomatik kalabilecegi bildirilmistir.Konjenital Faktor 7 eksikligi olan bir
hastanin ne zaman semptomatik hale gelecegi heniiz 6ngérilememektedir.Bu nedenle, her hastadan
ayrintili anemnez alinmalidir. Ozellikle tetkiklerinde PT’si uzun, APTT’si normal hastalarda Faktér 7
eksikliginden sliphelenip bu yonde arastiriima yapilmasina yonlendirilmelidir. Acil ya da elektif
operasyon bu hastalarda gerektigi takdirde,aktive rekombinat faktér 7 konsantreleri, preoperatif,
perioperatif ve postoperatif kanama tedavisi ya da profilaksisinde giivenle kullanilabilir.
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P31-BATINDA NADIR GORULEN KITLE NEDENi HEMOFILIK PSODOTUMOR:
OLGU SUNUMU

Ayse Gonca Kacar!, Simge Cinar Ozel®, Nazh Giilsiim Akyel?, ibrahim Adaletli?, Siiheyla Ocak?, Tiilin

Tiraje Celkan®

Yistanbul Universitesi Cerrahpasa Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji
B.D., %istanbul Universitesi Cerrahpasa Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Radyoloji A.B.D., 3istanbul
Universitesi Cerrahpasa Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Radyoloji B.D.

Amag: Hemofilik psédotiimor kapsule, kronik ve yavas biyliyen ve genellikle muskuloskeletal sistemde
olusan hematomdur..(1) Psédotiimorler genellikle yumusak dokularda ( genellikle kas igi) tekrarlayan
kanamalarla olusur. Ektravaze olan kanin yetersiz rezorpsiyonu, pihtili kan ve nekroze doku iceren
kapsiile alan olusturur.(1) Tekrarlayan asiri kanamalarla lezyon zamanla genisler ve kitle etkisi yaparak
kemik dekstruksiyonu, kas ve cilt nekrozu ektremitelerde uyusma, giicstizlik gibi semptomlara neden
olur.(2)Komplikasyon olarak komsu organ veya cilde fistiilizasyon, kompartman sendromu ve nadiren
hayati tehdit eden masif kanama ve riptiire neden olabilir. Kas ve iskelet dokusu disinda nadiren
intraabdominal ve retroperitoneal tutulum olabilir.

Bulgu: 8 yasinda erkek hasta, arkadaslari ile oynarken karnina top ¢carpmasi ile olusan karin agrisi ile 2.
giin acile basvurdu. Daha 6ncesinde viicutta olusan morluklar ve iki kez olusan uzun burun kanamasi
disinda kanama 6ykiisu yoktu. Fizik muayenede cildi soluk, kardiyovaskiler sistemde 2/6 sistolik sufl
ve tasikardi disinda 6zellik saptanmadi. Yapilan kan tetkiklerinde hemoglobin 6,7 gr/dl saptandi. Batin
USG ve MRI'da buyik iyi sinirh 22x22x25 cmlik yogun icerikli sol bébregi hafif yukari, barsaklari hafif
saga iten kitle saptandi. aPTT uzun saptanmasi lizerine tetkiklerde faktor 9 diizeyi 2.9 saptandi. Ailede
hemofilili birey yoktu. Hastaya cerrahi yapilmadi,14 giin faktor 9 ile replase edilerek yapilan
goriantilemelerde kitle tamamen regrese oldu. Komplikasyon olarak yapisiklik ve fistil olusmadi.

Sonug: Glinlimizde replasman tedavisi sayesinde psddotimor gorilme sikligi ¢cok azalmistir. Ancak
inhibitorll hastalarda sorun olabilir. (2)Pseudo tiimorin spesifik tedavi yontemi yoktur (3) etkilenen
alanin immobilizasyonu ve faktor tedavisi(4), kemik erozyonu ve cilt ilserasyonu varsa cerrahi (5), bu
tedavilerin basarili olmadigi ve tekrarlayan durumlarda radyoterapi (6) denenebilir. Aspirasyon kistik
icerigin cok kalin olmasi, relaps, sepsis ve persistan fistil riski nedeniyle 6nerilmemektedir. Tedavi her
hastaya gore bireysellestirilmelidir.
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P32-NADIR BiR HASTALIK: KONJENITAL TROMBOTIK TROMBOSITOPENIK
PURPURA; 2 VAKA SUNUMU VE LITERATURUN GOZDEN GECIRILMESI

Bugra Saglam?, Murat Albayrak®, Pinar Coémert', Senem Maral, Hacer Berna Afacan Oztiirk', Mesut
Tighoglu®, Fatma Yilmaz!, Merih Reis Aras?, Abdulkerim Yildiz*

!Digkapi Yildirim Beyazit Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Ankara

Amag: Konjenital trombotik trombositopenik purpura (TTP); trombositopeni ve mikroanjitopatik
hemolitik anemi ile karakterize (MAHA) hayati tehdit eden bir hastaliktir. Von Willebrand faktor
multimerlerini pargalayan proteaz’i (ADAMTS-13) kodlayan genlerdeki mutasyon sonucu meydana
gelmektedir. Neonatal tani alan erken baslangich klinik seyir gdsterebildigi gibi bazi hastalar daha hafif
bir klinik ile seyredip eriskinlikte tani almaktadir. Biz klinigimizde takip ve tedavi ettigimiz iki konjenital
TTP hastasini literatiire katkisi olacagini diislinerek sunuyoruz.

Bulgu: Vaka 1: 32 yasinda erkek hasta 7 yasindayken oksliriik, ates, halsizlik ve petesileri olmasi sebebi
ile hastaneye basvurmus. Tani aninda Hb degeri:8,9 g/dl, Trombosit degeri:25000 p/L, LDH: 1460 U/L
(Tablo 1) olarak saptanan hasta immiin trombositopenik purpura (ITP) tanisiyla 13 yasina kadar takip
edilmis. Hastanin devam eden takiplerinde periferik yaymada sistosit goriilmesi lzerine MAHA
disinulerek ADAMTS-13 diizeyi ¢alisiimis ve sonug %3 olarak raporlanmasi ve inhibitor dizeyi <1 U/ml
olarak bulunmasi Uzerine hastaya konjenital TTP tanisi konularak plazma replasman tedavisi
uygulanmis. Bu donemde yapilan gen testi de konjenital TTP tanisi ile uyumlu saptanmis. Halen eriskin
hematoloji kliniginde takipli olan hastaya replasman tedavisi 3 hafta ara ile 3U Taze Donmus Plazma
(TDP) olarak uygulanmakta ve aktif yasantisini saglikli olarak devam ettirmektedir. Vaka 2: 32 yasinda
kadin hasta 8 yasindayken bogaz agrisi, ates ve halsizlik sikayeti ile hastaneye basvurmus. Tanida
|6kosit degeri:12100/uL, Hb:8,3 g/dl, Trombosit degeri:73,000 /L, LDH degeri: 1798 U/L olarak
saptanmis (Tablo 1). ADAMTS-13 aktivitesi < % 0,02 olmasi ve inhibitoér 3,74 U/mL olmasi sonrasinda
hastaya gen analizi de yapilarak konjenital TTP tanisi konulmus. TDP replasmani 3 hafta ara ile 40
olarak devam eden hasta 30 yasindayken dogal yollardan gebe kaldi. Gebeligin ilk trimesterinde 3 hafta
ara ile 40 TDP uygulanan hastaya, 2. trimesterde 2 hafta ara ile 2U TDP uygulandi. Gebeligin son
trimesterinde haftalik olarak 2U TDP uygulanan hastanin 38. haftada S/C ile saglikh dogumu gergeklesti
ve komplikasyon yasanmadi. Takiplerine dogumdan sonra 3 aya kadar haftalik olarak devam edildi.
Tim gebelik boyunca sikayetleri ve hemoliz markirlari yakindan takip edilen hastada hemoliz atagi
yasanmadi ve plazmaferez ihtiyaci olmadi. Halen 3 hafta ara ile 4U TDP replasmani ile saglikl ve aktif
yasamina devam etmektedir.

Sonug: Hayati tehdit eden olduk¢a nadir olan bu hastalik; basit ve sik karsilasilan sikayetler ile
basvurmakta ve akla getirilmediginde kolayca atlanabilmektedir. Otozomal resesif bir kalitim gosterir,
von Willebrand multimerlerini kii¢clik parcalara ayiran ADAMTS-13 metalloproteazinda mutasyon ile
iliskilidir. Konjenital olmasina ragmen eriskin yastaki hastalarda da gortlebilecegi akilda tutulmalidir.
Genis bir spektrumda klinik prezentasyon goésterebilir, Trombositopeni, artmis LDH, bilirubin ve
retikilosit dlzeyi, azalmis haptoglubulin dizeyi, periferik yaymada sistosit saptanmasi en 6nemli
laboratuvar bulgulari iken, mikrovaskiler trombozis ve buna bagli gelisen ug¢ organ hasari klinik tabloyu
olusturabilir. Klinik ve laboratuvar ile hastaligin akla getirilmesi durumunda ADAMTS-13 yetmezliginin
ve inhibitor yoklugunun gosterilebilmesi amaciyla tetkiklein yapilmasi hemen sonrasinda sonuglar
beklenmeden plazma inflizyonu ile replasman saglanmasi 6nemlidir. ADAMTS-13 dizeyi diistkligi ve
inhibitor yoklugu ile tani konup genetik calismalar ile mutasyon tayini yapilabilmektedir.
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P33-NADIR FAKTOR EKSIKLiGi TANILI HASTALARIMIZIN DOKUMU

Vildan Culha?, Dilek Giirlek Gok¢ebay!, Arzu Yazal Erdem?, Turan Bayhan?, Hiisniye Nese Yarali?,
Namik Yasar Ozbek*

'Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji Balim

Amag: Nadir faktor eksiklikleri (NFE) tiim kaltsal koagilasyon bozukluklarinin % 3-5 ini olusturur.
Gorilme sikhg 1/500.000 ile 1/2.000.000 arasinda bildirilmekle birlikte akraba evliliginin sik oldugu
toplumlarda prevalans 1/200.000 gibi daha yiiksek oranlara cikabilir. Nadir gorildukleri icin genetik,
laboratuar ve klinik 6zellikleri ile ilgili bilgiler sinirhdir. kanamalarin siddeti eksik olan faktore ve faktor
diizeyine baglidir. Bu ¢alismada hastanemizde tani almis ve takip edilen NFE olan hastalarimizin
dokimi amaglanmistir.

Yontem: Hastanemiz elektronik kayit sisteminden 2005 - 2019 yillari arasinda NFE saptanan hastalarin
verilerini taradik.

Bulgu: Toplam 163 hastamizda NFE saptadik. FVII eksikligi tanili hasta sayisini (n=65, % 39.8) literatiirle
de uyumlu olarak en fazla bulduk. Diger nadir faktor eksikliklerinin dagilimini FXI (n=25), FXIl (n=14), FX
(n=14), FV (n=12), a/hipo/disfibrinojenemi (n=12), FXIlI (n=9), FV+FIX (n=3), VWF + FXI (n=3), FV + FVII
(n=2), VWF + FX (n=1) olarak tespit ettik. Hastalarimizin ilk basvuru sikayeti operasyon oncesi veya
tesadiifen bakilan koagiilasyon testlerinde bozukluk, burun kanamasi (n=15), hipermenore (n=4),
intrakranial kanama (iKK) (n=4), hemartroz (n=3), gébek kanamasi (n=2), over kisti riiptiirii (n=1) olarak
saptandi. Hastalara uygulanan cerrahi islemler stinnet (n=24), dis ¢ekimi (n=12), tonsillektomi /
adenoidektomi (n=4), herni (n=2), inmemis testis / hidrosel (n=2), endoskopi (n=1), travma sonrasi
multipl kirik (n=1) olarak gérildi. Hastalara gerektiginde traneksamik asit ve yerine koyma tedavisine
yonelik TDP, rFVlla, aPCC, fibrinojen konsantresi veya kriopresipitat kullaniimistir. Toplam 7 hastamiza
ise profilaksi baslanmasi ihtiyaci olmustur.

Sonug: Bu ¢alisma ile nadir faktor eksikliklerinde erken tani, tedavi ve profilaksi konusunda farkindalik
vurgulanmaktadir.
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P34-HEMOFiLi B’YE BAGLI iLIOPSOAS KANAMASI DENEYiMi

Simge Cinar Ozel®, Ayse Gonca Kacar?, Nazh Giilsiim Akyel?, Siiheyla Ocak?, ibrahim Adaletli?, Tiilin
Tiraje Celkan?

Yistanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkolojisi Bilim
Dali, 2istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Radyoloji Ana Bilim Dali

Amag: Hemartroz ve hematomlar, 6zellikle agir hemofilili hastalarda spontan veya minor bir travmayi
takiben sik gorilir ve kas igine olan kanamalar tiim kas-iskelet sistemi kanamalarinin yaklasik %30’ unu
olusturur. Kas ici kanamalar hemartrozdan sonra ikinci sik olarak goriilmelerine ragmen hemartroza
gore daha sinsi bir klinikle karsimiza cikar. iliopsoas kanamasi, atipik goriilen bir kas ici kanama olup
kanama diyatezi olan hastalarda hayati tehdit eden ve 6nemli derecede morbiditeye neden olabilecek
bir kanamadir. Ciddi klinik 6nemine ragmen sikligi, komplikasyonlari ve sonuglari hakkinda ¢ok az
¢alisma vardir. Biz bu ¢alismamizda iliopsoas kanamasi olan Hemofili B tanili olgumuzu sunmak istedik.

Bulgu: 17 yas erkek hasta, orta hemofili B tanisi ile klinigimizde takipli ve haftada iki glin sekonder
profilaksi tedavisi almaktaydi. Hasta yaklasik 2 glindir olan karin agrisi ve sol inguinal bolgeye lokalize
agri sikayetiyle basvurdu. Travma ve agir egzersiz 6yklstnin olmadigi ancak 2 giin dnce normal ginlik
aktivitesine gore daha fazla yiridigid (10 km) Ogrenildi. Hastanin 6zge¢misinde 7 aylikken ayak
parmaklarinda tekrarlayan kanamalar nedeniyle tani almis, Faktor IX dizeyinin %1,2 saptanmis ve ilk
kez faktor uygulamasi bu donemde yapilmisti. Hastanin basvurusundan 3 ay 6nce hematiri ve
perirenal bolgede hemoraji nedeniyle yatis 6yklsi mevcuttu. Fizik muayenesinde; genel durum orta-
iyi, vital bulgular stabil olarak tespit edildi. Karin muayenesinde 6zellikle sol alt kadranda palpasyonla
hassasiyeti mevcuttu. Tetkiklerinde hematiri saptanmadi, inhibitor negatif olarak saptandi. Karin igine
kanamadan sliphelenilen hastanin yapilan batin ultrasonunda sol iliopsoas lojundan inguinal bolgeye
uzanan yaklasik 40*30*100 mm boyutlarinda kanama alani saptandi .Rekombinant faktor IX ile 50
IU/kg 24 saatte bir toplam 21 giin faktor replasmani yapildi, traneksamik asit baslandi, immobilizasyon
saglandi. Bu tedavinin 24 saat sonrasinda hastanin agrisi azaldi. Yedi giin serviste takip edildi. Mutlak
yatak istirahati ve faktor tedavisi ile hematomda belirgin kiglilme ve klinik bulgularda tamamen
diizelme saptanmasi Uzerine izometrik egzersizler onerildi. Hastamiz kanama sonrasi 2. ayinda olup
sekelsiz olarak takip edilmektedir.

Sonug: Hemofili hastalarinda tekrarlayan eklem ve kas ici kanamalari kontraktirlere ve deformitelere
neden olabilir ve bu da hastalarin normal fiziksel ve fonksiyonel islevlerini bozarak yasam kalitelerini
diistirebilmektedir. iliopsoas kanamasi, hemofili hastalarinda atipik lokalizasyon olarak karsilasilan bir
bolge olup insidansi ve komplikasyonlari agisindan net bir bilgi literatiirde bulunmamaktadir. Cesitli
¢alismalarda insidans %0,29 ile %21 arasinda bildirilmistir. Balkan ve ark.”nin 7 yil stireyle izledikleri 146
hemofili hastasinin 8’inde iliopsoas kanamasi tespit edilmis olup, 40 hemofili B hastasinin 2’sinde
gorilmustir. Ashrani ve ark. retrospektif olarak inceledikleri 297 hemofili hastasinin 31’inde iliopsoas
kanamas! tespit etmislerdir, 66 Hemofili B hastalarinin 9’unda goriilmistiir. iliopsoas kanamasi
morbidite ve mortalite agisindan ciddi bir 6neme sahip olup; risk faktorlerine ve erken semptomlara
daha fazla dikkat edilmesi, uygun erken profilaksi baslanmasi bu kanamalarin gelisme ve sekel kalma
riskini azaltabilir. Akut kas ici kanamayi takiben fizyoterapinin baslanmasi agriyi ortadan kaldirmak, kasi
normal gli¢c ve uzunluguna geri dondiirmek ve kanamanin tekrarlamasini 6nlemeye yardimci olacaktir.
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P35-HEMOFiLi A' YA BAGLI INTRAGLUTEAL BOLGEDE YUMUSAK DOKU
KANAMASI OLAN BiR OLGU

Damla Cagla Patir!, Demircan Giiler!, Atakan Ozdogan!, Giilin Keskin?, Cengiz Ceylan*

Saglik Bilimleri Universitesi Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Hemofili A hastalarindaki temel kusur, X kromozomunda yerlesik olan faktér VIII genindeki
spesifik mutasyon nedeniyle karacigerin siniizoidal hiicrelerinden FVIII koagiilasyon faktoriinin
salgilanmasinin ve/veya aktivitesinin bozuk olmasidir. Hemartroz ve hematom hastaligin en tipik
Ozelligidir. Burada, intragluteal bélgede yumusak doku kanamasi olan faktor 8 e inhibitor gelistirmis bir
Hemofili A hastasi sunulmustur.

Yontem: Bilinen hemofili A tanili faktor 8 e karsi inhibitor oykiisii olan tarafimizca takipli olan olgu
hastanemiz acil servisine dis etlerinde kanama ve kalgada agri, sislik sikayeti ile basvurdu. Hastanin
bakilan koagilasyon testlerinde APTT nin Olcllemeyecek dizeyde cikmasi Uzerine hastanemiz
hematoloji servisine yatisi oldu. Hastanin kalgca eklemi MR inda sagda gluteal kas igerisinde yaklagik 103
X 77 mm boyutunda icerisinde T1A gorintilerde hiperintens iceren, T2A gorlntiilerde heterojen
hiperintens kas igi yerlesimli diizglin sinirli hematom ile uyumlu lezyon rapor edildi. Hastanin ilaglarini
dizenli kullanmadigi ve herhangi bir travma oOykisiinin olmadigi 6grenildi. Hastanin fizik
muayenesinde kalca ekleminde hareket kisitliligi mevcuttu. Vitalleri stabildi. Faktor 8 e karsi inhibtor
gelistirme Oyklsi olan hastaya aktive protrombin kompleks konsantresi baslandi. Koaglilasyon
testlerinde dlizelme olmayan hasta tedaviye yanitsiz kabul edildi. Hastaya rekombinant faktor 7a
baslandi. Hastanin koagilasyon testlerinde belirgin diizelme saptandi. Kontral kalca MR inda lezyonda
kiicilme saptandi. Hasta klinik olarak daha rahat yirlyebildigini ve agrisinin azaldigini belirtti. Hasta
hematoloji poliklinik kontroll 6nerilerek taburcu edildi.

Sonug¢: Hemartroz ve hematomlar, 6zellikle agir hemofilili hastalarda spontan veya minér bir travmayi
takiben sik gorilir ve kas icine olan kanamalar, tim kas, iskelet sistemi kanamalarinin %30’unu
olusturur. Tekrarlayan eklem ve kas i¢i kanamalar kontraktiirlere ve deformitelere neden olmakta ve
bu da hastanin normal fiziksel ve fonksiyonel islevlerini bozmaktadir. Hemofili hastalarinda tedavide
uygulanan FVIII veya FIX proteinine karsi “antikor-alloantikor” gelisebilir. Bu antikorlarin tedavide
kullanilan faktér proteininin islevini engellemesi s6z konusu oldugunda “inhibitdér” olarak
tanimlanir.Hemofili-A hastalarindaki en sik rastlanan ve en ciddi tedavi komplikasyonudur (%10-30).
Bizim vakamizda hastanin inhibitér durumu mevcuttu. Tedavi modalitemiz bu agidan farkl oldu. Sonug
olarak, hemofilili hastalarinda goriilen kas icine olan kanamalar alisilageldik lokalizasyonlar disinda
nadir olarak atipik lokaliasyonlar da olabilecegi gz 6niine alinarak, tedavinin gecikmemesi ve olasi
komplikasyonlarin 6niine gecilmesi yoniinden uyarici olmahdir.
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P36-GLANZMANN TROMBASTENI TANILI OLGUDA Di$ CEKiMi

Saadet Akarsu?, Fatih Mehmet Unlii?, Savas Kaan Unsal?

1 Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji BD, Elazig, 2firat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Saghgi Ve Hastaliklari AD, Elazig

Amag: Glanzmann trombasteni (GT) en nadir goriilen konjenital genetik kalitsal trombosit
hastaliklarindan birisidir. insidansi 1:1000.000’dir. Tipik mukokiitanéz kanama dogumda ya da erken
infant doneminde gorilir. Dis ¢ekimi sonrasi asiri kanama siklikla ilk isareti olabilir. Bu olgularda
kanama epizodlari burun kanamasi, kolay morarma, siit disleri ¢cikarken ya da hafif sert fircalamada
dahi diseti kanamasi, gastrointestinal kanama, SSS kanamasi, hematiri, hematom, hemartroz ve
menoraji seklindedir. Bu olgularda rFVII uygulamasinin acik endikasyonlari net degildir. GT tanisi ile
takipli olgumuz, dis cekimi ve diste restorasyon icin hazirlk; islem ani ve sonrasi takibi icin sunuldu. Bu
sekilde en sik kanamanin mukozal bélgede oldugu bu tanida dis ¢ekimi islemine dikkat cekilmek
istenildi.

Yontem: Olgunun islem oncesi dis hekimligi tarafindan degerlendirilmesi yapildi. Kanama yerleri olan
clrik disler icin dis cekimi, restorasyon ve cekilen dislerin yerine sabit yer tutucu yapilmasi gerektigi
belirtildi. Olgumuza islemden 1 gin o6nce profilaktik antibiyotik (ciprofloksasin, klindamisin),
traneksamik asit (3x10 mg/kg/doz) ve desmopressin (DDAVP) nazal puff. 1x1 puff (3 giin) baslandi ve
pazartesi sabahi icin randevu alind..

Bulgu: AAIltI yas, 20 kg (25-50 p) hasta sol alt siit 1. molar ve sag alt st 1.molar dislerinde c¢lrik
sikayetinden dolayi cocuk hematoloji poliklinigimize basvurdu. Tibbi hikayesinde 10 ayliktan beri GT
tanisi ile takip edilmekte oldugu égrenildi. ilk tanisini burun kanamasi ile almisti. Asilamasi tamamdi.
Gegmis laboratuvar tetkiklerinde trombosit sayl ve morfolojisi normaldi. Kanama zamani uzamis (12
dk), pthti retraksiyonu azalmis ve fizyolojik stimulana trombosit agregasyon cevabi anormal (ADP,
arasidonik asit ve kollajene cevap yok. Ristosetin 0.5 mg/ml cevap yok. Ristosetin 1.5 mg/ml cevap var.)
idi. Anne-baba akraba evliligi mevcut idi. (hala-dayi cocuklari). Ailede baska bireyde kanama oykisu
yok. Kanamalarinda trombosit siispansiyonu (5 defa TS almis, ES almamisg) verilmisti. Fakat burun
kanamasi kontrol altina alinamamisti. Daha sonra rFVIl (Novoseven® 1 mg) 25 ug/kg/doz (500 pg) ile
devam edildi. Hb. 3.1 g/dL, PIt. 239.000 /mm3, PT. 13.1 sn, aPTT. 21.4 sn olarak saptandi. Sabah 07’de
25 ug/kg/doz (500 ug) faktor 7 verildi. Ve arkasindan vazokonstriktor ve hemostaza yardimci olabilmek
icin 1:100.000 epinefrinli %2 lidokain iceren lokal anestezi yapildi. Distan buz paketi uygulandi. Sol alt
slit 1. molar ve sag alt siit 1. molar disleri ¢ekildi. Sol Ust siit 1. ve 2. molar dislerine restorasyon yapildi.
Alt cenede cekilen dislerin yerine sabit yer tutucu yerlestirildi (Resim 2). islem sonrasi giin 8 doz ile
hastanede takip edildi. islemden 1 giin sonra agiz hijyenine dikkat etmesi ve giinliik bakimi énerilerek
taburcu edildi. Yedi giin sonra kontrolde kanama saptanmad..

Sonug: Hafif ve orta mukokitan6z kanamalarda antifibrinolitik ve lokal tedbirler genelde yeterlidir.
Agir mukokitandz kanamalar ve dis ¢cekimi gibi cerrahilerde rFVII kanamayi engellemek i¢in gereklidir.
Cerrahiolan ve olmayan kanamalarda rFVlla, trombosit transflizyonu ve antifibrinolitik etkili ve glivenli
olan ilk tedavi secenegidir. Cerrahi olmayan kanamalarda antifibrinolitik genelde yeterlidir. Bliylk
cerrahi islemlerde rFVlla ya da trombosit slispansiyonlari ile birlikte antifibrinolitik kullanilabilir.
Cocuklar konusunda uzmanlasmis dis hekimi tani ve tedavide onemlidir. Kanama diyatezi olan
olgularda diizenli dis hekimi kontrolii gereklidir. Hasta, dis hekimi ve hematolog arasi diizenli yakin iligki
onemlidir.
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P37-FAKTOR V EKSIKLiGi VE iLIOPSOAS HEMATOMU: OLGU SUNUMU

Serkan Arslan?, Mustafa Bilici2, Rumeysa Tuna?, Serap Karaman?, Zeynep Karakas?, Deniz Tugcu?,
Aysegiil Uniivar?, Zuhal Bayramoglu®

Yistanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi, %2istanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig
ve Hastaliklari Anabilim Dali Cocuk Hematoloji ve Onkoloiji Bilim Dali, 3istanbul Universitesi istanbul
Tip Fakiltesi Radyoloji Anabilim Dali

Amag: Faktor V eksikligi nadir gorilen bir kanama bozuklugudur. Kanama profili faktér diizeyi ile
orantisizdir. Hastalar asemptomatik olabilecegi gibi, mukozal kanamalar, yumusak doku hematomu,
hemartroz ve nadiren hayati tehdit edici kanamalar goriilebilir. Burada agir faktor V eksikligi olan ve
uylukta agri, yliriyememe nedeni ile tetkik edilip iliopsoas hematomu saptadigimiz hastayi, nadir
gorilmesi nedeniyle sunmak istedik.

Bulgu: Onalti yasinda erkek hasta, sag uylukta agri ve yiirliyememe sikayeti ile basvurdu. Oykiisiinde
travma yoktu. Ozgecmisinde 3 aylikken nébet gecirme sebebi ile intrakranial kanama saptanarak
ventrikiloperitoneal sant takildigi ve agir Faktor V eksikligi (FV:%0,3) tanisi aldigi 6grenildi. Fizik
muayenede sag bacakta hareket kisithhgr ve sag inguinal bodlgede hassasiyet saptandi. Batin
ultrasonografi ve tomografisinde sag iliopsoas kasi icinde 103x90x215 mm hematom saptandi. Taze
donmus plazma (TDP) ile ilk 15 glin 20 ml/kg/gtin, sonraki 5 giin 10 ml/kg/giin olacak sekilde tedavi
edildi. Hematom boyutu giderek azald\. Fizik tedavi programina alinarak haftada iki kez 10 ml/kg/doz
TDP destegine devam edildi. EMG sag femoral sinir tutulumu ile uyumlu idi. Tedavinin besinci ayinda
yapilan ultrasonografik goriintiilemede hematomun tamamen geriledigi goriildii. Hasta halen haftada
iki kez 10 ml/kg/glin TDP proflaksisi almakta ve fizik tedavi programina devam etmektedir.

Sonug: iliopsoas hematomu c¢ogunlukla hemofili A’li hastalarda goriilebilen nadir bir kanama
tablosudur. Literatiirde FV eksikliginde iliopsoas hematomu bildirilmemistir. Kalca, uyluk ve bel agrisi
ile agril kalgca ekstansiyonu, oncelikle ileopsas hematomunu dusindirmeli, tani ve tedavide
gecikilmemelidir. Ciddi, tekrarlayan ve hayati tehdit eden kanamalari olan FV eksikligi tanili hastalarda,
TDP ile uzun sireli profilaksi distnlebilir. Kanamalarin énlenmesinde klinik takip ve hasta uyumu
blyiik 6nem tasir.
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P38-iNHIBITORLU HEMOFiLi A TANILI ERiISKIN HASTADA SUNNET
OPERASYONU YONETIMI

Nurcan Yilmaz?, Dilan Ozgiin*, Aydan Akdeniz*
Mersin Universitesi Tip Fakdiltesi Hastanesi

Amag: GiRiS:Hemofili A, faktér VIII eksikligi sonucunda gelisen kalitsal kanama bozuklugu olup, erken
gocukluk déneminde kolay ekimoz olusumu, 6zellikle eklem igi ve kas igi spontan kanamalar ile girisim
ve travma sonrasi beklenenden uzun siiren kanama 6ykistnin varhg hemofiliyi akla getirmelidir.
Kanama bulgularin agirhig faktor VIII dizeyi ile dogrudan iligkilidir. Tedavi ve proflakisde plazma
kaynakh ve rekombinant FVIIII Grinleri kullanilmaktadir. Hemofili A yonetimini zorlayan en énemli
problemlerden biri de FVIII e karsi gelismis olan inhibitdr gelisimidir. inhibitér varliginda tedavi plani
tamamen degiseceginden cerrahi 6ncesinde mutlaka inhibitor tayini bakilmalidir. VAKA:28 yasinda ,4
yasinda asi sonrasi kanama ile hemofili tani alan erkek hasta haftalik 4500 IU plazma kaynakli FVIII
preparati ile proflaksi programinda iken slinnet operasyonu oncesi tarafimiza yonlendirildi. En son 1.5
yil dnce FVIII: %1 FVIII inh negatif iken, giincel FVIII : %0.7, FVIIl inh: 73 BU,aPTT: 72 sn idi. Yiiksek titreli
inhibitord olan hastaya rFVII Grini ile operasyon profilaksisi planlandi .ilk dozu preop 30. dk da
baslanmak lzere 1. gin 12x6 mg , postop 2. glin 8x6 mg ,3. glin 6x6 mg RFVII uygulandi.Beraberinde
transamin ve fibrin glue ile destek tedavisi uygulandi .Peroperasyon donemi hastanemizde hizh faktor
ve inhibitér diizey tayini yapilamadigindan hasta aptt tetkiki ve klinik kanama muayenesi ile takip
edildi.Postop 3 giin hospitalize edildikten sonra externe edildi. Evde 3 giin 4x4 mg rFVIl ile proflaksiye
devam edildi. Sonrasinda kanama problemi olmayan hasta halen aktif kanamasi olmayip 1 ay sonra
yeniden faktdr ve inhibitér tayini yapilmak iizere tedavisiz izlenmektedir. SONUC:inhibitér gelisimi;
tedavi ve proflaksi modalitelerini tamamen degistirmesi ve inat¢i kanamalara sebep olmasi ile hemofili
takibindeki en énemli problemlerden birisidir. Ozellikle pediatrik ¢agda ve ilk 50 faktér uygulama
dozunda daha sik goriilmekle beraber eriskin yaslarda ve ¢ok sayida faktér uygulamasi sonrasinda da
gorilebilir. RODIN ¢alismasina gore rekombinant ve plazma kaynakl FVIII Grinlerinin benzer inhibitor
gelisme riski mevcut iken, SIPPET galismasinda rekombinant FVIII kullananlarda, plazma kaynakli FVIII
kullanana lara gore 50% daha fazla inhibitor gelisim riski oldugu gosterildi.(1,2) Hastamizin plazma
kaynakh FVIII ile proflaksi alirken inhibitor gelisimi goézlendigi distintldiigiinde her iki rlin grubunda
da inhibitor gelisme olasiligini aklida tutulmasi ve bu nedenle dizenli araliklarla ve operasyon
oncesinde mutlaka faktor ve inhibitor tayini yapilmasi gerektigi bilinmelidir.

Kaynak 1-Factor VIII products and inhibitor development in severe hemophilia A, N Engl J Med. 2013
Jan 17;368(3):231-9. doi: 10.1056/NEJMo0al208024 2- A Randomized Trial of Factor VI and
Neutralizing Antibodies in Hemophilia A, N Engl J Med. 2016 May 26;374(21):2054-64. doi:
10.1056/NEJMoal516437
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P39-ULKEMIZDEKi EN YUKSEK REKOMBINANT FIX URUNU PROFLAKSI ALAN
HEMOFiLi-B’Li BABA —OGUL

Dilan Ozgiin', Nurcan Yilmaz?, Aydan Akdeniz*
Mersin Universitesi Tip Fakdiltesi Hastanesi

Amag: GiRiS:Hemofili B nadir bir kalitsal kanama bozuklugu olup eklem ve kas ici kanamalarla kendini
gosteren, faktor IX eksikligi sonucu gelisen tim hemofililerin %15 ini kapsayan X ‘e bagl resesif gegis
gosteren bir hastaliktir. faktor IX dizeyi ile klinik ciddiyeti birbiri ile iligkili olup FIX diizeyi azaldik¢a
kanama siklik ve siddeti artar. VAKA 1 — 21 yasinda erkek hasta,2 aylik iken siinnet sonrasi
durdurulamayan kanamasi ile hemofili B tanisi almis olup anne babada akraba evliligi mevcuttu. 21
kuzeninde ve babasinda da FIX eksikligi mevcuttu. 105 kg olan hasta haftada 8000 U faktér almasina
ragmen eklem ici kanamalari devam ettiginden ve hematiirisi oldugundan proflaksi dozu arttirilarak
haftada 2x6000 U olarak diizenlendi. takiplerinde halen ayda 3 den fazla kanamasi olmasi lzerine
hastanin yeni faktér dozlari haftalik totalde ayni kalmak izere 3x4000 U olarak yeniden diizenlendi.
giincel fix dizeyi %4 olup inhibitdr negatif olup hastanin klinik ¢alismalara yonlendirilmesi planlandi.
VAKA 2- (Baba) 56 yas erkek hasta adolesan ¢agda eklem kanamalari ile tani almis ancak o dénemde
Suriye’de yasayan hasta kanadik¢a taze donmus plazma ile tedavi edilmis. Halen 4 ekleminde ileri
derecede hemofilik artropatileri olan, desteksiz yliriyemeyen ve en az 6 eklemi hedef eklem olan
hastaya 1 yil 6nce total kalca protezi yapildi. 108 kg olan hastanin haftada 8000 { faktor almasina
ragmen eklem ici kanamalari devam ettiginden ve hematdrisi oldugundan proflaksi dozu arttirilarak
2x6000 U’ ye ¢ikarildi. Bununla da 6 aylik seyirde ayda 3 ten fazla kanama olmasi Gizerine 10 glin 6nce
total haftalik doz ayni kalmak Gzere doz sikligi arttirilarak haftada 3x4000 U olarak diizenlendi. Giincel
faktor diizeyi %1, inhibitori negatif olan hasta halen bu proflaksiye devam etmektedir. Her iki hastada
da genetik analiz calismalari planlanmistir. SONUGC:Hemofili-B; X e bagl ge¢en bu nedenle de genellikle
annelerin taslyici oldugu, ailenin erkek ¢ocuklarinda gorilen kahtal kanam bozuklul olmakla berabe r
ozellikle akraba evliliklerinde babadan ogla da gecis s6z konusu olmaktadir. Bu nedenle kontrolsiiz
kanamalari olan hemofilik babasi olan ¢ocuklarda bu durum akilda tutulmahdir. Ayrica bizim 2
vakalamizda oldugu gibi yiksek doza ragmen inatgl kanamalari olan hastalarda genetik analizler
mutlaka yapilmali, farmakokinetikleri belirlenmeli ve hastalar mimkinse klinik calismalara
yonlendirilmelidir.
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P40-YETiSKiN HEMOFiLIK BIREYLERDE DEPRESYON, ANKSIYETE VE SAGLIKLA
ILGILI YASAM KALITESi ARASINDAKI iLISKINiIN iINCELENMESI

Sercan Onal Aykar?, Filiz Can?, Salih Aksu?, Fahri Sahin*

!Adnan Menderes Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Fizyoterapi ve Rehabilitasyon
Bolimii, Hacettepe Universitesi Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, 3Hacettepe Universitesi Tip
Fakultesi Dahiliye Anabilim Dali Hematoloji Bilim Dali, *Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Hemofili hastalarinda en sik goriilen komplikasyon kas-iskelet sistemi kanamalaridir. Yetiskin
hemofilik bireyler, yasamlarinin erken evrelerinde aldiklari yetersiz tedavinin fiziksel ve psikolojik
sonuclariyla karsi karsityadir. Hemofili, yasam kalitesi (izerinde olumsuz etkilere sahip olmakla birlikte
depresyon gibi yan etkilere neden olabilmektedir. Bu ¢alisma yetiskin hemofilik bireylerde depresyon
ve anksiyete seviyesi ile yasam kalitesi arasindaki iliskiyi belirlemek amaciyla planlandi.

Yontem: Calismaya 18-58 yaslari arasinda 42 (31:Hemofili A; 11:Hemofili B) hemofili hastasi dahil
edildi. Bireylerin yas, boy, kilo, hemofili tipi, hemofili siddeti ve tedavi yéntemleri kaydedildi. Calismaya
alinan bireylerin yasam kalitesi Kisa Form-36 (SF-36) yasam kalitesi 6l¢egi ile degerlendirildi. Bu olgek
36 maddeden olusan ve sekiz boyutun 6lciimiini saglayan bir dlcektir: genel saglik, fiziksel fonksiyon,
sosyal fonksiyon, agri, mental saglik, vitalite, fiziksel rol ve emosyonel rol. Alt dlcekler saghgi 0-100
puan arasinda degerlendirir. Dlstik puanlar kétlu saglik durumunu, ylksek puanlar ise iyi saglik
durumunu gdsterir. Katiimcilarda depresif belirti varligi ve siddeti Beck Depresyon Olcegi (BDO)
kullanilarak, anksiyete seviyesi ise Beck Anksiyete Olcegi (BAO) kullanilarak degerlendirildi. Verilerin
analizi icin Spearman korelasyon analizi kullanildi. istatistiksel anlamlilik diizeyi p<0.05 olarak kabul
edildi.

Bulgu: Calismaya alinan hastalarin yas ortalamasi 34,92+11,2 yil, Viicut Kitle indeksi (VKI) ortalamalari
25,71+ 4,37 kg/m2 idi. Bireylerin 9’u hafif siddette (faktor diizeyi % 5-10 U/dl), 9'u orta siddette (faktor
dizeyi % 1-5 U/dl), 24’0 agir siddette (faktor diizeyi %0-1 U/dl) hemofilikti. Hastalarin 36’si proflaktik
tedavi, 6’si ise kanadik¢a tedavi uyguluyordu. Calismaya dahil edilen bireylerde yas ile depresyon,
anksiyete ve yasam kalitesi alt parametreleri arasinda herhangi bir iliski g6zlenmedi (p>0,05). Bireylerin
depresyon seviyesi ile anksiyete seviyesi (p=0,000, r=0,521) arasinda pozitif yonde iliski bulunurken;
yasam kalitesinin tim alt 6lgekleri arasinda negatif yonde iliski gdzlendi; genel saglk (p=0,001, r=-
0,513), fiziksel fonksiyon (p=0,001, r=-0,503), sosyal fonksiyon (p=0,011, r=-0,387), agri (p=0,036, r=-
0,325), mental saghk (p=0,000, r=-0,574), vitalite (p=0,000, r=-0,587), fiziksel rol (p=0,003, r=-0,454) ve
emosyonel rol (p=0,001, r=-0,513). Benzer sekilde, anksiyete seviyesi ile yasam kalitesinin agri ve
fiziksel fonksiyon alt 6lcekleri disindaki tim alt 6lgekleri arasinda da negatif yonde bir iliski bulundu;
genel saglik (p=0,015, r=-0,374), sosyal fonksiyon (p=0,025, r=-0,346), mental saghk (p=0,003, r=-
0,448), vitalite (p=0,030, r=-0,335), fiziksel rol (p=0,006, r=-0,415) ve emosyonel rol (p=0,033, r=-
0,330).

Sonug: Hemofili, yasamin bir¢ok yoniini etkileyebilen kronik bir durumdur. Bu hastalarda depresyon
ve anksiyete varliginin yasam kalitesini olumsuz etkileyebilecegi gérilmektedir. Bu nedenle hemofilik
hastalarin depresyon ve anksiyete diizeylerinin belirlenmesi ve tedavi programlarinin diizenlemesinde
bu sonuglarin da g6z o©nlinde bulundurulmasinin  6nemli olacagl disinilmektedir.
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P41-7/24 ULASILABILIR HEMOFiLi MERKEZi OLMANIN VE HEMOFiLi KiMLIK
KARTININ ONEMI: OLUMCUL TRAFIK KAZASI GECIREN HEMOFiLi A HASTASI,
OLGU SUNUMU

M.irem Toksoy Sentiirk®, Hale Biilbiil?, Yusuf Ulusoy?, Aysenur Aslan?, Giiray Saydam?, Fahri Sahin?

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, 2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji
Bilim Dali, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag : Hemofili A, faktor VIII (F VIII) eksikligi nedeniyle gelisen, X kromozomuna bagli resesif gegis
gosteren kalitsal bir kanama bozuklugudur. Bu hastalarda travma sonrasi biling kaybinin eslik ettigi
kanamalar hayati ciddi sekilde tehdit edebilmektedir. Trafik kazasi sonrasi 112 acil servis ekibince en
yakin saghk kurulusuna gotirilen hasta, 24 saat ulasim imkani olan hemofili merkezi olmamiz
sayesinde hizla acil servisimize sevk ettirilmistir. Hemofili merkezi olmanin, 24 saat ulasilabilir olmanin
ve hemofili hasta kimlik kartinin olmasinin hayati 6nemine dikkat cekmek icin bu olguyu paylasmak
istedik.

Yontem: Agir Hemofili A (F VIII aktivitesi % 0.3, faktor inhibitéri negatif) tanili,bilateral dirsek eklemleri
hedef eklemler olan ve 4500 U/hafta dozunda rekombinant F VIII preparati ile profilaksi alan 39
yasindaki erkek hasta, 03.12.2019 tarihinde gece 01:00 sularinda arag igi trafik kazasi gegirmistir. Coklu
travmasi bulunan hastadan, yakinlarinin bizi cep telefonuyla aramasi sonucu haberimiz olmustur.
Hasta yakinlarina hemen 30004 FVIII yapmalari soylenmistir. 112 ekibi hastayr faktor ekstresi
bulunmayan en yakin acil servise transfer etmistir. ilgili acil servis nébetci doktoru ile hizla iletisime
gecilerek burokratik islemler devre disi birakilmistir ve hasta hizla Ege Universitesi Hastanesi Acil
Servisine sevk ettirilmistir. Tarafimiza basvurusunda hastanin tansiyonu normal, tasikardik, bilinci
konflize ve oryantasyonu sinirliydi. Fizik muayenede skalpte kesiler igin stapler uygulandigi gorildu.
Sag frontalde abrazyon ve ekimoz alanlari, sol 6n kolda ve her iki alt ekstremitede deformite,sol diz ve
sol tibiada ekimotik alanlar izlendi. Batin palpasyonda rahat, defans ve rebound yoktu. Periferik
nabizlar palpabldi, diger sistem muayeneleri olagandi.Tetkiklerinde aktive parsiyel tromboplastin
zamani 31.8 sn, hemoglobini 10.5 g/d| (ilk basvurdugu merkezde 13.4 g/dl), trombosit sayisi 236
bin/mm3 idi. Direkt grafi ve bilgisayarli tomografilerinde sol frontal subaraknoid kanama, 2. servikal
vertebra fraktiril, sagda seri kot fraktiirli ve minimal pnémotoraks, sag skapula fraktiirli, derece 1
dalak laserasyonu, perihepatik serbest sivi, sol radius diyafiz fraktiirii ve solda agik olmak lizere bilateral
femur diyafiz fraktlirii saptanan hastaya beyin ve sinir cerrahisi, gogus cerrahisi, genel cerrahi ve
ortopedi konsiiltasyonu istendi. Hasta ilk stabilizasyonun ardindan yogun bakim linitesine yatirildi.
Viicut agirligr 60 kilogram olan hastaya acil serviste uygulanan ilk 3000 U faktor F VIII yikleme dozunu
takiben 12 saatte bir 1500 U F VIII replasmani yapildi. Takibinde hematokrit diislisi olmayan ve
operasyon planlanan hastanin tedavisine operasyon oncesi 1 hafta siireyle bu sekilde devam edildi.
Bilateral femur fraksiyonuna yonelik opere edilen hastanin tedavisi operasyon sonrasi faktor aktivitesi
ilk hafta %80-100 olacak sekilde 12 saatte bir 1500 U, 2-3. hafta %60-80 arasi olacak sekilde 12 saatte
bir 1000 U seklinde diizenlendi. Hasta operasyon sonrasi donemde stabil seyretti. Yatisi boyunca beyin
ve sinir cerrahisi, gbgls cerrahisi ve genel cerrahi tarafindan da klinik ve radyolojik olarak takip edilen
hastaya ek operasyon yapilmasi planlanmadi ve hastaya ilgili kliniklerce poliklinik kontroll planlandi.
Hasta kanama olmaksizin taburcu edilerek hemofili poliklinigimize kontrole ¢agirldi.

Sonug: Hemofili hastalarinin 7/24 ulasim saglayabilecegi bir Hemofili merkezi tarafindan takip
edilmeleri 6zellikle kaza ve major travmalarda hayati 6nem arz etmektedir. Bu hastalar icin tanitici bir
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kimlik kartinin bulunmasi da 6zellikle bilinci yerinde olmayan hastalar icin cok miihimdir. Ozellikle
onceden 6ngorilemeyen trafik kazalari gibi hastanin bilincinin kapanabilecegi ve yalniz olabilecegi
durumlarda Hemofili A kimlik karti hayat kurtarici olabilir.
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P42-VON WILLEBRAND HASTASI ADOLESANLARDA ONEMLI BiR SORUN:
MENOMETRORAJI

Gizem lleri', Yesim Yigit!, Hiilya Tiirkmen?, Aysen Tiiredi Yildinnm?
ICelal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi

Amag: Giris: Von Willebrand Hastalig, von Willebrand faktortniin eksikligi veya fonksiyon bozukluguna
bagli otozomal gegisli kalitsal bir kanama bozuklugudur. U¢ ana von Willebrand hastaligi tiiri vardir. En
yaygin olan Tip 1 (VWF eksikligi) genellikle hafiftir; tip 2 (anormal vWF) cesitli alt tiplere sahiptir ve daha
az yaygindir; ve nadir gorilen tip 3 (vWF yoklugu) en siddetli formdur. Tip 3 von willebrand hastaligi
otozomal resesif kalitilir .Bu hastaligin homozigotlarinda vWf diizeyi 6l¢clilemeyecek kadar disiktir ,
heterozigotlarda vWf diizeyi normal veya alt sinirindadir.Cocukluk cagindaki en 6nemli semptomu
burun kanamasidir.Dis eti kanamasi,dis ¢ekimi sonrasi kanama,siyrik ve ¢iziklerden sonra
kanama,gastrointestinal kanama,eklem ve yumusak doku kanamasi gibi semptomlarla da gelebilir.
Adolesan donemde vWh olan kizlarda en 6nemli sorun asiri uterus kanamalaridir.

Yontem: Olgumuz; sik tekrarlayan burun kanamalari ile gittigi dis merkezde bakilan vWf Ag diizeyi:%1
ve Faktor VIII diizeyi:%3 olarak saptanmasi lizerine vWH tip 3 tanisi almis olup, 2 yasindan itibaren
klinigimizde izlenmektedir. Hastamizin menars yasindan sonra faktor ihtiyacinda belirgin artis
olmustur.12 yildir Celal Bayar Universitesi Cocuk Hematoloji béliimiinde takip edilen hastamizin son 4
yildir menstruel kanamalarinin baslamasi ile birlikte tedavi uyumsuzlugu ve kontrollere diizenli
gelmemesi nedeniile hemoglobin diizeyini 4 g/dI'ye kadar diistiren derin anemi tablosunda basvurulari
olmustur. Kan transflizyonuna menars yasina kadar hi¢ ihtiya¢c duymayan hastanin hemen her
menstruel siklusunda transflizyon ihtiyaci gelismistir. Menstruel kanama donemlerinde senkop ve ani
hemoglobin dustklikleri ile acil servisimize defalarca basvurusu mevcuttur. Hastamizda yasam
kalitesindeki bozulma, okula devamsizlik ve okul basarisinda diisme, menstruel sikluslarin basinda asiri
anksiyete , psikolojik kaygi ve gelecek endisesi gibi duygudurum bozukluklari da gelismistir. Jinekoloji,
endokrinoloji ve psikiyatri hekimleri ile multidisipliner olarak degerlendirilen hastaya oral kontraseptif
tedavi, demir replasman tedavileri ve gereginde psikoterapi ile destek verilmesine ragmen izlemi ve
tedavisi hem hasta hem hekim i¢in &nemli bir durumdur.

Bulgu: Tip 3 vWh olan adolesan kizlarda en énemli sorun asiri uterus kanamalari olup %65-80 inde
menoraji gorulir. Menorajiye sekonder demir eksikligi ve yasam kalitesinde bozulma 6nemli bir
sorundur. Hastalarda kanamalar kan transflizyonu gerektirecek kadar siddetli olabilir. Menstruel
kanamanin sekiz glinden fazla siirmesi, bir menstrilasyonda ondan fazla ve normalden biyik ped
gereksinimi olmasi klinik degerlendirmede yol gostericidir. VWh olan kadinlarda hormonal ve
hormonal olmayan tedaviler olmak Uizere bircok tedavi se¢cenegi vardir.Yapilan ¢alismalarda siddetli
uterus kanamalari nedeni ile histerektomi yapilan olgular vardir. Adolesanlarda dogurganlgin
korunmasi 6nemlidir. Bu nedenle cerrahi prosediirler yerine tibbi tedaviler tercih edilmelidir.
Traneksamik asit ve p-aminokaproik asit gibi antifibrinolitik ajanlar, adolesanlar icin etkili hormonal
olmayan tedavi secenekleridir.

Sonug: Von Willebrand hastaligi olan adolesan kizlarin tedavi ve izlemi jinekoloji,
hematoloji,endokrinoloji ve psikiyatri ekibini icine alan multidisipliner bir yaklasim gerektirir.
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P43-KRONiIK ARTROPATININ NADIR BiR SEBEBI: PERIARTIKULER
HEMANJiYOM

Nergis Akay!, Aysegiil Uniivar?, Deniz Tugcu?, Mustafa Bilici2, Rumeysa Tuna?, Zuhal BayramogIu?,
Onder Kiligoglu®, Nuray Ayaz®, Zeynep Karakas?, Serap Karaman?

Yistanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, %istanbul Universitesi
Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali, 3istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji
Anabilim Dall, *istanbul Universitesi Tip Fakdiltesi Ortopedi Travmatoloji Anabilim Dali, *istanbul

Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Romatoloji Bilim Dali

Amag: Hemanjiom, ¢ocukluk ¢aginin sik rastlanan vaskiler iyi huylu tiimérleri olup, viicudun her hangi
bir bolgesinde gelisebilmesine ragmen siklikla bas-boyun boélgesinde gorilmektedir. Periartikiler
yerlesim oldukga nadirdir ve bulgular, jivenil idiopatik artrit ve hemofilik artropati gibi hastaliklarla
benzerdir. Burada 3 yildir sag diz, sag ayak bilegi ve metatars eklemlerinde sislik ve agrisi olan,
periartikiler hemanjiom teshisi konan hastamizi, hemanjiomun nadir prezentasyonu nedeniyle
sunmak istedik.

Bulgu: On yasinda kiz hasta 3 yildir diz ve ayak bileginde gittikce artan sislik sikayeti ile Cocuk
Romatoloji ve Ortopedi kliniklerinden takip edilmis. Olasi juvenil idiopatik artrit acisindan kisa streli
metotreksat tedavisi almis. Tedaviden fayda gérmemesi lzerine yapilan MR goriintiilemelerinde
periartikliler alanda supra ve infrapatellar, parapatellar alanlarda yaygin ekojen kalinlasma
(fibrolipomatoz hipertrofi) ve bliyigl 1 cm ¢apa ulasan multipl sayida T2A hiperintens hemanjiyom ile
uyumlu noddler lezyonlar ve ayak bileginde hemanjiyomla uyumlu lezyonlar gorilen hasta klinigimize
yonlendirilmis. Hastanin tarafimiza basvurusunda yapilan fizik muayenesinde; sag dizde ve ayak
bileginde kizariklik olmaksizin sislik, 1si artisi ve hareket agikliginda azalma ve ayni tarafta baldir ve uyluk
kaslarinda atrofi goriildii. Diger sistemik muayenelerinde 6zellik saptanmadi. Oz ve soygecmiste ek
Ozellik saptanmadi. Hastanin merkezimizde taniya yonelik yapilan ileri tetkiklerinde batin
ultrasonografi ve toraks tomografisinde 6zellik saptanmazken, pelvik MR’da sag sakro iliak eklem
komsulugunda 9x9mm boyutta T1 ve T2A serilerde hiperintens goriiniimde dizgin kontiirli benign
gorinimde nodiiler lezyonlar gorildi. Hastanin gelisinde alinan tetkiklerinde hemogram normal, akut
faz reaktanlari (CRP, ESR) negatif, karaciger ve bébrek fonksiyon testleri ve hemoglobin elektroforezi
normaldi. Koagilasyon tetkiklerinde INR 1.5 (0.85-1.2), PT 19 sn (10-15), APTT 37 sn (24-32), fibrinojen
353 mg/dl goriildii. ileri tetkiklerinde faktor V (%44) ve faktor VII (%63) diizeylerinde hafif diistikliik
disinda patoloji saptanmadi. Hasta ¢ocuk tiimoér konseyi ve hemofili konseyinde MR gorintilemeleri
ile degerlendirilerek propranolol baslandi. Ayaktan takibi devam etmektedir.

Sonug: intra-artikiiler hemanjiyomlarin; sinoviyal hemanjiyom ve hemanjiyohamartom olmak iizere iki
farkl subtipi bulunmaktadir. Bu lezyonlar tekrarlayan eklem i¢i kanama ve mekanik irritasyon sonucu
hemorajik sinovit, artropati tablolari ile karsimiza ¢ikmaktadir. Tanida noninvaziv ve duyarl olmasi
sebebi ile MR gorintiileme dncelikli tetkikler icindedir. Diagnostik artroskopi biyopsi ve patolojik tani
imkani saglamakla birlikte invaziv olmasi sebebi ile cocuklarda daha az tercih edilen bir yontemdir. Tani
konulduktan sonra lokalize timorlere artroskopik cerrahi uygulanabilirken, daha genis alana yayilmis
lezyonlarda konservatif tedavi tercih edilmektedir. Kronik artropatisi olan ¢ocuk hastalarda
intraartikiiler hemanjiom gibi nadir sebepler gz dniinde tutulmalidir. Artrit benzeri klinik ile prezante
olan bu hastaligin orak hiicreli anemi, hemofilik artropati, juvenil idiopatik artrit, sinoviyal sarkom gibi
benzer klinik tablolardan ayirici tanisi yapilmalidir. Manyetik rezonans (MR) goriintiilemede lobule
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yogun icerikli sinirlari belirsiz heterojen kitle goriiniimii yol gosterici olmaktadir. Anahtar kelimeler:
Cocuk, kronik artropati, intraartikiler hemanjiom
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P44-KIRIKKALE UNIVERSITESi YENIDOGAN YOGUN BAKIM'DA REKOMBINANT
FAKTOR VIIA KULLANIMI DENEYiIMLERIMIiz

Cansu Celik?, Sibel Cetince?!, Oguzhan Senses?, Meryem Albayrak? Didem Aliefendioglu?

IKirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, 2Kirikkale
Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Pediatrik Hematoloji Anabilim Dali, 3Kirikkale Universitesi Tip
Fakiltesi Hastanesi Neonatoloji Anabilim Dall

Amag: Rekombinant faktoér VIIA (rFVIla), faktor VII eksikligi olan hastalarda veya inhibitor gelistiren
hemofili hastalarinda kanamanin tedavisi ve proflaksi icin endike olan bir hemostatik ajandir.
Hemostazi, doku hasarinin oldugu veya vaskdler bitlnligin bozuldugu yerlerde doku faktériine ve
aktiflesmis plateletlere baglanarak saglar. Ayni zamanda, doku faktériinden bagimsiz bir mekanizma
ile, aktiflesmis platelet ve monositlerin yiizeyindeki faktor X’'u direkt olarak aktive ederek de trombin
olusumunu saglayabilir. Hemostazdaki etkililigi nedeniyle, nonhemofilik hastalarda da kanamalarin
tedavisinde rFVlla kullanimi son vyillarda artis gostermektedir. Kanama diyatezi olmayan eriskin
hastalarda rFVlla kullanimina bagli ciddi tromboembolik komplikasyonlara dair olgu raporlari, hemofili
olmayan hastalarda ilacin kullaniminin givenilirligine dair soru isaretleri olusturmaktadir. Pediatrik
hastalarda yapilmis yeterince calisma bulunmamaktadir. rFVIlIa’nin yenidogan hastalarda kullanimi ise
olgu sunumlari ile sinirhdir. Etkin hemostaz yetenegi rFVII kullanimini hayati tehdit eden kanamalarda
akla getirmektedir.

Bulgu: Rekombinant faktor Vlla, yenidogan yogunbakim Unitemizde hayati tehdit eden kanamaya
neden olabilecek ¢esitli nedenler ile takip edilen ve kanamasi ile kontrol altina alinamayan hastalarda
kullanilmaktadir. Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi Yenidogan Unitesi’nde yatan, hayati tehdit eden
kanamalari nedeniyle rFVII kullanilan 5 olgunun verileri sunulmustur. Olgularin gestasyonel haftalar
26-41 hafta arasindadir. Vicut agirliklari 1045-3000 gram arasinda degisen hastalarimizda, evre 3
nekrotizan enterokolit, sag diyafragma hernisi operasyonu sonrasi kanama, hepatik yetmezlik,
hemofagositik sendrom gibi c¢esitli etiyolojilerden kaynaklanan, gastrointestinal, pulmoner,
intraventrikiler, post operatif cerrahi alan kanamalari icin rFVlla etkin olarak kullanilmistir. 3 olguda
kanama kontroli saglanmis, ciddi ek morbiditeleri olan 2 hastamizda kanama kontroli
saglanamamistir. Olgularda rFVlila 90 Unite/kg dozunda 2 saat araliklarla ti¢ kez kullaniimistir. Yan etki
olarak, sik goriilen tromboz, bradikardi, hipotansiyon, hipertansiyon, ates yanitlari takip edilmistir.
Hastalarin higbirinde yan etki gbzlenmemistir.

Sonug: Olgularin tG¢linde kanama kontrolii saglandi. rFVIla’ya bagli komplikasyon izlenmedi. Yenidogan
hastalarda, rFVlla kullanimi, konvansiyonel tedavilere yanit vermeyen siddetli kanamalarda faydal ve
hayat kurtarici olabilecek bir tedavi seklidir. Kanama nedeni, ek hastaliklar, kullanim zamani ve dozuna
gore etkinligi degiskenlik gosterebilmektedir. Randomize kontrolli ¢alismalar ile rFVIla’nin yenidogan
hasta populasyonunda etkinlik ve givenilirligini belirlemek, daha etkin ve faydal tedavi saglamanin
yolunu agacaktir.
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P45-PROFILAKTIK TEDAVI ALTINDA iLIOPSOAS KASI KANAMASI GECIREN
HEMOFiLi B HASTASI: OLGU SUNUMU

Selin Arslan?, Yusuf Ulusoy?, Aysenur Arslan?, Nur Akad Soyer?, Giiray Saydam?, Fahri Sahin?

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, 2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji
Bilim Dali, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Hemofili B, Faktor IX (F IX) eksikligi sonucunda gelisen nadir bir kalitsal kanama bozuklugu olup
hemartroz, kas ici kanamalar, artropati gibi komplikasyonlarla kendini gsteren bir hastaliktir. Ozellikle
agir hastalarda standart tedavi profilaktik F IX replasman tedavisidir. Hemofilik bireylerde énemli bir
morbidite ve is glicl kaybi nedeni olarak 6zel bir 6nem arz eden iliopsoas kasi kanamasi spontan veya
travmaya bagli olarak ortaya ¢ikabilir. Bu olgu iliopsoas kanamasi olan hemofili B’li bir hastanin erken
ve uygun dozda tedavisinin 6nemini vurgulamak amaciyla sunulmustur.

Bulgu: Baska bir merkezde diizenli takipli hemofili B hastasi olan 19 yasindaki erkek hasta sol kasikta
zonklayici agrisi olmasi Gizerine takipli oldugu Pediatrik Hematoloji’ye basvurmustur.Burada hastaya 3
glin 2000U/glin FIX yapilmis.Hasta 18 yasini tamamladigi icin takipli oldugu Pediatrik Hematoloji
boliminden tarafimiza yonlendirildi.Gelmeden 6nce de 4000U/giin FIX yapilmis.Faktor inhibitoru
saptanmayan hasta, ayak bilekleri ve dirseklerindeki tekrarlayan eklem i¢i kanamalari nedeniyle 1000
U/hafta dozunda FIX profilaksisi almaktaydi ve bilinen baska ek bir hastaligi yoktu. Basvurusunda fizik
muayenesinde bilinci acik, koopere ve oryante idi. Sol kalca eklem hareketlerinde 6zellikle kalga
fleksiyonunda ileri derecede kisitlilik saptandi. Diger sistem muayeneleri olagandi. Tansiyonu 110/64
mmHg, kalp atim hizi 88/dk idi. Tetkiklerinde aktive parsiyel tromboplastin zamani 28 sn, hemoglobini
10,8 g/dL, trombosit sayisi 357 bin/mm3 idi. Hastaya iliopsoas kanamasi sliphesiyle ultrason gekildi.
Ultrasonda sol psoas kasinda 15x6 cm ¢apinda hematom izlendi. Viicut agirhgi 82 kilogram olan hastaya
faktor aktivitesi %50 olacak sekilde 7 glin boyunca 4000 U/glin dozunda, ardindan 5 giin boyunca 3000
U/glin dozunda faktor replasmani yapildi. Bir hafta sonra gekilen kontrol ultrasonunda psoas kasindaki
hematomun regrese oldugu gozlendi. Es zamanli hematokrit diizeyleri de stabil seyreden hastanin
kalca hareketlerinde agri ve kisitliligin azaldig1 gézlendi. Hasta 3000 U/glin dozunda F IX replasmanina
devam edecek sekilde taburcu edilerek 3 giin sonra poliklinigimiz kontroliine ¢agrildi.

Sonug: iliopsoas kasi kanamasi hemofili hastalarinda gelisebilen seyrek gériilmesine ragmen morbidite
sonuglanabilen ciddi bir komplikasyondur. Faktér konsantreleriyle hizli ve yogun tedavi bu morbidite
Uzerine anlamli derecede etkilidir. Tekrarlamasini 6nlemek icin profilaksinin uygun dozda yapilmasi
gerekmektedir. Pediatrik yastan eriskin yasa gecilirken profilaksi dozlarinin yeniden gbzden gecirilmesi,
gerek gorilirse dozlarin artirlmasi kanama sikhgi ve siddetini azaltir. iliopsoas kanamasi atagi sonrasi
fizik tedavi de tedavinin 6nemli bir parcasidir ve hematom ¢ozildiikten sonra uzun sireli bir fizik tedavi
protokolil saglanarak kalici eklem kisithhg, artroz ve diger komplikasyonlarin 6niin gegilmelidir.
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P46-KOMBINE FAKTOR EKSIKLiGi ILE PREZENTE OLAN MULTIPLE MYELOM
OLGUSU

Fadime Ersoy Dursun?, Sehnaz Kaya*

listanbul Medeniyet Universitesi Goztepe Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Multipl myelom (MM) plazma hiicrelerinin habis bir hastaligidir. Tim kanserlerin %1’ini ve
hematolojik malignitelerin %10’unu olusturur. Tani aninda ortanca yas 66’dir. Multiple myelom
olgularinda akkiz faktor eksikligi olgulari mevcut bidirilen olgularda faktor X eksikligi en sik olup, faktor
V,Faktor VII, VIII ayrica Von Willebrand faktor birlikte ya da izole eksikligi olan nadir olgular
bildirilmistir. Bizim vakada literatirden farkh olarak Faktor V, VIII, X ve VII kombine eksikligi vardi.
Tedavi ile de koagilasyon bozukluguna neden olan faktorlerin diizeyinin normale déndigi gorulda.

Yontem: 54 yasinda erkek, oncesinde medikal gecmisi normal iken 3 ay 6nce baslayan ve siddeti
giderek artan sag kol ve kalgada agri sikayetiyle fizik tedavi hastanesine basvurmus. Fizik muayene
bulgulari sag kolda hassasiyet disinda normal olarak sonuclanmis manyetik rezonans
goriantilemelerinde sag humerus proksimalinde mediller kemigi infiltre eden patolojik kirigin eslik
ettigi 66*59 mm kitle imaji gorilmus. Timor FDG PET - CT de sag iliak kanadi destriike eden 96*76 mm
kitle imaji ile iskelet sisteminde yaygin litik lezyonlar gérilmis. Ortopedi servisine patolojik humerus
saft king1 6n tanisiyla ileri tetkik ve tedavi amaciyla yatirilmis, Velpeau bandaji yardimiyla eksternal
fikse edilmis. Kitlenin cerrahi rezeksiyonu ve kirik onarim operasyonu éncesinde WBC: 4,5 1073/ulL,
HGB: 9,7 g/dI, MCV: 80,2 fL, PLT: 175,0 10”3/uL, Total protein: 10,2, Aloumin: 3,1, Sedimantasyon: 46
mm/saat, APTT: 52,5 sn, APTT:52,5sn, PT: 24,4 sn, INR: 1,91 gorulmus. Tetkik sonuglarinda koagulopati
olmasi sebebiyle hematolojiye konsulte edilmis. D-Dimer: 0,34 mg/L, Fibrinojen: 220 mg/d| olarak
sonuglanan olgunun ileri incelemesinde Faktor V: 15,8, Faktor VII: 55,3, Faktor VIII: 17,5, Faktor X: 31,8
akkiz kombine faktor eksikligi tespit edildi. inhibitér negatif geldi. K vitamin replasmani ile diizelme
olmadi. Serum protein elektroforezinde beta 2 fraksiyonunda monoklonal band izlendi. IgA Kappa ile
uyumlu serum immunfiksasyon elektroforez bulgulari izlendi. Hematoloji servisine devir alindi. Kemik
iligi aspirasyonunda %80-90 oraninda bazilari ¢ift niikleuslu atipik plazma hiicreleri gorildi. FISH ile del
17p (TP53) negatif saptandi. Cevresel kanda IgM: 9 mg/dL, 1gG: 396 mg/dL IgA: 5077 mg/dL Kappa hafif
zincir: 205,00 mg/L Lambda hafif zincir: 7,58 mg/L, Beta-2 mikroglobulin: 3,135 pg/mL olarak
sonuglandi.

Bulgu: . Multiple Myelom+plazmasitom tanisi ile Durie Salmon evre 3 olan olguya 4 kurs VCD tedavisi
ardindan 5 seans humerus ve 5 seans iliak kemige 1sin tedavisi uygulandi. KT sonrasi Faktor V, VII, VIII,
X dizeyleri normal referans araliga dondi. Serum ve idrar immunfiksasyon, serum immunglobulin
diizeyleri normale déndii, Otolog KiT yapildiktan sonra takiplerinde rezidii kitle gdriintiisii devam etti
ancak PET-CT de FDG tutulumu gorilmedi. Lenalidomid ile takibi sirmektedir.

Sonug: Multiple myelom olgularinda eslik eden akkiz faktor eksikligi vakalari nadir olmakla birlikte
literatlirde mevcut. Bildirilen olgularda genellikle faktér eksikligi belirgin olsa da ciddi kanama bulgulari
ile pek gorilmemektedir. Koagiilasyon bozuklugu nadir bir durum olsa da son yillarda bildirilen vaka
sayisi artmaktadir. Literatlirde Ig G tipi multiple myelom olgularinde bildirilmis olmasina karsilik bizim
vaka Ig A tipi olmasi farkliligiydi. Hastaligin tedavisi ile koagilasyon bozuklugunun diizelmesi hastaliga
bagh protein sentezinin bir baskilanmasi mi yoksa kullanima bagli bir durum ya da malign hiicrelerin ve
kitlenin icerisinde birikmesi mi bu duruma neden oluyor bilinmemektedir. Bu konuda etyopatogenezin
aydinlatilmasi icin ek calismalara ihtiyag vardir.
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P47-COCUKLARDA GASTROINTESTINAL KANAMANIN NADIR BiR NEDEN:I:
VASKULER MALFORMASYON

Buse Giinyel', Rumeysa Tuna?, Mustafa BiliciZ, Serap Karaman?, Ozlem Durmaz?, Deniz Tugcu?,
Zeynep Karakas?, Zuhal Bayramoglu?, Aysegiil Uniivar?

11.0. istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, 2i.0. istanbul Tip Fakiiltesi
Cocuk Saghig Ve Hastaliklari Anabilim Dali Cocuk Hematoloji Bilim Dali, 3i.U. istanbul Tip Fakdiltesi
Radyoloji Anabilim Dali

Amag: Gastrointestinal sistem (GIS) kanamalari, kan kaybinin miktari ve kanama lokalizasyonuna gére
melena, hematemez veya hematosezi ile prezente olabilir. Nedene yonelik sistemik degerlendirme
dnemlidir. intestinal vaskiiler malformasyonlar, cocuklarda GiS kanamalarinin nadir bir nedeni olup, en
sik ince barsaklarda gorilir. Burada boyunda vaskiiler malformasyon sebebi ile takip edilmekte iken,
melena ve transflizyon gerektiren anemi ile basvuran ve multipl intestinal hemanjiom tanisi alan bir
olgu sunulmustur.

Bulgu: U¢ yasinda erkek hasta, solukluk ve boyunda sislik sebebi ile poliklinigimize basvurdu.
Oykusiinden 3 ayliktan beri boyunda sislik oldugu, 1,5 yasinda lenfanjiom tanisi ile intralezyoner
bleomisin verildigi 6grenildi. Fizik muayene; boyunda sag submandibular bélgede 4 cm’lik kitle disinda
normaldi. Boyun goriintilemesinde paravertebral kas planlari ve yagli doku icerisinde uzanan 5 cm’lik
vendz malformasyon ile uyumlu kistik lezyon mevcuttu. Tetkiklerinde anemisi (Hemoglobin 6.6 mg/dl,
Hct:%19,8 MCV 71 fl) mevcut olup, demir eksikligi anemisi ile uyumlu bulundu. Boyundaki kitlenin
eksizyonu ile benign vaskuler lezyon tanisi kondu. Cerrahi sonrasi lokal skleroterapi uygulamalari
yapildi. Aralikli transflizyon ihtiyaci olan hastanin melenasi nedeniyle gekilen ultrasonografide batinda
ince barsaklarda ¢ok sayida hipervaskiler, hipoekoik lobule kontirli fokal mural lezyonlar gérialdi.
Multipl intestinal mural kavernéz hemanjiom dlstnildi. MR enterografi ve endoskopi ile ayni
lezyonlar saptandi. Tedavi olarak propronolol 2 mg/kg/giin ve metilprednizolon 2 mg/kg/giin baslanan
hastanin steroid tedavisi 1.ayda azaltilmaya baslanarak kesildi. Klinik kontrol saglanamamasi ve
transflizyon ihtiyacinin devam etmesi nedeniyle sirolimus baslanan hastanin transfiizyon ihtiyaci azaldi
ve melenasi olmadi. Hastanin poliklinik takipleri sorunsuz devam etmektedir.

Sonug: Cocuklarda intestinal hemanjiomlar, GiS kanamalarinin nadir nedenlerindendir. Ozellikle
asktler malformasyonlari olan veya Klippel-Trénaunay gibi sendromlar nedeniyle ile takip edilen
olgularda, GiS kanamasi saptandiginda eslik eden intestinal vaskiiler malformasyonlar agisindan tetkik
edilmelidir. Anahtar Kelimeler: Gastrointestinal sistem kanamasi, intestinal vaskiiler malformasyon,
intestinal hemanjiom
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P48-iNHIBITORLU VAKADA SANTRAL SiNiR SISTEMi KANAMASI YONETiMi
Nihal Boz, H. ilgen Sasmaz?, Metin Cil?>, Goksel Leblebisatan?

!Cukurova Universitesi Cocuk Hemataoloji Bilim Dali, 2Cukurova Universitesi Cocuk Hematoloji Bilim
Dali

Amag: Hemofili A, fonksiyonel prokoagtilan faktor VIIl'in diisiik kan diizeyleri ile giden X'e bagh resesif
bir kanama bozuklugudur. Hemofili tedavisindeki temel nokta eksik olan faktoriin yerine konmasidir.
Ancak, verilen faktor VIl veya faktor IX'a karsi inhibitor gelistigi durumlarda kanama ataklarinin kontrol
altina alinmasi daha giictiir. inhibitér gelisen hemofili hastamizda oldukga ciddi bir sorun olan santral
sinir sistemi kanamasi yonetimimizi paylasmayi hedefledik.

Yontem: 4 yasinda, inhibitorli hemofili A hastasi kusma ve bas agrisi sikayeti ile hastanemize basvurdu.
Fizik muayenesinde; biling acik, oryante, koopere idi. Norolojik defisit yoktu. Laboratuar tetkiklerinde;
Hb 10,9 g/dl, WBC:15200/mm?3, PIt:455000/mm?3 idi. Direncli kusma ve basagrisi devam etmesi lizerine
bilgisayarli beyin tomografisi ¢ekildi. Sol frontal bélgede en biy(igi 8,2 mm ve parietal bélgede multipl
epidural hematom gozlendi. Beyin 6demi tedavisi ve profilaktik antiepileptik tedavi baslandi. 6 saatte
bir 50 IU/kg dozunda, aktive Protrombin Complex Consantresi (aPCC) ile kanamanin kontrol altina
alinmasi hedeflendi.

Bulgu: Takiplerinde hastaya yatisinin 5.glinlinde kontrol gorintiileme yapildi. Yeni olusan lezyon
olmadigi, bulgularin stabil oldugu gézlendi. aPCC 8 saatte bir 50 IUkg/dozunda devam edildi. Yatisinin
9. Glnilnde yapilan gorintilemesinde ise tim hematom odaklarinda belirgin regresyon oldugu
goraldi. aPCC verilis araligl 12 saat olarak revize edildi. Sonraki giinlerde, genel durumu iyi olan hasta
tedavisini 21 gline tamamlandi.

Sonug: Glinimuzde inhibitorli hemofili hastalarinda faktor VIII veya IX'dan bagimsiz olarak hemostazi
saglayabilen aktif faktor konsantreleri (by-pass edici ajanlar) ve rekombinant faktér Vlla (rFVlla)
kullanilmaktadir (3). Bizde hastamiz icin bahsi gecen doz ve araliklar ile aPCC uygulamasi sonucunda
kanama kontroli sagladik.
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P49-KAPOSIFORM HEMANJIOENDOTELYOMA iLiSKiLi KASABACH-MERRIT
SENDROMUNUN SIROLIMUS iLE BASARILI TEDAVISI

Zehra Asli iseri Kiiskii', Aysegiil Uniivar’, Rimeysa Tuna!, Mustafa Bilici!, Deniz Tugcu®, Zeynep
Karakas?, Zuhal Bayramoglu?, Giilgin Yegen',Serap Karaman*

listanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi

Amag: Kaposiform hemanjiyoendotelyoma, lokal agresif olan ancak metastatik potansiyeli az olan
nadir bir vaskiiler cocukluk ¢agi timortdur. En sik kutandz lezyonlarla iliskili ylizeyel ve derin yumusak
doku kitlesi olarak gorilir. Kasabach-Merritt sendromu (KMS) olarak bilinen tiiketim koagilopatisi ile
iliskili oldugunda potansiyel olarak yasami tehdit eder. Bu yazida, sol uyluk ve perine bdlgesini
tamemen kaplayan lezyon ve KMS ile prezente olan kaposiform hemanjioendotelyoma olgusu
sunulmaktadir.

Bulgu: 6 aylik kiz hasta, ates, sol uyluk ve perine bdlgesinde sislik ve morarma nedeniyle getirildi.
Oykusiinden postnatal 2. giiniinde ayni bélgede kitlesi oldugu ve hemanjiom tanisi aldigi, kitlesinin
blylimesi nedeniyle 5 aylikken propranolol tedavisi baslandigi, ancak lezyondaki sislige morlugun da
eklenmesi lizerine poliklinigimize basvurdugu 6grenildi. Fizik muayenesinde; gbbek altindan baslayarak
sol dizi gececek sekilde sol uyluk boélgesini tamamen kaplayan, gluteal bolgeye ve perine bolgesine
uzanan sert, kirmizi lezyon ve ayni bolgede 6demli gériinim mevcuttu. Doppler ultrasonografide sol
inguinal bolgede yaklasik 5 cm, sol uyluk distalinde 3,5 cm boyutunda, internal vaskdilaritesi bulunan
infiltratif tarzda solid lezyonlar saptandi. Tetkiklerinde trombositopeni ve koagilopatisi mevcut olan
hastaya hemanjioendotelyoma ve buna bagh KMS gelistigi dusinillerek tedavi baslandi
(Metilprednisolon 2 mg/kg/giin ve propranolol 2 mg/kg/gliin ve ampisilin-sulbaktam) Tiketim
koaglilopatisi nedeniyle destek tedavileri verildi (Taze donmus plazma, eritrosit slispansiyonu,
trombosit slispansiyonu transflizyonlar).Lezyonda progresyon olmasi ve KMS tablosunun
dizelmemesi nedeniyle vinkristin ve sirolimus tedavileri baslandi. Tedavi baslandiktan sonra 1 hafta
icinde hastanin kliniginde belirgin iyilesme goriildi; lezyon yumusadi ve rengi acildi, KMS tablosu
geriledi. Lezyondan yapilan tru-cut biyopside fibrin trombdsleri iceren disuk proliferatif aktivite
gosteren vaskiler lezyon, fibrin trombdlerinin varhg ve GLUT-1 negatifligi kaposiform
hemanjioendotelyoma lehine degerlendirildi. Hasta 3 aydir sirolimus ve propranolol tedavisi almakta
olup, poliklinigimizde izlemi sorunsuz devam etmektedir.

Sonug: Kaposiform hemanjioendotelyoma, tiiketim koagiilopatisi ile birlikte oldugunda yasami tehdit
eder. Sistemik kortikosteroid, propronolol, vinkristin ve bunlarin kombine kullanimi ile kontrol altina
alinamayan vakalarda Sirolimus ile etkin tedavi miimkiindir. Hastalik kontrolii icin cocuklarda vaskiler
timorler ile iliskili KMS tablosunda mTOR inhibitori Sirolimus erken donemde akilda tutulmasi gereken
bir secenektir. ANAHTAR KELIMELER: Kaposiform hemanjioendotelyoma, Kasabach-Merritt sendromu,
mMTOR inhibitord, Sirolimus
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P50-AGIR HEMOFiLi A HASTALARINDA, TANIDAKiI VON WILLEBRAND ANTIJEN
DUZEYLERi KANAMA PROFiLi VE iINHIBITOR GELISTIRME RiSKiNi
BELIRLEYEBILIR Mi?

Mustafa Cemaloglu?, Mualla Cetin?, Selin Aytag!

'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Amag: Burada, Agir hemofili A hastalarinin, tani aninda VWF antijen seviyelerini degerlendirerek,
tanida distik diizeylere sahip hastalarin daha sik kanayip kanamadiklarini ve bu hastalardaki inhibitor
gelistirme riski geriye donik olarak incelemek amaglanmistir.

Yontem: 1997-2017 vyillari arasinda Hacettepe Universitesi Cocuk Hematoloji Bilim Dalinda Agir
hemofili A tanisi alan 40 ¢ocuk hasta retrospektif olarak degerlendirilmistir. Bitln hastalar profilaksi
tedavisi almakta idi. Kirk hastanin 6(%15)’sinda inhibitér gelistirme hikayesi vardi, Ortalama VWF
antigen dlzeyi 114+40 (32-200)IU/dL olarak saptandi.

Bulgu: Kirk hastanin on tanesinde VWF antigen diizeyi 100 IU/dL’'nin altinda idi. Bu hastalarin bes
tanesinde 80 IU/dL’nin altinda idi. ilging olarak bu hastalarin hicbirinde “O’” kan grubu olan hasta yoktu.
Disiik VWF antigen diizeyine (<100 1U/dL) sahip hastalarin ilk kanama yasi (median 6ay), yiksek VWF
antigen dlzeyine (2100 IU/dL) sahip hastalarin yasindan (median 18ay) daha kucik bulundu
(p=0.05).Tanidan sonraki bir yil icinde yillik kanama oranlari ise benzer bulundu. Takip sirasinda, on
hastanin 2 (%20)'sinde (biri duslik titreli, digeri yuksek titreli) inhibitor gelisti ve on hastanin
yedisine(%70) hedef eklem tutulumu nedeniyle radyosinovektomi yapildi. Diger yandan VWF antigen
diizeyi 2100 1U/dL olan otuz hastanin 4(%13) ‘lnde(4 yuksek titreli) inhibit6r gelistigi gorildi ve bu
grupta 5( %16) hastada hedef eklem tutulumu mevcuttu.

Sonug: VWF akut faz reaktani olup inflamatuar durumlarda ve vaskiiler endotel harabiyetinde plazma
diizeyi degisebilmektedir. Agir Hemofili A hastalarindaki endojen yiliksek VWF dizeyinin, FVIIl'in
stabilitesini arttirmasi ve FVIII'in yarilanma 6mriini uzatmasi nedeniyle farmakokinetik etki ile kanama
riskini azaltma yoniinde etki edebilecegi spekiile edilmektedir. Diger taraftan daha az kanayan hastada
inhibitor gelisme riski de bir 6lclide azalacaktir. Bu ¢alismada, tani aninda VWF antijeni distk bulunan
hastalarda hedef eklem gelisimi daha fazla bulunmustur. Tani aninda VWF dizeylerinin bilinmesi
taninin konfirmasyonu ve gelecekteki kanama riskinin belirlenmesinde 6nemlidir.
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P51-HEMOFiLi HASTALARININ YASAM KALITESIi DEGERLENDIRMESI VE
FAKTOR iNFUZYON PRATIKLERI

Tekin Aksu?, Cagri Coskun?, Meliha Farcad?, Filiz Celik?, Selin Aytac!
'Hacettepe Universitesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Amag: Tedaviye uyum hemofili hastalarinin yasam kalitesini artirmaktadir. Hasta veya bakim veren
kisilerin faktor inflizyon egitimlerine ragmen, glinliik kullanimda sikga sorunlarla karsilasiimaktadir. Bu
arastirmada hemofili hastalarinin yasam kaliteleri ve faktoér inflizyon pratikleri degerlenlendirildi.

Yontem: Elli iki hemofili A ve B ve bes Von Willebrand tip 3 hastalarindan yirmisine faktor inflizyon
egitimi verilmeden dnce anket uygulandi. EQ-5D-3L adi verilen bu anket, hastalarin hareket kisitliligi,
0z bakim durumu, glinlik olagan isleri, agri ve duygu durumlarini 6lgen sorular icermektedir. Hastalar
genel saghk durumlarini 0 dan 100’e (en iyi saghk durumu=100) kadar kantitatif gorsel analog skoru ile
bildirdiler. Ayrica hasta ve bakim veren Kkisilerin faktor inflizyon pratikleri de degerlendirildi.

Bulgu: Calismaya dahil edilen hastalarinin medyan yasi 11'di (2.5-19 yas). Anket degerlendirmesine
katilan 20 hastanin 17’si diizenli profilaksi tedavisi alirken, 3’ kanama durumlarinda tedavi almaktayd:.
Hastalarin %65’i son bir yilda eklem kanamasi gecirmediklerini, %35’i ise 1-3 kez eklem kanamasi
gecirdiklerini; %85’i yliriimede veya kendi 6z bakimlarinda gliglik gekmediklerini, %70’i olagan islerini
(is, ders calisma, ev isleri, aile ici veya bos zaman faaliyetleri) yaparken gliclik cekmediklerini bildirdi.
Hastalarin %75’i agri veya rahatsizlik hissetmediklerini, %70’i endise veya moral bozukluklarinin
olmadigini bildirdi. Genel saglk durumunu yansitan medyan gorsel analog skor degeri 90’di (30-100).
Hastalarin %55’i ilag inflizyonunu sabah, %11’i ise aksam saatlerinde uygulamaktaydi. Hastalarin %60’
faktor inflzyonunu kendileri veya yakinlari tarafindan evde yaparken, %40’ damar yolu sorunlari
nedeniyle saglik merkezine basvuruyordu. Hastalarin %95’i damar yolu agma ve faktorin
sulandiriimasinin 5 dakikadan kisa strdiigiinii, %30’u ise inflizyonun 5 dakikadan uzun strdigiini
bildirdi.

Sonug: Hemofilide profilaksi tedavisinin etkinliginin arttirilmasi icin, hemofili hastalarinin ve bakim
veren kisilerin tedavi pratigi bilgilerini arttirmali ve glincellemeler yapilmalidir. Tedaviye uyum
egitimleri, degerlendirmeler ve giincellemeler ile hastalarin duygu durumlari ve genel saglik
durumlarinin iyilesecegi dustinaldi.
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P52-HEMOFILIK COCUKLARDA iLIOPSOAS KANAMASI: TEK MERKEZ DENEYiMi

Serenay Altunkék!, Neslihan Karakurt?, Sema Eser Kayikgi®, Canan Albayrak? Unsal Ozgen?

'Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari ABD, 20ndokuz Mayis
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari ABD, Hematoloji BD

Amag: Hemofilik bireyler kas ici kanamalarda agrn ve fiziksel kisitllik nedeniyle siklikla doktora
basvururlar. Kas ici kanama, hemartozdan sonra ikinci siklikta olup, gériilme siklig1 %25-30 civarindadir.
Beyer ve ark.in Avrupa’daki 20 hemofili merkezinden topladigi 2010 verilerine gore tim kas
kanamalarinin %55’ini ileopsoas bolgesinde gelisen kanamalar olusturmaktadir. ileopsoas kanamasi
mortalite ve morbiditesi ylksek bir kanama seklidir. Biz de bu calismada merkezimizde hemofili tanisi
ile izlenen ve ileopsoas kanamasi gegiren hastalari sunmak istedik.

Yontem: Merkezimizde takip edilen hemofili hastalarindan, 2017-2019 tarihleri arasinda ileopsoas
kanamasi gegirenler calismaya dahil edildi. Hastalarin gelis sikayetleri, tanida kullanilan goriintiileme
yontemleri, hastanede yatis stireleri ve komplikasyonlar degerlendirildi. Hastalarimiza ilk tg¢ glin faktor
diizeyi >%80 (hemofili B i¢in >%60) olacak sekilde, sonrasinda ise %50 ve Uzeri olacak sekilde faktor
replasmani yapildi. Hastalarin toplam tedavileri 7-10 gline tamamland..

Bulgu: Calisma grubumuza dahil olan on hastanin yedisi(%70) hemofili A, licli (%30) hemofili B olup
sekizi (%80) agir hemofili (A ve B) ve ikisi (%20 ) hafif hemofili (B) idi. Bir hemofili hastasi inhibitorli
hemofili A idi (inhibitér diizeyi: 11BU). Tim agir hemofili hastalari profilaksi almaktaydi. inhibitérli
hemofili A hastasi aktive protrombin kompleks konsantresi ile profilaksi kullanmaktaydi. Hastalarin
basvuru ortanca yasl 9.35 (1-16) yas idi. Sekiz hastamiz kalgada agri ve yliriimede aksama, iki hastamiz
ise karin agrisi sikayetleri ile bagvurmustu. Hastalarimizin yedi tanesinde travma hikayesi mevcuttu.
Dokuz hastanin tanisi USG ile konulurken bir hastanin USG sonucu normal olmasina ragmen MR ile
degerlendirildiginde kanama gosterilebildi. Hastalarimiza faktorle beraber traneksamik asit tedavisi
verilmemisti. Hospitalizasyon siiresi ortanca 7 giin (3-16glin ) idi. Bir hastamiz yedi glinlik tedavi
sonrasl taburcu edilmis ve evde tedaviye uyum gostermemis, faktér uygulamamis ve yatak istirahati
yapmamis olup tekrar agn ile basvurdugunda kanamanin blyldiglu gozlenerek tekrar hospitalize
edilmisti. Sadece bir hastada gelisen derin anemi nedeniyle transfliizyon yapildi. Hastalarimizin
takiplerinde herhangi bir komplikasyon go6zlenmedi, hareket kisithhg tamamen dizeldi.

Sonug: Literatlirde ileopsoas kanamalarin ¢ogunlugu travma sonrasi gelistigi bildirilmistir. Benzer
sekilde hastalarimizin %70’inde de travma hikayesi vardi. ileopsoas hematomlarinin tani ve takibinde
USG uygun ve non-invazif goriintileme yontemi olmasina ragmen kasin derin yerlesimli olmasi ve
ozellikle distandi barsak anslarinin siiperpoze olmasi USG ile taniyi zorlastirmaktadir. Hala en duyarli
tani yontemi BT ve MR olarak gortilmektedir. Bir hastamizda da USG ile tespit edilemeyen kanama MR
ile tespit edilmistir. iliopsoas kanamasinda traneksamik asit kullanimi ile ilgili veriler net degildir. Ancak
sinirll sayidaki calismada traneksamik asitin faktor tedavisi ile beraber kullanildiginda pihtiyi
saglamlastirdigi in vitro gosterilmistir. Son yillarda traneksamik asit tedavisi hemofili disinda cesitli
hastalik durumlarinda (spinal cerrahi, ortopedik cerrahi, travma hastasi, vb) kullaniimis ve kanamanin
ve transflzyon ihtiyacinin azaldigi gosterilmistir. Uygun dozlarda faktér replasmanina ek olarak
kullanilabilecegini dlstuniyoruz. Literatlir incelendiginde ileopsoas kanamasi geciren hemofili
hastalarinda uzun dénemde kanama tekrari, pseudotimor olusumu, quadriceps paralizisi, skolyoz ve
kalca ekleminde hareket kisithligi bildirilmistir. Kisa takip stiremizde bir hastamizda tekrar kanama
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olmus olup bu hastanin tedaviye uyumsuzluguyla iliskili olarak degerlendirilmistir. Bunun haricinde
hastalarimizda hicbir komplikasyona rastlanmamistir.
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P53-VON WILLEBRAND TiP 3 TANILI HASTANIN iLK CiNSEL iLiSKi ONCESI
PROFILAKSi UYGULAMASI

Erhan Kagmaz?, Nil Giiler?

pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ hastaliklari ABD, 2Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi
Hematoloji BD

Amag: Von Willebrand hastaligi (vWh); von Willebrand faktoriiniin (vWf) eksikligi veya fonksiyon
bozukluklarina baglh gelisen otozomal gecisli kalitsal kanama diyatezidir. vWh en sik goriilen kaltsal
kanama diyatezlerinden biridir. Toplumda %1 oraninda goriilmektedir. Hastalarin %10’unda kanama
bulgusu saptanir. Asirt menstrual kanamalar (menoraji) en sik gorilen kanama nedenidir. Kanamasi
olan kadin hastalarin %65-80’inde menoraji gorilmektedir. Faktor eksikligi olan kadin hastalardaki ilk
cinsel iliskideki travmanin hangi boyutta kanama yaptigl yeterince arastirilmamistir. Poliklinigimize
evlilik hazirligi amaciyla gelen hastanin bu yondeki talebi sebebiyle hastaya uyguladigimiz yaklagimi
paylamak istedik.

Yontem: Vaka

Bulgu: 27 yasinda kadin hasta, ailede vWh 6ykiisi olmasi nedeniyle 6 aylikken tarama sonucunda dis
merkezde vVWH tanisi almis. Hasta klinigimize Temmuz 2018 de dis ¢ekimi dncesi basvurdu. O donemde
yapilan tetkiklerinde faktor 8 dizeyi;%4,7, von willebrand faktor (vWf) antijeni:%2,7, vWf, ristosetin
kofaktor (RiCof) %6,6 olarak tespit edildi. Haziran 2019’da karin agrisi sikayetiyle basvuran hastada
yapilan batin gériintiilemesinde over hematomu tespit edildi. Hastaya iceriginde 500 Unite Faktor VIII
aktivitesi ve 1200 Unite Von Willebrand Faktér Ristosetin Kofaktér bulunduran faktér konsantresi
verildi ve hematomu geriledi. ilk cinsel iliski deneyimi &ncesi danismaya gelen hastaya vWh tip 3 tanisi
nedeniyle profilaksi planlandi. Hesaplarimizda 1 kutu 1200 G vWf iceren faktoér konsantresinin 70 kilo
bir hastada vWf diizeyini %34 ylkseltecegi; 48 saatin sonunda yari dmri geregi %4 dip faktor dizeyine
inecegi hastanin kendisindeki bazal %2,7 faktorle birlikte %6 civari faktér bulunduracagi distntlda.
Hastaya ilk iliski dncesinde tek kutu faktor konsantresi uygulamasi, hymen perforasyonun olduktan
sonra baska faktor uygulamamasi 6nerildi. Baska bir sebeple cinsel iliski gerceklesemezse ilk yapilan
faktorin yari 6mri sebebiyle miktari azalacag icin giinde bir kutu olacak sekilde yedek 3 kutu faktor
recete edildi.

Sonug: Hastamizdaki vWf diizeyi %2 oldugu igin ilk cinsel iliskideki olasi travmatik sorun hymen kaynakli
da olabilecegi gibi vajina duvarlari kaynakli da olabilir. Bu ylizden hastayi faktor diizeyi agisindan
glvenli sinira cekmek istedik. Faktor eksikligi olan kadin hastalar jinekolojik kanamalarini rahatlikla
ifade edememektedir. Hekimlerin de bu konuda hastayl utandirmamak amaciyla yeterli sorgulama
yapmama durumu olabilir. Literatlir taramamizda ilk cinsel iliskiliyle ilgili kanama sorunlari, olasi
kanamalara nasil yaklasildigi, herhangi bir profilaksi uygulamasina yoénelik veri bulunamamistir. Bu
konuda daha genis ve sistematik, hastalarin sorulan sorulara ¢ekinmeden cevap verebilecegi ¢alisma
diizeneklerinin kurulmasi gerektigine inanmaktayiz.
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P54-INTRAOKULER VE INTRAKRANIAL KANAMA GELISEN AFiBRINOJENEMI
TANILI BiR HASTA DA SEKONDER PROFILAKSi UYGULAMASI

Zeynep Karakas', Mustafa Bilici®, Selin Varol?, Deniz Tugcu?, Serap Karaman?', Rumeysa Tuna?, Nur
Kir3, Altay Sencer?, Aysegiil Uniivar!

Yistanbul Universitesi, istanbul Tip Fakultesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji BD, %istanbul Universitesi,
istanbul Tip Fakultesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari ABD, 3istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakultesi,
G6z Hastaliklari BD, “istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakultesi, Beyin Cerrahisi BD

Amag: Konjenital afibrinojenemi oldukga nadir goriilen otozomal resesif bir kanama bozuklugudur.
Klinik bulgular kiiclik kanama epizodlarindan hayati tehdit eden hemorajik veya tromboembolik
olaylara kadar degisebilir. Gobek bagl kanamasi hastaligin ilk belirtisidir. Cocukluk ¢aginda nadir
gorilen kafa ici kanamasi 6liimle sonuglanabilmektedir. Hastaligin tedavisi icin 6zel plazma tiirevi
faktor konsantresi bulunmaktadir. Ciddi kanamalari dnlemek igin profilaktik fibrinojen replasmani
kullanimi konusunda fikir birligi yoktur.

Yontem: intraokuler ve intrakranial kanamasi cerrahi olarak tedavi edilen, izleminde profilaktik
fibrinojen konsantresi kullanilan afibrinojenemi tanil bir olgu sunuldu.

Bulgu: 4,5 aylik bir kiz cocugu sol gozde kizarikhk sikayeti ile basvurdu. Son iki glindir ates ve
huzursuzluk nedeni ile muayenesinde otit saptandigl 6grenildi. Anne baba arasinda akraba evliligi
mevcuttu. Yenidogan doneminde gobek kanamasi gelismesi nedeni ile yapilan tetkiklerinde
afibrinojenemi tanisi konuldugu 6grenildi. Hastanin oftalmolojik muayenesinde sol gdzde hifema, goz
ici kanama ve retina dekolmani saptandi. Kraniyal tomografisinde oksipital bolgede epidural kanama
mevcuttu. Beyin cerrahisi tarafindan acil girisim planlandi ve 50 mg/kg fibrinojen konsantresi verilerek
hasta opere edildi. Oftalmologlar tarafindan dekolman cerrahisi yapildi ancak sol gézde korliik gelisti.
Oykii derinlestirildiginde hastanin otit nedeni ile cok huzursuz oldugu ve sakinlestirmek icin hastanin
sallandigi 6grenildi (sarsilmis bebek sendromu).

Sonug: Afibrinojenemi tanisiile izlenen hastalarin profilaktik tedavisi konusunda fikir birligi yoktur. Aile
oykusilinde ciddi kanama 6ykisi olan ya da ciddi kanama gegiren olgularda veya fibrinojen aktivitesi
<0.1g/lise; mevcut kilavuzlar fibrinojen kullanimi ile uzun sureli profilaksi saglanmasini 6nermektedir.
> 0.5 g / | fibrinojen aktivite diizeyini saglayacak sekilde haftada bir kez 50-100 mg / kg fibrinojen
konsantresi kullanimi 6nerilmektedir.
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P55-UYLUKTA SiSLiK SIKAYETIYLE BASVURAN HEMOFiLi A OLGUSUNDA
TESPIT EDILEN FEMORAL ARTER PSEUDOANEVRIZMASI VE YONETIMI

Umran Caliskan?, Hiiseyin Tokgoz?, Ayse Simsek?

IKTO Karatay Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji BD, 2Necmettin Erbakan
Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji BD

Amag: Hemofili A, X’e baglh resesif gegcisli bir kanama diyatezidir. Siklikla kas eklem kanamalari ile
seyreden bir hastaliktir. Psédoanevrizma, arteriyel duvar riptiriinden kaynaklanan kan sizintisinin
fibroz bir kapsiille sarilmasi sonucu olusur. Pseudoanevrizma gibi damarsal problemler ise hemofilik
bireylerde ¢ok seyrek goriilmekte olup, vaskiiler girisim gerektirdigi icin 6nemli problemlere yol
acabilmektedir.

Yontem: Burada A-V fistile bagl pseudoanevrizma gelisen ve vaskiler cerrahi tedavi gereksinimi olan
hemofilik bir hastanin perioperatif ydonetimi sunulmustur.

Bulgu: 16 yasinda erkek hasta, ilk kez 4 aylikken uylukta enjeksiyon yerinde sislik sikayeti ile basvurdu.
Anne baba akrabaligi ve soyda kanama diyatezi dykisi yoktu. Tam kan sayimi normal, periferik
yaymada trombositler bol kiimeli, PT normal, aPTT uzun, fibrinojen normal olan hastanin F VIII dizeyi
% 0,9 geldi ve hemofili A tanisi kondu. Takibinde 18 aylikken sag dizinde hemartroz gelisen hastaya
primer proflaksi olarak haftada 1 giin 500/kg/doz FVIII proflaksisi baslandi. Daha sonraki takibinde
aralikli kas eklem kanamalari nedeniyle proflaksi dozu tedricen haftada 3 giin 30 U/kg/doza cikild.
inhibitér diizeyi negatif seyretti. Hasta 14 yasinda iken hafif bir travma sonrasinda olusan sag uylukta
siglik sikayeti ile bagvurdu. Fizik muayenesinde sag uylukta sislik Gzerinde pulsasyon aliniyordu. Yapilan
USG de 4x3 cm ebatlarinda hematom gorildi. Hastaya faktor VIl replasmani baslandi. Dopler USG ve
MR anjio incelemesinde sag uyluk boyunca vaskiiler yapilarin ¢cevresinde psddoanevrizma izlendi. Kalp
Damar Cerrahisi ile konsilte edilen hastaya riptir riski nedeniyle cerrahi tedavi onerildi. Cerrahi
oncesinde bakilan inhibitor testi negatifti. Major cerrahi kabul edip, FVIII aktivitesini %100’e ¢ikaracak
sekilde (50U/kg/doz) FVIII replasmani 8 saatte bir olacak sekilde baslandi. Faktdr replasmani ilk 2 giin
8 saatte bir, daha sonra 12 saatte bir faktor replasmani yapilan hastanin, 2 glinden sonra dozu tedricen
30 U/kg/doza inildi ve 10 giin tedavi verildi. Kalp damar cerrahisi tarafindan A-V fistiil anevrizma kesesi
iptali , veno6z inflow ve outflow ucuca anostomozu , arteryel inflow iptali,safen venin femoral arter
arasina interpozisyonu yapildi. Cerrahi sirasinda ve sonrasinda kanama olmadi, hemostaz etkin bir
sekilde saglandi.

Sonug: Hemofilik bireylerde vaskiler anormallikler nadir gérilmekte olup, takip ve tedavide 6nemli
problemlere yol acabilmektedir. Olgumuzda muhtemelen arteriyoventz fistule bagh gelisen
pseudoanevrizma gelisimi s6z konusudur. ilk etapta kas ici hematom gibi prezente olan hastada, sislik
Uzerinde pulsasyon alinmasi neticesinde pseudoanevrizma tanisi konmustur. Literatiirde hemofili A
olup pseudoanevrizma gelisen vaka sayisi son derece azdir (1,2). Faktér dizeyinin yakin
monitorizasyonu, inhibitdr ve recovery testlerinin yapilmasi, basaril bir perioperatif yonetim agisindan
onemlidir.
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P56-HEPATIT VIRUSU TASIMAYAN YETiSKiN HEMOFiLi HASTALARINDA
KARACIGER FONKSIYON TESTLERINiIN DEGERLENDIRILMESi

Asli Bozdemir',Siimeyra At¢i®,Ebru Birtiirk Bozkurt!,Sema Taban?,Halil Giiner,Erhan
Kagmaz',Giilsiim Akgiin Cagliyan?,Basak Unver Koluman?Sibel Hacioglu?,Nil Giiler?

'pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢c Hastaliklari Ana Bilim Dali,DENIZLi, 2Pamukkale Universitesi
Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali,DENiZLi

Amag: Hemofili hastalarinda hepatit virtslerine bagh karaciger hastaligi gelisebilmekte ve karaciger
fonksiyon testlerinde bozulma goriilebilmektedir. Bu calismamizda ise hepatit virlsi tasimayan
hemofili hastalarindaki karaciger fonksiyon testlerini degerlendirmeyi amagladik.

Yontem: Pamukkale Universitesi Hastanesi Eriskin Hematoloji Klinigi ‘nde koagiilasyon faktér eksikligi
nedeniyle 01.01.2015ten itibaren takibe alinan 70 hasta ¢alismaya dahil edildi. Calismadan dislama
kriterleri HBsAg, anti HCV pozitifligi olarak belirlendi. Retrospektif olarak aspartat aminotransferaz
(AST), alanin aminotransferaz (ALT), gama-glutamil transpeptidaz (GGT), alkalen fosfataz (ALP)
degerleri tarandi. Sonuglar ifade edilirken ortalama (minimum-maksimum) olarak belirtildi. Hastalarda
saptanan en yliksek degerler ALTmax, ASTmax, GGTmax, ALPmax olarak ifade edildi. Ayrica hastalarin
son poliklinik basvurusundaki degerler ise ALTson, ASTson, GGTson, ALPson olarak ifade edildi.
Enzimlerdeki Ust sinir ALT ve AST icin 33U/L, GGT 71U/L,ALP129U/L olarak referans alindi.

Bulgu: Hastalarin 28'i (%40) kadin, 42’si (%60) erkek; ortalama yasi 37,9 (18-72) idi. 26 (% 37,1)
Hemofili A, 7 (%10) Hemofili B, 5 (%7,1) kombine faktor eksikligi, 10 (%14,2) VWF eksikligi, 19 (%27,1)
Faktor VII eksikligi hastasi ve 3 hastada(%4,2) diger faktor eksiklikleri mevcuttu. Tim hastalardaki
ALTmax 31,07U/L (6-164) idi. ALTmax degeri, normal sinirin stlinde olan 18 (%25,7) hasta mevcuttu.
Bu 18 hastada ki ALTmax 69,3U/L (34-164) saptandi. Tim hastalarin son poliklinik basvurularindaki
ALTson 17,97U/L (3-88) iken; ALTmax degerleri normalden ylksek olan hastalarin, ALTson degerleri
27,4U/L (11-88) saptandi. Tiin hastalardaki ASTmax 28,5 U/L (9-103 ) idi. ASTmax degeri normal sinirin
Ustiinde olan 16 (%22,8) hasta mevcuttu. Bu 16 hastadaki ASTmax 56,9U/L (36-103 ) idi. Tim hastalarin
son poliklinik basvurularindaki ASTson 18U/L (7-59) iken ASTmax degerleri normalden ylksek olan
hastalarin, ASTson degerleri 22,7U/L (14-59) saptandi. On iki hastada ise hem AST hem ALT normal
sinirin (izerinde saptandi. Bu hastalardaki ASTmax 61,8U/L (39-103), ALTmax 84,9U/L (34-164)
saptandi. Bu 12 hastanin son poliklinik kontrollerindeki ASTson 26,5U/L (15-59), ALTson 33,7U/L (12-
88) saptandi. Tum hastalardaki ALPmax 92,2U/L (28-350) idi. ALPmax degeri normal sinirin Gstiinde
olan 6 (%8,5) hasta mevcuttu. Bu 6 hastadaki ALPmax 192,3U/L (133-350) idi. Tim hastalarin son
poliklinik basvurularindaki ALPson 80,8U/L (27-350) iken ALPmax degerleri normalden yuiksek olan
hastalarin, ALPson degerleri 149U/L (82-350) saptandi. Tum hastalardaki GGTmax 30U/L (8-224) idi.
GGTmax degeri normal sinirin istinde olan 4 (%5) hasta mevcuttu. Bu 4 hastadaki GGTmax 125,7U/L
(72-224) idi. Tum hastalarin son poliklinik basvurularindaki GGTson 24U/L (7-132) iken GGTmax
degerleri normalden vyiksek olan hastalarin GGTson degerleri 99,75U/L (49-132) saptandi.

Sonug: Calismamizda 18 hastada (%25,7) ALT yiksekligi, 16 hastada (%22,8) AST yiiksekligi, 12 hastada
(%17) hem ALT hem AST yiiksekligi, 6 hastada (%8,5) ALP yiksekligi, 4 hastada (%5) GGT yuksekligi
tespit edildi. Bu hastalarin son poliklinik kontrollerinde AST yiiksekliginin 1 hastada, ALT yiksekliginin
4 hastada, GGT yuksekliginin 3 hastada sebat ettigi gortldi. Calismamizdaki karaciger fonksiyon
testlerindeki ylikseklik obeziteye, hepatosteatoza, metabolik sendroma bagli olabilir. Ancak bunlarin
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disinda, karaciger icinde tespit edilemeyen mikrokanamalarin da bu enzim yiksekliklerine sebep olma
ihtimali vardir. Clnkii hemofiliye eslik eden hipertansiyonun, bobrek ici mikro kanamalara ve
mikroskopik hematdirilere bagh oldugunu 6ne stiren gorisler bulunmaktadir. Benzer gorisin karaciger

hastalari icin de gecerli olup olmadiginin anlasilmasi icin daha kapsamli calismalara ihtiya¢ oldugunu
disinmekteyiz.
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P57-YETiSKiN HEMOFiLiK BIREYLERDE EKLEM SAGLIGI, FONKSiYONEL
MOBILITE VE HAREKET KORKUSU ARASINDAKI iLISKi: PILOT CALISMA

Sercan Onal Aykar?, Ziihal Demirci?, Filiz Can?, Fahri Sahin?

'Adnan Menderes Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Bolimii, 2Ege
Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi, 3Hacettepe Universitesi Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi

Amag: Hemofili tedavisi kanamayi ve eklem hasarini 6nleyerek yasam kalitesini iyilestirmeye odaklanir.
Hemofili hastalarinda gelisen tedavilerle yasam kalitesi ve fonksiyonelliklerinde gelismeler olmasina
ragmen, erken yasta profilaksiye baslama sansi olmayan yetiskin hastalarin bazilari eklem hasari ile
karsi karsiyadir. Bu ¢alismada eriskin hemofili hastalarinda eklem saghg ile fonksiyonel mobilite ve
hareket korkusu arasindaki iliski arastirildi.

Yontem: Calismaya Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi'ne basvuran 23-35 yaslari arasinda 10
hemofili hastasi (Hemofili A:6, Hemofili B:4) dahil edildi. Calismaya alinan bireylerin hareket korkusu
“Tampa Kinezyofobi Olcegi (TKO)”, fonksiyonel mobiliteleri Zamanli Kalk ve Yiri Testi ile
degerlendirildi. Dirsek, diz ve ayak bilegi eklem durumunu degerlendirmek i¢cin Hemofili Eklem Sagligi
Skorlamasi (HJHS) 2.1 kullanildi. Toplam HJHS eklem puani, her eklem icin puanlarin toplanmasiyla elde
edildi (her bir eklem i¢in 0-20 ve toplam 0-120 puan arasinda). Dustik puanlar daha iyi eklem saghgini
durumunu gostermektedir. Degiskenler arasindaki iliskiyi incelemek icin Spearman korelasyon analizi
kullanildi.

Bulgu: Calismaya dahil edilen 10 hastanin, 6'si agir, 4'G orta siddette hemofili hastasiydi ve 7’si
proflaktik tedavi, 3’ ise kanadik¢a tedavi uyguluyordu. Hastalarin yas ortalamalari 29.1+4.14 yil, Viicut
Kitle indeksi (VKI) ortalamalari 25,71 + 4,37 kg/m2 idi. Toplam HJHS skorlari O ile 50 puan arasinda
degisiyordu. Calismaya dahil edilen bireylerde TKO skorlari ile toplam HIJHS skorlar (p=0,020, r=0,717),
sag dirsek (p=0,002, r=0,856) ve sag diz (p=0,007, r=0,788) eklemi HJHS skorlari, arasinda pozitif yonde
anlamli iliski bulundu. Benzer sekilde Zamanli Kalk ve Yiirt Testi ile sol ayak bilegi (p=0,023, r=0,704)
ve sag ayak bilegi (p=0,027, r=0,691) eklemi HJHS skorlari arasinda pozitif yonde anlamli iliski gozlendi.

Sonug: Bu ¢alismanin sonucunda toplam eklem saghgi puani ile sag dirsek ve sag diz eklem saghginin
hareket korkusu Uzerinde etkisi olabilecegi gorilmustir. Ayni zamanda ayak bilegi eklemlerinin
saghginin da fonksiyonel mobiliteye etki edebilecegi gozlenmistir. Glinlik yasam aktivitelerinde siklikla
kullanilan bu eklemlerin durumunun hareket korkusu tzerindeki etkisini tahmin etmek zor olmasa da,
bu pilot calisma hangi eklemin hemofilik bireylerde hareket korkusunu etkilemeye daha yatkin
oldugunu belirlemede yararli olmustur. Hemofili hastalarinda eklem saghgi, hareket korkusu ve
fonksiyonel mobilite arasindaki iliskiyi daha iyi anlamak i¢in daha fazla katilimci iceren ileri bir ¢alisma
yapilacaktir.
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P58-TEK MERKEZ HEMATOLOJi POLIKLINiGi VON WIiLLEBRAND HASTALIGI
VERILERI

H. Cem Karaca!, H. Demet Kiper Unal?, Tugba Getinkaya?, Serife Solmaz?, Bahriye Payzin?

1iKCU Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi i¢ Hastaliklari Klinigi, 2iIKCU Atatiirk Egitim ve Arastirma
Hastanesi i¢ Hastaliklari-Hematoloji

Amag: Hastanemizin hematoloji poliklinigine basvuran ve vWH tansii alan hastalarin verilerini sunmak

Yontem: Merkezimizde 2006-2019 tarihleri arasinda vVWH 6n tanisi ile degerlendirmeye alinan 95
hastadan (K:60, E:35) Tip 1 vWH tanisi kesinlesen 26’sI kadin 44 hastanin (E/K orani: 0,6/1 ve ortanca
yas:17, en disik yas:5, en yiksek yas:62) kayitlarini geriye doniik taradik.

Bulgu: Bagvuru sirasinda 42 hastada (%95) tekrarlayan deri ve diseti kanamalari, birer hastada
subkonjunkival kanama, epistaksis, hipermenore mevcuttu. Bir hasta endoskopi 6ncesi, diger bir hasta
cerrahi 6ncesi uzamis APTZ saptandigi igin poliklinigimize yonlendirilmisti. Bir hastada saglk raporu
almak i¢in basvurmustu.Hastalarda olcllen ortalama APTZ: 42 + 21 saniye (aralik, 22-105 saniye),
ortalama vWF aktivitesi: % 21,7 + 14,8 (en dusik %0,6, en yiksek %49,7), ortalama FVIII aktivitesi %
42,7 £+ 31,8 bulundu. Faktor replasmani alan 7 hasta (%16) vardi. Kan grubu A Rh (+) olan 6 hasta (%13),
O Rh (+) olan 5 hasta (%11) disinda kalan 23 (%75) hastanin kan grubu verisine ulagilamadi. Verisi olan
33 hastanin (%75 ) ortanca izlem siresi: 6 ay (0-163 ay) idi. Hastalarin sagkalim verilerine ulasamadik

Sonug: Tekrarlayan deri ve mukoza kanamalarinda vWH taramasi yapmak ve sonuglarini bildirerek
boélgemizden gelen diger verilere katkida bulunabilecegimiz kanisindayiz.
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P59-BURUNDA KIiTLENIN NADIR BiR NEDENI: NAZAL ORGANIZE HEMATOM

Mehmet Fatih Alpkiray!, Rumeysa Tuna?, Serap Karaman?, Levent Aydemir?, Deniz Tugcu?, Zeynep
Karakas!, Mustafa Bilici, Aysegiil Uniivar*

Yistanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi

Amag: Burun kanamalari, ¢ocuklarda sik¢a rastlanan bir problem olup, hem ¢cocuk hem de KBB
hekimlerini ilgilendirir.Travma, inflamasyon ve infeksiyon, operasyon, yabanci cisim ve timorler gibi
lokal nedenlere bagl olabilecegi gibi vaskiiler bozukluklar, ilaglar ve kanama-pihtilasma bozukluguna
bagh sistemik nedenlere bagli gelisebilir. Sinonazal bodlgede kanamaya sebep olan durumlar,
psodotiimor olusturarak malignite agisindan stipheli durumlara yol agabilir. Burada bir haftadir devam
eden burun kanamasi sikayetiyle basvurup, nazofarenkste kitle tespit edilen, ayrintili 6yki ve tetkikler
ile hafif hemofili A tanisi alan bir olgu sunulmustur.

Bulgu: Bilinen hastaligl olmayan 17 aylik erkek ¢ocuk, bir haftadir aralikh sekilde devam eden burun
kanamasi sikayetiyle Kulak-Burun-Bogaz(KBB) poliklinigine getirildi. Endoskopik muayenede
nazofarenkste kanamali kitle gorilerek yatirilan hastanin tetkiklerinde derin anemi (Hb:5,3 gr/dl) ve
aPTT (35 sn) uzunlugu saptandigi icin hematoloiji ile konsiilte edilmisti. Oz ve soyge¢misinde hastanin
siinnet sonrasi kanamasinin uzun slirdigl ve dayisinin agir hemofili A tanisi ile izlenmekte oldugu
ogrenildi. Hastaya eritrosit siispansiyonu transfiizyonu yapildi. Traneksamik asit IV 10 mg/kg/doz 8
saatte bir olarak baslandi. Transflizyon Oncesi tetkiklerinde Faktor VI diizeyi %7 ve inhibitor testi
negatif bulundu. Plazma kaynakli Faktor VIII konsantresi 50 1U/kg/doz verildi. Takibinde aktif kanama
durmasina ragmen transflizyon ihtiyaci tekrar etmesi lizerine 12 saat arayla 50 1U/kg/doz olacak sekilde
Faktor VIII tedavisine devam edildi. Alti doz faktor tedavisi ardindan hastanin KBB hekimi tarafindan
yapilan endoskopik nazal muayenesinde kitlenin gerilemekte oldugu gorildi, kitle gorinimli
lezyonun organize hematom oldugu disilinlldi. Taburcu edilen hastanin tedavisine traneksamik asit
ve glin asiri Faktor VIII tedavisi 50 IU/kg/doz (3giin) olarak devam edildi. Epistaksisin durmasi ve
organize hematomun belirgin gerilemesi Uzerine 8.glinde faktor tedavisi kesildi. Hasta poliklinik
kontrollerine gelmekte olup, izlemi sorunsuz devam etmektedir.

Sonug: Hemofilik bir hastada sinonazal bélgede kanamalara bagl organize hematom gelisebilir. Bu
psodotimoér tablosunun ayirici tanisinda polip, juvenil anjiofiborom, hemanjiom, karsinom,
rabdomyosarkom gibi benign ve malign kitleler bulunmaktadir. Anamnezde kanama diyatezi
diisiindiren bulgularin varhgl psédotimor agisindan yol gosterici olabilir. Altta yatan sebebe yonelik
tetkik ve tedavinin ivedilikle yapilmasi 6nem arzetmektedir. Anahtar kelimeler: Hemofili A, burun
kanamasi, psddotiimor, organize hematom
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P60-HEMOFiLi A TANILI COCUKTA TRAVMA iLiSKiLi BUYUK DALAK
HEMATOMUNUN KONSERVATIF TEDAVISI

Rumeysa Tuna?, Aysegiil Uniivar’, Zuhal Bayramoglu?, Mustafa Bilici!, Deniz Tugcu?, Zeynep
Karakas!, Serap Karaman?

Yistanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji-Onkoloji BD, 2istanbul Universitesi
istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Radyoloji BD

Amag: Splenik yaralanmalar, pihtilasma bozuklugu olmayan hastalarda bile hemorajik sok ve
splenektomi gereksinimi gibi ciddi sonuglara sebep olabilmektedir. Dalak travmalarinin yénetiminde
Ozellikle gcocuk hastalarda dalak fonksiyonlarinin korunmasinin énemi sebebi ile son yillarda cerrahi digi
secenekler 6n plana ¢ikmaktadir. Burada, hemofili A tanili bir cocuk hastada abdominal travmaile iliskili
bliyik dalak hematomuna tedavi yaklasimini tartismayi amacladik.

Yontem: Tanimlayici vaka sunumu

Bulgu: Agir hemofili A tanisiile diizenli olarak haftada 2 kez faktor VIII proflaksisi almakta olan 5 yasinda
erkek cocuk solukluk ve halsizlik sikayeti ile acil servise basvurdu. Ayrintili anamnez ile rutin profilaksi
gininden 2 giin sonra sol karin bolgesine kiint darbe aldig1 6grenildi. Fizik muayenede hafif tasikardi
ve batin sol st kadranda hassasiyet saptandi, kan basinci normal sinirlarda gorildi. Rekombinant
faktor VI 20 1U / kg IV uygulandiktan sonra tetkikleri planlandi. Tam kan sayiminda hemoglobin 8.4 g
/ dL olmasi disinda 6zellik yoktu, kan biyokimyasi normal sinirlardaydi. Bazal faktor VI dizeyi 0.3'Un
altinda, faktor inhibitori negatifti. Abdominal BT anjiyografide dalak anteriorunda dalagin (st
kutbundan alt kutbuna dek uzanan 76 * 61 * 80 mm boyutunda hematom (Evre lll) ile uyumlu
hiperdense lezyon ve minor pelviste serbest hemorajik sivi goriildi. Rekombinant Faktér VIII 40 U / kg
12 saatte bir verildi, takibinde 1 kez eritrosit stispansiyonu ile transfiizyon ihtiyaci oldu. Selektif
embolizasyon gerekliligi acisindan yapilan girisimsel radyoloji konsiltasyonu ile medikal tedaviye
ragmen klinik bozulma olmasi durumunda girisim yapilmasi 6nerildi, seri ultrasonografik takip
planlandi. Vital bulgularin yakin takibi ile tam yatak istirahati uygulandi. Hastane yatisinin 8.glinlinde
hematom hacmi 183 ml'den 101 ml'ye geriledi. Genel durumu iyi olan hasta rekombinant faktor VIl
tedavisinin 12 saatte bir 20 IU / kg ve yatak istirahatinin devami planlanarak taburcu edildi. Yirminci
gin kontroliinde, hematom hacminin %50 azalarak 50 cc’ye geriledigi gorildi. Sonrasinda haftada 2
guin 201U / kg olacak sekilde profilaksi rejimine gecildi. Ultrasonografik takibinde dalak hematomu total
rezorbe olan hastanin haftada 2 giin faktor proflaksisi ile poliklinik takibi devam etmektedir.

Sonug: Dalak hematom veya psddoanevrizmalari ge¢ donemde de fatal seyredebilecek riptir riski
tasimaktadir, bu sebeple koagllopatisi olan hastalarda yakin takip ve hemostatik stabilizasyon esastir.
Dalak hematomlari igin boyut, derinlik ve laserasyon varligina gore evreleme sistemleri tanimlanmustir.
Klinik olarak stabil hemofili A hastalarinda dalak hematomunun faktor replasmani ile konservatif
tedavisi mimkindir. Faktor tedavisi ilk hastaneye basvuruda ivedilikle uygulanmalidir. Uygun faktor
replasmanina ragmen klinik kétiilesme olan secilmis hastalarda selektif embolizasyon ve cerrahi girisim
distnilmelidir.
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P61-LIGNOZ KONJONKTIVIT NEDENIYLE PLAZMiNOJEN EKSiKLiGi TANISI
ALMIS OLAN HASTALARIMIZIN DEGERLENDIRILMESI

Deniz Tugcu?, Serap Karaman?, Rumeysa Tuna®, Mustafa Bilicil, Emre Altinkurt?, Feyza Cukurova?,
Sevgi Kalayoglu Besisik?, Zeynep Karakas?, Aysegiil Uniivar!

listanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali, %istanbul Universitesi Goz
Saghg ve Hastaliklari Anabilim Dali, 3istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari A.D. Hematoloji
Bilim Dali

Amag: Ligndz (odunsu) konjonktivit nadir goriilen, konjonktivada psédomembranlarin olusumuyla
karakterize kronik, tekrarlayan bir hastaliktir. Otozomal resesif gecisli bu hastalikta, olusan
psédomembranlar sert yapida, fibrinden zengin karakterdedir ve siklikla tarsal konjonktivaya yerlesim
gosterir ve plazminojen eksikligi etyopatogenezde énemli bir rol oynar. Benzer membran olusumlari
diseti, kulaklar, trakeo-bronsiyal sistem, kadin genital sistemi (vajina, serviks, fallop tupleri), kulak ve
bobrekte de olabilir. Tani 6ncelikle goz sikayetleri ve muayenesi sonrasi siphenin arkasindan
labaratuvar olarak plazminojen dastklGgl, patolojik olarak fibrin  komponenti  yogun
psodomembranlarin gosterilmesi ve genetik olarak 6. kromozomun uzun kolunda bulunan plazminojen
geninin mutasyonun saptanmasi ile konur.

Yontem: Klinigimizde ligndz konjonktivit nedeniyle plazminojen eksikligi tanisi alan 3 hastanin klinik
izlemi ve tedavi sonuclari sunulmustur.

Bulgu: VAKA 1 Anne ve baba arasinda 3. derecede kuzen evliligi bulunan 42 aylik kiz hastanin sol gézde
akinti ve sislik sikayeti ile basvurusunda yapilan muayenede ligndz konjonktivit saptandi. Cocuk
Hematoloji-Onkoloji ile konsulte edilen hastanin kan plazminojen diizeyi %10.8 (referans araligi: %75-
150) saptanarak plazminojen eksikligi tanisi kondu. Membran temizligi, topikal sikloporin 2x1, topikal
taze donmus plazma (TDP) 4x4, preoperatif intravendz (IV) TDP uygulanarak klinik olarak iyilesme
saglandi. Haftalik IV TDP proflaksisi ve rutin lokal TDP uygulamasina devam edildi. Bilateral goz
tutulumu olan hastanin sol gézde gérme kaybi saptandi. 5 yillik takipte niiks nedeniyle yilda bir kez
aralikli membran eksizyonu gerekli oldu. VAKA 2 On alti erkek olgu her iki gbzde kizariklik ve goz
kapaginda sislik sikayeti ile Goz Klinigine basvurdu. Daha 6nce 2 kez membran temizligi oykisi olan
hastada lign6z konjuktivit diisiintlerek Cocuk Hematoloji- Onkoloji ile konsulte edildi. Tetkiklerinde
plazminojen diizeyi %5.1 tespit edilerek plazminojen eksikligi tanisi kondu. Kranyal incelemede
posterior fossada mega sisterna magna saptandi. TDP 20 cc/kg IV ve topikal steroid, siklosporin,
heparin, TDP uygulamasi ile birlikte membran eksizyonu yapildi. Hasta klinik iyilesmeye kadar giinlik
IV TDP destegi ve postoperatif lokal TDP almaya devam etti. Sag gozde gérme kaybi mevcut olan
hastanin 1 yillik izleminde lokal TDP replasmanlarina devam edildi. VAKA 3 Doért yasinda erkek hasta
tekrarlayan konjuktivit ile basvurdu. Plazminojen seviyesi % 13 olarak saptandi. Anne plazminojen
diizeyi %24, baba plazminojen diizeyi % 57 bulundu. TDP IV ve lokal replasman yapildi. Hastanin 21
aylik izlemlerinde ginliik lokal TDP replasmanlari ile profilaktik olarak takip edildi. Gérme kaybi
saptanmadi.

Sonug: Nadir gorilen, genellikle remisyon ve nikslerle uzun bir klinik seyir gosteren lignéz
konjonktivitte oncelikle sliphe ve tani O6nemlidir, kabul goérmis etkin bir tedavi protokoli
bulunmamaktadir. Olusan membran ve/veya kitlelerin cerrahi eksizyonu uygun topikal ve/veya
sistemik tedavi 6nlemleri alinmadiginda kisa zamanda niksle sonuclanmaktadir. Bu konuda genel
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yaklasim hastaligin seyri uzun oldugundan ilk birkag¢ ay sistemik ve topikal tedaviyi kombine etmek
sonrasinda sadece topikal tedavi ile devam etmek seklindedir. Topikal tedavi tek ajanla olabilecegi gibi
bir fibrinolitik bir immunmodiilator ajanin kombinasyonu seklinde de olabilir. Topikal plazminojen
konsantresi Turkiye'de ticari olarak mevcut degildir. Hastalarimizda topikal TDP, sistemik TDP ile
(basvuruda ve ameliyattan 6nce), topikal steroid, siklosporin, heparin tedavi icin kullanildi. Lignz
konjonktivitin prognozu, psédomembranlarin iltihaplanmasini ve niikslinii kontrol etme yetenegine
baghdir. Multidisipliner yaklasim komplikasyonlarin tedavisi ve takibi icin 6nemlidir, randomize
kontrollii calismalara ihtiyac vardir ve gen tedavisi arayislari devam etmektedir.
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P62-HEMOFiLi HASTALARIMIZDA PROFILAKSI SIKLIGI VE UYUM ORANLARI

Eda Didem Kayakiran?!, Gérkem Oguz?, Selin Giiler?, Yilmaz Ay?

!pamukkale Universitesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Denizli, 2Pamukkale Universitesi
Cocuk Hematoloji Bilim Dali, Denizli

Amag: Hemofili, faktor VIII (hemofili A) veya IX eksikligi (hemofili B) sonucunda gelisen, X’e bagli resesif
gecis gosteren kanama bozuklugu olup, eklem ici (hemartroz) ve kas ici (hematom) kanamalarla kendini
gosteren bir hastaliktir. Hemofili hastalarinda en sik gériilen kanama yerleri, eklemler, kas ve yumusak
dokulardir. Tedavide temel prensip, akut kanamalarin tedavisi ve agir fenotip olan hastalara profilaktik
faktor replasmanidir. Profilakside amag; hemofilik artropati sikhgini azaltmak, yasami tehdit eden
kanamalari engellemek, hastanin ve ailesinin yasam kalitesini ylkseltmektir. Bu hedeflere ulagsmak igin
profilaksiye uyum cok 6nemlidir. Kiclik ¢ocuklarda damar yolu problemleri profilaksiye uyumu
disurirken, adolesan donemde psikososyal faktorler tedaviye uyumu azaltmaktadir. Bu calismada
cocuk hematoloji poliklinigimizde takip ve tedavi edilen hemofili A ve B tanili hastalarin demografik
ozellikleri, klinik fenotipleri ve profilaksi uyumlarinin degerlendirilmesi amacglanmistir.

Yontem: Cocuk hematoloji poliklinigimizde takip edilen hemofili hastalarimizin demografik 6zellikleri,
klinik fenotipleri, profilaksi kullanimi ve uyumlar, inhibitér gelisimi, morbiditeleri retrospektif olarak
degerlendirilmistir.

Bulgu: Pamukkale Universitesi Cocuk Hematoloji polikliniginde takipli 27 hemofili hastasinin 21’i
hemofili A, 6’si hemofili B taniliydi. Hastalarin yas ortalamasi 13,1 yas idi. Hemofili A hastalarinin 15i
agir, 6'si orta siddetteydi. Agir hastalarin tamami, orta siddetteki hastalardan biri profilaksi aliyordu.
Hemofili B hastalarinin ikisi agir, dordi orta siddetteydi. Agir hastalarin tamami, orta siddetteki
hastalarin biri profilaksi aliyordu. Profilaksi alan hemofili B’li hastalarin t¢l (3/3, %$100), hemofili A’li
hastalarin yedisi (7/16, %43,7) profilaksiye uyumsuzdu. Profilaksi uyumsuzlugunun en sik nedenleri;
hasta isteksizligi, damar yolu problemi ve ailenin isten izin alamamasi olarak saptandi. Self inflizyon
uygulayan hastalarda profilaksi uyumu daha yuksekti.

Sonug: Profilaksiye uyumun artirilmasi ancak altta yatan uyumsuzluk nedenlerin tespit edilmesi ve
bunlara uygun ¢6ziim yollarinin bulunmasi ile asilabilecegi distinGlmustdr.
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P63-COCUKLUKTAN CIKARKEN TAKIiPTEN KOPAN HEMOFiLi HASTASININ
TEDAVI VE TAKIBiNiN REViZYONU

Faika Hazal Tiiper!, Mehmet Hanifi Kazanci?, Itir Sirinoglu Demiriz?

1SBU Bakirkdy DR. Sadi Konuk Suam Aile Hekimligi Klinigi, 2SBU Bakirkéy DR. Sadi Konuk Suam i¢
Hastaliklari Klinigi, 3SBU Bakirkdy DR. Sadi Konuk Suam Hematoloji Klinigi

Amag: Faktor X (FX), diger bir ismiyle Stuart Prower faktord, pithtilasma kaskadinin ortak yolunun ilk
enzimidir ve vitamin K bagimli bir serin proteazdir. FX eksikligi nadir gorilen ancak agir formlarinda
yasami tehdit eden kanamalara yol agabilen bir kanama bozuklugudur. Genel popilasyonda sikligi
1/500.000-1.000.000 olarak belirtilmekle birlikte akraba evliliklerinin sik goruldigi toplumlarda daha
yaygin goriilmektedir. FX eksikligi otozomal resesif gecis gdsteren kalitsal bir hastalik olabilecegi gibi,
edinsel olarak da karsimiza gikabilir. Faktor eksikliginin siddetine bagh olarak hastalarda spontan
epistaksis, hematiri, hemartroz, intrakranial kanama, kas ve yumusak doku icine kanamalar, cerrahi
miidahale siirecinde ve travma sonrasi asiri kanamalar goérilebilir. Burada ¢ocukken tani almis fakan
takipsiz kalan bir hemofili hastasinin tedavi ve takip siirecini paylasmaktayiz.

Yontem: Olgu yonetimi

Bulgu: A.B., 43 yasinda kadin hasta. Cocukluk ¢aginda FX eksikligi tanisi alan fakat takibini diizenli
sekilde yaptiramayan hasta acil servise halsizlik, bas donmesi, 10 glindiir devam eden menstruasyon
kanamas! sikayeti ile basvurdu. Vital bulgularinda TA: 110/76, nabiz: 105, ates: 36,5 saptandi.
Tetkiklerinde PT: 78.8 sn, APTT: 59.7 sn, INR: 7.28, Hgb: 6.4 g/dL, Hct:22.3%, Plt: 522 10e3/ul, LDH:
252 U/L, vWF:ag, vVWF:RiCof ve Faktor VIII dizeyleri normaldi. Faktor VIII inhibitori negatif, ancak
Faktor X diizeyi ise 0,1% olarak saptandi. Bu siirecte hastadan alinan bilgiler dahilinde ¢ok defa baska
merkezlerin acil polikliniklerinde asiri menstrual kanama sebebi ile gittigini ve TDP replasmani aldigini
ogrendik. Hastanin menstruasyon kanamasina yonelik Protrombin Kompleks Konsantresi (PCC) 20-30
IU/kg replasmani ve eritrosit stispansiyonu destegi servisimizde uygulandi. Tedavi sonrasi kontrol
tetkiklerinde PT: 13.6 sn, APTT: 33.3 sn INR:1.14, Hgb:8.5 g/dL, PIt: 422 10e3/uL saptandi. Kanamasi
duran sikayetleri gerileyen hastanin takiplerinde hemoglobin distisii olmadi. Hasta replasman tedavisi
sonrasl hastaligi konusunda bilgilendirildikten sonra takip plani anlatilarak hematoloji poliklinik
kontrolline baglandi.

Sonug: Nadir faktor eksikliklerinin tanisi genellikle ¢ocukluk déneminde konmaktadir. Ancak bazen
olgular eriskin yas doneminde de tani alabilmektedir. Bu nedenle dahiliye ve kadin hastaliklari ve
dogum polikliniklerine basvuran PT ve APTT uzamasi olan hastalar detayl olarak incelenmelidir. Aile
oykisi, kanamaya egilim, kullandiklari ilaglar, operasyon oykusi siki sorgulanmalidir. Olgumuzda da
saptanan FX eksikligine bagh kanama komplikasyonlari TDP ve PCC ile kontrol altina alinabilir. PCC,
kanama kontroli ve profilaksi amaciyla kullanilabilir.Bizim olgumuzda hastanin takipsiz kalmasi ¢ok
defa dis merkez acillerde TDP ve eritrosit slispansiyonu replasmani uygulanmasina neden olmus; hasta
anemi ve sik kanama sebebiyle sosyal agcidan zor duruma dismiustiir. Ancak hasta takibe girip kanama
kontrolli saglandiktan ve kan transflizyon ihtiyaci ortadan kalktiktan sonra is sahibi olup faktor
replasman ihtiyacina gore kontrolleri ayarlandigindan aktif hayatina donebilmistir.
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P64-HEMOFiLi A TASIYICISINDA GEBELIK; OLGU SUNUMU

Hale Biilbiil*, Zuhal Demirci', Fatma Keklik Karadag®, Yusuf Ulusoy?, Eren Arslan Davulcu?, Aysenur
Arslan?, Tural Pashayev?, Nur Soyer?, Giiray Saydam?, Fahri Sahin’

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Hemofili A, X'e bagli gecisli resesif bir hastaliktir. Hemofili A kadin tasiyicilari, ilgili genetik defekti
icin heterozigotdur. Tasiyici kadinlarda erkek cocuklarinin yaklasik yarisinin hemofili A olmasi
beklenmektedir. Gebelik sirasinda olusan hemostatik degisiklikler cogu tasiyicida faktor VIII'in (FVIII)
normallesmesine yol acar. Faktor VIl seviyeleri her ne kadar gebelik sirasinda artsa da gebelik 6ncesi
disuk faktor sevilerine sahip taslyicl kadinlarda genellikle gebeligin 28 ve 34-36. haftalarinda FVIII
diizeyi degerlendirilmelidir. Olgumuzda erkek bebek bekleyen hemofili A tasiyicisi kadin hastada
dogum yonetimini sunmayi amacladik.

Bulgu: 30 yasinda, 39. gebelik haftasinda bilinen hemofili A tasiyicisi olan kadin hasta dis merkezden
dogum ve sonrasindaki takibinin yapilmasi icin hastanemiz kadin dogum klinigine sevk edildi. Bebegin
cinsiyetinin erkek oldugu Ogrenildi. Gebelik ©6ncesi labaratuvar degerlerinde aktive parsiyel
tromboplastin siiresi (aPTT) uzun ve bazal FVIII diizeyi %10-20 araliginda seyretmekte oldugu géruldd.
Hastanin daha Once herhangi bir cerrahi, kanama ve faktér replasman tedavisi Oykusl yoktu.
Laboratuvar testlerinde tam kan sayimi ve biyokimyasal parametreleri normaldi. Koagilasyon
testlerinde aPTT' nin normal aralikta oldugu (26.8 saniye) goriildi. Gebeligi sirasinda FVIII seviyesini
gosteren hicbir laboratuvar verisi yoktu. FVIII dizeyi doguma ¢ok az zaman kalmasi nedeniyle
degerlendirilemedi. Bu nedenle hastanin genel anestezi altinda sezaryen dogum yapmasi planlandi.
Bununla birlikte hem annenin hem de potansiyel olarak etkilenme riski olan erkek fetiisiin olasi kanama
tedavisi icin gerektiginde kullanilabilecek faktdr konsantreleri dogum 6ncesi temin edildi. APTT normal
sinirlarda olan ve kanama bulgusu olmayan anneye preoperatif profilaktik faktor replasman tedavisi
uygulanmadi. Saglikli erkek cocuk diinyaya geldi. Dogumda herhangi bir komplikasyon yasanmadi.
Dogumda fetilis icin kordon kanindan FVIII aktivite seviyesi icin test gonderildi. Yenidogana da
profilaktik faktdr replasman tedavisi uygulanmadi. Anne ve yenidoganda FVIII aktivite dlzeyi sirasiyla
% 80 ve % 116 olarak bulundu. Dogumdan iki hafta sonra maternal FVIII aktivite seviyesi tekrar test
edildi ve % 20 olarak bulundu. Anne ve yenidoganda dogum sirasinda veya sonrasinda uzun siireli
kanama gozlenmedi.

Sonug: Hemofili A tasiyicisi olan kadinlarda optimal dogum ydntemi tartisma konusu olmaya devam
etmektedir. Bununla birlikte erkek cocuk beklenen bir tasiyicida, vajinal dogumun planl sezaryen
dogum secgenekleri maternal ve fetal riskler agisindan tartisilmali ve planli sezaryen dogum secgenegi
her zaman akilda tutulmalidir. Tasiyici annenin faktor VIl seviyesi genellikle dogumu takip eden 2 hafta
icinde azalir; dogum sonrasi kanama riski, bazal faktor VIl dizeyi diistik olan bir tasiyici icin daha endise
vericidir. Bu nedenle, dogum sonrasi anne kanama ve maternal faktor dizeyleri agisindan yakin
izlenmelidir. Ayrica, kordon kani testinin sonuglari, hafif hemofili olan yenidoganlarda dogru
olmayabilir ve daha sonraki bebeklik doneminde yenidogan olarak test edildiginde etkilenmemis
gorlnenleri tekrar test etmek daha akilci bir yaklasim olacaktir. Sonug olarak, hemofili A tasiyicisinda
gebeligin yonetimi multidisipliner planlamayi icermelidir.
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P65-iLIOPSOAS KANAMALI 2 HEMOFiLi HASTASI

Tural Pashayev!, Aysenur Arslan’, Ziihal Demirci', Giiray Saydam?, Fahri Sahin’
'Ege Universitesi Hastanesi

Amag: Hemofili faktor 8, faktor 9 ve faktor 11 eksikligi sonucu koagtilasyon bozuklugu ve kanama ile
karakterize hastalik grubudur.Hemofili hastalarinda eklem disi kanamalarin en sik tipi kas icine
kanamalardir.Hemofili hastalarinin %10‘dan daha fazlasinda kas icine kanama goriliir.Hemofilide
iliopsoas kanamasi bilinen ve hayati tehdit eden komplikasyondur.Uzun siireli ve 6nlenmeyen
intramiskiler kanamalar sonrasi kasta remodelling ve fibrozis gelisir ve kas mekanik fonksiyonu
azalr.Mortalite riski ve kronik donemde ciddi muskiler disfonksiyon yapabileciginden kanama zamani
hizli tani , dogru tedavi ve yonetim 6nem arz etmektedir.Biz de klinigimize basvuran ve profilaktik
faktor tedavisi almasina ragmen spontan iliopsoas kanamasi gelisen 2 vaka sunmayi amacladik.

Bulgu: Olgu 1: 9 aylikken vicut'ta morluk gelismesi sonrasi hemofili B tanisi almis 19 yasinda erkek
hasta ciddi sol kasik agrisi,yiirimede ve dik ayakta durmada giicliik nedeniyle Ege Universitesi Cocuk
Hematoloji merkezine basvurmus. Agri skoru 10 olarak degerlendirilmis.Hastaya yapilan USG’de sol
iliopsoas’ta 15x6 cm hematom saptanmis. Travma Oykisl yokmus. Hasta 2001 yilindan beri sekonder
profilaksi olarak plazma kaynaklh FIX (pdFIX 1000U/hafta) aliyormus .Faktér diizeyi %1.3, inhibitér
negatif, INR, trombosit normal , aPTZ uzamis olarak sonuglanmis. Hastaya faktdr diizeyini %100 tutmak
icin 100 Ui/kg dozundan FIX yapilmis, kanama kontrolii saglanmis ve ardindan 12 saat aralikla 50 i/kg
dozundan tedavi planlanarak tarafimiza yonlendirilmis. Bizim takibimizde faktor dizeyi kontroli ile
once giinde 2 kez 37.5 G/kg 5 glin,ardindan 25 (i/kg dozundan 3 giin ve sonrasinda 12.5 ti/kg 3 giin FIX
tedavisi verildi. Takibinde agri skoru 2.5 puan’a gerilemis, yirimede ve dik durmada klinik diizelme
mevcuttu. Faktor dizeyi %40'tl. Kontrol USG’de hematom boyutu 14x6 cm olarak raporlandi. Hastaya
1 ayhk 50 G/kg /hafta dozundan profilaksi disi faktor tedavisi planlandi. Olgu 2: 6 yasinda dliisme sonrasi
standart tedaviye yanit vermeyen kanama sonrasi hemofili A tanisi almis 22 yasinda hasta sag kasikta
sislik ,morarma,agri ve yliriimede sekme nedeniyle klinigimize basvurdu. 2 glin 6ncesinde doviis sporu
yapmis ama kasik boélgesine travma almamis.Yapilan USG sonucu sag iliopsoas kasi icinde hematom
olarak raporlandi. Laboratuvar olarak INR ve trombositler normal ,aPTZ uzamis olarak
sonuglandi.Hastanin daha 6nce diisme sonrasi sol iliopsoas kanama 6ykiisi de oldugu 6grenildi. Tani
anindaki faktor diizeyi %3 ve inhibitor negatifti. Hastaya 50 i/kg dozundan yikleme ardindan 12 saat
aralikla 25 i/kg dozundan recombinant faktor VIII (rFVIII) baslandi ve kanama kontroli saglandi. 5 glin
sonra USG kontroliinde hematomda stabilizasyon gérildi ve 5 glin glinde 2 kez 25 ii/kg dozundan
rFVIIl uygulandi. Agri skorunda azalma ve yiriimede sekme azaldi ve aPTZ normal sinirlara kadar
geriledi.FVIIl diizeyi %40 olan hastaya faktor profilaksisi baslandi ve takibinde kanama izlenmedi.

Sonug: Hemofilide iliopsoas kas i¢i kanamasi en 6nemli morbidite nedenlerinden biridir ve tekrarlama
egilimimdedir.Bundan dolayl kanamanin dnlenmesi amaglanarak hasta egitimi yapilmali ve hastalar
profilaksi programina alinmaldir.Profilaktik tedavi almasina ragmen major kas i¢i kanama olasilig
oldugundan iliopsoas kanamasina bagl komplikasyonlari azaltmak icin efektif tedavi dnem arz
etmektedir. Kanamadan sonra ilk 2 giin faktor diizeyi %80-100 , sonraki 5 glin ise %30-60 arasinda
tutulmasi amaglanmalidir.
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P66-TiP 1 VON-WILLEBRAND HASTASINDA BOBREK BIYOPSISi YONETIMI:
OLGU SUNUMU

Tural Pashayev?, Hale Biilbiil?, Zithal Demirci', Giiray Saydam?, Fahri Sahin?
'Ege Universitesi Hastanesi

Amag: Von-Willebrand hastaligi (vWH) von Willebrand faktériniin (vVWF) kantitatif veya kalitatif
bozuklugu nedeniyle olusan ve sik gorilen bir kalitsal kanama bozuklugudur. vWH’da karakteristik
olarak mukokiitan6z kanama sikligi artmistir.Hastalik 3 ayri alt tipe ayrilir : tip 1 vVWF'in goreceli
kantitatif eksikligi ,tip 2 kalitatif vWF eksikligi ve tip 3 tam vWF eksikligi. Tip 1 vWD en sik gorilen tip
olarak toplam vWH olgularinin yaklasik %80’'ini ve semptomatik VWH olan bireylerin %75’ini
olusturur.Hastalik otozomal dominant kalitim ile gecer ve klinik pratikte hafif ve 6nemsiz bir durumdan
tekrarlayici ,sik goriilen ciddi kanamalara kadar degisen yelpazede gorulebilir. Bu hastalarda cerrahi
sonrasl uzun donem kanamalar gorilebilir.Biz de tip 1 vWH’na eslik eden Behget hastaligi nedeniyle
renal biyopsi yapilmis bir hastamizi sunmayi amacladik.

Bulgu: 5 yasinda iken kardesinde vWH saptanmasi Uzerine aile taramasi zamani tip 1 vVWH tanisi
almistir.Hastada ek komorbidite olarak Behget hastaligi da mevcut.Hidroksiklorokin tedavisi altinda
iken serum kreatinin ylksekligi ve proteinurisinin uzun donem devam etmesi Uzerine kronik bobrek
hasari olarak degerlendirilmis ve Behcet renal tutulum 6n tanisiyla bobrek biyopsisi planlanmis. Hasta
biyopsi 6ncesi degerlendirme ve tedavi amagh klinigimize basvurdu. Degerlendirilme yapilirken tani
aninda Faktoér VI (FVIII) diizeyinin %8 oldugu 6grenildi.0zgecmisinde siinnet sonrasi kanamasi
oldugundan 5 giin hospitalize edildigi ve FVIII ve traneksamik asit tedavileri aldig1 ayrica sik sik agiz ici
mukozal kanamalari oldugu 6grenildi. Ailede babasinda ve erkek kardesinde de tip 1 vWH varmis.Hasta
gincel basvurusundan 1 yil 6nce lakrimal tumér nedeniyle opere oldmus ve o zaman bakilan FVIII
dizeyi %9.7 , inhibitor negatif , VWF antigeni (VWF:Ag) 10 olarak gelmis.Hastaya mukozal ve nazal
kanamalarina yonelik traneksamik asit regete edilmis. Hastaya biyopsi dncesi desmopressin testi
yapildi ve test sonucu : 0.saat vVWF:Ag 13 iken 2.saat 49 , vWF Ristosetin kofaktér (vWF RCo) O.saat 27
iken 2.saat 50 olarak sonuglandi.Test sonucu pozitif olarak yorumlandi.FVIII diizeyinin %60-80 arasi
tutulmasi hedeflendi ve islem 6ncesi 40 U/kg islemden 12 saat sonra 20 {/kg dozundan faktér VIl ve
VWEF ristosetin kofaktor aktivitesi preparati , islem sonrasinda ek olarak desmopressin 15 mcg (0.3
mcg/kg) uygulandi. islem sonrasi bakilan kan tablosunda klinik anlamli hemoglobin dusiisi
yoktu.Trombosit, INR ve aPTZ normal araliktaydi.Makroskopik hematuri , yan agrisi yoktu. Klinigi ve
vital bulgulari stabil olan hastaya kontrol USG yapildi ve kanama olmadigi gorildi. Hasta 1 giinlik izlem
sonrasi taburcu edildi.

Sonug: VWH ve ona eslik eden FVIII eksikligi olan hastalarda organ biyopsisi yliksek kanama potansiyeli
tasir.Bundan dolayi bu hasta grubunun biyopsi 6ncesi dogru tetkik edilmesi,FVIII diizeyinin,vWF:Ag
diizeylerinin belirlenmesi 6nemlidir.vWH tip 1 hastalarinda vWF kantitatif eksikligi oldugundan
hastalarda Desmopressin , VWF/FVIII konsantreleri ve mukozal kanamalarda antifibrinolitikler
tedavinin temelini olusturur. Bu hastalarda organ biyopsisi zamani islem dncesi FVIII dlizeyinin %60-80
araliginda tutulmasi hedeflenmeli ve islem sonrasinda vVWF:RCo ve FVIII dizeyleri ginlik olarak
izlenmelidir. Son yillarda hastaliklarin patolojik temele dayanmasi hemostaz bozuklugu olan hastalarda
biyopsi islemlerinde artisa sebep olacagindan bu konunun daha genis ele alinmasi 6nem arz
etmektedir.
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P67- AKTIF GIS KANAMASI OLAN iNHIBITORLU HEMOFiLi A OLGUSUNDA
BASARILI ENDOSKOPIK SKLEROTERAPI

Hale Biilbiil* ,Zuhal Demirci, Aysenur Arslan?, Eren Arslan Davulcu?, Yusuf Ulusoy?, Fatma Kekelik
Karadag?', Tural Pashayev’, Nur Soyer?’, Giiray Saydam?, Fahri Sahin’

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Ege Eriskin Hemofili Unitesi

Amag: Faktor VIl e karsi inhibitor gelismesi hemofili a tedavisinde en 6nemli sorunlardan biridir. Agir
hemofili hastalarinin % 25-30 kadarinda inhibitor gelismektedir. Bu durum hemofili tedavisini 6zellikle
de cerrahi girisimleri daha gii¢c hale getirmektedir. inhibitér pozitif hastalarda kanama sikhgi artmaz.
Ancak, yliksek titrede inhibitorlii hastalarda hemostazin saglanmasi giliclesmekte ve bu durum
hastaligin prognozunu kétilestirmektedir. Ozellikle cerrahi operasyona giden inhibitérli hastalarda
bypass edici hemostatik ajanlara gereksinim duyulmaktadir. Aktif gastrointestinal (GIS) kanamal
inhibitdr pozitif hemofili a hastasinda endoskopi 6ncesi ve sonrasinda kanama yonetimini sunmayi
amacladik.

Bulgu: 58 yas erkek hasta 50 yildir bilinen hemofili a tanisi ve son 2 yildir da inhibitor pozitifligi mevcut
olup 2 haftadir olan kanli kusma sikayeti ile acil servise basvurdu. Diizenli 4500 Unite/hafta aktive
protein kompleks konsantresi (aPCC) profilaksisi alan hastanin 6zge¢cmisinde kronik alkolizmi ve buna
bagh siddeli kusmalari oldugu 6grenildi. Dis merkez labaratuvar testlerinde inhibitor titresinin ¢ok
yiksek (180 BU/ml) oldugu gorildi. Oykiisiinden en son 1 hafta 6nce rutin uygulamis oldugu 1500
Unite aPCC aldigI 6grenildi. Fizik muayenede konjonktivalar soluk, tasikardik , batin rahat ve rektal
tusesi melena ile uyumluydu. Yapilan tetkiklerinde Hgh:6 gr/dl Aptz:155.2 sn faktor 8 dlizeyi: %0.8 ve
faktér 8 inhibitéri: 10.2 BU/ml olarak saptandi. Hastaya acil Gist GIS endoskopisi planlandi. islemden 1
saat once 50 kg olan hastaya 80 unite/kg dan olacak sekilde 4000 unite aPCC yapildi. Endoskopide
Ozofagusta Z cizgisi proksimalinde yaklasik 10-12 mm c¢apinda lzerinde beyaz ekslidasi ve goriinen
damari olan Ulser (forest 2a) Ulser saptandi. Hemoklip ve skleroterapi uygulanan hasta GIS kanama
nedeniyle gastroenteroloji yogun bakim initesine yatirildi. islemden 12 saat 4000 {inite daha aPCC
yapilan hastaya ertesi glin her 12 saatte bir 2000 Unite olacak sekilde tedavisi dizenlendi ve bu
tedaviye 4 giin sire ile bu tedavi edildi. Sonrasinda elindeki faktérleri biten hastaya hastanede aPCC
olmamasi nedeniyle recombinant faktor Vila (rFVila) 60 mcg/kg 4 saatte bir 2 giin sire devam edildi.
Toplam 7 giin faktor bypass edici ilaglar alan hastanin 72 saat boyunca APTZ normal sinirlarda izlendi
ve hemogramda dislisii olmadi. Hastaya 8 hafta sonraya kontrol endoskopi yapilmasi planlanlandi.
Klinigi ve vitalleri stabil olan hasta rutin profilaksisine devam etmesi dnerilerek taburcu edildi.

Sonug: Yiksek inhibitér yanith (> 5 BU mL ) hastalarda glivenilir hemostaz saglamak i¢in her girisim
oncesi bypass edici ajanlarin kullaniimasi kacinilmazdir. inhibitérli hemofili hastalarinda rFVila ve/
veya aPCC destegi altinda min6r veya major cerrahi operasyonlarin rahatlikla ve givenirlikle
yapilabilmektedir. Ancak, literatlirdeki veriler incelendiginde farkh operasyonlarda farkli dozlarin
yeterli olabildigi gosterilmistir. Bu nedenle her operasyonda ayni standart dozu kullanmak yerine
cerrahinin tipine gore dozun belirlenmesi hem etkinligi arttiracak hem de maliyeti azaltacak bir
yaklasim olacaktir.
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P68-DUSUK iNHIBITOR TiTRESi VARLIGINDA MAJOR CERRAHi: BiR OLGU
SUNUMU

Zehra Tuba Karaman?, Aysenur Arslan?, Hale Biilbiil?, Giiray Saydam?, Fahri Sahin?

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastalikalari Anabilim Dali, 2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi,
Hematoloji Bilimdali,

Amag: Hemofili A, faktor VIII'in kalitimsal eksikligi sonucunda gelisen nadir bir kanama bozuklugudur.
X'e bagl resesif gecis gosteren Hemofili A ¢ocukluk caginda baslayan hemartroz ve hematomlarla
seyretmektedir. Proflaksi altinda izlenen hastalarda inhibitdr gelisimi sik rastlanan ve en ciddi tedavi
komplikasyonudur. inihibitérlii olgularin cerrahi ncesi ve sonrasi yénetimi oldukga zor olup bu yazida
distk inhibitor titresine sahip cerrahi sonrasi abondan kanama izlenen bir olgunun yonetimi
anlatiimistir.

Bulgu: 42 yasinda erkek hasta 2 yasinda sik olan ve gec duran dis ve burun kanamalari sonucu agir
hemofili A tanisi almistir. Rekombinant FVIII ile standart proflaksi altinda izlenen hastanin takiplerinde
FVIII inhibitor dizeyi 3.4 Bethesta Unite (BU) olarak saptanmis olup distk titrede inhibitor pozitifligi
nedeniyle hastanin proflaksisine plazma kaynakli FVIII(pdFVIII) ile devam edilmistir. Sol diz protezi
operasyonu planlanan hastaya operasyon 6ncesi 50 Ui/kg pdFVIII verilmis ve recovery yapamayinca
aPTZ nin normale gelmesi Uzerine operasyona baslanmis ve 12 saat arayla 25 U/kg FVIII tedavisi
planlanmistir. Cerrahiden 8 saat sonra hastada tasikardi, hipotansiyon gelismis ve kontrol hemoglobin
dluzeyinde 4g/dL diisme saptanmistir. Akut abondan kanama gelisen hastaya rekombinant Faktor Vila
(rFVIla), 90mcg/kg dozunda ilk 3 doz 2 saat araliklarla ve ardindan 4 saat araliklarla devam edilmistir,
takibinde hemoglobinde diisme devam eden hastaya aPCC tedavisi eklenip kombine bypass ajani
tedavisi protokine gecilmistir. aPCC 500/kg dozunda 12 saat araliklarla baslanmis ve kanama kontroli
saglanan hastada bu tedaviye 3 giin devam edilmistir. rFVlla tedavisine ise 24. saatten itibaren 6 saatte
bir devam edilmistir. Hastanin kanamasi kontrol altina alinmis olup takip sirasinda herhangi bir yan etki
ve tromboz izlenmemistir. Operasyon sonrasi salah ile izlenen hastanin 3. ayinda gorilen FVIIl inhibitor
diizeyi 1 BU olarak saptanmistir. Hasta pdFVIIl profilaksisi altinda izlenmektedir.

Sonug: inhibitérlii hemofili hastalari cerrahi sonrasi kanama agisindan yiiksek riskli hastalardir. Diisiik
inhibitor titresine sahip (5 BU altinda) hastalarda da agir ve yasami tehdit eden kanamalar olabilecegi
cerrahi oncesi mutlaka goz o6nidnde bulundurulmaldir. Operasyona Bypass edici ajanlar ile
giriimeyecekse veya sosyal giivenlik kurumunun kurallari buna izinvermiyorsa bu noktada recovery
testi yapilmasi hayati dnem arz etmektedir. inhibitér gelismesi giinimiizde en ciddi tedavi
komplikasyonu oldugundan tim diinyada inhibitér gelisiminin daha baslamadan engellenmesi
konusunda duyarlilik giderek artmakta ve bu konuda ¢alismalar devam etmektedir.
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P69-RINOPLASTi ONCESI SAPTANAN EDINiLMi$S FAKTOR VII EKSIKLIGi

ilknur Nizam Ozen?, Vedat Aslan?, Mesut Goger?, Fatma Aykas', Ramazan Erdem?, Mehmet Celik?,
Giilay Cetin?, Erdal Kurtoglu?

!Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi Eriskin Hematoloji Klinigi, 2Antalya Egitim ve Arastirma
Hastanesi

Amag: Faktor VII eksikligi oldukca nadir gorilen bir kanama bozuklugudur (yaklasik 1/500.000).
Edinilmis faktor VII eksikligiyse ¢ok ¢ok nadir gorilen bir durumdur. Burada, rinoplasti i¢in yapilan
tetkiklerde saptanan edinilmis faktor VII eksikligi olgusu sunulacaktir.

Bulgu: Yirmi dort yasindaki kadin hasta rinoplasti dncesi yapilan tetkiklerinde INR yiksekligi (1.8)
gorilmesi nedeniyle poliklinige basvurdu. Hastanin anamnezi alindiginda dis ¢ekimleri ve disle ilgili
tedaviler sonrasi kanamayla ilgili sorun yasamadigi, daha 6nce adet miktari kendisini rahatsiz etmezken
son 1 yildir adet miktarinin arttigi, sik dis eti kanamasi oldugu ve carpma olmaksizin burun kanamalari
oldugu 6grenildi. Hastanin daha 6nce hizli kilo verme sonrasi safra tasi gelismesi nedeniyle safra kesesi
ameliyati oldugu ve 3 yil 6nce de apandisit nedeniyle opere edildigi 6grenildi. Bu operasyonlar 6ncesi
yapilan tetkikler incelendiginde INR degerinin normal oldugu gorildi. Adet miktarinin artmasi
nedeniyle yapilan tetkiklerin icinde INR degerine rastlanmadi. Hastanemizde yapilan dogrulama
calismasi sonrasi INR tekrar yiksek saptaninca hasta mixing test ve gerekirse faktor VIl dizeyi
calisiilmasi icin dis merkeze yonlendirildi. Yapilan tetkiklerde faktor VII eksikligi saptandi. Daha dnceki
INR degerlerinin normal olmasi ve sadece son 1 yildir gelisen hipermenore, dis eti kanamasi ve spontan
epistaksis disinda kanama 6ykisi olmamasi nedeniyle hastada edinilmis faktor VIl eksikligi disintld.

Sonug: Edinilmis faktor VII eksikligi cok nadir goriilen bir durum olmakla beraber, daha 6nceki degerleri
normal olup tekrarlayan tetkiklerde PT uzamasi ve INR yliksekligi saptanan hastalarda her zaman akilda
tutulmaldir.
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P70-VON WILLEBRAND HASTALIGI TANISIYLA TAKiP EDILEN HASTALARIMIZIN
RETROSPEKTIF DEGERLENDIRILMESi: TEK MERKEZ DENEYiMi

Aysenur Arslan?, Zuhal Demircit, Fatma Keklik Karadag?, Hale Biilbiil}, Nur Akad Soyer?, Giiray
Saydam?, Fahri Sahin®

Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Von Willebrand hastaligi (VWH) von Willebrand faktorin (VWF) kantitatif veya kalitatif
bozuklugu nedeniyle olusan, otozomal gegis gosteren kalitsal bir kanama bozuklugudur. Eksik veya
defektif VWF, karakteristik olarak etkilenmis bireylerde mukokiitandz kanama gibi hafif ve orta
derecede kanama semptomlarina neden olur. Hastalarda menometroraji, epistaksis, diseti kanamalari,
mindr travmalar sonrasi uzamis kanamalar, postpartum kanamalar ve gastrointestinal sistem
kanamalari gdzlenebilir. insidans calismalarinda genel popiilasyonun %1’ni etkiledigi gdsterilmis olsa
da etkilenmis bireylerin yaklasik %10’luk kismi semptomatik izlenmektedir.

Yontem: Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi’'nde takip edilen vWH tanili 125 hasta retrospektif
olarak degerlendirildi. Hastalarin yasl, cinsiyeti, vVWH tipi, kanama 6zellikleri ve tedavileri her hasta i¢gin
ayri ayri kaydedildi.

Bulgu: Takip edilen vWH tiplerine bakildiginda hastalarin %78.4’G kadin, % 21.6’si erkekti. Yas
ortalamalari 33,2 (19-73 yas) idi. Hastalarin %32’si Tip I, %20’si Tip 1l, %24’ Tip Il ve % 24’0 dusik vVWF
olarak degerlendirildi. Kanama parametreleri ayri ayri degerlendirildi. En sik gbzlenen kanama sekilleri
mukozal kanamalardi. Hastalarin hayatlarinin bir déneminde ya da daha fazla sayida olmak Ulzere
%60.8’inde menoraji dahil mukozal kanamalar, %29.6’sinda ekimoz ve %13.5’inde eklem kanamasi
gelistigi gozlendi. Kanama tipleri ayri ayri degerlendirildi. Hastalar tek tip kanama sekli (ekimoz,
mukozal kanamalar, menoraji, eklem kanamasi gibi), iki tip ve U¢ ve daha fazla odakta goézlenen
kanamalar olarak 3 gruba ayrildi. Hastalarin %40.8’inde tek, %28.8’inde iki, %$19.2’sinde ise 3 veya daha
fazla kanama sekli bulunmaktaydi. Hastalarin %11.2’si tani sirasinda asemptomatik olup rutin yapilan
tetkikleri sonucunda tani almislardi. 98 kadin hastanin %70.4’linde menoraji mevcuttu. Hastalarin
%58.4' i kanadikga faktor tedavisi almisti, 6 hasta ise proflaksi tedavisi altinda izlenmekteydi. Poliklinik
takipleri siiresinde ve 6ncesinde hastalarin %401 faktor replasmani, %12.8’i desmopressin, %57.6’sl ise
transamin ile tedavi edilmisti.

Sonug: VWH genetik, klinik ve laboratuvar bulgulari olarak hafiften agir forma dogru degisen heterojen
bir grup hastaligi tanimlamaktadir. VWF molekiliindeki eksikligin derecesi ve bozuklugun tipine gore
farkh ozellikler gostermektedir. VWH tiplerinin ayirt edilmesi ve hastalarin dizenli takibi genetik
danisma ve bireysellestiriimis tedavi gereksinimleri agisindan 6nemlidir. Ozellikle menometroraji
yakinmasi olan kadinlarda demir eksikligi iliskili anemiyi de dnlemek adina vWH akla gelmelidir.
Tedavisinde hastaligin tipine ve kanamanin siddetine gore tek tek ya da kombine olarak lokal
hemostatikler, antifibrinolitikler, Ostrojen-progesteron kombinasyonlari, desmopressin ve faktor
replasman tedavileri kullaniimaktadir.
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P71-HEMOFiILI’DE INTRAKRANIYAL KANAMA: 3 OLGUNUN SUNUMU

Aysenur Arslan?, Zuhal Demircit, Giiray Saydam?, Fahri Sahin®
Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Hemofili, X’e bagh resesif gecis gosteren dogumsal bir kanama bozuklugudur. Farkindaligin
artmasi ve kisiye dzel profilaksi uygulamalari ile hemofilide genel sagkalim artmistir. ilerleyen yasla
birlikte hipertansiyon gibi komorbid hastaliklar artmakta ve intrakranial kanama sikliginda artisa
gozlenmektedir. Bu yazimizda intrakranial kanama gegiren bir agir hemofili A, bir orta hemofili B ve bir
hafif hemofili B olgusu retrospektif olarak degerlendirildi.

Bulgu: OLGU 1: 5 yasinda agir hemofili A tanisi alan ve profilaksi altinda izlenen 52 yasinda hasta
basagrisi ve ylirime gliclUgl sikayetiyle acil servise basvurdu. Travma 6ykisi yoktu. Fizik muayenede
bilinci agik, kooperasyonu kisitliydi. Yer, zaman ve kisi oryantasyonu yoktu. Kranial bilgisayarl
tomografi (BT)'de ventrikiile acilan intraparankimal kanama saptandi. Hastanin faktér 8 (F8) dizeyi
%0.7 olup F8 inhibitori negatifti. Hastanin F8 diizeyi baslangicta %100 hedeflendi. Hastaya insan
kaynakl F8 preparati baslandi. 72. saatte gekilen kontrol goriintilemede kanama alaninin kiigildigi
izlendi. F8 diizeyi %80 hedeflenerek tedaviye devam edildi. 7. glin muayenesinde oryantasyonu ve
kooperasyonu mevcuttu. Faktér dozu asamali olarak azaltilarak 21 glin devam edildi. 21. glinde bilinci
acik, oryantasyon ve kooperasyonu bulunan ve yiriimeye baslamis olan hasta salah ile taburcu edildi.
OLGU 2: 6 yasindayken orta hemofili B tanisi almis 54 yasinda hasta kanadikca tedavi almaktaydi.
Hipertansiyon o6ykisld bulunan hasta uyku halinde iken jeneralize tonik klonik nébet farkedilmesi
Uzerine acil servise getirilmisti. Kranial goriintilemede sag paryetal kortekste 3 cm ¢capinda hematom
izlendi. Norolojik disfonksiyonu bulunmuyordu. Hastanin baslangi¢ faktor 9 (F9) diizeyi %100
hedeflenerek insan kaynakli F9 preparati baslandi. 12. saatte goriilen kontrol goriintiilemede hematom
boyutunun 4cm’ye progrese oldugu goriildi ancak 72. saat kontrol gériintiilemede hematom 1cm’ye
gerilemisti. Faktor tedavisine hedef faktor dizeyi tedrici olarak azaltilarak 18 giin devam edildi. Hasta
norolojik defisit olmadan salah ile taburcu edildi. Hasta profilaksi programina alinarak takiplerine
devam edildi. OLGU 3: 5 yasinda tani alan F9 diizeyi %7.2, F9 inhibitori negatif olan kanadik¢a tedavi
alan 47 yasindaki olgumuz sol kolda uyusma ve gii¢siizllk sikayeti ile acil servise basvurdu. 8 yil 6nce
gecirilmis nazofarinks kanseri 6ykiisii olan hasta kemoterapi ile kiir sonrasi tedavisiz izlenmekteydi.
Hastanin kranial BT ile gériintiilemesinde sag parietotemporal bolgede 2.5 cm ¢apinda intraparankimal
kanama saptandi. Hipertansiyon 6ykiisi olan hastada hipertansif kanama disliniildid. Hastanin F9
diizeyi %100 olarak hedeflendi. 72. saat kontrol gorintilemede hematom alaninin 1 cm altina
geriledigi izlendi, asamali olarak doz azaltildi. 21.glinde klinik semptomu bulunmayan ancak kontrol
gorintilemesinde hematom boyutunun 4 cm ¢apina blytudigi gozlenen hastanin F9 diizeyinin %80
diizeyine cikilmasi hedeflendi. izlemde hematom boyutunun kiiciildiigii gorildii. Tedavi 21 giine
tamamlandi. Klinik nérolojik defisiti olmayan hasta rutin proflaksi programina alindi.

Sonug: Hemofilide merkezi sistem kanamasi en énemli liim nedenlerinden biridir. Ozellikle ilerleyen
yas ve komorbid hastaliklari olan hastalarda daha sik goriilme egilimindedir. Hemofili hastalarinin
erken taninmasi ve kanamanin erken tespiti hayati rol oynamakta olup morbidite ve mortalitenin en
onemli unsurunu olusturmaktadir. Faktor tedavilerinin kontrollii ve en erken dénemde baslanmasi
norolojik defisit gelisimini ve mortaliteyi azaltmaktadir. Hemofili hastalarinda nérolojik semptom
varliginda hasta hizlica kanama agisindan degerlendirilmeli, takip ve tedavi igin en kisa slirede referans
merkeze yonlendirilmelidir.
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P72-VAKALARLA FAKTOR X EKSIKLiGi

Yusuf Ulusoy?, Ziihal Mehrekula?, Hale Biilbiil*, Eren Arslan Davulcu?, Giiray Saydam?, Fahri Sahin?
'ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bili Dali, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Faktor X (F X) eksikligi genel toplumda 1:1 milyon gibi bir oranla nadir gorilen resesif gegisli bir
kanama bozuklugudur. Pihtilasma yolaginda ortak yoldaki ilk enzim olan F X'un eksikliginde hayati
tehdit eden kanamalar gorilebilmektedir. Faktor dizeylerinin %1’in Gzerinde oldugu vakalar daha hafif
seyreder ve ileri yaslarda tani alirlar. Polikinigimizde takipli F X eksikligi olan hastalarimizi sunuyoruz.

Yontem: Bu calismada, Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Ege Eriskin Hemofili Unitesinde takip ve tedavi
edilen 3 Faktor X eksikligi hastasini geriye doniik olarak hasta dosyalarindan degerlendirdik. Tani alma
yaslari, faktor dizeyleri ve klinik bulgulariyla birlikte 1 vakada da cerrahi girisim dncesi uygulanan
tedaviyi kaydettik.

Bulgu: Birinci hastamiz 38 yasinda kadin, 25 haftalik gebe iken tarafimiza basvurdu. Hasta adet
kanamalarinin uzun olmasi lGzerine 17 yasindayken baska bir merkez tarafindan tetkik edilmis ve F X
eksikligi tanisi almistir. Ozgecmisinde dis eti kanamalari ve daha dnceki abortus sonrasi uzamis kanama
oykisl vardi. Bagsvurusunda 15 giin 6nce sol dizinde cilt alti hematom gelistigini ve taze donmus plazma
(TDP) verildigini ifade etti. Hastanin ablasinda da F X eksikligi bulunmaktaydi. F X aktivitesi %0.8 ve F X
inhibitdrld negatif olan hastaya dogumda TDP verilmesi planlandi ancak hasta dogumunu baska bir
merkezde yaptirmaya karar vererek takibimizden cikti. ikinci hastamiz 25 yasinda kadin, tiip bebek
amagli ovaryan stimilasyon sonrasi cerrahi islem Oncesi yapilan tetkiklerinde aktive parsiyel
tromboplastin zamani (aPTT) (64.1 sn) ve protrombin zamani (PT) (60.4 sn) uzun ¢ikmasi Uzerine
tarafimiza basvurdu. Tetkikleri sonucunda F X aktivitesi %12,3 saptanan hastaya F X eksikligi tanisi
konuldu. Hasta kanama diyatezi tariflemedi. Daha sonra yapilan tetkiklerinde lupus antikoagtlani
pozitifligi saptandi, F X inhibitéri bakilamadi. Antifosfolipid antikor sendromu agisindan romatoloji
goriisi alinan hasta ardindan takibimizde cikti. Uglincii hastamiz 41 yasinda kadin, histerektomi dncesi
yapilan tetkiklerinde aPTT (57.9 sn) ve PT (31.5 sn) uzamasi olmasi lzerine basvurdu. Ozgeg¢misinde
uzamis adet kanamasi, dogum sonrasi ve dis cekimi sonrasi beklenmedik kanama 6yktsi vardi. Yapilan
tetkiklerinde F X aktivitesi %0.2 saptanan hastaya F X eksikligi tanisi konuldu. Hastaya operasyon dncesi
15-20 ml/kg dozunda TDP verildi, operasyon sonrasi kanama durumuna gore geregi halinde 6 ml/kg
dozunda TDP devam edildi ve hasta kanama komplikasyonu olmadan opere oldu. Menometroraji igin
hastaya basvurdukca ve geregi halinde TDP replasmani ve traneksamik asit verildi. Siddetli kanama
durumlarinda kullaniimak Gzere protrombin kompleks konsantresi (PCC) igin ilag raporu diizenlense de
bu ilaca ihtiyac¢ olacak kanamasi olmadi.

Sonug: F X eksikligi hafif hastalikta tesadiifen veya cerrahi girisim dncesi testleri ile tani alirken, 6zellikle
faktor aktivitelerinin %1’in altinda oldugu durumlarda ciddi kanamalar klinige yansir. Kanama veya
cerrahi girisim durumlarinda tedavide TDP replasmani, PCC kullanilirken, mindér ve mukozal
kanamalarda ve 6zellikle fibrinolitik aktivitesi yliksek bdlgelerin (epistaksis, gingiva kanamasi vs.)
kanamalarinda traneksamik asit kullanilmaktadir. F X'un yarilanma Omrinin 40 saat oldugu
disinuldtuginde TDP, 15-20 ml/kg yiikleme sonrasi 12 saatte bir 6 ml/kg dozunda olacak sekilde
uygulandiginda ¢cogu kanama durdurulabilir ve cerrahi girisimler uygulanabilir. Agir ve kontrol altina
alinamayan kanamalarda PCC giinde bir kez 20-30 IU/kg 6nerilmektedir. Plazma kaynakh F X Grinl de
2008’den bu yana bulunmaktadir ancak hentiz tilkemizde ruhsat ve geri 6demesi bulunmamaktadir.
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P73-AFiBRINOJENEMi SADECE KANAMA iLE Mi SEYREDER?

Vehbi Demircan?, Abdullah Karakus?, Orhan Ayyildiz*

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Amag: Afibrinojenemi, yaklasik 1:1 000 000 siklikta goriilen, otozomal resesif gecis gosteren nadir bir
kanama bozuklugudur. Bir ¢ok ebeveyn arasinda akraba evliligi vardir(1,2). Klinigi hafif seyirli
kanamalardan hayati tehdit eden ciddi kanamalara kadar degiskenlik gosterir. Kanamalar agirhkli
olarak ekimoz, eklem i¢i kanamalar ve cilt alti hematomlar olarak karsimiza g¢ikar(3,4). Kalitsal
hipofibrinojenemide c¢ogunlukla siddetli kanamalar goriilmekle birlikte, bu olgulara az da olsa
trombozlarin eslik edebilecegi bildiriimektedir(5). Bizde bu sunumumuzda, birinde trombozun
onplanda oldugu iki afibrinojenemi vakasi hazirladik.

Bulgu: Olgu sunumu: Birinci olgumuz 21 yasinda erkek hasta dogustan itibaren ara ara kanama ve
ekimozlari olmus. Yedi yasinda iken diisme sonucu gluteal bélgede hematom gelisince tetkik edilmis.
Protrombin zamani(ptz), Aktive parsiyel tromboplastin(aptt) zamani yilksek, fibrinojen 6l¢clilemeyecek
kadar dislik bulunmus. Hasta fibrinojen disikligi nedeniyle takibe alinmis. Hastaya ara ara taze
donmus plazma(TDP) verilmis. Genelde kanama ile basvuran hastanin 2018 yilinda ayak 4 ve 5.
parmaginda morarma sikayeti olunca dis merkeze basvurmus. Periferik arter hastaligi nedeniyle opere
edilmis. Hasta bizim merkeze greft trombozu nedeniyle basvurdu. Embolektomi yapilan hastanin greft
yerinde hematom gelisti. Takiplerinde trombozu tekrarlayan hastaya amputasyon yapildi. Hasta
kanama ve tromboz acisindan yakin takibe alindi. Haemocomplettan baslanan hastanin takipleri
devam ediyor. ikinci olgumuz gebe hasta olup 35 yasinda. Hastaya 23 yasinda uzamis kanama siiresi ve
yara iyilesmesinde gecikme sikayetleriile afibrinojenemi tanisi konulmus. Daha 6ce 6 kez disik 6ykisu
olan hastanin kizkardesindede afibrinojenemi tanisi olup kanama durumlarimda taze donmus plazma
verilmis. Kan degerlerinde ptz ve aptt 6lclilemeyecek kadar yiksek, fibrinojen ise dlglilemeyecek kadar
distk bulunmus. Hasta 7.gebeliginde klingimize basvuran hastanin fibrinojen dizeyi vyine
Olcllemeyecek kadar disiik saptandi. Gebeligin 4. haftasinda olan hastanin diger kan degerleri normal
olup 50 kilogram oldugundan hafta da 2 kez 2 gr fibrinojen konsantresi baslanildi(Haemocomplettan
P). Haftalik fibrinojen kan diizey takibi yapildi. Kanama ve tromboz riskinden dolayi yakin takip edilen
hastanin fibrinojen diizeyleri 100-150 mg/dl arasinda tutuldu. Gebeligin 27 . Haftasinda vajinal kanama
nedeni ile bagvuran hastanin fibrinojen seviyesi 113 mg/dl olmasina ragmen giin asiri fibrinojen destegi
saglandi. Hastanin 29. hafta da prematir dogumu gerceklesti. Gebelik sonrasi kanama problemi
olmayan hastanin fibrinojen destegine devam edildi. Gebelik sonrasi anne ve bebegin saglk durumu
iyi sekilde takip edilmektedir.

Sonug: Tartisma ve sonug: insan fibrinojeni (pithtilasma faktérii 1), merkezi olarak g disilfiir bagiyla
baglanan iki simetrik yaridan olusan 340 kD heksamerik glikoproteindir(6). Fibrinojen plazmada
yaklasik 200 ila 400 mg / dl konsantrasyonunda olup en yiksek plazma koagtilasyon faktorudir(7).
Afibrinojenemi nadir gorilen kalitsal otozomal resesif bir duruma bagli dolasimdaki fibrinojenin
yoklugudur. Hipofibrinojenemi dolasimdaki fibrinojenin <150 mg / dl olmasidir. Disfibrinojenemi ise
islevsiz bir fibrinojen molekilinin varhgi olarak tanimlanir. Konjenital afibrinojemide, kanama genelde
neonatal dénemde ortaya cikar. Oliimciil olabilen gébek kordon kanamasi vakalarin yaklasik yiizde 60-
85'inde ilk prezentasyondur (8,9). Afibrinojenemisi olan bireylerde, cilt, gastrointestinal sistem, idrar
yolu veya merkezi sinir sisteminde kanama ile basvurabilirler ve semptomlar daha ileri yasta ortaya
¢ikar. Eklem kanamasi nadirdir. Bazi kadinlarin menorajisi vardir ancak bazilarinda yoktur. Gebelige
bagh kanama (antepartum veya postpartum) ortaya cikabilir. Dalak rlptiiri bildirilmistir. Tromboz,
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ozellikle fibrinojen replasman tedavisinden sonra ortaya ¢ikabilir(10,11). Konjenital fibrinojen
bozuklugu olan bireylerin ¢ogunda tromboz yoktur, ancak arteriyel ve vendz trombotik
komplikasyonlar da bildirilmistir(8). Bu hastalarda kanama ataklarinda fibrinojen konsantreleri,
kriyopresipitat ve taze donmus plazma kullanilir(12,13). Fibrinojen konsantreleri; viral olarak inaktive
edilmis olmasi, kicik hacimlerde verilmesi, dislik alerji riskinden dolayl ana secenektir(14). Tedavi
kilavuzlarinda fibrinojemili hastalarda kanamalarda hedeflenen fibrinojen seviyesinin hemostaz
saglanana kadar >100 mg/dl, kanama ylzeyi iyilesene kadar >50 mg/dl olmasi dnerilmektedir(15).
Bizim vakalarimizdan da birincisi sik sik kanama sikayeti ile basvurmasina ragmen tromboz gelisti ve
bunun sonucunda parmak amputasyonu yapildi. ikinci vakada ise 6 diisigii olan gebede kanama
acisindan yakin takip edilip haftalik tedavilerle dogumu saglikli olarak gergeklestirildi. Sonug olarak
afibrinojenmili hastalarda kanama agisindan dikkatli olmak ve takiplerinde trombozuda g6z ardi
etmemek gerekir.
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P74-FAKTOR 5 EKSIKLiGi VE FAKTOR 8 EKSiKLiGi OLAN HASTADA KORONER
BYPASS CERRAHISI : OLGU SUNUMU

Dervis Murat Akkurd?, Salih Serta¢ Durusoy?, Handan Haydaroglu Sahin?, Vahap Okan?

'Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji B&limii

Amag: Kombine faktor 5 ve faktor 8 eksikligi olan hastalarda , izole faktor eksikligi olanlara goére daha
hafif ve orta siddette kanamalar olur. Kanamalar genellikle cerrahi , travmalar sonrasi gorlir.
Kanamalar sonrasinda taze donmus plazma ve trombosit aferez verilmesi onerilir. (1,2,3). Biz de Faktor
5 ve Faktor 8 eksikligi olan koroner bypass yapilmis bir olgumuzu sunmak istedik

Yontem: 68 yas, erkek hasta Bilinen diyabet, hipertansiyon,benign prostat hiperplazisi, koroner arter
hastaligi olan hasta, aspirin, irbesartan , insilin kullaniyor. 2017 yilinda 6 ay tliberkiloz tedavisi alma
oykisl de mevcut. Faktor 8 ve faktor 5 eksikligi ile de hematoloji bélimizde takip edilmektedir. Faktor
5 dizeyi : ylzde 4 ,Faktor 8 diizeyi yizde 13, Viicut agirhgl 75 kg ,Hedef Faktor diizeyi %100 olarak
planlandi.Preoperatif hastane eczanesinde 40.000 — 50.000 (inite arasi faktor 8 rezerve edilmesi de
onerildi. Preoperatif Faktor 8 diizeyi, faktor inhibitor tayini, PT,aPTT bakilmasi énerildi.Faktor inhibitor
diizeyi negatif saptandi. 4000 Unite Faktor 8 yikleme, ilk 3 glin 2x2000 Unite , sonra 3x1500 ,sonraki
gilinler 2x1000 Unite olacak sekilde 15 giine tamamlanmasi planlandi. aPTT ve kanama takibine gore
faktor replasman dozlari 2x1500 idame olacak sekilde devam edildi. TDP 3x2 olarak replase
edildi.Kanamas! oldugunda aferez trombosit destegi de verildi. Kalp damar cerrahisi tarafindan
klopidogrel 75 mg verildi. BPH siI olan , glob vesicale gelisen hastaya sonda takildi. Takiplerinde
hematiiri gelisti. TDP ler sonrasi yiklenmesi olan,kreatin seviyesi normalden 2 mg/dl ye kadar yikselen
,efor dispnesi gelisen, hastaya dilretik inflizyon verildi. Yanit alinamayan, sol akcigerde eflizyonu
gelisen hastaya gogis cerrahisi tarafindan plérekent takildi. Transuda-eksuda agisindan érnekleme de
gonderildi. Mikobakteri saptanmadi, basil gérilmedi. Plorekentden geleni de kanli olan hastaya ve
hematiirisi olan hastaya 2x 1500 (inite faktor replamani, TDP ler ve aferez trombosit destegi idame
olarak devam edildi. Hastaya ampirik Piperasilin Tazobaktam ve levofloksasin de baslandi. Postoperatif
glnlik PT, aPTT, INR takipleri de yapildi. Nefroloji tarafindan hemofiltrasyon onerildi. Ancak
hemodinamisi uygun olmayan hastanin isleme alinmasi uygun goriilmedi. Yiiksek doz dilretik
inflizyona yanit veren kanamasi kontrol altina alinan, takiplerinde kreatinleri gerileyen, idrar cikisi
baslayan,akciger infiltrasyonlari dlizelen, saturasyonlari diizelen hasta ,poliklinik kontroll énerileriyle
taburcu edildi.

Sonug: SONUC Kombine faktor 5 ve faktor 8 eksikligi olan hastalarda, izole faktor eksikligi olanlara gore
daha hafif ve orta siddette kanamalar olur. Kanamalar genellikle cerrahi , travmalar sonrasi
gorilir.Faktor 5, trombosit ylizeyinde de bulundugundan kanamalar oldugunda taze donmus plazma
ve trombosit aferez replasmani 6nerilir .Replasmanlar sonrasi hastalarda, voliim yiklenmesi 6nemli bir
komorbiditedir (1,2,3).Hastamizda da eklem ici kanama oOykisi, eklem deformiteleri yoktu. Ancak
cerrahi sonrasi kanamasi oldu. TDP ve aferez trombosit replasmani yapildi. TDP replasmanlari sonrasi
volim yilklenmesi sonrasi dilretik destegi,ve yetersiz kalmasi durumunda hemofiltrasyon ihtiyaci
dikkatle takip edilmelidir. 1.Peyvandi F et all Br J Haematol 1998; 100:773. 2.Mumford AD, Ackroyd S,
Alikhan R, et al. Guideline for the diagnosis and management of the rare coagulation disorders. Br J
Haematol 2014; 167:304. 3.Mansouritorgabeh H, et al. Haemorrhagic symptoms in patients with
combined factors V and VIII deficiency in north-eastern Iran. Haemophilia 2004; 10:271.
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P75-HEMOFiILI A HASTASINDA BILATERAL VARIKOSELEKTOMI : OLGU
SUNUMU

Dervis Murat Akkurd?, Ahmet Erbagci?, Vahap Okan®

!Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji B6limii, 2gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Uroloji
Bolimii

Amag: Hemofili hastalarinda , her tirli cerrahi islemler , yeterli faktor replasmanlari sonrasinda
glvenle yapilabilmektedir. Bilateral varikoselektomi yapilan bir hemofili A olgumuzu sunmak istedik

Yontem: A.K.E22 yasinda erkek hastaHemofili A tanisi ile hematoloji klinigimizce takipli hastaKasiklarda
sislik sikayeti sonrasi yapilan doppler usg de sag testis 18 cm3 sol testis 18 cm3 saptanmis. Pampiniform
pleksus venlerinin kalibrasyonu sagda 2,3 — solda 3,2 mm 0l¢lilms olup valsalva manevrasiile bilateral
grade 3 refli akim 6rnekleri izlenmistir.Viicut agirhgi : 90 , Faktor 8 diizeyi : %2 , Hedef Faktor %100,
Faktor inhibitor diizeyi negatif. 4500 (inite faktor 8 yiikleme, 3 glin 2x 2000, 3 giin 2x 1000 {nite faktor
8 idame olarak verildi. Kanama ve komplikasyon izlenmedi.

Sonug: Hemofili hastalarinda yeterli diizeyde faktor diizeyi saglanmasi ile cerrahi veya tibbi girisimler
givenli bir sekilde yapilabilir. Faktor verilmesi icin gerekli doz ve siire, hemofilininsiddeti ve cerrahi
islem veya girisimin tipine baglidir .Biz de komplikasyonsuz gegcirilen, kanamasi kontrol altina alinmis
olan biyiik cerrahi islem geciren olgumuzu sunduk.
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P76-HEMOFiLI A TANILI HASTADA POSTERIOR FOSSA CERRAHISI;
PERIOPERATIF YONETIM

Asli Dilara Kip?, Fatma Keklik Karadag?, Hiiseyin Biceroglu?, Ali Karadag®, Giiray Saydam?, Fahri
Sahin?

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, i¢c Hastaliklari Ana Bilim Dali, izmir, Tirkiye, 2Ege Universitesi
Tip Fakiiltesi Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali, izmir, Tuirkiye, 3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi,
Beyin ve Sinir Cerrahisi Ana Bilim Dali, izmir, Tirkiye, *Saglik Bilimleri Universitesi Tepecik Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Klinigi, izmir, Tiirkiye

Amag: Giris: Hemofili A, faktor VIII eksikligi sonucunda gelisen X’ e bagh gecis gdsteren kalitsal kanama
bozuklugu olup yaklasik 5.000-10.000 erkek dogumunda bir olarak gorilmektedir. Klinik olarak
hemartroz ve kas i¢ci hematomlar basta olmak Uzere gesitli kanamalarla izlenmektedir. Faktor
replasman tedavilerinin olmadigi yillarda hemofili hastalari ciddi kanamalarla erken yaslarda
kaybedilirken gliniimtizde hemofili hastalarinin yasam beklentisi toplumdaki hastaliksiz bireylerle
benzerdir. Agir hemofili tanisi alan hastalarin énemli bir kismi 65 ve Ustlindeki yaslara ulasabilmektedir.
Burada tedavisiz izlemde olan ileri yas hemofili A olgusuna perioperatif yaklasim ile ilgili deneyimimizi
sunmaktayiz.

Bulgu: Olgu: 63 yasinda erkek hasta bulanti, kusma ve denge kaybi ile beyin cerrahisi klinigine
basvurdu. Kranial goriintilemede posterior fossada kitle saptandi (resim-1. A,B). Hastanin
0zgecmisinde yedi yasinda slinnet sonrasi kanama ile hemofili tanisi kondugu (tipini bilmiyor) ancak
hastanin takiplerine devam etmedigi hi¢ faktor replasmani almadigi 6grenildi. Birkag kez Giriner kanama
ve epistaksis ile hastaneye basvurmus ve her seferinde faktor replasmani yapilmadan klinik diizelme
gbzlenmis. Hastanin rutinlerinde aPTZ 41.2 sn saptandi acil operasyon planlandigi icin faktor dizeyi
calisiimasi icin 6rnek kan alindiktan sonra sonuglanincaya kadar 15-20 mg/kg dozdan TDP replasmani
yapildi. Faktor VIII diizeyi %8.6 saptandi. Operasyon 6ncesi faktor diizeyinin %100 e ¢ikarilmasi, preop
1 saat 6nce 50 1U/kg faktor bolus infliizyon yapilmasi, 12 saat sonra 30 IU/kg ve 24 saat sonra 20 IU/kg
faktor VIII replasmani yapilmasi planlandi. Basaril bir cerrahi ile kitle eksizyonu gerceklestirildi (resim-
1. C,D). Postop takiplerinde sorun yasanmayan hastanin operasyondan sonraki ilk 3 giin faktor dizeyi
%60-80; postop 7. giinde taburcu edildi. Poliklinik kontrollerine devam eden hastada 14. giine kadar
%50, 3. haftadan sonra %30-40 olacak sekilde replasman yapildi.

Sonug: Tartisma: Faktoér Grinlerinin erisilebilir olmasiyla hemofili hastalarinin yasam beklentisi yaklasik
10 kat artis gOstermistir ve yasam beklentisi arttikca onceden sik gorilmeyen tibbi ve cerrahi
problemleri olmaya baslamistir. Yasin getirdigi ylik bu hasta grubunda kronik hastaliklara egilim
yaratmakla birlikte sahip olduklari koagllopatik durumun buna etkisi hala tartisma konusudur. Tim
hemofili hastalarinin yaklasik %8’ini 65 yas Uistl hastalarin olusturdugunu gosteren galismalar vardir.
Burada sundugumuz olgumuzun da dahil oldugu ileri yas hemofili A hastalarinin perioperatif yonetimi
konusunda konsensus olusturulmus bir yaklasim yoktur ve arastirmaya acik bir alandir.
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P77-LABORATUVAR TESTLERI iNHIBITOR TANIMLAMADA YETERLI Mi?

Ayse Uysal', Nur Akad Soyer?
Balikesir Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji, 2. Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Amag: Aktive parsiyel trombin zamani (aPTT)’ yi tek basina uzatan nedenler faktor VI, IX, XI, Xl
eksiklikleri, faktor VIII' in dlstk oldugu von Willebrand hastaligi (vWH), unfraksiyone heparin tedavisi,
direkt faktér Xa ve trombin inhibitorleri, direkt koagulasyon faktérlerine karsi gelismis inhibitorler ya
da lupus antikoagulani gibi antikorlardir. Bu ayrimi yapmak igin ilk yapilan test karsim testidir. Karisim
testi, uzamis aPTT ve/veya protrombin zamani (PT) nedeninin faktor eksikliginden mi yoksa inhibitor
varligindan mi kaynaklandigini saptamada pratik ve laboratuvarlarda sik¢a kullanilan bir testtir. Biz de
bu bildiride aPTT’ si uzamis olup, karisim testleri ile diizelme olmayan ancak inhibitor varligini
gosteremedigimiz 2 vaka sunduk.

Bulgu: Olgu 1: Otuz bes yasinda kadin hasta, dis cekimi sonrasi uzayan kanamasi olmasi sonucu dahiliye
poliklinigine basvurmus. Yapilan hastanin tetkiklerinde aPTT’nin uzun c¢ikmasi (zerine hematoloji
poliklinigine sevk edilmis. Hastanin 6ykisiinde 3 yil dnce intramuskiler enjeksiyon sonrasi gluteal
bblgede ve 1 yil 6nce kan alma sonrasi tim 6n kola yayilan genis ekimoz olusma 6ykisi mevcut.
Mukokutan6z kanamalar disinda kanama oykiisi ve sikayeti bulunmuyor. Antikoagulan kullanimi
olmayan hasta aile oOykisiinde ise dedesinde kanama bozuklugu oldugunu bildiriyor. Fizik
muayenesinde ve tam kan sayiminda, biyokimyasal parametrelerinde patoloji olmayan hastanin aPTT:
35,5 (22,5-31,3) saniye, PT: 11,8 (10,9-14,7) saniye ve INR: 1 olarak saptandi. Karisim testi yapildi ve
aPTT 1 ve 2. saatte sirasiyla 27,7 ve 33,9 saniye olarak saptandi. Lupus antikoagulani negatif saptandi.
Faktor VI, IX, XI, Xl inhibitorleri negatif (<0.6 BU/mL) saptandi. vW antijeni ve ristotetin kofaktor
aktivite diizeyleri sirasiyla %66 ve %61 olarak degerlendirildi. Anti nikleer antikor (ANA) negatif olarak
saptandi. Faktor VIII, IX, XI, X1l dizeyleri>%70 olarak degerlendirildi. Kontrol karisim testi yapildi ve 2.
saatte aPTT hala uzun saptandi. Hastanin inhibitor tanimlanamadi. Olgu 2: 48 yasinda kadin hastaya
myoma uteri nedeniyle operasyon planlanirken operasyon oncesi yapilan tetkiklerinde aPTT uzun
saptanmasi Uzerine hematoloji poliklinigine basvurdu. Kanama 0Oykisli olmayan hastanin kronik
hastalik ve ila¢ kullanim 6ykisi yoktu. Fizik muayenesi, tam kan sayimi ve biyokimya tetkikleri normal
ve aPTT: 34,7 (22.5 — 31) saniye PT: 12 (10,9 — 14,7) saniye ve INR: 1 olarak saptandi. Karisim testi
yapildi. Sifirinci ve 2. saatlerde sirasiyla aPTT 36,3 ve 49,5 saniye olarak degerlendirildi. Antikoagulan
kullanim 6ykisi olmayan hastanin lupus antikoagulani negatif saptandi. Faktor IX dizeyi: %26, 7
saptanan hastanin faktér IX inhibit6éri (<0.6 BU/mL) negatif saptandi. Faktor VIII, X1, XIl normal olarak
degerlendirildi. Antifosfolipid antikorlari negatif saptandi. Kontrol tetkikleri de benzer saptandi.
Karisim testinde dizelme olmayan ve hafif hemofili B olarak degerlendirilen hastada inhibitor
tanimlanamadi.

Sonug: Karisim testi hasta plazmasi ile normal havuzlanmis test plazmasinin 1:1 oraninda karisimi ile
yapilan bir testtir. Karisimdan sonra %50’ den fazla diizelme olmamasi inhibitér varhgini distinddrdr.
Ancak bazi durumlarda inhibitorler 6zellikle ciddi faktor VIII eksikligi durumunda geg reaksiyon verirler.
Bu ylzden karisimin 2 saatlik inkiibasyon sonrasi degerlendirilmesi gerekir. Lupus antikoagulani gibi
fosfolipidlere karsi olan antikorlar ise erken donemde reaksiyon verir. aPTT’ de diizelme olmamasi
durumunda ilk olarak hastanin ilaglari sorgulanmali, daha sonra lupus antikoagulani, diger fosfolipid
antikorlar ve faktor VIII, IX, XI, Xl ye karsi gelismis inhibitérler bakilmalidir. Ancak bu vakalarda da
oldugu gibi inhibitér tanimlamasinin elimizdeki laboratuvar olanaklari ile yapilamadigi durumlar
olmaktadir
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P78-TROMBOSITOPENIK GEBE TAKiBI DENEYiMiMiz

Duygu Nurdan Avci?, Halil Korkut Daglar?

!Mersin Sehir Egitim Ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi, 2Mersin Sehir Egitim Ve Arastirma
Hastanesi Kadin Dogum Klinigi/Perinatoloji

Amag: Trombositopeni kadin dogum polikliniklerinden en sik konsiilte edilen kanama bozuklugu
nedenlerinden biridir. Ps6dotrombositopeni dislandiktan sonra en sk neden gestasyonel
trombositopenidir (%5-7). Immmiin trombositopeni (iTP), Trombotik trombositopenik purpura (TTP),
preeklampsi, eklamsi, gebeligin akut karaciger yetmezligi, HELLP sendromu diger trombositopeni
nedenlerindendir. Kadin dogum klinigi ile birlikte takip ettigimiz trombositopenili gebeler ile ilgili
deneyimimizi paylagsmak istedik.

Bulgu: 2019-2020 tarihleri arasinda trombositopeni tesbit ettigimiz gebeler takibe aldindi. Trombosit
degeri 150x10°%/I altinda olan hastalar trombositopenik kabul edildi. Tim hastalar her vizitte periferik
yayma ile degerlendirildi. Hastalarin takibe girdikleri trimesterler degiskenlik gosteriyordu. Hastalarin
%601 son trimesterde , cogunluguda dogum icin son kontrole geldiginde konsiilte edilmisti. 10 tanesi
bilinen ITP hastasi olup ortalama trombosit degerleri 40x10°%/I civarindaydi. Tim iTP hastalarinin %70’i
ek tedavi gerektirmeden komplikasyonsuz dogum eylemini tamamladi. Bir ITP hastasina dogum
oncesinde steroid tedavisi uygulandi, bir hastaya gestasyonel diabet olmasi nedeni ile intravenoz
immunglobulin( vig)%10 uygulandi. Bir iTP hastasinin birinci trimesterde trombositopenisi 20x10°%/I
altinda olmasi nedeni ile ivig tedavisi uygulandi ancak trombositopenisi direncgli sebat eden hastaya
ikinci trimesterde splenektomi operasyonu uygulandi (%10). Splenektomi sonrasinda trombosit degeri
90x10%/I yikseldi. Hasta dogum eylemini komplikasyonsuz tamamladi. Bir hastada HELLP sendromu (
hemolitik anemi ,artmis karaciger enzimleri, trombositopeni) gelisti. Taze donmus plazma, plazmaferez
ve destek tedavileri uygulandi ancak hasta exitus oldu. 4 hasta von willebrand tanisi aldi, 2 tanesi von
willebrand faktor replasmani ile komplikasyonsuz dogum eylemini tamamladi. konsiilte edilen 40
hastada (%40) psodotrombositopeni mevcuttu . 45 hasta (%40) gestasyonel trombositopeni tanisi ile
takip edildi. 5 hastada trombosit sayisi ortalama 50x10%/1 idi, dogum eylemi dncesi bu hastalara
trombosit replasmani uygulandi, herhangi bir komplikasyon gelismedi. TiUm hastalar dogum eylemine
kadar aylik hemogram ve periferik yayma ile takip edildi. Dogum seklinin nasil olacagl trombosit
degerinden bagimsiz olarak kadin dogum hekimi tarafindan belirlendi.

Sonug: Trombositopeni gebelikte sikca gorilen kanama diatezi sebeplerinden biridir. Bu hastalara
multidisipliner yaklasiimasi gerekmektedir. Riskli hastalar; perinatololoji, hematoloji, anestezi ve
neonatoloji ekibi tarafindan birlikte degerlendrilmelidir. Bélimler arasindaki iletisim takipte en 6nemli
unsurladan birini olusturmaktadir.
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P79-HEMOFiLi HASTALARININ YUZLESTiGi ONEMLiI GERCEKLERDEN BiRi;
KANSER

Fatma Keklik Karadag', Aysenur Arslan?, Giiray Saydam?, Fahri Sahin®

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz
Merkezi, izmir, Tirkiye

Amag: Glinimuzde tedavi ve bakim hizmetlerindeki gelismelerle birlikte hemofili A ve B hastalari da
hemofili olmayan toplum bireyleri ile benzer sekilde yaslanmaktadir. ilerleyen yasla birlikte hemofili
hastalari kalitimsal kanama bozukluguna bagh gorilen artropati, hepatit gibi morbiditelerin disinda yas
ile dogrudan iliskili olan kardiyovaskiler hastaliklar, kanser gibi gesitli kronik hastaliklarla da karsi
karsiya kalmaktadirlar. Bu ¢alismada klinigimizde takipli olan kanserli hemofili olgulari sunulmustur.

Yontem: Ege eriskin hemofili ve tromboz merkezinde takip edilmekte olan hemofili a ve b hastalari
degerlendirilmis olup kanser tanisi olan hastalar ¢alismamiza dahil edilmistir. Kanser tanisi olan 7
hastanin geriye doniik olarak dosyalari incelenerek sosyodemografik durumlari, hemofili tipi, faktor
dizeyleri, faktor replasman durumlari, komorbiditeleri, aldiklari kanser tani ve tipi, verilen tedaviler ve
son kontrol tarihleri kaydedilmistir.

Bulgu: Yas aralig1 46-64 yil olan kanser tanili 2 hemofili B ve 5 hemofili A hastasinin verileri (tablo-1)
degerlendirilmistir. Hastalardan 2 tanesi kolon kanseri tanisi almistir (olgu-1 ve 5). Her iki hasta da
basarili cerrahi sonrasi kemoterapi almis olup halen izlemdedirler. Hematolojik kanseri olan 1 hasta
bulunmaktaydi. Bu hasta (olgu-3) 18 yasinda iken akut myeloid l6semi tanisi almis olup 7+3
kemoterapisi ardindan yuksek doz Ara-c tedavisi verilerek remisyona girmistir ve 2008 yilindan beri
remisyonda izlenmektedir. Nazofarinks karsinomu tanisi almis olan 1 hasta, hafif hemofili b nedeni ile
izlemimizde olup 2011 yilinda fakt6ér replasmani sonrasi opere edilmis ardindan kemoterapi almistir.
Akciger kanseri tanisi olan 1 hasta bulunmaktaydi (olgu-7) ve bu hasta metastatik beyin timorindn
rezeksiyonu ile tani almistir. Hepatoselliiler karsinomu olan 1 hasta hepatit c ye bagh karaciger sirozu
ile takipte olup agir hemofili a taniliydi (olgu-4). Child-C karaciger sirozu olan bu olgu hepatik yetmezlik
ve sepsis nedeni ile kaybedilmistir. Higbir hastada inhibitor izlenmemistir.

Sonug: Cagimizda giderek artan siklikta gorilen kanser yaslanan hemofili hastalarinda da daha sik
olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Tani icin gerekli olan tetkikler esnasinda, cerrahi siirecinde veya tedavi
icin gerekli olan kemoradyoterapi siirecinde bu hastalarda kanama sikligl artmaktadir. Hemofili tanil
kanser hastalarinin yonetimi mutlaka multidisipliner olarak deneyimli merkezlerde titizlikle
ylruttlmelidir.
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P80-ERISKIN YASTA YUKSEK TiTREDE iINHIBITOR GELISEN VE iNHIBITOR
TITRESI SPONTAN GERILEYEN HEMOFiLi A OLGUSU

Emine Eylem Genc!

!Batman Bolge Devlet Hastanesi

Bulgu: Hemofili benign hematolojik bir hastalik olmasina ragmen uygun takip edilmediginde mortalite
ve morbiditesi yiksek bir hastaliktir . Uzun siire ve ardisik faktor uygulamalari veya genetik sebeplerle
inhibtér gelisimi olabilmektedir . inhibitér gelisimi sonrasi hastanin immiintolerans tedavisi , bypass
edici ajanlarla tedavi ve profilaksi ihtiyaci gelisebilmekte . Hastaligin tedavi maliyeti artmakta ; ayni
zamanda yakin takip ve tedavi gerekliligi ile hastanin hayat kalitesinde disme izlenmektedir.
Klinigimizde halen hematiri sebebiyle takip edilen agir hemofili A olgusu tedavi iliskili gelisen inhibitor
komplikasyonu ve komplikasyonun seyrini tartisma amaciyla sunulmaktadir. Olgumuz 46 yasinda erkek
agir hemofili A tanisi ile takipli (faktor 8 diizeyi <%1) . Tekrarlayan kanamalar sonrasi sag dizinde
hemofilik artropati sebebiyle artroskopik cerrah oykisi ve ek olarak hayati tehdit edici kanamalar
sebebiyle ardisik seferler, yliksek doz faktor 8 replasmani alma 6ykisu vardi . Hastanin soygecmisinde
inhibitdérli hemofilisi olan akrabasi yoktu. Hastamizda ilk kez 42 yasinda Universite hastanesi
laboratuarinda yapilan o6lgimlerde faktor 8’e karsi inhibitor gelistigi saptanmisti ve diizeyi 60
BU(Bethesda Unitesi) olarak gelmisti . Hastanemiz sartlarinda immiintolerans tedavisi
uygulanamamakta olup hasta da sosyal sebeplerle immintolerans tedavisi icin Ust merkeze
basvurmadi ve uzun sire takibe gelmedi. Sonrasinda rektal kanama ile basvuran hastaya kanama
sebebiyle 1000/kg/glin 12 saatte 1 faktor 8 bypass edici ajanlarla tedavi edildi ve inhibitoér dizeyi yine
ayni merkezin laboratuarinda yapilan dlgiimde 3 ay icinde 42 BU 'ne geriledigi gériildii. Halen yiiksek
dizeyli inhibitor titresi olan ve kanama riski yiksek olan hastaya 1 yil siireyle haftalik 4500 G faktor 8
bypass edici ajan ile profilaksi uygulandi . Takipte ayni laboratuardan yapilan élgiimde faktér 8 inhibitor
diizeyi 6lciimde 16 BU 'ne geriledigi gorildii.

Sonug: Dlsuk titreli ve dastk yanith inhibitorlerin  kendiliginden kaybolabildigi bilgisi giincel
kilavuzlarda gecerliligini korumaktadir. Takibi sirasinda yuksek titrede inhibitor gelisen olgumuzda
faktor 8 uygulamasi kesildikten ve bypass edici ajanla profilaksi ve kanama tedavisi uygulandiktan sonra
inhibitor titresinde belirgin disis izlendi. Olgumuzun eriskin yasta faktor 8’e karsi inhibitor gelisimi ve
immintolerans tedavisi almadan yiksek dizeyli inhibitor titresinde diisme olmasi agisindan literatire
katki saglayabilecegi distinilmektedir. Hemofili hastalarinda inhibitdr gelisimi sik rastlanan ve ayni
zamanda da en ciddi tedavi komplikasyonudur Faktor replasmani uygulanan hemofili olgularinda
eriskin yasta da inhibitér diizeyleri acisindan takibe dikkat edilmelidir. Faktor uygulamasi kaynakli
inhibitdr gelisiminin azaltilmasi icin hemofili hastalari kanama durumunda yakin takip edilmeli ,aktif
kanama gerilediginde gereksiz yere uzun siire ve yiiksek dozda tedaviden kaginilmadir.
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P81-FAKTOR 7 EKSiKLiGi OLAN HASTALARIN KLiNiK VE LABORATUVAR
VERILERININ RETROSPEKTIF ANALIiZi:TEK MERKEZ DENEYiMi

Abdiilkadir Kaya?, Aysegiil Biiyiikbebeci?, Vahap Okan?, Elif isbilen?, Dervis Murat Akkurd?

1Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, 2Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi
Tibbi Biyokimya Anabilim Dali, 3Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Amag: Faktor 7 eksikligi otozomal resesif kalitilmakta olup nadir faktor eksiklikleri grubu icinde en sik
gorulendir.Hastaligin toplumdaki sikligi 1/300.00-500.000 olarak bildirilmistir.Klinik heterojenite bu
koagiilasyon bozuklugunun belirleyici 6zelligi olmaktadir.Faktér 7 eksikligi bazi olgularda
asemptomatik seyrederken bazi olgularda hayati tehdit edici kanamalara neden olabilir. Bu calismada
merkezimizde takip edilen eriskin popilasyondaki faktor 7 eksikligi tanili hastalarin klinik,laboratuvar
ozellikleri ve planlanan faktor 7 replasman tedavi semalari retrospektif olarak degerlendirilmistir.

Yontem: Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi eriskin hematoloji klinigi 2011-2019 tarihleri
arasinda faktér 7 eksikligi tanisiyla takipli 44 hastanin dosya kayitlari incelenmistir. Demografik
ozellikleri,basvuru  bulgulari,protrombin  zamani(PZ),INR,faktér 7  duzeyleri,faktdér inhibitor
varhgi,faktor replasman ihtiya¢c durumlari ve varsa gecirdikleri operasyonlar her hasta icin kaydedildi.

Bulgu: Hastalar 17-76 vyas araliginda,ortalama vyas 30,18 idi.Hastalarin 12 si erkek 32 si
kadindi.Hastalarin ortalama faktor 7 diizeyi %11,3 (%1-41 arasinda),ortalama protrombin zamani(PZ)
27,06 sn (13-78,9 sn arasinda),ortalama INR degeri 2,22 (1,21-6,54 arasinda) olarak degerlendirildi. 38
hastada degerlendirilen faktér inhibitori tim hastalarda negatif saptandi.44 hastanin 9'u
asemptomatik(%20) takip edilmektedir.Kalan 35 hastada merkezimizde toplamda 27 preoperatif ve
postperatif vaka takibi yapildi.Bunlardan 7 vaka C/S(%25,9), 4 vaka abortus(%14,8),2 vaka
timpanoplasti(%7,4),2 vaka nefrolitotomi(%7,4), 2 vaka diz protezi operasyonu(%7,4),2 vaka pilonidal
sinlis operasyonu(%7,4) ve 1’er vaka olmak lzere(%3,7) tiroidektomi,molar gebelik, TUR-P,lenf nodu
biyopsisi,kirik cerrahisi,insizyonel herni,hemorajik over kisti,akut apandisit ile opere edildi. Toplamda
19 hasta tekrarlayan ve replasman ihtiyaci olan kanamalarla merkezimize basvurdu.7 hasta tekrarlayan
menoraji(%36,8),5 hasta tekrarlayan epistaksis(%26,3),4 hasta tekrarlayan dis eti kanamasi(%21) ve
1’er hasta (%5,2) hemartroz,hamartom,peptik Ulser kanamasi ile takip edildi. Asemptomatik takip
edilen 9 hastanin faktor 7 dlizeyi ortalamasi %20,1 idi.Bu hastalardan 3 lniin faktor 7 diizeyi <5 idi(2-
3-3,4). Replasman ihtiyaci olan kanamalarla merkezimize basvuran hastalarin faktor 7 diizeyi
ortalamasi %8,97 idi.Bu hastalardan 3 Unin faktér 7 dizeyi >%20 idi.(21,1-25,7-27).Bu hastalara 2-
10mg arasinda degisen faktor 7 replasmani yapildi. Preoperatif degerlendirilen ve operasyonlardan
sonra da takip edilen 27 vakadan 2 vakada operasyona sekonder faktér replasman ihtiyaci olmadi.Bu
vakalardan en yilksek dozda replasman ihtiyaci olan hasta hemorajik over kisti sebebiyle opere
edildi.Faktor 7 dlizeyi %2 olan hastaya toplamda 56 mg faktor 7 replasmani yapildi.

Sonug: Faktor 7 eksikliginde ciddi etkilenmis olgularda spontan kanama epizodlari ile hafif olgularda
ise travma ya da cerrahi sirasinda kanama goézlenir.Bu calismada Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi
eriskin hematoloji kliniginde faktér 7 eksikligi ile takipli hastalarin klinik basvurularini,gecirdikleri
operasyonlari ve laboratuvar parametrelerini derledik.
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P82-TURKIYE’NiN KUZEYiNDE VON WILLEBRAND HASTALIGI TIP3 VETIP 1
GENOTIP SONUCLARI

Canan Albayrak!, Davut Albayrak?
'Ondokuz Mayis Universitesi, 2Samsun Medicalpark Hastanesi

Amag: Von Willebrand hastalgl (VWH) hemostaz igin ¢ok 6énemli bir protein olan von Willebrand
faktoriiniin (VWF) kalitatif ve kantitatif bozuklugu sonucu ortaya ¢ikan, en sik goriilen kalitsal kanama
hastaligidir. Tirkiye'de sikhg net olarak bilinmemektedir ve mutasyon calismasi rutin degildir.
Hastalarimizin mutasyon ¢alismalari son bir yildir uluslararasi klinik ¢alisma nedeniyle ve Ege
Universitesindeki bir arastirma nedeniyle yapilmaktadir. Bu ¢alismanin amaci bélgemizde tip 3 ve tip
1VWH olan hastalarinin mutasyon sonuglarini degerlendirmektir.

Yontem: Tum hastalara VWF: antijen, VWF: Ristosetin kofaktor ve FVIII aktivitesi seviyesi bakilarak tani
konuldu. Klinigimizde takip edilen on bir Tip 3 VWH tanisi olan hasta ve yakin aile tiyelerine mutasyon
¢alismasi yapild.

Bulgu: Tip 3 VWH tanisi alan hastalarimiz alti erkek ve bes kadindir. Tim tip 3 VWH tanisi alan
hastalarimizda homozigot mutasyon vardi. Tim hastalarimizin ebeveynleri arasinda akrabalik vardi. Tip
3 VWH olan hastalarimizin anne, baba ve kardeslerinden 22 kiside heterozigot mutasyonlar tespit edildi
ve Tip 1 VWH hastaligi tanisi aldilar. Tip 1 VWH olan hastalarin 11’i erkek ve 11’i kadindir. iki Tip 3 VWH
hastasi ayni mutasyona sahip kardeslerdi. Ug tip 3 VWH hastasi ise ayni kasabali ve yakin akraba olup
ayni mutasyona sahipti. Toplamda on bir Tip 3 VWH olan hastada yedi farkl mutasyon tespit edildi.

Sonug: Bu ¢alisma Tiirkiye'nin kuzey bolgesinde toplam 33 hastayiigeren (11 Tip 3 VWH, 22 Tip 1 VWH)
ilk VWH mutasyon calismasidir. VWH’da kesin tani konulmasinda, tiplendirilmesinde genotip ¢calismasi
onemlidir. Hastalarda kanama bélgesi, sikligi, siddeti ve tedaviye yaniti genotip ile karsilastirilabilir.
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P83-MYH9-iLiSKiLi BOZUKLUGU OLAN SEKiZ HASTA: BiR MERKEZ SONUCLARI

Canan Albayrak?, Davut Albayrak?
'Ondokuz Mayis Universitesi, 2Samsun Medicalpark Hastanesi

Amag: Kas disi miyozin agir zincir 9 (MYH9-RD), nétrofillerdeki Déhle benzeri inklizyon cisimciklerinin
varligiile iliskili biylk trombositler ve trombositopeni ile karakterize nadir gériilen otozomal dominant
bir sendromdur. Klinik belirtiler arasinda; hafif ile orta derecede kanama egilimi ve ilerleyici nefropati,
sensorindral sagirhk, yashlik 6ncesi katarakt veya bebeklik veya yetiskinlik doneminde karaciger
enzimlerinin yikselmesi riski bulunur. MYH9, 22g12-13 kromozomu Uzerinde bulunur ve 41 eksondan
olusur. Bu calismanin amaci konjenital makrotrombositopenili hastalarda MYH9 mutasyonunu
incelemek ve klinik ve hematolojik bulgulari degerlendirmektir.

Yontem: Merkezimiz, Tirkiye'nin orta Karadeniz bolgesinde olup cevresindeki yedi sehirden hasta
sevki alan lglncl basamak bir cocuk hematoloji merkezidir. Hastalarimiz gevre illerden idiyopatik
trombositopenik purpura 6n tanisiyla merkezimize sevk edilen hastalardi. Bu hastalarin periferik
vayllmasinda makrotrombositopeni tespit edildi ve ayrintih bir aile oykisi alindi. Konjenital
makrotrombositopenili hastalarda MYH9 mutasyonu arastirildi. Bu ¢alisma i¢in Gniversitemiz yerel etik
kurulundan onay alindi.

Bulgu: Hastalarin altisi erkek, ikisi kadindi. Mutasyon tasiyan hastalarin ve akrabalarinin yaslari 12-76
arasinda degismektedir. Bes ailede sekiz hastada dért farkli mutasyon saptanmistir. iki aileden g
hastada ayni mutasyon mevcuttu (c.5521G> A). Bu hastalarin nétrofiller ve lenfositlerinde Déhle
benzeri inklizyon cisimcikleri vardi. Bir hastada c.4270G> T mutasyonu, (i¢ hastada c.4340A> G
mutasyonu ve bir hastada ¢.5508G> C mutasyonu vardi. Cogunda otozomal dominant kalitim gosteren
bir aile 6ykiisi vardi. Ekstrahematolojik bulgular (nefropati, sensorinéral sagirlk, yasliik 6ncesi
katarakt veya karaciger enzimlerinde degisiklik) arastirildi. Bir hastada katarakt vardi ve alti yasinda
ameliyat edildi. Baska ekstrahematolojik bulgulari olan hasta yoktu. Hastalara idiyopatik
trombositopenik purpura tanisi ile steroid, intraven6z immiunoglobulin, eltrombopag tedavisi
verilmisti. Ancak bu tedavilere yanit yoktu.

Sonug: Makrotrombositopenili hastalarda aile 6ykisii ve otozomal dominant kalitim distnilirse,
MYH9 mutasyonlari arastiriimali ve ekstrahematolojik bulgular arastiriimalidir. Bu ailelere genetik
danismanlik saglamak 6nemlidir.
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