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IIl. HEMOFiLi VAKALARLA EGIiTiM SEMPOZYUMU ( HEVES 2017 )

17 - 19 SUBAT 2017 TITANIC BEACH — LARA, ANTALYA
BiLIMSEL PROGRAM

17 SUBAT 2017 CUMA

13:50- 14:00 ACILIS OTURUMU

Dr. Biilent Antmen - Dr. Fahri Sahin
14:00- 14:30
Oturum Bagkanlari:  Dr. Bilent Antmen - Dr. Mehmet S6nmez

14:00- 14:30 Turkiye” de Hemofili Tarihi
Dr. Kaan Kavakli - Dr. Bilent Ziilfikar

14:30-16:15 OLGU ORNEKLERIYLE HEMOFiLi VE YASLA ARTAN SORUNLAR

Oturum Bagkanlari:  Dr. Serdar Bedii Omay - Dr. Umran Caligkan

15:15- 15:35 Olgu I: Hemofili Tastyicisi Anne ve Pre-Op Degerlendirme
Dr. Selin Aytag

15:35- 15:55 Olgu Il: Hemofilide Hepatit C ve Kronik KC Hastalig
Dr. Tung Fisgin

15:55-16:15 Olgu IlI: Obezitenin Getirdigi 2 Sorun: Morbidite ve ilag Dozlari
Dr. Nur Soyer

16:15-16:45 Kahve Molasi

16:45-17:45 HEMOFiLi TEDAVISINDE YENILIKLER

Oturum Bagkanlari:  Dr. Tirkan Patiroglu - Dr. Mehmet Dagli

16:45-17:15 Hemofili Tedavisinde Yeni bir Cag mi Basliyor?
Dr. Can Balkan

17:15-17:45 EHL Faktor
Dr. Yilmaz Ay



17:45- 18:15 AKILCI ILAC OTURUMU

Oturum Bagkani: Dr. Suikrii Yenice

Hemofilide Akilci ilag Kullanimi
Dr. Yusuf Ziya Aral

18:15- 18:45 POSTERLERI BiRLIKTE TARTISALIM -1-

18:15- 18:45 Oturum Bagkanlari: Dr. Ozan Salim - Dr. Ozcan Bér
Sozlii Poster Sunumu 1:

NADIR FAKTOR EKSIKLIKLERi: KARADENIZ TEKNiK UNIVERSITESI TIP FAKULTESI COCUK
HEMATOLOJi ONKOLOJi DENEYiMi

Nilgiin Eroglu, Erol Erduran, Aysenur Bahadir, Haluk Saruhan

Sozlii Poster Sunumu 2:

HEMOFILI HASTALARINDA DEPRESYON VE ANKSIYETENIN SOSYODEMOGRAFIK DURUM iLE
KORELASYONU VE PROFILAKSI UYUMUNA ETKISI

Fatos Dilan Késeoglu, Ziihal Mehrekula, Ozen Onen Sertdz, Giiray Saydam, Fahri Sahin
Sozlii Poster Sunumu 3:

KALITSAL FVII EKSIKLIGi OLAN HASTALARDA PEROPERATIF YONETIM (ESOGU DENEYiMi)

Seda Kése, Neslihan Andig, Hava Uskiidar Teke, Eren Giindiiz

HER POSTER SUNUMU TARTISMA DAHIL 10 DAKIKADIR

18 SUBAT 2017 CUMARTESI

09:00-10:30 OLGULARLA iNHiBITOR OTURUMU

Oturum Bagkanlari:  Dr. Saadet Akarsu - Dr. Fahir Ozkalemkas

09:00-09:15 inhibitdri Bilmek Ve inhibitéri Tanimak
Dr. Zafer Salcioglu

09:15-09:30 inhibitdr Gelisiminde Risk Faktorleri
Dr. Fatma Burcu Belen

09:30- 10:00 Cok Duyduk, Az Uyguladik: immiin Tolerans Tedavisi
Dr. Aysegiil Uniivar



10:00-10:15 Olgu I: inhibitérli Hastada Profilaksi
Dr. Ozlem Tiifekgi

10:15-10:30 Olgu Il: inhibitérlii Hastada Profilaksi
Dr. Yesim Oymak

10:30-11:00 Kahve Molasi

11:00-12:00 UYDU SEMPOZYUMU —PFiZER PFE

Hemofili Yonetiminde Olgularla Giincel Yasam Deneyimleri
Oturum Bagkanlari:Dr. Bilent Antmen — Dr. Salih Aksu

1. Olgu: Dr. Alphan Kupesiz

2. Olgu: Dr. Canan Albayrak

3. Olgu: Dr. Fahri Sahin

4. Olgu: Dr. ilgen Sasmaz

12:00-12:30 FAKTOR RECETELEME - GERi ODEME VE SORUNLAR

Oturum Bagskanlari:  Dr. Elif Kazanci - Dr. Hale Oren

12:00- 12:15 Faktor Yazim Kurallari Ve Sik Karsilagilan Sorunlar
Dr. Defne Ay Tuncel

12:15-12:30 By-pass Edici Ajanlarin Kullanim Ve Degisen Kurallar
Dr. Hasan Miicahit Ozbas

12:30-13:30 POSTER TARTISMASI (Poster Basi) ve OGLE YEMEGi

12:30- 13:00 Oturum Bagkanlari: Dr. Davut Albayrak Dr. Gliray Saydam

13:00- 13:30 Oturum Bagkanlari: Dr. Birol Guveng Dr. Aysen Tiredi

HEMOFiLi DUNYASINDA BUGUN VE GELECEK: KONSEPT PANEL

15:00-15:20 Kahve Molasi



15:20-16:20 HEMOFiLi POLIKLINiGINDE HASTA

Oturum Bagkanlari:  Dr. Murat Soker - Dr. Ozan Salim

15:20- 15:40 Eklem Agikligi Ve Fonksiyonlarinin Degerlendirilmesi
Dr. Kazim Capaci

15:40- 16:00 Adolesan ve Eriskinde Artropati Evrelerine Gore Tedavi Yaklagimi
Dr. Vahap Okan

16:00-16:20 Adoélesan ve Eriskin Hemofili Hastasinda Profilaksi
Dr. Salih Aksu

16:20-17:20 UYDU SEMPOZYUMU - ECZACIBASI-BAXALTA

Oturum Bagkanlari:  Dr. Bilent Zilfikar - Dr. Mehmet S6nmez

Hemofili Tedavisinde Bireysellestirme
Dr. Bulent zulfikar

Hemofili Profilaksisinde Farmakokinetik Dozlama
Dr. Can Balkan

17:20-17:40 Kahve Molasi
17:40-18:00 POSTERLERI BiRLIKTE TARTISALIM -1-

Oturum Bagkanlari: Dr. Mahmut Tob - Dr. Huseyin Gulen

Sozlii Poster Sunum 4:

TANIDA iINTRAKRANIAL KANAMASI OLAN AGIR HEMOFiLi HASTALARINDA iNHIBITOR GELISIMI
inci Yaman Bajin, Selin Aytag, Mualla Getin, Fatma Gimriik

Sozlii Poster Sunumu 5:

NADIR FAKTOR EKSIKLiGi SAPTANAN 56 OLGUNUN iRDELENMESi: GAZi DENEYiMi

Cagni Oziitok, Cansu Muluk, Merve Berber, Kiibra Ozsoy, Ziihre Kaya

HER POSTER SUNUMU TARTISMA DAHIL 10 DAKIKADIR

20:30 ODUL TORENI
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19 SUBAT 2017 PAZAR

08:00-08:30 POSTERLERI BIRLIKTE TARTISALIM -2-

Oturum Bagkanlari: Dr. Glighan Alanoglu - Dr. Erol Erduran
Sozlii Poster Sunumu 6:

EPISTAKSIS SEMPTOMU iLE BASVURAN PEDIATRIK OLGULARIN PEDIATRIK KANAMA SKORU
ILE DEGERLENDIRILMESI

Fatma Burcu Belen, Alper Kanmaz

Sozlii Poster Sunumu 7:

HEMOFiLi ve VON WiLLEBRAND HASTALARINDA MORBIDITE ve KANAMA ODAKLARININ
ARASTIRILMASI

Fatih Celebi, Umit Yavuz Malkan, Sezgin Etgiil, Salih Aksu

HER POSTER SUNUMU TARTISMA DAHIiL 10 DAKIKADIR

08:30-09:30 OLGULARLA NADIR FAKTOR EKSIiKLIKLERi OTURUMU

Oturum Bagkanlari:  Dr. Canan Vergin - Dr. Erdal Kurtoglu

08:30-08:50 Olgu I: A/ Afibrinojenemi
Dr. Baris Malbora

08:50-09:10 Olgu II: Faktor VII Eksikligi
Dr. Aydan Akdeniz

09:10- 09:30 Olgu lll: Kombine Faktor Eksikligi(Fll, FVII, FIX, FX)
Dr. Cem Kis

09:30-09:45 Kahve Molasi
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09:45-11:00 VON WILLEBRAND HASTALIGI OTURUMU

Oturum Bagkanlari:  Dr. Tirkiz Girsel - Dr. Nilgiin Sayinalp

09:45-10:15 von Willebrand Hastaligi: Tanisal Yaklagim
Dr. Cengiz Beyan

10:15-10:30 Olgu I: VWH’ nda Tedavi Ve Profilaksi
Dr. Ziihre Kaya

10:30-10:45 Olgu II: Kadin vWH: Hastaligin Yonetimi
Dr. Miizeyyen Arslaner

10:45- 11:00 Olgu llI: von Willebrand Hastasinin Cerrahiye Hazirligi
Dr. Neslihan Andig

11:00 KAPANI$S OTURUMU

Dr. Alphan Kipesiz
Dr. Can Balkan

Dr. Guray Saydam
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S1. NADIR FAKTOR EKSIKLIKLERi: KARADENIZ TEKNiK UNIVERSITESI TIP FAKULTESI
COCUK HEMATOLOJi ONKOLOJi DENEYiMi

Nilgiin EROGLU", Erol ERDURAN', Aysenur BAHADIR", Haluk SARUHAN?

*Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Ana Bilim Dali, Karadeniz
Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dali

Amag: Amac Nadir faktor eksiklikleri (NFE), hemofili A, hemofili B ve von willebrand hastaligi
disinda kalan kalitsal fibrinojen (Fl) defektleri, Faktor (F) I, FV, FV+FVIII, FVII, FX, FXI, FXII
eksikligini kapsamaktadir. Prevalansi; FI defektleri, FV, FV+FVIll, FX, FXI eksikliginde 1/1.000.000,
FIl ve FXIll eksikliginde 1/2.000.000, FVII eksikliginde ise 1/500.000’dir. NFE, otozomal resesif
kalitim ile gegis gostermektedir. Hastalar, asemptomatik olabilecegi gibi agir kanama bulgulari ile
de basvurabilir. Bu nedenle akraba evliliklerinin yaygin gergeklestirildigi; tlkemizin de iginde
oldugu orta dogu Ulkelerinde, NFE’lerinin erken taninmasi, yeterli tedavilerinin saglanmasi,
profilaksi sanslarinin degerlendirilmesi morbidite ve mortaliteyi azaltacaktir.

Yontem: Yontem 2006-2016 vyillari arasinda klinigimizde takip ve tedavi edilen 38 hasta,
retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin 13’0 kiz (%34), 25’i erkekti (%66). Basvuru yaslari 7
gun ile 15 yas arasinda degismekteydi. Hastalarin demografik ozellikleri, bagvuru yaslari, tani
sirasindaki kanama bulgulari, aile 6ykisu ve operasyon yaklasimlari kaydedildi. Hastalar kanama
epizodlari, kanama bdlgesi, klinik bulgu ve ciddiyetine gore 4 kategoride siniflandirildi.

Bulgu: Bulgular 38 hastanin; 11’inde FVII eksikligi (%29) saptanmis olup, en sik gozlenen faktor
eksikligi olarak degerlendirildi. 6 hastada FXI (%16), 5 hastada FV (%14), 5 hastada FXIIl (%14), 4
hastada FX (%11), 3 hastada Hipofibrinojenemi (%9), 2 hastada Hipofibrinojenemi ile FXIII eksikligi
birlikteligi (%5), 1 hastada FV ve FVIII eksikligi birlikteligi (%2) tespit edildi. 18 hastada (%47) anne
ve baba arasinda akrabalik saptandi. 12 hasta asemptomatik (%31) idi. Semptomatik 26 hastanin
(%69), 5’'inde (%19) grade I, 21’inde (%81) grade Il kanama semptomlari gorilda. FV eksikligi
bulunan 2 hastadan birinde gastrointestinal sistem kanamasi, digerinde kas ve eklem igi kanama,
FX eksikligi bulunan bir hastada hayati tehdit eden santral sinir sistemi (SSS) kanamasi,
Hipofibrinojenemi ve FXIII eksikligi bulunan 2 kiz kardesten birinde, SSS kanamasi, digerinde atrial
septal defekt operasyonu sonrasi perikardiyal tamponad saptandi. FXI eksikligi bulunan 4 hastaya
ve FV eksikligi bulunan 1 hastaya siinnet operasyonu uygulandi. FVII eksikligi bulunan 4 hastadan
3’line adenoidektomi, 1’ine inmemis testis ve stinnet operasyonu uygulandi.

Sonug: Sonug Vakalarimizda goéruldigi gibi (%31), NFE ancak preoperatif donemde tarama ile ya
da tesadifen tespit edilebilir. Bu nedenle, vakalarin operasyon 6ncesi kanama diatezi agisindan
incelenmesi hayati dnem arz etmektedir.
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S2. HEMOFiLi HASTALARINDA DEPRESYON VE ANKSIYETENIN SOSYODEMOGRAFiK
DURUM iLE KORELASYONU VE PROFILAKSI UYUMUNA ETKiSi

Fatos Dilan KOSEOGLU®, Ziihal Mehrekula®, Ozen Onen SERTOZ?, Giiray SAYDAM®, Fahri SAHIN®

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Béliimii, Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Psikiyatri
Bolumu

Amag: Hemofili; X* e bagl resesif gegis gosteren, kronik, dmiir boyu siiren ve hayati tehdit
edebilen bir hastaliktir. Gegmiste hemofili hastaligi durdurulamayan kanamalar nedeniyle yagam
suresini ciddi sekilde kisaltan, 6lumcil hastaliklar arasindaydi. Bugtin ise etkili faktor replasmanlari
sayesinde morbidite ve mortalitesi buyik olglide azalmis, normal hayat beklentisi olan bu
hastalar, yasamlarinda psikolojik, sosyal ve duygusal sorunlar yasamaktadirlar. Amacimiz
profilaktik faktor tedavisi alan hemofili hastalarinda depresyon ve anksiyetenin profilaksi
uyumuna etkisini belirlemektir.

Yontem: Ege Eriskin Hemofili Merkezinde takip edilen, 18 yas tsti ve profilaktik faktér tedavisi
alan 90 hasta galismaya dahil edildi. Psikiyatrik hastaligi olan ve antidepresan ila¢ kullanan
hastalar galismaya alinmadi. Hastalara Beck Depresyon Envanteri (BDE) ve STAI kaygi(anksiyete)
Olgegi uygulandi. BDE® de 21 puan ve Ustl anlamli klinik depresyon olarak kabul edilirken, kaygi
anketinde 40 puan ve Usti kaygi bozuklugu olarak kabul edildi. Sosyodemografik veriler hastalara
uygulanan bir anket ile elde edildi. Hastalarin profilaksi uyumlari yazilan aylk faktér miktari ve
aylik kanama sayilarina gore diizenlendi.

Bulgu: Calismaya alinan 90 hastanin %85°i Hemofili A, %15'i ise Hemofili B tanili idi. Hastalarin
%711 agir, %8 orta ve % 21'i hafif hemofiliydi. Profilaksi alan %88 hasta olup kalan %12 hasta
kanadikca tedavi aliyordu. Yillik ortalama kanama sayisi 10 saptandi. Ortalama yas 39 olup, %73
hasta evli, %26 hasta bekardi. Hastalarin sosyodemografik verileri tablo 1'de, yillik kanama sayilari
ve BDE skorlari ise tablo 2°de gosterilmistir. Ortalama BDE degeri 10,21 (0-39), ortalama durumluk
kaygi 43.16 (0-39) ve siirekli kaygi 46.24 (31-61) bulunmustur. Yillik kanama sayisi ile depresyon ve
anksiyete arasinda anlamli bir iliksi bulunamamistir. Profilaksi uyumu iyi olan hasta %66 (n= 52),
kotl olanlar %34 (n=27) bulunmus, bununla birlikte profilaksi uyumu ile depresyon ve anksiyete
durumu arasinda bir iligki gosterilememistir. Depresyon ile egitim durumu arasinda istatistiksel
olarak anlamhlik bulunmus, egitim diizeyi arttikga depresif egilim oldugu gériulmustir. Hemofili B
hastalarinda durumsal kaygi diizeyi daha ylksek bulunmus ve istatitiksel olarak da anlamh
¢tkmistir. Durumsal kaygi puaninin surekli kaygi puani ile korele arttigi da yine istatistiksel
analizlerde elde edilmistir.

Sonug: Calismaya alinan hastalarda depresyon orani %23 bulunmustur. Hemofili hastalarinda
yapilan ¢alismalara bakildiginda %50°ye kadar depresyon oranlari veren galismalar mevcuttur.
Galismamizda depresyon ve anksiyete ile klinik ve sosyodemografik veriler arasinda iligki
bulunamamistir.  Ancak hastalarin uygulanan anketlere objektif cevap vermekdiklerini
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distinmekteyiz. Klinik gozlemlerimize dayanarak baslattigimiz bu ¢alismada anketler yerine
yuzylize yapilan klinik depresyon sorgulamalari daha objektif ve dogru sonuglar verecektir. Saghk
bedensel ve ruhsal olaral bittndyle bir iyilik halini kapsamaktadir. Bu nedenle hastalarin dizenli
kontrollerinde duygudurumlarini sorgulamak, sosyal sorunlarini degerlendirmek ve gereginde
psikolojik destek tedaviler uygulamak en az medikal tedaviler kadar énemli olup tedavi uyuncunu
arttirmak igin etkili bir uygulama olacaktir.

$3. KALITSAL FVII EKSIKLIGi OLAN HASTALARDA PEROPERATIF YONETIM(ESOGU
DENEYiMi)

Seda KOSE", Neslihan ANDIC?, Hava USKUDAR TEKE?, Eren GUNDUZ?

'Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari ABD, *Eskisehir Osmangazi
Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji BD

Amag: FVII eksikligi otozomal resesif gecis gosteren ve 500 000’de bir gérilen nadir kalitsal faktor
eksikliklerindendir. Erigkin yastaki hastalara ¢ogu kez girisimsel islem Oncesi yapilan testlerdeki
izole INR yiksekliginin arastiriimasi ile tani konmaktadir. Genel olarak FVII seviyesinin %30
tizerinde olmasi cerrahi igslemler igin yeterli kabul edilir. Ancak pratikte faktor replasmani sonrasi
dlzey bakarak igsleme almak ¢ogu kez mumkin degildir. FVII eksikliginde operasyona ve bazal
faktor diizeyine gore ne kadar faktor yapilacagl konusunda bir goris birligi yoktur. Burada
Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi (ESOGUTF) deneyimimizi paylasarak klinik pratige
katkida bulunmayi amagladik.

Yontem: Ocak 2011 ve Agustos 2016 tarihleri arasinda ESOGUTF Hastanesinde preoperatif
tetkikler esnasinda FVII eksikligi tanisi almis 9 hastanin dosya kayitlari incelenmistir. Hastalarin
preoperatif FVII diizeyleri, faktor inhibitori varligi, INR dizeyleri, peroperatif FVII replasmaninin
yapilip yapiimadigi, postoperatif kanama degerlendirmeye alinmistir.

Bulgu: Hastalar, 25-72 yas araliginda, ortalama yas 45.7 idi. Hastalarin gl erkek altisi kadindi. Bir
hasta splenektomi, bir hasta septoplasti, bir hasta bazal cell ca eksizyonu, bir hasta inguinal herni
onarimi, bir hasta abdominoplasti, bir hasta myomektomi, bir hasta sezeryan ile dogum, iki hasta
ise normal vaginal yol (NVY) ile dogum Oncesi preoperatif olarak hematoloji bolimu tarafinca
degerlendirildi. Bir hastada ek hastalik olarak polisitemia vera, bir hastada demir eksikligi anemisi,
bir hastada hipertansiyon ve tip Il diabetes mellitus eslik etmekteydi. Tim hastalarda izole INR
yuksekligi mevcuttu. Higbir hastada kronik karaciger hastaligi veya antikoagiilan ilag kullanimi
yoktu. Oncesine ait belirgin kanama semptomu hicbir hastada yoktu. Bir hastaya daha énce dis
¢ekimi yapilmis, bir hasta ise NVY ile dogum yapmisti. Hastalarin FVII diizeyleri %3-38.5 araliginda,
ortalama %20.1 idi. Higbir hastada inhibitdr saptanmadi. Hastalarin timiinde preoperatif 1-4mg
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arasinda degisen dozlarda FVII verildi. 9 hastanin 6 sina post op 1-3 mg arasinda degisen dozlarda
FVII verildi. Dozlar 15-30 u/kg uUzerinden hesaplandi. Postoperatif higbir hastada kanama
izlenmedi.

Sonug: Kalitsal Faktér VIl eksikliginde replasman dozu 15-30 u/kg olarak 6nerilmektedir.
Operasyon oncesi, hastanin daha 6nceki kanama 6ykisu, operasyonun kanama riski ve komorbid
hastaliklar gz 6niine alinmaktadir. Kisa yari dmri nedeniyle dozlarin 2-6 saatte bir tekrarlanmasi
gerekmektedir. Biz de hastalarimizi énerilen replasman dozlari ile operasyona hazirladik. Faktor
duizeyi %5 olan 7 no’lu hasta harici operasyon 6ncesi ve sonrasi tek doz yeterli oldu. Faktor
duzeyleri %3’Uin altinda olmayan ve 6zellikle daha 6nceden kanama tariflemeyen hastalarda tek
doz FVII yapilip kanama gozlenmesi, kanama yoksa tekrar dozlarinin yapilmamasinin uygun
olacagini diistintiyoruz. INR duzeyi ile kanama klinigi arasinda tam bir iliski olmadigindan kontrol
INR galismadan hastalarimizi ameliyata verdik. Faktor diizeyi %30’un Uzerinde olan iki hastamiza
da operasyona ait kanama riski nedeniyle diisiik doz faktor uyguladik. FVII replasmani sirasinda
dozun 301U/kg’1t asmasi ve gereginden sik yapilmasi durumunda tromboz riski olustugunun da
daima akilda tutulmasi gerekmektedir.

S4. TANIDA iNTRAKRANIAL KANAMASI OLAN AGIR HEMOFiLi HASTALARINDA
iINHIBITOR GELiSiMi

inci Yaman BAJIN, Selin AYTAC', Mualla CETIN®, Fatma GUMRUK*

"Hacettepe Universitesi Cocuk Hematoloji Blimii

Amag: Hemofili hastalarinda hayati tehdit edici kanamalar (intrakaraniyal kanama, karaciger,
dalak, bobrek gibi i¢ organ kanamalari, retroperitoneal boélgeye kanama, iliopsoas gibi blyuk
kaslarin icine kanama, bas, boyun ve intratorasik alan gibi hayati bolgelere kanamalar) gorilebilir.
intrakraniyal kanama hemofili hastalarinda ciddi mortalite ve morbiditeye sebep olan énemli bir
komplikasyondur. Bazi hastalarda intrakraniyal kanama ilk bagvuru sebebi olabilir ve bu hastalar
daha sonra inhibitor gelisimi agisindan yiksek riskli hastalardir. Bu ¢alismada boélimimiizde
hemofili tanisi ile izlenmekte olan hastalardan intrakranial kanama ile basvurarak tani alanlari ve
bu hastalarin daha sonra inhibitor gelisme durumlarini incelemeyi hedefledik.

Yontem: Hacettepe Universitesi Cocuk Hematoloji B&limii’nde 2003 yilindan beri takip edilmekte
olan 80 Hemofili A (43 agir, 21 orta, 16 hafif hemofili A), ve 15 hemofili B (6 agir, 9 hafif ve orta)
hastasi'nin klinik ozellikleri, basvuru semptomlari ve inhibitor duzeyleri retrospektif olarak
incelendi.

Bulgu: Kirk G¢ agir hemofili A hastasinin 5’'inde (%11) ve 6 agir hemofili B hastasinin 4’Gnde
basvuru semptomu olarak intrakraniyal kanama saptandi. Agir hemofili A hastalarinin 10’unda
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(%23) ve agir hemofili B hastalarinin 2’sinde inhibitér gelistigi gériildi. intrakraniyal kanama ile
basvuran 5 hastadan biri intrakraniyal kanama nedeni ile kaybedilmis iken diger 4’Ginde inhibitor
gelistigi goruldu. Alti agir hemofili B hastasindan intrakraniyel kanama ile bagvuran 4 hastada da
inhibitor gelismedigi goruldu.

Sonug: intrakranial kanama ile basvuran agir hemofili A hastalarinda erken dénemde yogun faktér
tedavisi verilmesinin inhibitor gelisme riskini artirdigi, agir hemofili B hastalarinda ise intrakraniyal
kanamanin inhibitor gelisme riskine etkisi olmadigi bilinmektedir, bizim ¢alismamizin sonuglari da
bu bilgileri destekleyici sekilde bulundu.

S5. NADIR FAKTOR EKSiKLiGi SAPTANAN 56 OLGUNUN iRDELENMESi: GAZi DENEYiMi

Cagri OZUTOK", Cansu MULUK", Merve BERBER?, Kiibra OZSOY", Ziihre KAYA®

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Nadir faktor eksiklikleri, tum kalitsal faktor eksikliklerinin %3-5’ini olusturmaktadir.
Olgularin kanama siddeti ile koagulasyon faktor seviyeleri arasindaki iliski Fl, kombine FV+FVIII, FX
ve FXIII eksikliginde gticli iken, FV ve FVII eksikliginde zayif, FXI eksikliginde ise saptanmadigi
bildirilmistir. Asemptomatik olgularin ¢ogu PT, APTT testlerindeki uzama sonucu tani
almaktadirlar. Biz de cerrahi 6ncesi bakilan hemostaz testlerinde PT, APTT'de uzama bulunmasi
nedeniyle tetkik edilen hastalardaki nadir gorilen faktér sonuglarini laboratuvarimizda geriye
doniik taradik.

Yontem: Hastanemiz hemostaz laboratuvarina, hastanemizde veya gevre illerdeki hastanelerde
cerrahi 6ncesi PT, APTT testlerinde uzama saptanan, karaciger fonksiyon testleri normal olan ve
ilag kullanim 6ykisti bulunmayan 719 olgunun nadir goriilen faktor dizeyleri son 1 yilda geriye
donuk taranmustir. Veriler igin istatistiksel analiz SPSS 15.0 programinda yapilmistir.

Bulgu: Nadir faktor eksikligi tespit edilen 56 olgunun median yasi 8 (1-21 yas) olup 26’si kiz, 30’u
erkektir. izole PT uzunlugu saptanan 247 olgunun 43’iinde (%17.5) FVII eksikligi, izole APTT
uzunlugu saptanan 470 olgunun 8’inde (%1.7) FXI eksikligi, 3'tinde (%0.6) FXII eksikligi, hem PT
hem de APTT testinde uzama saptanan 2 olguda FV eksikligi tespit edilmistir. Siklik sirasina gére
56 olgunun 43’lnde (%76) FVII eksikligi, 8'inde (%14) FXI eksikligi, 3’tiinde (%6) FXII eksikligi ve 2
olguda (%4) FV eksikligi saptanmistir. FVII eksikligi bulunan 43 olguda, PT’deki uzama 4 sn’den
uzun olan 16 olguda FVII <%30’dan az bulunmus, PT’deki uzama 2-4 sn arasinda saptanan 24
olguda FVII diizeyi %30-50 arasinda, faktor diizeyi >%15 Uzerinde bulunan 3 olguda ise PT'deki
uzama 2 sn’den az bulunmustur. FXI ve FXII eksikligi bulunan olgularin timinde APTT deki uzama
4 sn’den uzun saptanmistir. Bu olgularin %87.5’inde FXI ve %66.6’sinda FXII diizeyi<%20’nin
altinda bulunmustur. Geri kalan olgularda faktor dizeyi %20-50 arasindadir. FV eksikligi saptanan
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2 olguda ise hem PT hem de APTT'deki uzama 4 sn’den uzun olup faktor dizeyleri %1 olarak
saptanmistir.

Sonug: Nadir faktor eksikligi saptanan olgularda tespit edilen faktor eksikligi sikhgi tlkemiz ve
Avrupa’da bildirilen sikliklara benzer bulunmustur. izole PT uzamasi 2 sn’den az olan 3 olguda FVII
dizeyi >%15 olup diger faktor eksikliklerinde ise faktor diizeyi < %50 olgularda APTT'deki uzama 4
sn’den uzun bulunmustur.

S6. EPISTAKSIS SEMPTOMU iLE BASVURAN PEDIATRIK OLGULARIN PEDIATRIK
KANAMA SKORU iLE DEGERLENDIRILMESi

Fatma Burcu BELEN', Alper KANMAZ*

Yizmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, *Gaziantep Dr.
Cengiz Gokgek Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Kulak Burun Bogaz Hastaliklari Klinigi

Amag: Epistaksis, ¢ocukluk ¢aginda sik gorilen ve gogunlukla kanama diyatezine degil, lokal
faktorlere bagh olarak gorilen bir semptomdur. Ayirici tanisinda kanama diyatezini disiindiirecek
hasta oykiisi 6nemli olmakla beraber, subjektiftir. Burun kanamasi yakinmasi ile basvuran
olgularin “saghkh™ olgular mi, yoksa “hafif kanama diyatezi* olgulari mi oldugunu belirlemek giictur.
Bu nedenle hastalarin tim kanama semptomlarinin sorgulandigi pediatrik kanama skoru (PKS) ile
degerlendirilmesi objektif bir degerlendirme saglayabilir. Calismamizda KBB ve Cocuk Hematoloji
poliklinigine epistaksis yakinmasi ile basvuran olgularin PKS ile degerlendirilmesi amaglanmistir.

Yontem: KBB ve Cocuk Hematoloji poliklinigine epistaksis yakinmasi ile basvuran toplam 123
pediatrik olguya PKS uygulandi. Tum olgular tam kan sayimi, protrombin zamani (PT), aktive
parsiyel tromboplastin zamani (aPTT), periferik yayma fibrinojen diizeyi ve gerekli goruldigiinde
trombosit fonksiyon testi ve faktor diizeyleri ile degerlendirildi.

Bulgu: Yuzyirmitg olgunun 102'sinde hemostatik anormallik saptanmazken (Kontrol Grubu), 6
olguda Tip 1 Von Willebrand Hastaligi (VWH),15 olguda Trombosit Fonksiyon Bozuklugu (TFB)
saptandi ve bu 21 olgu Hasta Grubu olarak kabul edildi. Hasta grubunun yas ortalamasi 10,0+4,7;
kontrol grubunda ise 6,5 3,3 saptandi. Hasta grubu ile kontrol grubunda ailede kanama 6ykiisu
%66,7 ve %53,9 olarak saptandi (p>0.05). Hasta grubu ve kontrol grubu PKS'deki her bir
parametreye iliskin skorlari bakimindan degerlendirildiginde; kutan6z kanama, minor kesilerden
kanama, oral kavite kanamasi, cerrahi sonrasi kanama, menoraji, siinnet sonrasi kanama hasta
grubu ve kontrol grubunu ayirt etme konusunda en anlamli parametreler olarak saptandi (p0.05).
Hasta ve kontrol gruplarini ayirt etmede toplam kanama skoruna iliskin ROC egrisi altinda kalan
alan istatistiksel olarak anlamli bulundu (AUC=0.863, 95% Cl:0.771-0.956, p=3 olup, bu notadaki
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sensitivite %71.4, spesifite %90.2, pozitif ve negatif tahmini degerler sirasiyla %59.4 ve %93.8
olarak saptandi.

Sonug: Pediatrik kanama skorunun epistaksis yakinmasi ile basvuran olgularda gergek kanama
bozukluklarini ayirt etmede etkili oldugu distnilda.

S7. HEMOFiLi ve VON WILLEBRAND HASTALARINDA MORBIDITE ve KANAMA
ODAKLARININ ARASTIRILMASI

Fatih CELEBI', Umit Yavuz MALKAN", Sezgin ETGUL, Salih AKSU"

1Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Amag: Bu calismada Hacettepe Universitesi i¢ Hastaliklari Anabilim Dali Eriskin Hematoloji
Bolimi'nde izlenen hemofili A ve B ve Von Willebrand hastalarinda; hastaligin neden oldugu kas
iskelet sistemi komplikasyonlarinin prevelansi ve siddetini belirlemek; faktor inhibitor ve profilaksi
alan hastalarda prevelansi belirlemek; Hemofili hastalarinda viral enfeksiyonlarin prevelansini
ayrica hafif, orta ve agir hemofili hastalarinda inhibitor sikligini, kanama sikhgini belirlemek; Von
Willebrand Hastaligi ve Hemofili hastalari ile birlikteligi ve kanama odaklarini belirlemek

Yontem: Hastalarin gecmise yonelik Hacettepe Universitesi Hematoloji Bélimii'ne basvurulari,
acil servise bagvurulari, hastalara yazilan fakt6r raporlari, faktor ve inhibitor duzeyleri ile hastalara
bakilan viral serolojiler Hacettepe Universitesi hastane bilgi sistemine kayith verilerden
retrospektif olarak elde edildi

Bulgu: Calismada yer alan agir von Villebrand Hasta grubuna dahil olan kadin hastalarin Hemofili
A'da ki gibi faktor replasmanina ihtiyag duyduklari ve kanama odaklarinin benzer oldugu , agir
hemofili hasta grubunun daha sik faktor replasmanina ihtiya¢g duydugu, bu hastalarda kanama
sikliginin daha ¢ok oldugu ve hastalarda daha sik inhibitor gelistigi ve bunun replasman sikligi ile
iliskisinin anlamli oldugu goéruldi. Profilaksi alan grupta almayan gruba gore kanama sikhg,
kanama odaklarinin, inhibitor gelisiminin anlamh sekilde farkli olmamasi tezimizde yer alan
hastalarda ilerleyen yaslarda profilaktik tedavi baslanmasina ve immun toleransin yasla
azalmasina baglandi. Ayrica yiksek titrede ve disik titrede pozitiflige sahip hemofili hastalarinda
kanama odaklari arasinda fark olmamasi hasta sayisinin az olmasinda baglandi. Hastalarimizda
Hepatit B ve C gorilme sikhginin litarattrdeki bilgilere benzer fakat HIV prevelansinin diger
ilkelere gore daha diisiik oldugu goruldu.

Sonug: ic organ kanamasi, psoas hematomu gibi yiiksek riskli kanamalar klinigimizde az
gorilmesine ragmen, bu kanamalarin yliksek yanitli inhibitéri olan hastalarda daha sik olmasi
dikkat ¢ekmektedir. Profilaksi alan ve almayan hasta grubumuzda kanama yeri ve inhibit6r
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gelisimi agisindan anlamli sayilabilecek fark saptanmasa da kanama nedeni ile faktor
replasmanlarinin bu hastalarda profilaksi almayan hastalara gére daha az olmasi klinik olarak
anlamli kabul edilebilir. Erken yasta tani ve baglanilacak profilaktik tedavi ile hastalarimizda daha
az kanama, daha az inhibitor gelisimini saglayabiliriz. Bunun igin prenatal tani ve hastalik
konusunda toplumu bilgilendirmek gerekmektedir. Profilaksiye erken yaslarda baslamak ve erken
yaslarda profilaksi alan hastalarin pediatrik hematoloji béliminden itibaren koordineli olarak
takibi yapildiginda inhibitor gelisimi ve kanama profili agisindan olumlu sonuglar elde edilecektir.
Hafif Von Willebrand Hastalarda mukozal kanamalar daha 6n planda olurken tezimizde vWh" nin
agir formlarinda hemofiliye benzer klinik tablonun olusabilecegi ve faktor replasmanina ihtiyag
duyabilmektedir.
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P1. HEMOFILIDE YARA iYiLESMESINE ETKi EDEN FAKTORLER; OLGU SUNUMU

Hilmi Erdem GOZDEN", Fahir OZKALEMKAS", Vildan 0ZKOCAMAN®, Tugcan ALP, Zafer Serenli
YEGEN!

'Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali

Amag: Hemostaz yara dokusunun iyilesmesi lizerine epitelyal hiicre proliferasyonu, angiogenezis
ve fibroblast proliferasyonu ile direkt etkilidir. Ayrica hastaya ait komorbiditeler ve yara yerindeki
lokal olumsuz faktorler de doku iyilesmesini geciktirebilir. Burada uygun faktor replasmanlarina
ragmen protez cerrahisinin basarisini da dustiren gecikmis yara iyilesmesi olan bir olgumuzu
sunduk.

Bulgu: Otuzbir yasinda erkek hasta 1.5 yasinda yilrime, emekleme sonrasi diz eklem igi
kanamalari olup hastaya 3 yasinda tani konulmus. Agir hemofili A tanisiyla inhibitorsiz
izlemimizde olup 2008 yilindan bu yana diizenli tersiyer profilaksi tedavisi altinda (4500 U/hafta).
Hedef eklemleri; her iki diz (sol dizde protez), her iki dirsek, sol ayak bileginde mevcut olup
|I6komotor sistem muayanesinde; — Sag ayak 1.5 cm kisalmis — Sag ve sol dirsek dorsiflekiyonda 10
derece kisith — Sag dizde felksiyonda ve ekstansiyonda kisitlilik, sol diz donuk — Sol ayak bileginde
dorsiflekisyonda belirgin kisitlilik, sol ayak basparmakta kontraktiirti ve sol dizde protezi mevcut.
Profilaksiye uyumsuz olan hastanin devam eden her iki dirsege ayda 2’den fazla eklem igi
kanamasi oluyor. Ozgecmisinde gecirilmis sistoskopi (hematiiri etyo) ve 2004 yilinda yapilmis sol
diz protez operasyonu mevcut. Sol dizde artrofibrozise bagli kontraktiirii olan ve buna bagh 20
derecede fikse fleksiyon kontraktiirii olan hastaya kendi istegi de dogrultusunda sol diz protez
revizyonu planlandi. Protez cerrahisi 6ncesi faktor seviyesi 0.25 olup inhibitér saptanmadi. Viral
serolojisi negatif olan ve hemogram ve biyokimya tetkiklerinde de o6zellik saptanmayan hasta
uygun doz ve surede faktor VIII replasman Onerileri ile protez revizyonu operasyonuna alindi.
Postop degerledirmede protez ile ilgili komplikasyon yasanmazken hemostaz tetkikleri de normal
araliklarda olan hastanin yara yerinde de herhangi bir kanama veya enfeksiyon lehine bulguya
rastlanilmadi. Postop 21. giinde yara dudaklarinin ayrildigi ve ser6z 6zellikte akintisi oldugu
gorulda. Yara kiltiriinde 6zellik saptanmadi. Kontrolde inhibitéri negatif ve recovery yanitinda
ozellik gorilmedi. Postop 1. ayda sekonder yara iyilesmesi ile de diizelme olmamasi ve enfekte
yara dokusunun debridmani ile de iyilesme goérlilmemesi sonrasi plastik cerrahi ile flep
operasyonu uygulandi. Tim girisimler 6ncesi ek faktér uygulamalari yapilmakla beraber yara
dokusu iyilesmesi amaglh da hedef faktor VIII seviyesi %30 ve lzerinde tutuldu. Preop sol dizde
kontraktiir ve buna bagli belirgin kas atrofisi ile ciltte belirgin atrofi ve incelme olmasi hastanin
yara dokusundaki geg iyilesmeyi etkileyen olumsuz lokal faktorler olarak degerlendirildi.

Sonug: Hemostazin yara dokusunun iyilesmesi Uzerine; trombositlerden salinan sitokinler ve
buylme faktorleri ve bu faktorlerin inflamasyonu baslatmada ve immiin yaniti tetikleyen biyolojik
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aktiviteleri ve olusan fibrin pihti doku onarimi igin iskelet olusturur ve fibrin yikim drinleri
I6kositler igin kemotaktik 6zelliktedir. Uygun faktor replasmanlari ile ideal bir hemostaz dengesi
kurulsa dahi lokal faktorlerden bizim olgumuzda da yara iyilesmesinde olumsuz etki eden azalmis
kan akimi, denervasyon, enfekisyon, mekanik stres ve hematom gelisimi iyilesme surecini
uzatabilir. Genel faktorlerden yas, anemi, steroid kullanimi, diyabet, malnutrisyon, eser
elementlerin eksiklikleri, vitamin eksiklikleri, maligniteler ve sistemik hastaliklar da bu sirece
olumsuz katkida bulunmaktadirlar.

P2. RADYONUKLID SINOVEKTOMi SONUCLARIMIZ: DOGU KARADENIZ BOLGE
DENEYiMi

Bircan SONMEZ", Server KERIMOGLU?, Erol Erduran®, Mehmet SONMEZ*

'Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Niikleer Tip Anabilim Dali-Trabzon, *Karadeniz Teknik
Universitesi Tip Fakiiltesi Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali- Trabzon, *Karadeniz Teknik
Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Hematoloji Bilim Dali-Trabzon, *Karadeniz Teknik Universitesi
Tip Fakultesi Hematoloji Bilim Dali-Trabzon

Amag: Radyontiklid sinovektomi (RS) beta isimasi olan radyonuklidlerin eklem igine verilmesi ve
kronik inflamasyon sonucu hipertrofiye ugramis sinovyumun lokal olarak yiiksek radyasyon
vererek yok edilmesi esasina dayanan bir tedavi yontemidir. Sik tekrarlayan kanamalarla hedef
eklem gelisen kronik hemofilik sinovitisli hastalarda RS ile hedef eklemde kanama sikligini
azaltmak ve heniiz kalici degisiklikler ortaya ¢ikmadan kikirdagi ve eklem fonksiyonlarini korumak
amaclanmaktadir. Bu calismada KTU Tip Fakiiltesinde 2006-2015 yillari arasinda yapilan RS
uygulamalarinda elde edilen veriler sunulmasi amaglandi.

Yontem: Hemofili konseyinde kronik hemofilik sinovitis ve tekrarlayan eklem igi kanama nedeniyle
RS endikasyonu konulan ve ailelerinden ya da kendilerinden bilgilendirme sonrasi yazili onay
alinan 8 hastanin 9 eklemine (6 diz ve 3 dirsek) uygulama yapildi. Hasta yas dagilimi 11-32 4 hasta
agir. 4 hasta orta hemofili A idi. 3 hastada inhibitér mevcut olup, sinovit derecesi 7 hastada
gradell-Ill, 1 hastada ise grade IV idi. Diz eklemleri icin 5mCi Y-90, dirsek eklemleri igin 2,5mCi Re-
186 kullanildi. Eklem igine kortizon uygulamasi yapilmadi, uygulama bitiminde radyoaktif madde
sizintisini dnlemek ve kalici sedasyon amaciyla eklem igine 1-2ml Prilocain uygulandi. ilk 48 saat
atele alinan ekstremiteye takiben 1 hafta siire ile elastik bandaj uygulamasi yapildi. Eklem igi
enjeksiyondan 3 gilin sonra radyoaktif madde sizintisini degerlendirmek igin sintigrafik
gorintlileme yapildi. Uygulamadan 30 dakika 6nce FVIII veya inhibitorli hastalarda rFVIlI
replasmani yapildi ve uygulamadan sonra 2 giin boyunca 8/12 saatte bir devam edildi.
Uygulamadan 6 ay sonra klinik muayene ve MR bulgulari ile eklem bulgulari degerlendirildi.
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Bulgu: 3 hastada eklem kisithg devam etmekle birlikte tim hastalarin eklem kanama sikligi ve
siddeti belirgin olarak azalirken, eklem iliskili semptomlarinin geriledigi izlendi. inhibitérlii hastalar
kanama oldukga tedavi edilirken, diger hastalara sekonder proflaksi uygulandi. Uygulama sonrasi
higbir hastada sizinti veya yan etki tespit edilmedi. Yapilan takip boyunca malignite saptanmadi.

Sonug: Sonug olarak, ileri evre sinoviti olan hastalarda da RS ile kanama sikliginin azaldigi ve
semptomlarin geriledigi gézlendi.

P3. HEMOFiLi HASTALARININ PROFILAKSIYE UYUMLARINI ETKILEYEN FAKTORLERIN
ROY ADAPTASYON MODELINE GORE iNCELENMESi

Ziihal MEHREKULA', Yasemin YILDIRIM?, Fiisun SENUZUN AYKAR?, Fahri SAHIN?

"Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, *Ege Universitesi Hemsirelik Fakiiltesi, *Ege Universitesi
Tip Fakdiltesi

Amag: Hemofili; koagllasyon faktorlerinden faktor VIII faktor IX un eksikligine bagh olarak olusan;
herediter, X’e bagh resesif kalitimla gectigi icin erkek cinsiyette klinik belirti ve bulgularin
gozlendigi, pithtilagsma bozuklugudur. Hemofili hastaligi en yaygin kanama bozuklugu olmakla
birlikte hastalarin 6mir boyu takip ve tedavisini gerektirir. Bu tanimlayici ve niteliksel gaismanin
amaci, hemofili hastalarinin profilaksiye uyumlarini etkileyen faktorlerin Roy Adaptasyon Modeli’
ne gore degerlendirilmesidir.

Yontem: Arastirmanin 6rneklemini amagh ¢alisma gruplarindan uygun durum ve homojen
ornekleme baz alinarak yapilmistir. Calismaya, Kasim 2015-Mayis 2016 tarihleri arasinda Ege
Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi i¢ Hastaliklari Anabilim Dali Hematoloji Bilim Dali Eriskin
Hemofili poliklinigine gelen profilaksi tedavisi altinda izlenen 21 hasta alinmistir. Bu galismanin
yapilmasi icin Ege Universitesi Hemsirelik Fakiiltesi Etik Kurul izni, ¢alismanin uygulandigi
hastaneden kurum izni ve katilan hastalardan bilgilendirilmis onam alinmistir. Ylz yuze
derinlemesine gorusme teknigi kullanilmistir. Yari yapilandirilmis gérismeler 14-46 dk (ort: 27 dk)
stirmugstir. Gorusmeler ses kayit cihazina kaydedilmistir. Ayni giin iginde veriler arastirmaci
tarafindan transkript yapilmistir. Veri analizlerinde igerik analiz yontemi kullanilmistir. Veriler
tekrar dinlenerek kontrol edilmis hem manuel hem de Nvivo 11 kullanilarak analiz edilmistir.
Sosyo demografik ve hastalik bilgileri (yas, egitim, hemofili tipi siddet dizeyi gibi) hasta
dosyalarindan alinmistir.
Bulgu: Roy Adaptasyon Modeli Uyum Alanlari ¢alismada ana temalar olusturmustur ve roy
adaptasyon modeli nin Fizyolojik uyum alani igin uyumu arttiran faktorler; aktivitede artis,
faktorin fizyolojik gereksinim olarak goriilmesi, agrinin dinmesi, profilaksi ile saglikli olmak,
eklemlerin korunmasidir. Fizyolojik uyum alani igin uyumu azaltan faktor ise damar yolu
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sorunudur. Fiziksel benlik uyumu alani igin uyumu arttiran faktorler; fiziksel fonksiyonlarda artis,
gecmis kott deneyimler, profilaksi ve self inflzyon ile kendini bagimsiz / 6zglr hissetme, kendini
glvende hissetme olup azaltan faktorler; zaman kaybi, self inflizyon yapamama, kendini glivende
hissetme olarak belirlenmistir. Kisisel benlik uyum alani uyumu arttiran faktérler; manevi, etik,
ahlaki dusunceler, beklenti, ilaca verdigi deger hastaligi/profilaksiyi kabullenme, kendini iyi
hissetme, 6zgiven ve karakter 6zellikleri iken kisisel benlik uyum alani uyumu azaltan etmenler;
ilaca karsi 6n yargi, hastaligi kabullenmeme, kendini iyi hissetme ve karakter 6zellikleridir. Destek
sisteminin olmasi, etkili iletisim, saglik sistemi kaynakh destekler karsilikh baghhk uyum alani
uyumunu arttiran faktérlerdir. Destek sistemi yetersizlikleri, etkisiz iletisim ve saghk sistemi
kaynakl faktorler ise karsilikli baglilik uyum alani uyumunu azaltmaktadir. Birincil roller, ikincil
roller (baba, es, mesleki roller) ve Uguncil rollerde etkin olmak belirgin olarak rol uyum alani
uyumu arttiran faktorlerdir.

Sonug: Calisma sonucuna gore uyumu azaltan faktorler hastaneye ulagim, kendini iyi hissetme
saglik c¢alisanlarin tutumudur. Uyumu arttiran faktorler ise aktivitelerin korunmasi, fiziksel
fonksiyonlar, kanama semptomlari deneyimlemedir. Sonuglar 1siginda yetiskinlere 6zel uyum
galismalari olmalidir. Saglik g¢alisanlari ile olan iletisim tedavi uyumunda 6nemlidir. Uyumsuz
davraniglarin gelistirilerek uyumlu davranisa doénustirilmesinde etkili hemsirelik girisimlerinin
uygulanmasi 6nerilmektedir.

P4. REFRAKTOR KANAMALARI OLAN iKi iNHIiBIiTORLU ADOLESAN OLGUDA ARDISIK
TEDAVI BASARISI

Cansu MULUK', Cagri 6ZUTOK?, Ziihre KAYA®, Ulker KOCAK", Tiirkiz GURSEL*

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: inhibitérlii hemofilili olgularda siklikla ciddi kanama ataklari gelismektedir. Bu ataklarin
%10 -%20’sinde tekli by-pass edici ajanlar ile kanama kontroli oldukga zordur. Az sayida olguda
rekombinan faktor Vila (rVila) ve aktive protrombin kompleks konsantresinin (APCC) 12 saat
icinde ardisik uygulanmasinin kanama kontroliinde etkin oldugu bildirilmistir.

Yontem: Tekli by-pass edici ajanlarla ciddi hemartroz ve kas hematomu kontrol altina alinamayan
iki inhibitorlt hemofilili olguda ardigik tedavi etkinligi sunulmustur.

Bulgu: ilk olgu 18 yasinda erkek ve 3 yasindan beri yiiksek titreli inhibitorli (35-95 BU) hemofili A
ile tanisi ile takiplidir. Hastanin son 3 aylik izleminde sag dizinde Diinya Hemofili Federasyonu
evreleme sistemine gore evre Il eklem hasari ile sonuglanan tekrarlayan kanamalari olmustur.
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Hastada diizenli tekli rVlla veya APCC uygulanmasina ragmen yiriime gugligi ve kronik sinovit
gelismistir. Bu olguya son kanama ataginin 12 saati igerisinde ardisik rVila ve APCC alternatif
dozlari uygulandi (tek doz APCC (25-50 U/kg) ardindan bir veya 3 doz rVila (90-120 pg/kg) ). Bu
tedaviden iki hafta sonra eklem fonksiyonlari tamamen diizeldi. ikinci olgu ise 19 yasinda erkek ve
5 yasindan beri yuksek titreli inhibitorli hemofili B tanisi ile takiplidir. Son bagvurusunda, hastanin
psoas i¢i kanamasi ve sag kol kas ici hematomu saptanmistir. Hastanin 1 aylik rVila veya APCC
monoterapisine ragmen hematomu gerilememistir. Hematom etrafinda multiple kiglk kistleri
gelismistir. Bu olguya da ilk olgudaki gibi rVila ve APCC ardisik tedavisi baslanmistir. Tedavi
ardindan haftalar igerisinde hematom yavas yavas gerilemis ve kistleri kaybolmustur.

Sonug: Bu iki olgudaki ardisik tedavi deneyimimiz, tekli by-pass edici ajanlara refrakter kanamalari
olan inhibitérlii hemofili olgularinda ardisik tedavinin iyi bir segenek olabilecegine isaret
etmektedir.

P5. SURIYE'DEN GOCLERIN HEMOFiLIK YUZU: GOC VE KOMORBIDITE

Yusuf ATABAY’, Mehmet Can UGUR', Elif ERTURK", Bilge CALISKAN®, Cengiz CEYLAN?, Harun
AKAR'

Yizmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi i¢ Hastaliklari Klinigi, %izmir Tepecik Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Hematoloji

Amag: Bolgemizde yasanan siddetli savaslarin Glkemiz igin 6nemli bir sonucu da o6zellikle
Suriye'den gelen yogun gog dalgalaridir. Bu goglerle birlikte bir gok hemofilik hastanin da tlkemize
gelecegi ongorilmektedir. Bu hastalarin sosyal giivence, hemofili tedavisinin devami, ilag temini
gibi 6nemli sorunlari da beraberinde getirmektedir. Diinyada ve lilkemizdeki hemofili bakimindaki
onemli gelismelerle birlikte erigskin yasa ulasan hemofili hastasi sayisi hizla artmaktadir. Bu da;
eriskin yaslarda gorilen diyabet, hipertansiyon, kardiyovaskiiler hastaliklar gibi bir ¢ok
komorbiditenin hemofili hastalarinda goérilme sikhgini artirmaktadir. Annette von Drygalski ve
arkadaglarinin 18 vyas Usti 458 hemofili hastasi Uzerinde yaptigl hipertansiyon prevelans
galismasinda; 18-44 yas arasinda %12.5, 45-64 yas arasinda %41.2, 65-74 yas arasinda %64.1 ve
75 yas Ustiinde %100 siklikta hipertansiyon saptanmistir. Biz de Suriye'den tlkemize gbg etmis ve
hipertansif atak-akut eklem kanamasi birlikteligiyle bagvurmus bir hemofili A olgusunu sunmayi
amagladik.

Yontem: Olgu sunumu

Bulgu: Bilinen inhibitér negatif agir tip HemoOfili A tanisi olan, 49 yasinda erkek Suriyeli gégmen
hasta 2 glindiir olan sag dizde sislik nedeniyle acil servise bagvurdu. Vital bulgularinda tansiyon
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arteriyel: 220/110 ve kardiyak nabiz:92 olan hastanin fizik muayenesinde sag dizde hareket
kisithhgr ve sislik diginda anlamli 6zellik yoktu. Bagvurusunda bakilan laboratuarinda aktive
protrombin zamani (APTT) 115 saniye bulunmasi disinda hemogram ve rutin biyokimyasal
parametreleri olagandi. Acil servisteki izleminde akut eklem kanamasi igin faktér 8 replasmani
planlanan hastaya ilag heyet raporu ve hemofili karnesi mevcut olmadigi igin hastane
eczanesinden faktor 8 preperati temin edilemedi. Bu nedenle hastanin kendinde mevcut olan
rekombinant faktér 8 preperati 50 1U/kg dozunda verildi. 30. dakika kontrol APTT degeri 38 saniye
saptandi. Hipertansif gorilen hastaya intravendz sodyum trinitrat infizyonu baslandi.
Takiplerinde tansiyon dusust saglanamayan hasta akut eklem kanamasi ve hipertansif atak
tanisiyla hematoloji servisine yatirildi. Basvurusundan 24 saat sonra sag dizde hareket kisithhgi
belirgin olarak geriledi. Cekilen direkt grafisi Resim 17'de gosterilmistir. Tedavisine perindopril-
indapamid 5/1.25 mg kombinasyonu ve bisoprolol 5 mg eklenmesi sonrasi tansiyon degerleri
normal araliga geriledi. Shipertansif atak klinigiyle basvurmasi nedeniyle hastada sekonder
hipertansiyon nedenlerine yonelik yapilan tetkikler planlandi. Transtorasik ekokardiyografide sol
ventrikiil konsantrik hipertrofisi saptandi. Renal arter doppler ultrasonografide patoloji gériilmedi.
Batin ultrasonografisi olagandi. idrar metanefrin ve normetanefrin degerleri normaldi. Bag dokusu
hastaliklarina yonelik bakilan romatolojik parametrelerinde patolojik bulgu gérilmedi. Mevcut
bulgularla hasta esansiyel hipertansiyon olarak degerlendirildi. Perindopril, indapamid ve
bisoprolol kombinasyonuyla taburcu edildi. Merkezimizde faktér 8 ve inhibitér testleri
yapilamadigi igin, bu konuda 6zellegmis bir merkeze yoénlendirildi.

Sonug: Olgumuzda da oldugu gibi gog yoluyla lilkemize gelmis hemofilik hastalarin ilag tedavi
raporu ve ilag temini nemli bir sorun olarak durmaktadir. Ciddi kanama bulgusu ve ya hipertansif
atak gibi ciddi kanama riski olan hemofili hastalarin acil muidahalesinde ilk adim faktor 8
replasmani olmalidir. Olgumuzda da diger tetkik ve tedaviler éncesinde zaman kaybetmeden
faktor replasmani yapilmistir. 49 yasindaki olguda hemofilinin yani sira esansiyel hipertansiyon
tespit edilmistir. Bu iki hastaligin es zamanl tedavisinde dikkatli olunmali, gerekli durumlarda
koruyucu faktor tedavisine de baslanmalidir.
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P6. HEMOFiLi B'DE PROFILAKSi: OLGU SUNUMU

Veysiye Hiilya UZEL', Murat SOKER", Kahraman ONCEL"

"Dicle Universitesi Cocuk Hematolojisi Ve Onkolojisi

Amag: Hemofili B (Christmas hastaligi), FIX eksikligi sonucu ortaya gikar. Hemofili B de Hemofili A
gibi ciddi kanamalara yol agabilir. Hemofili A "da oldugu gibi Hemofili B'de de altin standart tedavi
profilaksidir. Bu olgu; profilaksi tedavisinde hasta ve aile uyumunun énemini vurgulamak igin
sunulmustur.

Bulgu: Olgu: Alti yasinda erkek hastanin ilk olarak dort aylikken 6zel bir merkezde siinnet sonrasi
sizint1 seklinde iki giin devam eden kanamasi olmus. Bes aylikken sirtta morarma olmasi nedeniyle
bakilan tetkiklerinde aPTT ylksek saptaninca gocuk hematoloji poliklinigimize sevk edilmis.
Hastanin 6zgegmis ve soyge¢misinde; 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde sirtta sag skapula altinda
ekimoz diginda patolojik bulgusu yoktu. Bakilan tetkiklerinde: Pt:11.4sn, aPTT: 78sn, Fibrinojen:
246, Trombosit: 394K/UL,Hgb:10.4 g/dl,periferik yaymada trombositler normal buyuklikte ve
yeterli kiimeli oldugu goruldu. Hastada faktor diizeyleri gahsildi. FVII: % 62,FIX: % 1.2 saptandi.
ikinci kez FIX dizeyi calisildi. % 0.9, inhibitér:0.B.U saptandi. Hastamiz alti aylikken Hemofili B
tanisi alarak Cocuk hematoloji bolimimiizde takibe alindi ve hastaya hemofili karnesi ¢ikarildi.
Aileye hastalik hakkinda bilgi verildi. Aile hastaligi kabullenmeyip, dis merkezde de hastayi tetkik
ettiriyor. Dis merkezde bakilan tetkiklerinde de Faktor 9 dizeyi % 1 in altinda saptaniyor. (%0.9)
Alti aylikken asi sonrasi her iki uylukta sislik gelisiyor. Aile faktor kullanimini riskli buldugu igin
tedaviyi reddediyor. Yaklasik 14 aylikken sag ayak on tarafta sislik ve morlukla hasta
poliklinigimize basvuruyor. Hastaya U¢ glnlik kanama raporu cikarilip plazma kaynakh faktor 1X
tedavisi verildi. Sikayetleri gerileyen hasta taburcu edildi. Takip eden alti aylik stire iginde hastanin
vicutta yer yer ekimoz disinda sikayeti olmamis. Yaklasik alti aylik sirede Ug defa her iki dizde ve
bir kez ayak bileginde hematom saptanmasi (zerine 3 giinlik kanama raporu ¢ikarilarak hastaya
faktor 9 kullanildi. Olgunun 2 yasindan sonra kanamalarinda belirgin artis saptaniyor. Hastaya 2. 5
yaslarindayken ayda lgten fazla kanama goriilmesi tUzerine sekonder profilaksi amaciyla haftada
tek dozda faktor 9 kullanilmak tzere profilaksi raporu diizenlenerek profilaksi tedavisine aliniyor.
Ancak aile profilaksiyi yapmayip sadece kanama durumunda faktér kullanmayi tercih ediyor. Bes
yasindayken okula baslayinca kanama sikliginda artis oluyor. Kronik serdz otit nedeniyle hastada
isitme azlig baslayinca Kbb birimi tarafindan her iki kulaga ventilasyon tlpu takilmasi planlandi.
Operasyon oncesi hazirlik igin ve operasyon sonrasi faktor 9 kullanildi. Operasyon sirasinda ve
sonrasinda herhangi bir komplikasyon gelismedi. Olgumuz alti yasindayken ailesi profilaksi
tedavisini kabul etti. Haftada tek dozda faktér 9 kullanilmaya baglandi. Takibinde son bes aydir
kanamasi ve sikayeti olmadi.
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Sonug / Conclusion: Hastamizin hedef eklemi yok, Faktér 9 diizeyi: %0.9, inhibitérii negatif, Viral
markerlari negatif(HBV, HCV,HIV,CMV).Profilaksi programi sonrasi takibinde tekrar kanamasi
olmadi. Anahtar Kelimeler: Hemofili B, profilaksi, kanama

P7. OVER KIST RUPTURU GELISEN TIP 3 VWH: OLGU SUNUMU

Zehra ERDEMIR’, Ayse UYSAL", Nur AKAD SOYER', Zuhal MEHREKULA', Fatos Dilan KOSEOGLU®,
Mustafa DURAN', Piisem PATIR", Giiray SAYDAM®, Fahri SAHIN®

"Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi

Amag: Von willebrand hastaligi (VWH) en sik kalitimsal kanama bozuklugudur, sikligi yaklasik %1
dolaylarindadir. vWH’ nin 3 alt tipi vardir. Tip 1 ve 3'te VWF’ nin kantitatif eksikligi mevcutken, Tip
2’de kalitatif anormallik vardir. Tip 3 vVWH ise VWF’ Uniin total eksikligi ile karakterizedir, en nadir
gorilen ancak en fazla kanama riski olan alt gruptur. Santral sinir, sistemi, gastrointestinal
kanamalar gibi yasami tehdit edici kanalar bu grupta gorilebilir. Bu yizden Tip 3 vVWH’ de ise
yuksek molekil agirlikli multimerler iceren faktor VIII/VWF konsantreleri ile yerine koyma tedavisi
yapilmasi gerekir. Biz VWH Tip 3 olarak izledigimiz hastada; over kist rlptlri nedeni ile yapilan
operasyon Oncesi hazirhk ve izlemde uyguladigimiz faktor replasmani ile ciddi kanama
komplikasyonu gelismeden taburcu olan vakayi sunuyoruz.

Bulgu: 28 yas kasin hasta, 1996 yilinda mukozal kanama yakinmasi ile yapilan tetkiklerinde vVWF
antijeni (Ag): < %10, Faktor VIII duzeyi: %1.7 ve ristosetin kofaktor duzeyi (VWF: RCo): < %10.8
olmasi tzerine Von Willenbrand Hastaligi Tip 3 tanisi almis. Aile 6ykusiinde teyzesinde vVWH tanisi
mevcut. Hasta Kasim 2016 akut batin klinigi ile acil servise bagvurdu. Over kist riiptiiri saptandi ve
acil operasyon planlandi. Laboratuarinda APTZ: 46.8 sn Hemoglobin: 7.9 gr/dl, PLT: 354 bin
1073/ulL saptandi. Operasyon éncesi yiikleme olarak 4000 iU (50 1U/kg) Faktdr VIII/VWF verildi.
Operasyondan oOnce bakilan PLT, PZ ve APTZ degerleri normal sinirlardaydi. Operasyon
laparaskopik cerrahi ile gergeklestirildi. Sag overden kaynaklanan kist igi kanama ile uyumlu lezyon
saptandi. Kanama alanlari koagiile edilerek hemostaz sagland. islem sirasinda majér bir kanama
yasanmadi. Faktor replasmani 2*¥1500 IU (40 1U/kg) idame 3 gin planlandi. 3 giin sonra kontrolde
kanamanin devam etmesi nedeni ile 3 gin daha 2*1500 IU faktor replasmani yapildi.
Operasyondan 10 glin sonra taburculuk 6ncesi degerlendirilen hastanin sizinti tarzinda kanamasi
mevcuttu ve taburculugunda 1500 IU/giin replasmana 3 giin daha devam edildi. Kontrole
¢aginldiginda hastanin herhangi bir kanamasi yoktu. Faktor replasmani kesildi ve izlemde sorun
yasanmadi.

Sonug: VWF/FVIII/'in plazmadan tiretilmis konsantreleri Tip 3 vWH gibi DDAVP’ ye yanit
vermeyen ya da yasami tehdit eden kanamasi olan tim vWH tiplerinde kullanilir. VWH’ da
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operasyon giini ve sonrasinda giinlik vWF:RCo ve FVIII diizeyi bakilmahdir. Giivenilirlik agisindan
VvWEF: RCo 200 1U/dI ve FVIII 250-300 IU/dI degerini gegmemelidir. Clinki yiiksek FVIII diizeylerine
ikincil olarak tromboz riski vardir. Bizim vakamizda operasyon dncesi yikleme ve sonrasinda
yapilan idame faktor tedavisi ile ciddi bir kanama komplikasyonu yasanmayarak sorunsuz taburcu
edilmistir.

P8. YENIDOGAN DONEMINDE INTRAKRANIAL KANAMA BULGULARI iLE GETIRILEN
FAKTOR 10 EKSiKLiGi OLGUSU

ibrahim KARTAL', Canan ALBAYRAK"

'Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Amag: Girig: Faktor X eksikligi oldukga seyrek gorulur, toplumda gorilme sikhgr 1:500.000-
1:1.000.000 olarak bildirmistir. Faktor X eksikligine bagh intrakranial kanama az hastada
bildirilmistir (1,2). Protrombin ve parsiyel tromboplastin zamani uzadigindan bebeklik déneminde
yanhshkla K vitamini eksikligi tanisi konulabilir (3). Bu yazida, 3 giinlik iken sikayetleri baslayan
tekrarlayan kafa igi kanamalari olan ve norolojik sekeli kalan faktor X eksikligi tanisi konulan bir
vaka sunulmustur.

Bulgu: Vaka: Miadinda normal yolla dogan kiz bebek 3 giinliikken beslenememe, kusma, morarma
sikayeti ile klinigimize basvurdu. Anne baba arasinda 3. Dereceden akrabalik mevcuttu. Fizik
muayenesinde genel durumu koétil, aktivitesi azalmig, cilt ve mukozalar soluk, tasikardikti.
Anizokorisi olan hastanin solda 15k refleksi zayif olarak alindi. Sol uylukta hematomu ve sag frontal
bolgede sefal hematom mevcuttu. Laboratuvarda Hb: 4,8 gr/dl, PT, aPTT uzun olarak saptandi.
Hastanin beyin BT sinde subaraknoid kanama (SAK) tesbit edildi. Hastaya K vitamini yapilarak
eritrosit stspansiyonu ve TDP verildi. Apnesi olan hasta entiibe edildi. Hasta acil olarak SAK
nedeni ile opere edilip kraniotomi yapildi. K vit tedavisine ragmen koagilasyon testlerinde
dizelme olmayan hastada faktér dizeyleri bakildi. TDP baslanmadan once ayrilan plazma
orneklerinden bakilan faktor diizeylerinden FX duizeyi diisik (<% 1) olarak saptandi. Uzun siire
entlbe olan hastaya trakeostomi agildi, VP sant takildi. Bu operasyonlar 6ncesinde hastaya aktive
protombin kompleks konsantresi(aPCC) kullanildi. Diabet insipidus gelisen hastaya desmopressin,
ndbetleri igin antiepileptik baslandi. Uzun siire entlibe takip edilen hastaya Faktor X konsantresi
temininde guglik nedeniyle proflaktik aPCC haftada iki giin baslanildi. Extiibe edilen genel
durumu stabillenen hasta oksijen kondansétori ile taburcu edildi.

Sonug: Faktor X, aktivitesi K vitaminine bagimli bir plazma proteinidir (4). Protrombin ve parsiyel
tromboplastin zamani uzadigindan bebeklik déneminde yanlslikla K vitamini eksikligi tanisi
konulabilir (3). Spontan intrakranial kanamasi olan yenidoganlarda akilda tutulmalidir. Tedavide
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ilk segenek olan faktor X konsantresi temin edilene kadar taze donmus plazma kullanilabilir, ancak
tedaviye yanit alinamayan durumlarda aPCC diger tedavi segenegi olabilir.

P9. EDINSEL HEMOFiLi A: TEK MERKEZ DENEYiMi

Narimana IMANOVA®, Ayse UYSAL?, Nur AKAD SOYER?, Zuhal MEHREKULA?, Fatos Dilan
KOSEOGLU?, Mustafa DURAN?, Piisem PATIR?, Giiray SAYDAM?, Fahri SAHIN®

"Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, *Ege Universitesi Tip
Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Ege Eriskin Hemofili Unitesi

Amag: Edinsel hemofili A (EHA) otoimmun bir hastalik olup, Faktor VIII" e karsi otoantikor gelisimi
sonucu Faktor VIII aktivitesinin azalmasi ile karakterize nadir gorilen bir durumdur. Genellikle
idiopatik olsa da gebelik, kronik inflamatuar ve otoimmun hastaliklar, ciddi enfeksiy6z durumlar,
maligniteler ile iligkili olabilir. Biz de merkezimizde takipli 4 EHA vakasini sunmayi amagladik.

Bulgu: Olgu 1: 25 yas kadin hasta, 2. gebelikte sezaryan ile yapilan dogum sonrasi kanamasi
durdurulamayan hastanin bakilan hemostaz tetkiklerinde APTZ: 57.6 sn, Faktor VIII: %1.8; FVIII
inhibitoru-pozitif saptandi. EHA tanisi alan hastanin kanama kontrolii rekombinant faktor Vila ve
metilprednizolon tedavisi ile saglandi. izleminde kanama kontrolii saglanan ancak inhibitér
duzeyinde disme olmayan hastaya siklofosfamid 2mg/kg/giin, oral-4 hafta verildi ancak yanit
alinamamasi Gzerine rituksimab 375mg/m2/hafta-4 hafta tedavisine gegildi. Rituksimab sonrasi
takibinde faktor Faktor VIII diizeyi artan ve inhibitoru negatiflesen hasta tedavisiz takibe alindi.
Hastanin son bakilan Faktér VIl degeri %65.4 Faktér VI inhibitérii-<0.6 BU/ml, APTZ: 29.9
saptandi. Olgu 2: 38 yas kadin hasta, pndmoni sebebiyle intramuskiler enjeksiyon sonrasi kas igi
kanamasi olmasi Uzerine yapilan tetkiklerinde APTZ: 36.4 sn, Faktor VIII: %33,3, APTZ mixing ile
119.8 sn saptandi. APTZ mixing testi sonucuna gére EHA tanisi alan hastanin degerleri izlemde
spontan olarak APTZ: 30 sn, Faktor VIII: %74.5 ve Faktor VIl inhibitori negatif tespit edildi.
Spontan tedavisiz inhibitor negatiflesen hasta takibe alindi. Takibinde inhibitér tekrar
pozitiflesmedi. Olgu 3: 26 yas kadin hasta, ilk gebelik sonrasi spontan ekimozlar gelisen hastanin
dis merkezde hemostaz degerleri APTZ: 99.5 sn, Faktor VIII: %0.1 ve Faktor VIl inhibitord pozitif
saptandi. Steroid tedavisi baslanan hasta tarafimiza yonlendirildi. Tedavinin 15. ginlnde
hemostaz degerleri normal, faktér VIII inhibitérii<0,6 BU/ml olarak sonugland. Steroid tedavisi 6
haftada azaltilarak kesildi. Hastanin takibi tedavisiz devam etmektedir. Olgu 4: 37 yas kadin hasta,
3. gebelik sonrasi dogumdan iki ay sonra spontan vajinal kanama baglamasi Uzerine yapilan
tetkiklerinde APTZ: 50,98 sn, Faktor VIII: %0,1, Faktér VII inhibitéri: 120,9 BU/ml olarak saptandi.
Steroid tedavisi baslandi ve kanamasi olan hastaya aktive protrombin kompleks konsantresi
(aPCC) tedavisi baslandi ve bu tedavi ile kanama kontrol altina alinabildi. Takibinde APTZ-33,64 sn;
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Faktér VIII-%67; Faktér VIl inhibitérii-<0,6 BU/ml saptandi. Steroid tedavisi doz azaltilarak kesildi
ve takibe tedavisiz devam edildi.

Sonug: EHA hayati tehdit edici kanamalarla seyreden, milyonda 1-2 gorilebilen nadir bir
hastaliktir. Faktor VIII' e karsi otoantikor olusumu faktor aktivitesini azaltir, bunun sonucunda
herediter hemofili A’dan farkli olarak genellikle eklem bdlgelerine degil, gastrointestinal,
genitouriner, mukozal ve yumusak doku alanlarina ciddi diizeyde kanamalar olusur. Tedavi olarak
kanama kontroli saglanmasi igin rekombinant faktér VIIA, aPCC, demopressin, Faktor VIII
konsantresi, inhibitor delesyonu igin steroid, siklofosfamid, rituksimab, azatiopurin, siklosporin
gibi immunsupresif ajanlar kullanilir. Biz 2 olguda steroid tedavisi ile yanit aldik, tek olgumuzda
rituximab pozitif sonug gordik. Bir olgumuz spontan tedavisiz duzeldi.

P10. HiPOFiBRINOJENEMILi OLGUDA PRiMER PROFILAKSI

Hatice Ayse OZDEMIR®, Ece Meltem GURBUZ?, Saadet AKARSU®

Firat Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari AD, *Firat Universitesi Tip Fakultesi
Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, *Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji BD,
Elazig,

Amag: Konjenital afibrinojenemi otozomal resesif kanama hastaligidir. Prevalansi 1/1.000.000’dir.
Klinik bulgulari degisir. Minérden yasami tehdit eden kanamalara kadar ve tromboembolik
epizodlar olabilir. En sik klinik belirtisi mukozal kanamadir. Gobek kordonu kanamasi ilk
belirtisidir. Ana 6lim sebebi intrakraniyal kanamadir. Ancak minér travmalarin agreve ettigi kas-
iskelet kanamalari, spontan kanamalar beklenir. Kanamanin primer profilaksisi 6nerilmez.
Afibrinojenemide trombotik olaylar hastalarin %30’unda gorulur. Bu hastalarin fibrinojen
konsantresi almasi riski daha da artirir. Biz yenidogan déneminden itibaren primer profilaksi alan
olgumuzu sunmak istedik.

Yéntem: 5 yas 8/12 aylik erkek hasta, ailesinin tek cocugu olup; 15 guinlik iken gébek kordonunda
kanama ile hipofibrinojenenemi tanisi alip primer profilaksi baslanmistir. Agirhik: 27.8 kg (>97 P),
boy: 125.5 cm (>97 P), protrombin zamani (PT): >120 sn, INR: >8, aktive parsiyel tromboplastin
zamani (aPTT): >180 sn ve fibrinojen: <20 mg/L (N: 200-400 mg/L) diizeyinde bulundu.

Bulgu: Hastaligin kliniginde en fazla kanama gorilmesine ragmen ciddi trombotik olaylarda
gorilebilir. Bu nedenle faktor araliklar genisletildi. Faktér araligi 4 haftaya uzatildiginda dahi
eklem kanamasi goriilen olguya, 2 hafta araliklarla 20-40 mg/kg/doz verilen fibrinojen konsantresi
ile sorunsuz bir sekilde yasamini devam ettirmektedir.
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Sonug: Simdiki kilavuzlar, hastada ciddi kanamanin bireysel ya da aile dykisi veya fibrinojen
aktivitesi <0.5 g/L ise uzun dénem profilaksi Gnermektedirler. Fibrinojen profilaksisi hastamizin
yasam kalitesini artirmig ve bir yan etki gézlenmemistir.

P11. HEMOFiLIDE SOYAGACI BiLMECESi

Gozde AYDIN', Nagihan KARA?, Umit Ayse TANDIRCIOGLU?, Meryem ALBAYRAK*

Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Gocuk Hematoloji Boliimii, *Kirikkale Universitesi Tip
Fakultesi Hastanesi Cocuk Hematoloji Bolimu

Amag: Hemofili Ave B, X e bagli resesif gegis gosteren dogumsal bir kanama bozuklugudur.
Hastalik tasiyici annelerden erkek gocuklarina gegmektedir. Bu ¢alismada Hemofili A ile takipli
dort hastalarimizin aile ykileri sorgulanmis, hastalarinin soyagaci gikarilmistir.

Yontem: Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Polikliniginde Hemofili A tanisi ile
takipli dort ailenin aile 6ykiileri sorgulandi.

Bulgu: Bu galismaya gére; Hemofili A nedeni ile takip ettigimiz 18 yasinda erkek hastanin 14, 16
yaslarinda 2 kardesi, 23 yasinda abisi ve babasi Hemofili idi. Ayni hastanin iki dayisinda, bir
dayisinin oglunda ve halasinin oglunda Hemofili hastaligi mevcut idi. 18 yasinda Hemofili A nedeni
ile takip ettigimiz bir diger hastanin iki dayisi da Hemofil idi. 5 yasindaki hemofili A nedeniyle
takipli bir diger hastamizin ise dayisi, teyzesinin oglu ve annesinin bes dayisi da Hemofili A
hastalig ile takip edilmekteymis. Ayni ailede 18 ve 13 yasinda Hemofili A ile takip ettigimiz iki
kardes hastalarin dayisi mide kanamasi nedeni ile ex olmus.

Sonug: Bu calisma ile genetik hastaliklarda aile taramasinin 6nemine dikkat ¢ekmek istedik.
Ozellikle kanama bozuklugu ile polikliniklere basvuran erkek gocuklarinda aile hikayesi 6nemlidir
ve kanama diatezinde tani icin gereklidir. Soyagacini cikardigimiz ailelerle goéristiglimizde
genetik bilgi almadiklarini, hastalik hakkinda bilgilenmeden evlendiklerini ve g¢ocuk sahibi
olduklarini belirttiler. Aile igindeki hemofilik bireylerin kendi aralarinda ve aile bireyleri ile
iliskilerinde de bilgisizligin yanlis ilag kullanimina ve etik digi uygulamalara neden oldugunu
gordik. Soyagaclarina bakildiginda prenatal tani ve genetik danismanin énemi ortaya ¢ikmaktadir.
Hemofilide genetik ¢alismalar ve mutasyon tespiti sinirli olup, Glkemiz igin gerekliligini bir kez
daha vurgulamak istedik.
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P12. HEMOFiILIK ARTROPATILERDE ORTOPEDIK CERRAHI VE GiRiSIMLER: 5 YILLIK EGE
ERiSKiN HEMOFiLi UNITESi DENEYiMi

Eren Arslan DAVULCU", Ziihal MEHREKULA®, Melekper Elgil KAYA BiCER?, Semih AYDOGDU?, Can
BALKAN?®, Giiray SAYDAM", Fahri SAHIN*

"Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, ig Hastaliklari Hematoloji Bilim Dali, *Ege Universitesi Tip Fakiiltesi,
Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali, *Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklari, Hematoloji Bilim Dali

Amag: Eriskin Hemofili hastalarinda morbiditenin en ciddi sebebi tekrarlayan hemartroz ve kronik
sinovite bagh artropatidir. En sik etkilenen eklemler sirasiyla diz, dirsek ve ayak bilegidir.
Radyoaktif sinovektomi ile hemartroz ve kronik sinovit sikligi azalmis olsa da hastalarin bir kismina
cerrahi girisimler gerekebilmektedir. Cerrahi olarak sinovektomi, eklem debridmani, flizyon ve
eklem artroplastisi gibi islemler uygulanir. Calismamizin amaci, Ege Universitesi Tip Fakiiltesi
Eriskin Hemofili Unitesinde takip edilen hemofili A ve B tanili hastalarda ortopedik operasyon
sikligini ortaya koymak ve bu hastalarin epidemiyolojik 6zelliklerini aragtirmaktir.

Yéntem: Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Erigkin Hemofili Unitesinde son 5 yilda takipli olan 245
Hemofili A ve 67 hemofili B tanili hastanin dosyalari retrospektif olarak incelenerek ve Ortopedi
Anabilim Dali ile yapilan konsey kararlarina bagvurularak ortopedik operasyon gegirilen hastalarin
kayitlarina ulasildi. Hastalar yas, hemofili agirlik diizeyi, profilaksi durumu, inhibitér varligi, hedef
eklemler, radyoaktif sinovektomi dyklsi ve uygulanan ortopedik operasyon sekli bakimindan
incelendi.

Bulgu: Poliklinigimizde ortopedik operasyon gegiren hemofili hasta sayisi hemofili A igin 26 (%10,
B igin 5 (%7) bulundu. Tum hastalarla (hemofili A ve B ortak) ilgili veriler tablo 1'de 6zetlenmistir:
Tablo 1 Yas ortalamasi (yil) 41.45 Hemofili agirlik derecesi (%) - Agir %55 - Orta %39 -Hafif %6
Profilaksi alma durumu (sayi) - Evet 27 - Hayir 3 - Bilinmiyor 1 inhibitér varligi %3 Hedef eklem
sayisi (ortalama) 3.45 Hedef eklemler (sayi) - Diz 47 - Dirsek 24 - Ayak bilegi 25 - Omuz 6 - Kalga 6
Radyoaktif sinovektomi (sayi) - Diz 6 - Dirsek 7 - Ayak bilegi 4 - Omuz 1 Ortopedik cerrahi
Artroplasti (sayi) - Diz 28 - Kalga 6 Debridman+sinovektomi (sayi) - Diz 4 - Ayak bilegi 2 - Omuz 1
Atrodez (say1) - Ayak bilegi 3

Sonug: Poliklinigimizde takipli 312 adet hemofili hastasindan 31%i, toplam 44 eklemi igin
hemartroza bagli ortopedik operasyon gecirmistir. Ortalama hedef eklem sayisi 3.45, en sik
etkilenen eklem dizdir, en sik yapilan cerrahi girisim total eklem artroplastisidir. Bunu, radyoaktif
sinovektomi, artroskopik eklem debridmani+sinovektomi ve artrodez takip etmektedir.
Artroplasti, brital bir islem olsa da hasta tatmin oranlarinin yiksek olmasi nedeniyle en basaril
glncel tedavilerden biridir. Ortopedik girisim yapilan hastalarin neredeyse hepsinin tersiyer
profilaksi almalarina karsin ortopedik midahale gereksinimlerinin olmasi, gegmis profilaksi
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programlarina hastalarin uyumunun sorgulanmasinin gerekliligi ve bireysellestirilmis tedavi
yaklagiminin gindeme gelmesi konularinda uyarici olmusgtur.

P13. HEMOFiLi HASTALARINDA DiL KANAMALARININ ONEMi

Umit Ayse TANDIRCIOGLU', Nagihan AKICI KARA®, Gézde AYDIN®, Meryem ALBAYRAK®

*Kirikkale Universitesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Amag: Hemofilik gocuklarda dil travmalarina bagl kanamalar ¢ok sik gortlmektedir. Genellikle
kuglk gocuklarda dil 1sirmasi ile olusan yogun kanama solunum sikintisina neden olmaktadir.
Literatiirde Onwuzurike N ve arkadaslarinin yaptigi bir calismada 30 ay alti gocuklarda 37 epizod
dil ve agiz i¢i kanama 49 hemofilik hastada bildirilmistir. Hemofili hastalarinda dil gibi ¢ok
kanlanan ve travmaya agik dokularin kanamasi konusunda hasta ve ailesi bilgilendirilmelidir.
Cocuk hematoloji poliklinigine bagvuran tg¢ hemofilili olgu ile dil kanamalarinin ve agiz-dis
sagliginin dnemini vurgulamak istedik.

Bulgu: Olgu-1: Hemofili A tanisiyla takipli 5 yasinda erkek hasta dilini 1sirmasi sonrasi dilin sol
lateral kisminda abondan kanama olmasi nedeniyle ¢ocuk acil poliklinig§imize basvurdu. Hastaya
faktor VIII yapildi. Traneksamik asit baslandi. Ayrica traneksamik asit ile dile tampon uygulandi.
Hastanin kanamasi 1 saat igerisinde geriledi. Hasta ¢ocuk acil polikliniginde 3 saat gozlemlenip
yemek yedirildikten sonra traneksamik oral tablet ve faktér VIII idamesi ile ¢ocuk hematoloji
poliklinik kontroliine yonlendirildi. Olgu-2: 17 yasinda inhibitorlu agir Hemofili A nedeniyle takipli
hasta, yemek esnasinda dilini 1sirmis ertesi giin sabah konugmasi bozulup, dilinde artan sislik ve
ekimoz sebebiyle poliklinigimize basvurdu. Bagvuru oncesi tek doz by-pass faktor yaptigini
6grendik. Aktif kanama gozlenmedi. Dilin agirlikh olarak sol laterali sisen hastada solunum sikintisi
yoktu fakat konusma bozuklugu dikkat cekiciydi. Hasta yakin takip ile t¢ gin iki dozda 30 U/kg’dan
bypass faktor verildi. Olgu-3: 16 yasinda Hemofili A nedeniyle takipli hasta seker yerken dilinde
olusan laserasyon ve kanama ile pediatrik hematoloji poliklinigine basvurdu. Hastanin diline
traneksamik asitli spang ile tampon uygulandi. Faktor VIII konsatresi yapildi. Kanama kontrol altina
alindi.

Sonug: Hemofilik hastalarda agiz i¢i, dis ve dil kanamalari hayati 6nem tasimaktadir. Kanamanin
siddetli olmasi solunum yolunu tikayabilecegi gibi aspirasyon riski de olusmaktadir. Buna ragmen
olgularin kanama sirasinda ge¢ basvusu dikkat cekicidir. Acil bagvurunun ertelenmesinde
bilgisizlik, iletisim kopuklugunun rol oynadigini disiinliyoruz. Hemofilide agiz i¢i kanamalarin ciddi
sonuglar dogurabilecegi unutulmamalidir. Agiz ve dis saghgl hakkinda doktorlarin ve hastalarin
bilgilendirilmesi gereklidir.
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P14. iLIOPSOAS KANAMASINDA TAKiP NASIL OLMALIDIR?

Ece Meltem GURBUZ, Hatice Ayse OZDEMIR?, Saadet AKARSU®

"Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, *Firat Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, *Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji BD

Amag: Hemofilili hastalarinda kas kanamasi agri ve fizik hareketlerde azalma nedenidir. Agir
hemofili hastalarinin %10-25’inde kas kanamalari meydana gelir. Bu kanamalarin %55’i iliopsoasa,
%18'i baldira ve %18’i de uyluga olur. Agir hemofilili olgularda kanama hayati tehdit edebilir.
Malesef hemofilide arastirma ve gelismeler iyi eklem fonksiyonlarina odaklanmistir. Hemofili
hastalarinda iliopsoas kanamasinda takip nasil olmalidir? iliopsoas kanamali olgumuz ile bu
hastalarin takip seklini belirlemek istedik.

Yontem: 13 yas erkek hasta baska bir merkezden agir hemofili A tanisi ile takip edilmekte imis.
Nefes almada zorlanma, karin ve sol yan tarafinda agri sikayeti ile bagvurdugunda; solunum sesleri
iki hemitoraksda azalmis ve Hb: 7.1 g/dL, aPTT: 38.7 sn tespit edilmis. Toraks BT’de sag
hemitoraksda minimal ve solda 7 cm’ye varan yaygin plevral mayi saptanmis. Sol akciger alt lob
totale yakin atelektazik idi. Abdominal BT’de batin ve pelviste yaygin serbest mayi ve
retroperitonda 100X110X180 mm boyutlarinda hematom saptanmis. Sol bobregi anteriora
belirgin deplase eden, sol psoasta belirgin kalinlik artisina neden olan heterojen hematom ile
uyumlu bulunmustu. Hasta bu taniyla hastanemize sevk edildiginde kalp tepe atimi: 103/dakika ve
solunum sayisi: 32/ dakika idi. Faktér 7 ve 8 konsantreleri ve eritrosit sispansiyonu destegiyle
toraks tUpu takildi ve tedavisi stirdtriildu. Takibinin 15. glintiinde sol iliopsoas kasindan kdken alan
ve en genis yerinde 160x100x100 mm O&lgilen, sol retroperitoneal alana uzanim gosteren,
subakut-kronik hematom ile uyumlu dansitede, sol bobregi mediale deplase eden lezyon
saptand.. ilk BT’ye gére boyutunda azalma izlendi. Haftada 3 giin profilaksi ile tedaviye devam
edildi.

Bulgu: Dlzelme ve rehabilitasyon uzun sirede ve yetersiz olabilir. Spontan eklem kanamalarina
karsin, kas kanamalari gogunlukla travma ile birliktedir. Kas kanamalarinin tedavisi zordur. Kas
kanamasini tedavi etmede yetersizlik kompartman sendromu, hareketlerde azalma, fonksiyon
kaybi, miyositis ossifikans, tendon hasari (Volkmann iskemik kontraktiirli) gibi déntsimstiz kas
hasari yanisira asiri kan kaybi, infeksiyon, periferal sinir komplikasyonlari ve hemofili
psodotimori gelismesine yol agar.

Sonug: Agrinin gegmesi siskinligin azalmasi ve hareketin artmasina gére kanamanin durdugunun
daha 6nemli belirtecidir. Hastamiz faktor profilaksisi ile salah olarak taburcu edildi. Diizenli takibe
alindi.
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P15. FAKTOR VII EKSIKLiGi VE INTRAKRANIAL KANAMALI BiR OLGU SUNUMU

Giilen TUYSUZ", Funda TAYFUN'

"Diyarbakir Cocuk Hastanesi

Amag: Faktor VII (F V) eksikligi, otozomal resesif gegis gosteren, F VII diizeyi ile klinik arasinda
korelasyonun zayif oldugu, nadir bir faktor eksikligidir. En sik gérilen klinik epistaksis ve menoraji
iken hayati tehdit eden kanamalar da nadiren gorilebilir. Proflaksi tedavisi tartismali olmakla
birlikte ciddi kanamasi olan hastalarda rFVlla kullaniimasi onerilir. FVII eksikligi olan hastalarda
spontan, cerrahi ve faktdr tedavisi sirasinda trombotik olaylar bildirilmistir. infiize edilen FVII'nin
yari dmrinin kisa olmasi ve tromboz riski nedeniyele standart proflaksi protokoli olusturmak
glctir.

Yéntem: Klinigimizde takip ettigimiz intrakranial kanamali 1 aylik bebek hastanin FVII proflaksi
deneyimizi paylagmay planladik.

Bulgu: Aralarinda 2. Derece akrabalik olan (amca gocuklari) anne ve babanin 4. Gebeliginden 4.
Canl 3. Yasayan bebek olarak NSD ile term olarak dinyaya gelen hasta postnatal 7. giiniinde
genel durum duskiinligl, emmede azalma sikayeti ile dismerkeze bagvuruyor. Hastada evre 4
intrakranial kanama, PT tetkikinde uzama saptaniyor. F VII diizeyi gdnderilen hastanin sonucu
laboratuvar ve sistem nedeniyle ancak postnatal 30. Gininde saptanabiliyor (F VII: % 2). O
zamana kadar hastaya aralili olarak TDP veiliyor. Hasta postnatal 30. Giinlinde klinigimize
gonderiliyor. Fizik muayenede; yeni dogan refleksleri azalmisti ve batan glines manzarasi vardi.
Craniel USG" de ve BT'de 3. ve her iki lateral ventrikilde hidrosefali ve parankim igi intrakranial
kanama mevcut. Hastaya aktif kanamanin devam etmesi nedeniyle 14 giin boyunca 30 mcg/kg; 4-
6 saatte bir defa rFVlla tedavisi veriliyor. Bu arada hasta shunt takilmasi agisindan haftada 2 giin
beyin cerrahisi ile degerlendiriliyor fakat izleminde kafa gevresinde buyime olmayisi ve klinikte
dizelme (yenidogan refleksleri diizeldi) nedeniyle shunt operasyonu yapilmiyor. Hastaya agir FVII
eksikligi ve gecirilmis intrakranial kanama nedeniyle proflaksi tedavisi planlaniyor. Literatiirde
gliinde 2 dozdan haftada 2 gline kadar degisen oranda proflaksi bildirilmis olmasina dayanarak
agilan faktoriin 48 saatde kullanilabilecegi de goz 6niinde bulundurulup giinde tek doz 30 mcg/kg
rFVlla ile proflaksi baslaniyor. Tedavi sirasinda hastada herhangi bir komplikasyon (kanama veya
tromboz gorilmiyor). Hasta klinigimizde 6 aylik izleminde bas cevresi stabil seyrediyor. Norolojik
gelisiminde basini tutabiliyor.

Sonug: Faktor VII eksikligi ve intrakranial kanamasi olan yenidogan hastamizda giinde tek doz
rFVila proflaksisi ile iyi hemostaz sagladik. intrakranial kanamali yenidoganlarda FVII eksikligi
tanida akilda tutulmalidir.
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P16. OBEZ ERISKiN HEMOFiLi HASTALARINDA HAFTALIK FAKTOR DOZUNDA
YETERSIZLIK: EGE ERiSKiN HEMOFiLi UNITESi, 3 OLGU iLE DOZ ARTIMI DENEYiMi

Aysel SHIHALIYEVA®, Ayse UYSAL?, Ziihal MEHREKULA?, Fahri SAHIN?

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, *Ege Universitesi Tip
Fakiiltesi Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali, Ege Eriskin Hemofili Unitesi

Amag: Hemofili hastalarinda ana tedavi prensibi eksik olan faktériin yerine konmasidir. Bu yerine
koyma kanadik¢a veya profilaktik olarak yapilabilir. Profilaktik tedavi erigkin yas grubunda Agir
hemofili hastalari veya hedef eklem varliginda sekonder veya tersiyer profilaksi olarak uygulanir.
Ulkemizde Sosyal Giivenlik Kurumu (SGK)' nun belirledigi kurallar geregi bir hastanin profilaksi
programinda haftalik kullanilabilecegi maksimum faktér dozu 45000’ dir. Bu maksimum doz ¢ocuk
hastalar igin de erigkin hastalar i¢in de aynmidir. Hatta 15 kg agirhgindaki hasta ve 100kg
agirhgindaki hasta igin de aynidir. Ancak bu dozun yetersiz kaldigi hastalarda ek rapor ile doz
arttirilabilmektedir. Biz de eriskin hemofili Unitesinde profilaksi alan ancak haftalik 4500U lik
dozun yetersiz kaldigi ve doz artimi ile kanama kontroll saglanan 3 vakayi sunmayi amagladik.

Bulgu: Olgu 1: 41 yas erkek hasta 6 aylik iken agir Hemofli A tanisi almis. 2011 den beri tersiyer
profilaksi (4500U/hafta) alan hastanin diizenli tedaviye ragmen sag diz ekleminde kontrol altina
alinamayan tekrarlayan hemartroz ataklari olmasi tizerine bakilan inhibitor diizeyi negatif geldi.
Son 5 yilda yaklasik 10 kg kilo artisi (98 kg) olan hastanin profilaksi dozu Kasim 2015’ te
6000U/hafta olarak artirildi. Takibinde kanama sikhigi belirgin azaldi. Olgu 2: 34 yas erkek hasta, 1
yasinda orta hemofli A tanisi almis. 6 kez gastrointestinal kanama geciren ve sol diz hedef eklemi
olan hasta 2011’ den beri diizenli tersiyer profilaksi almaktadir (45000 U/hafta). Profilaksi uyumu
iyi olmasina karsin omuz ekleminde tekrarlayan kanamalari olan hastanin profilaktik dozu viicut
agirligina (85 kg) gére modifiye edildi ve Kasim 2015’ te 6000U/hafta olarak yiikseltildi. Doz artimi
sonrasi hastanin yeni eklem kanamasi olmadi. Olgu 3: 33 yas erkek hasta, 8 aylikken agir hemofili
A tanisi almis. 2011’ den beri tersiyer profilaksi almaktadir. Hastanin bilateral omuz eklemlerinde
duizenli tedaviye ragmen kanama sayisinin artmasindan dolayi profilaksi dozu Ocak 2016’ da viicut
agirigina (80 kg) gore hesaplanarak ek rapor ile 6000ii/hafta olarak degistirildi. Takipte kanamasi
olmadi.

Sonug: Agir hemofilinin tedavisinde altin standart yaklasim profilaksidir. Bizim hastalarimiz
artropati gelistikten sonra profilaksi tedavilerine baglanmis hastalardir. Tersiyer profilaksinin
amaci yeni gelisebilecek artropatilerin dnlenmesi ve mevcut artropatilerin progresyonunun
durudurulmasidir. Bu ancak uygun dozda faktor tedavisi ve ylksek tedavi uyumu ile mimkinddr.
Uygun dozda tedavi bazi erigkin hastalarda vicut agirliklan fazla oldugundan haftalik doz
kisitlamasina takilmaktadir. Bu noktada hekim olarak hastanin ihtiyacinin dogru olarak
belirlenmesi ve SGK’ nun belirledigi kurallarin hasta yararina degerlendirilmesi en dogru
yaklasimdir.
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P17. NADIR FAKTOR EKSIKLIKLERi: TEK MERKEZ DENEYiMi

Ayse UYSAL', Zuhal MEHREKULA', Fatos Dilan KOSEOGLU®, Nur SOYER", Fahri SAHIN®

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

Amag: Nadir Faktor Eksiklikleri (NFE) Hemofili A, Hemofili B ve von Willebrand hastaligi disinda
kalan kaltsal faktor eksiklikleridir. Tum kaltsal faktor eksikliklerinin % 3 ila 5’ini olusturur.
Prevelans 1:500.000 ile 1:2 milyon arasindadir ancak Tirkiye gibi akraba evliliginin fazla oldugu
tlkelerde bu oran 10 ila 20 kat artmaktadir. Tani koymadaki laboratuvar yetersizliklerden dolayi
tanisi zor konmaktadir ve bu ylzden NFE hakkinda bilgiler sinirl kalmigtir. Merkezimizde takip
edilen bu hastalarin veri kaydi ve analizinin sunulmasi bu hastalik grubu hakkindaki bilgi ve
tecribelerimize katkida bulunacagi diisinulmustar.

Yoéntem: Bu calismada poliklinigimizde takip ve tedavi edilen NFE tanili 71 hasta retrospektif
olarak degerlendirildi. Hastalar faktor tip ve eksiklik dereceleri, semptomlari, aile oykisu varhgi,
kanama yeri, kanama dereceleri ve tedavi durumlari gore irdelendi.

Bulgu: Hastalarin medyan yasi 33 olup (18-76), 37’ si kadin (%52.1), 34’U erkekti (%47.9). Faktor
VIl eksikligi en sik gozlenen faktor eksikligi olup 30 (%42.3), diger faktor eksiklikleri sirasiyla Faktor
Xl 11 (%15.4), Afibrinojenemi/Disfibrinojenemi 6 (%8.5), Faktor V 6 (%8.5), Faktor XIl 5 (%7),
Faktor XIIl 4 (%5.6), K vitamini bagimli ¢oklu faktor eksikligi 4 (%5.6), Faktor X 2 (%2.8), kombine
Faktor XI-XII eksikligi 2 (%2.8), kombine Faktor V-XI 1 (%1.4) hastada tespit edildi. Faktor eksiklik
derecelerine gore 9'u (%12.7) agir, 19’u (%26.8) orta ve % 40’1 (56.3) hafif eksikliklerdi. 3 (%4.2)
hastada disfibrinojemi oldugu igin eksiklik derecesi hesaplanmadi. 18 (%25.4) hastada pozitif aile
Oykusu mevcuttu. 41 (%57.7) hasta asemptomatik olup bu hastalarin %49.3’UG rutin ya da
preoperatif tetkikler sirasinda arastirilarak tani almisti. Semptomatik olan 30 hastanin (%42.3) 14’
tinde grade 1 (%19.7), 12 hastada grade 2 (%16.9), 4 hastada grade 3 (%5.6) kanama semptomlari
saptandi. Mukokutanéz kanama en sik rastlanan semptomdu (%.36.6). Santral sinir sistemi
kanamasi sadece Faktor XlII eksikligi olan 4 hastada oldugu tespit edildi. 38 hasta (%53.5) hasta
gerek kanadikga gerek ise operasyon durumlarinda tedavi almisti. 3 hasta (%4.2) profilaksi tedavisi
almaktaydi. Bunlardan 2’ si K vitamin bagimli ¢oklu faktor eksikligi olup protrombin komleks
konsatresi almaktaydi. Diger profilaksi alan hasta ise Faktor Xl eksikligi ile takipli olup SSS
kanamsi 6yklisii mevcuttu ancak olan bir hasta kendi istegi ile profilaksi tedavisini kesmisti.

Sonug: Bir kisminin spesifik faktor konsantreleri olmakla birlikte bazi NFE’ lerinde TDP veya
Kryopresipitat tedavisi uygulanmaktadir. NFE bulunan hastalar semptomsuz olgulardan, yasami
tehdit eden kanamalara kadar klinik tablolar olusturabilirler. Bu nedenle kanama diyatezi bulunan
hastalarda NFE mutlaka g6z 6niinde bulundurmalidir.
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P18. NADIR BIR OLGU: FAKTOR X! EKSiKLiGi VE VON WILLEBRAND FAKTOR EKSiKLiGi
BiRLIKTELIGi

Ayse UYSAL', Ziihal MEHREKULA', Fatos Dilan KOSEOGLU®, Nur SOYER", Fahri SAHIN*

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

Amag: Faktor Xl eksikligi (Hemofili C hastaligi) nadir gorilen faktor eksikliklerindendir. Otozomal
resesif kalitim gosteren bu hastalik milyonda bir izlenir. FXI diizeyi <%15 olmasi Agir eksiklik olarak
tanimlanmistir. Ancak bu hastalikta faktor diizeyi ile kanama egilimi arasinda korelasyon yoktur.
Spontan kanama genelde goézlenmezken kanama egilimini etkileyen bazi durumlar vardir.
Bunlardan biri de VWF eksikligidir. Bu durum kanama egilimi fazla olan hastalarda irdelemistir ve
kanamadan sorumlu tutulmustur. Biz de FXI ve vVWF eksikligi birlikteligi olan bir olgu sunmayi
disundik.

Yontem: Olgu sunuldu.

Bulgu: 19 yasinda kadin hasta, preoperatif tetkiklerinde aktive parsiyel tromboplastin zamani
(aPTZ) uzun gelmesi tzerine poliklinigimize yonlendirilmis. Kanama agisindan asemptomatik olan
hastanin ailesinde de kanama Oykulsu yoktu. Fizik muayenesi normal olan hastanin kontrol
tetkiklerinde aPTZ: 91.4 sn, Protrombin zamani: 11.6 sn, INR: 1.06 gelmesi tzerine ileri inceleme
yapildi. Mixing testi ile APTZ’ de diizelme saptanmasi zerine bakilan Faktor VIII: %46.6 ve IX:
%79.6 olarak saptandi. FVIII diizeyinin ileri derecede uzamis aPTZ ile uyumlu olmamasi Uzerine
Faktor XI, XIl ve hafif Faktor VI disuklugi olmasi Gzerine von Willebrand Faktor Antijeni (VWF Ag)
ve Ristosetin Kofaktor Aktivite (RICOF) dizeyi istendi. Faktor XI: %2.5, Faktor XI1:67.5 %, VWF Ag:
%53 RICOF: %43 olarak saptandi. Tipl von Willebrand hastaligi (vWH) ile uyumlu sonuglari olan
hastanin aile 6ykusu, kanama klinigi olmamasi nedeniyle VWF eksikligi olarak nitelendirildi. Ayni
zamanda agir derecede Faktor Xl diistikliga tespit edilmisti. Faktor XI ve vVWF eksikligi birlikteligi
olarak degerlendirilen hasta takibe alindi. Yaklasik 1 yildir takipte olan hastada hi¢ kanama
bulgusu izlenmedi.

Sonug: F XI ile vVWF’nin birlikte eksikliginin ¢ok nadir de olsa mevcuttur. Sinirli sayidaki literattrde
bu birlikte spontan kanama egilimi genelde artmis olarak verilmistir. Ancak bizim olgumuzda
literatiriin aksine hi¢ kanama bulgusu izlenmedi. Bu birlikteligi gosteren sinirli veri olmasindan
dolayi bu vakayi sunmayi deger bulduk.
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P19. VON WILLEBRAND HASTALIGINDA EGiTiM VE BiLINCLENDIRME KANAMAYA
BAGLI KOMPLIKASYONLARIN ENGELLEMESINDE GONEMLIDIR

Asu Fergiin YILMAZ", Fusun GEDIiz', Bahriye PAYZIN®

Yizmir Atatiirk Egitim Arastirma Hastanesi Hematoloji Bélimii

Amag: Von Willebrand hastaligi(vWH) von Willebrand faktorinin(vWF) kalitatif veya kantitatif
bozuklugu ile karakterizedir. En sik mukokutenoz kanamalar gorilir. Tip 1 ve Tip3‘de kantitatif
tip2’de ise kalitatif bozukluk mevcuttur. Tipl en sik gérilen altgruptur. Tip3’de ise v WF yoklugu
ve Faktor VIII eksikligine bagh ciddi kanamalar gorulebilir. Tedavi segenekleri arasinda; DDAVP,
VWF konsantreleri antifibrinolitikler bulunur. Tip 3 vakalarda ise kanama kontrolinin saglanmasi
icin, VWF konsantrelerinin kullanimi gerekmektedir. Hastalarin rutin takip ve tedavisi hayati 6nem
tagir.

Bulgu: Vaka 1: 30 yasinda 70 kg bayan hasta 2,5 yasindayken spontan ekimozlar nedeni ile
arastirilirken Faktor VIII: %0.7, VWF: %9 ve Ricof: %4 olarak tespit edilmis ve hastaya tip 3 VWH
tanisi konulmus. 4500U/hafta dozunda profilaksi programinda olan hasta rutin takip ve tedavisine
uymakta ve hastaligin bilincindeydi. Rutin takiplerinde bel agrisi, bilateral alt ekstremite
uyusuklugu nedeni ile yapilan tetkiklerinde T12-L1 seviyesinde spinal arteriovendz malformasyon
(AVM) tespit edildi. Hastada semptomatik AVM nedeni ile anjiografi ve ardindan Beyin Cerrahisi
Bolim tarafindan operasyon karari alindi. Hedef faktor diizeyi %100 olacak sekilde preoperatif
3500 U bolus ardindan 2x1500 G Vwf'den zengin Faktor VIII preparati regete edildi. Postoperatif
dénemde kanama ve komplikasyon gelismeyen hasta postop 3. giin faktor tedavisine evde devam
etmek Uzere taburcu edildi. Vaka 2: 27 yasinda bayan hasta 2 yil 6nce retinal operasyon
sonrasinda kanama nedeni ile sol gozde tam gorme kaybi yasamis. Yogun menstural kanama
hikayesi disinda kanama tarif etmeyen hastada operasyon sonrasi yapilan tetkiklerinde Faktor VIl
duzeyi: %2.3 ve Vwf: %0.6 olarak tespit edilmis ve hastaya Tip 3 VWH tanisi konulmus. Ancak tani
sonrasi takip ve tedavilerine gitmemis.2 yildir takipsiz olan hasta hastanemiz acil servisine bulanti,
kusma ve karin agrisi nedeni ile basvurdu. Yapilan goriintiileme ve tetkikleri sonrasinda over
ruptiri ve batin i¢i kanama saptanarak hastaya acil operasyon karari alindi. Rutin takiplerine
gitmeyen hastanin yeni faktor diizeyleri ve inhibitor degerleri yoktu. Hemograminda anemi (hbg
8,9 gr/dl) disinda patoloji tespit edilmedi. Ancak a PTT degeri:76 saniye idi. Hasta tanisini,
hastaligin 6zelligini bilmiyordu ve raporu yoktu. inhibitér diizeyi bilinmeyen acil operasyona alinan
hastada karigim testi ile dizelme oldugu gosterildi. Hastanemizde Faktor VIII inhibitor dizeyi
calisilamadigl icin gonderilemedi. Faktor VIII ve v WF diizeyleri istenerek hastaya 2 yil 6nceki
sonuglari ile rapor g¢ikartildi. Ancak vWF den zengin faktor acil olarak saglanamadigi igin 60 kg olan
hastaya preoperatif 30000 bolus ardindan 2x1500U idame Fatér VIII tedavisi planlanarak
operasyona alindi. VWF’den zengin faktor tedarik edilene kadar postopertaif kanamasi olan
hastaya desmopressin asetat, kriyopresipitat, parenteral traneksamik asit tedavisi uygun dozda
verildi. Tedaviye ragmen preoperatif ve peroperatif ddnemde kanamasi olan hastanin hemoglobin
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degeri 5.6 gr/dl ‘ye kadar geriledi ve hastaya 3 U eritrosit sispansiyonu verildi. v WF ‘den zengin
Faktér VIl tedarik edildikten sonra 2x1500U verilerek kanama kontrol altina alindi ve uygun
dozlarda idame tedavisine gegildi ve hasta yara iyilesmesi sonrasi taburcu edildi

Sonug: Sonug: v WH kronik tedavi edilebilen ancak hayati tehdit eden kanamalara neden olabilen
genetik bir hastaliktir. Bu baglamda hastalari hastaliklari, komplikasyonlari ve &mir boyu
takiplerine uymalari agisindan ayrintili bilgilendirmeli ve bu konuda gerekli egitimler verilmelidir.

P20. TURKIYE'DE PEDIATRIK VON WILLEBRAND GALISMALARINA BAKIS

Selmin SENOL', Hazal ATALAY>

'e.0. Hemsirelik Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Hemsireligi AD, *E.U. Saglik Bilimleri Enst.
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Hemgireligi AD. Yuksek Lisans Prg.

Amag: Bu sunum, Tirkiye'de pediatri alaninda von Willebrand hastaligi konusunda yapilan
galigmalari incelemek amaciyla hazirlanmistir.

Yéntem: Tanimlayici nitelikte olan bu ¢alismada, Yiiksek Ogretim Kurumu Ulusal Tez Merkezi, Ege
Universitesi- e-Kiitiiphanesi veri tabani EBSCOhost ve Google Akademik veri tabanlari esas
alinarak "von Willebrand, gocuk", " von Willebrand tanili gocuk”, " von Willebrand factor, gocuk"
anahtar kelimeleri ile 2000-20016 yillari arasinda yapilan ¢aligmalar taranmistir. Tarama sonucu
11 akademik calismaya ulagiimistir. Tam metnine ulasilan 7 arastirma bulgular sayi ve yuzde
olarak degerlendirilmistir.

Bulgu: Anahtar kelimelerle yapilan tarama sonucunda kriterlere uyan 7 ¢alisma incelendiginde; %
42.9°u (n=3) uzmanlik tezi, %28.6" si (n=2) arastirma makalesi, %28.6sI (n=2) ise olgu sunumudur.
Calismalarin arastirma desenlerinin; %57.1%i (n=4) vaka kontrol galismasi, % 28.6'si (n=2) olgu
sunumu, %14.3'U(n=1) ise tanimlayici tipte oldugu saptanmistir. Calismalarda veri toplama araci
olarak timiinde laboratuvar bulgulari yer alirken, bununla birlikte arastirmacilar tarafindan
hazirlanan soru formu ile birlikte (n=1) arastirmada 6lgek kullanimina yer verilmistir. Calismaya
dahil edilen hastalarin 6zelliklerine bakildiginda timi (n=7) von Willebrand hastaligi tanilidir.
Bunun yaninda, % 28.6'sinin (n=2) hemofili hastasi oldugu, %28.6'sinin (n=2) in vitro kanama
zamani ile iligkili oldugu, % 14.3'Gnln (n=1) diyabetus mellitus hastasi, %14.3" Unun (n=1)
trombolitik hastaligi oldugu, %14.3’Gnln (n=1) ise saglikh grupta yer aldigi belirlenmistir.

Sonug: incelenen arastirmalara gore, llkemizde von Willebrand hastaligi tanisi almis ¢cocuklar ile

ilgili cahsmalarin, hastaligin gorilme sikhgina paralel sayica az oldugu goérilmistir. Von
Willebrand hastaligi ile ilgili galismalarin artmasi ile bu konudaki az bilinenlerin aydinlatilmasina
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firsat taninacagi, toplumun bu hastaliga karsi farkindaliginin da artacagi inancindayiz. Gelecek
galismalarda kanit temelli ydntemlerle konuya yer verilmesi anlamli olacaktir.

P21. HEMOFiLi HASTALARINDA HEPATIT C SIKLIGI VE TEDAVISi; EGE ERiSKiN
HEMOFiLi MERKEZi DENEYiMi

Fatos Dilan KOSEOGLU®, Ziihal MEHREKULA", Nur Akad SOYER®, Ayse UYSAL', Piisem PATIR',
Mustafa DURAN', Giiray SAYDAM®, Fahri SAHIN®

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji B&limii

Amag: Hemofili, faktor VIII veya IX eksikligi sonucunda gelisen nadir bir kalitsal kanama bozuklugu
olup, ozellikle eklem igi ve kas igi spontan kanamalarin varligi, girisimler ve travma sonrasi
beklenenden uzun siiren kanamalar ile klinige yansimaktadir. Yakin gegmise kadar hastalarin
yasam sireleri faktor replasman tedavisi olmadigi icin kisaydi ve kanamalarin tedavisinde basta
taze donmus plazma (TDP) olmak (zere kan urunleri kullaniimaktaydi. Kan ve kan drinleri
kullanimina bagh viral bulas ciddi bir komplikasyon olup, bulagi en fazla olan virusler; Hepatit B
Viriisii (HBV), Hepatit C Viriisii (HCV) ve insan immiin Yetmezlik Viriisiidir (HIV). Bu gcalismada, Ege
Eriskin Hemofili Merkezinde tedavi ve takip edilen hastalardaki HCV sikliginin ve hastalarin
aldiklari tedavilerin belirlenmesi amaglanmistir.

Yéntem: Ege Eriskin Hemofili Merkezinde hemofili A ve hemofili B tanisi ile takip edilen 294
hastadan 39’unun (%13.2) serolojik testlerinde Anti-HCV pozitifligi saptanmistir. Bu hastalarin
dosyalari retrospektif olarak degerlendirilmistir. Hastalarin tanisi, hastalik derecesi, mevcut yasi,
tani aldig yas, sigara ve alkol 6ykiisli, TDP ve eritrosit (ERT) transflizyon 6ykist, HCV’ ye yonelik 1.
ve 2. basamak tedaviler, tedavi yanitlari, kronik hastaliklar ve kullanilan ilaglar, viral seroloji
durumunu degerlendirmek amaciyla Anti HCV ve HCV RNA verileri kaydedilmistir.

Bulgu: Anti HCV pozitifligi olan 39 hastanin verileri degerlendirildiginde ortalama yas 44 (23-66),
ortalama tani yasi 6 (0.5-52) bulundu. Agir hemofili tanili olan 30 (%77) hasta olup, profilaksi
tedavisi goren 34 (%87) hasta vardi. Hemofili A tanisi olan 36 hasta (%92), hemofili B tanisi olan 3
(%8) hasta vardi. Hastalarin %67’si 0-1 yas arasi tani almisti. 1970 yili 6ncesinde tani almis %44,
1970-1980 yillarinda tani almis %49 hasta oldugu saptandi. Hastalarin %67’sinde sigara kullanimi
pozitif, %33’linde negatifti. Alkol kullanimi sosyal igici diizeyinde olup %33 hastada alkol kullanimi
oldugu, %67 hastada ise olmadigi gorildu. Hastalarin %95’inde TDP transflizyonu, %44’(inde ERT
transflizyonu 6ykusi pozitifti. HCV RNA degerlerine bakildiginda 15 (%38.5) hastada pozitiflik
saptandi. Hastalarin 1 tanesinde siroz hastaligi mevcut olup, sofosbuvir-ledipasvir tedavisi altinda
izlemdeydi. HCV RNA pozitif olan 5 hasta 1. Basamak tedavi olarak interferon alfa ve ribavirin
tedavisi almig, bu hastalarin 2’si tedaviye yanit vermeyip 2. Basamak olarak sofosbuvir-ledipasvir
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tedavisine gegmistir. Sofosbuvir-ledipasvir tedavisi alan hastalarin hepsinin HCV RNA dizeyi
kontrol degerleri negatif ctkmistir. Bir hastamiz yakin donemde birinci basamak olarak sofosbuvir-
ledipasvir tedavisi almig, HCV RNA negatifligi heniiz saglanamamistir. Bununla birlikte 1 hastamiz
birinci basamak tedavi olarak, 1 hastamiz da ikinci basamak tedavi olarak
Ritonavir+Ombitasvir+Paritaprevir ve Dasabuvir tedavisi almaktadir. Bu hastalarin da glincel HCV
RNA diizeyleri negatiftir.

Sonug: Anti-HCV pozitif olan hastalarin %93’linin 1980 ve oncesi tarihlerde dogdugu
gorilmustir. Bu da hastalarin o donemde faktor preparatlarina ulasimdaki zorluklardan dolayi
kan ve kan Urtnleri ile olan kontaminasyonu dusindirmektedir. 1990 ve daha sonraki tarihlerde
dogan hastalarimizin faktor preparatlariyla erken yasta karsilasmalarinin ciddi kanama sorunlarini
azalttigl ve bu hasta grubunun taze donmus plazma ile karsilagsma oranlarinin oldukga dustik
dizeyde oldugu saptanmistir.  Hepatit C  tedavisinde sofosbuvir-ledipasvir ve
Ritonavir+Ombitasvir+Paritaprevir ve Dasabuvir olarak bilinen yeni tedaviler hastalk
eradikasyonunu glindeme getiren, oldukga etkili ajanlar olup, HCV pozitif eriskin hemofili hastalari
icin yeni bir dénem bagslatmislardir.

P22. OYUN VE HEMOFiLi: OLGU SUNUMU

Aylin KACAR?, Selmin SENOL?

"Dokuz Eyliil Universitesi Gocuk Hastanesi, Ege Universitesi Gocuk Sagligl ve Hastallklari
Hemsireligi AD.

Amag: Bu olgu, hemofili tanisinin oyun ¢ocuklugu dénemini nasil etkiledigine dikkat ¢ekmek
amaciyla hazirlanmistir.

Yéntem: Olgu dosyasinin, oyun c¢ocuklugu dénemindeki kanama/basvuru nedenlerinin geriye
donik olarak incelenmesidir.

Bulgu: Orta diizey hemofili/A, 6 yasinda erkek ¢ocuktur. On aylik iken agiz igi kesiye bagh Ug giin
devam eden kanama ile tani almistir. Burun kanamasi, idrar-gaitada kan yok. Hb:7 mg/dl; Htc:
23,8; PLT: 480000; INR:1,05; aPTT :59 fibrinojen:3,6 faktor vin: %3,13 Olgunun oyun ¢ocuklugu
déneminde, travma/kanama ile poliklinige bagvuru nedenleri incelendiginde; “Sol dirsekte sislik,
(sol dirsek eklemi ve periartililer yumusak dokularda hemorajik efflizyon), dilini isirmasi,
oyuncaklariyla oynarken parmagini oyuncaklara sikistirmasi nedeniyle sag el 4. Parmakta sislik isi
artisl, bes giin Ocesinde de hastanin basini ¢arpmasi nedeniyle basvuru yapmasi, kedi képek
pesinden kogma ve topa vururken bosluga vurma sonrasinda sol ayak tizerine basamama, travma
tariflemeksizin sol ayak bileginde sislik, kuzeninin hastanin yanagini géziine yakin bir yerden
sikistirarak sevmesine bagh ylzde hafif morluk, sol géz konjonktivada hiperemi, alnini kapiya
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garpma sonucu sag frontal bolgede sislik, sirtini ve basini yere gcarpma, yataktayken basini duvara
garpma, sol ayak bilegini denizden giktiktan sonra tasa ¢arpma, oyun oynarken ayaginin iizerine
dismesi, arkadaginin itmesi sonrasi burun kanamasi, orta parmagina top gelmesi, bisiklete binme
sonrasl kalgada agri” saptanmistir.

Sonug: Oyun tim c¢ocuklar igin vazgegilmezdir. Cocugun kendini, cevresini kesfederek
sosyallesmesini saglayan yegane olagan ugrastir. Hemofilik ¢ocukta ise bu olagan ugras
risklerleri/etkilerini artirabilme potansiyeline sahiptir. Olguda, oyun g¢ocuklugu dénemindeki
poliklinik basvuru nedenlerinin neredeyse tamami oyun igindeki siregte gergeklestigi
gorulmektedir ve 6nlenebilir durumlardir. Bu dénemdeki travma/kanama risklerini azaltmak igin
gocuk ve aile egitimlerinin planlanarak uygulanmaya gegilmesinin katki saglayacagi
dusunilmektedir.

P23. ERiSKiIN YASTA ILIOPSOAS KASI KANAMASI iLE TANI ALAN HEMOFiLi B HASTASI

Abdullah KARAKUS', Mehmet Sinan DAL, Mehmet Onder EKMEN?, Orhan AYYILDIZ*

"Dicle Univeristesi Tip Fakdiltesi Hematoloji B.D, ’Ankara Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi
Hemotoloji Klinigi, 3Virangehir Devlet Hastanesi i¢ Hastaliklari

Amag:

Bulgu: 19 yasinda erkek hasta siyah renkli diskilama, batin sag alt kadranda, sag uyluk agr ve
hareket kisithhg sikayeti ile basvurdu. 10 glindir devam eden melanasi olan hasta son 3 glin de
karin agrisi ve sag kalga ve uyluk hareket kisithligi olmasi nedeni ile acil servise bagvurmus. Acil
servis de bakilan aPTZ 140 olmasi nedeni ile 4 inite TDP verilip birimimize sevk edildi. hastanin
O0zgecmiginde 1 yaginda slinnet olurken fazla miktarda kanama, 3 yasinda i¢ kanama oldugunu
ama ne kanamasi oldugunu bilmiyor, 9 yasinda dudak yaralanmasi sonucu kanama (3 giin devam
etmis) 18 yasinda dis ¢ekimi sonrasi fazla miktarda kanama (TDP verilmis ve hematoloji kontrol
6nerilmis hasta gelmemis). fizik muayenede KB:110/60 nbz: 91/dk ates 37 .7 cilt ve konjuktivalar
soluk batin sag alt kadranda hassasiyet rektal tuse; forme melena (+) sag kalga extansiyonunda
kisitlilik ve agr diger eklem agikhigi ve kas gelisimi normal izlenildi. laboratuvar degerleri; Hb: 8
gr/dl, PLT : 327 000 ,FAKTOR9 :%7.5 , FAKTOR 8 :%192 , APTZ :41.9, INR : 1.1 gériildii daha &nce
TDP alan hastaninbizim yaptigimiz degerlendirmelerde faktor diizeylerinde yikselme oldugu ve
aPTZ degerinde gerileme gorildi.Gastrointestinal kanamasina yonelik proton pompa
inhibitor(PPi) infiizyon tedavisi verildi 3. giininde melanasi diizelen hastaya PPi 2x1 verildi.
Endoskopi de duodenum de ilsere aktif kanamayan lezyon izlenildi. Karin ve kalga agrisi nedeni ile
¢ekilen abdominal —pelvik tomografide 14 x 7 x 6 cm boyutunda iliopsoas kasinda hematom ile
uyumlu gérim izlendi. ilk 2 gin faktér diizeyleri olmadigindan 8 U/giin TDP verildi daha
sonrasinda Rekombinat faktdr 9 ilk giin 6 000 iU daha sonraki giinlerde 3 000 iU/giin tedavisi
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verildi ve istirahat onerildi 14. glininde agrisiz ylruyebilen hasta taburcu edildi. Hayati tehdit
edici kanamasi olmasi nedeni ile hastaya egitim ve haftada 2 kez 2000 iU faktér 9 tedavisi
baslanildi. Takiplerinin 3. ayindan sonra kontrolere gelmedi. Yaklasik 1 yil sonra hasta basit diisme
sonrasl sag bacaginda sisme ve agri olmasi lzerine yapilan yuizeyel doku usg de sag femoral
bolgede hematom saptanan hasta klinigimize yatirildi. yizeyel USG de Sag uylukta (m. vastus
medialis?) axial boyutu 4x3.5 cm boyutunda hiperekoik-heterojen alan izlendi(hematom?) ikinci
yatisinda bakilan degerlerinde APTZ :132 sn F IX :% 1 FIX inhibitdr : negatif goriildi.ilk giin 4 000
iU sonra 2 000 iU faktér tedavisi 5 giin verildi. Hasta profilaksi tedavisi ile takiplerine devam
ediyor. Eklemlerde agri batma hissi ve yanma yilda 4-5 kez (degisik eklemlerde)

Sonkiemofili b tanisi eriskin yasta konan duslk faktor dizeylerine ragmen herhangi bir eklem
hasari olugturmadag) bir klinik ile gelen ve iliopsoas kanamasi gibi masif kanama ve hayati tehdit
edici kanama ile gelen hastada profilaksi tedavisi verilmesi gerekir.

P24. SELF iNFUZYON NEDEN ONEMLI?

Selmin SENOL", Atiye KARAKUL?, Nimet GEMALMAZ’, Rukiye BULUT?

'£.U. Hemsirelik Fakiiltesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklari Hemsireligi AD., %iKCU Saglik Bilimleri
Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Hemsireligi AD., *izmir Giiney Bélgesi Kamu Hastaneleri
Birligi Genel Sekreterligi Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma
Hastanesi

Amag: Bu calisma, pediatrik hemofilik grupta self-inflizyon egitimi alarak, bu beceriyi kazanmig
olanlarin yil igindeki kanama sayilari ve hastaneye yatis glinlerini incelenmek amaciyla
hazirlanmigtir.

Yéntem: Arastirma, erken c¢ocukluk déneminde hemofili tanisi alarak profilaktik tedaviye
baglanmis ve self inflizyon becerisi kazanmis 10 hemofili olgusunda son bir yil igindeki kanama
sayilari ve hastaneye yatis glinlerinin incelendigi tanimlayici bir galismadir.

Bulgu: Olgularin tanimlayici 6zellikleri incelendiginde, yas ortalamasi 12+3.30°dur. Olgularin 7’si
Hemofili A ve 3’G Hemofili B tanihdir. Son faktér diizeyi ortalamasi 2.81+1.92’dir. Cocuklarin
4’tinde hedef eklem gelisirken, biri sinovektomi operasyonu gegirmistir. Cocuklarin intravenéz
faktoér GrinG uygulamasinda, 5 anne bu roll Ustlenirken, sadece bir baba self infiizyon roliinu
Ustlenmistir. D6rt gocuk ise self inflizyon girisimini kendisi yapmaktadir.

Sonug: Dizenli self inflizyon egitimi sonrasi kazanilan self inflizyon becerisi, kanama sayisini ciddi
oranda azaltmakla birlikte gunibirlik yatiglari da odnlemistir. Hemofilik cocuk/anne-babalara
dizenli self inflizyon egitimi ile bu becerinin kazandirilmasi; ¢ocuga, aileye ginlik rutininde
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ozgirlik saglayarak, hastanede kalis slresini azaltmistir. Benzer sekilde duygusal, sosyal ve
ekonomik yiikii de azalttigi soylenebilir. Bu nedenle self inflizyon egitimleri dnemli olup, planh ve
programli bir sekilde yayginlastiriimasi énerilebilir.

P25. PROFILAKSI TEDAVISINiN BASARISI YA DA BASARISIZLIGINDAKI GizLi iLKE; 4D1S

Nimet GEMALMAZ", Selmin SENOL?, Atiye KARAKUL?, Rukiye BULUT"

Yizmir Guiney Bélgesi Kamu Hastaneleri Birligi Genel Sekreterligi Dr. Behcet Uz Gocuk Hastaliklari
ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, ’E.U. Hemsirelik Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Hemsireligi AD., *ikCU Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Hemsireligi AD.

Amag: Bu olguda, yasaminin altinci ayinda hemofili B tanisi alan 14 yagindaki ¢ocugun tedavi
uyumsuzlugu nedenleri incelenmistir.

Yéntem: Olgu 12 yildir profilaksi tedavisindedir. Tedavi uyumu/uyumsuzlugunda 6nemli bir
gosterge olan kanama sayisi, hastane yatig/gunleri irdelenmistir.

Bulgu: iki yil 6ncesinde profilaksi tedavisine ragmen 101 kanama sayisi ile dikkat ceken olguda
hastane yatigi 208 glindir. Surecin devam etmesi bazi sorulari glindeme getirmis, tartismaya firsat
tanimigtir. Faktére ulasmada sorun yasamadigi gézlenen olguda temel soru: Profilaksinin, kanama
sayisini neden azaltamadigidir? Yanit igin alt sorular sorulmustur? 1. Profilakside yer alan Faktor
dogru zamanda, dogru dozda, dogru yoldan, dogru yontemle uygulaniyor mu? Diger bir ifadeyle
4D ilkesi isliyor mu? 2. Tedavinin diizenli olarak uygulanmasinda gézden kagan bariyerler mi var?
(ki eger boyle bir durum varsa tedavi beklenen olagan akisinda olmayacak, sonug ta beklendik
dizeyde olmayacaktir). Yukaridaki sorularin yanitlari tibbi yonuyle ele alinmistir. Ancak, hemofili
hemsiresinin olguya karsi yari sitemli biraz da gilimseten sevecen ifadesi duruma baska bir
pencereden bakma firsati tanimigtir: “Oglum...su fakt6ri sabah okula gitmeden 6nce yapacaksin
demedim mi? -Dedin hemsire abla...biliyorum -Biliyorsun ..o zaman neden burdasin? -
Bilmiyorum ondan....” Cocugun “bilipte bilmedigi sey neydi?” Hemofili hemsiresi o giinden
itibaren olguya, faktéri kendi kendine yapabilecegi (self inflizyon) egitim programi hazirladi.
Yaklasik 8 haftalik bir self inflizyon egitiminin ardindan, faktériini intravenoz yoldan, dogru ve
etkin uygulamaya baslayan olguda, son bir yil icindeki kanama sayisi ve hastane yatis sayisinin
sifirlandig saptandi.

Sonug: Profilaksi tedavisinde basariya gotiren en onemli etkenlerden biri de olgularin self

inflizyon becerisini kazanmis olmalaridir. Bu olguda dért dogru ve bir self inflizyon (4D1S) ilkesinin
sonucunun, kanama ve hastane yatis giin sayisina yansimasi son derece anlamli olmustur.
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P26. HEMOFiLi iLE DOGMAK: BiR OLGU SUNUMU

Ruchan YONEY?, Selmin SENOL?

'E.0. Saglik Bilimleri Enstitiisii Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Hemsireligi Yiiksek Lisans Prg., E.U.
Hemsirelik Fakiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Hemsireligi AD

Amag: Stit ¢ocuklugu donemindeki olgunun, hemofili bakim siirecini hemsirelik tanilari ile
vurgulanmaktir.

Yontem: Olgu: Dort aylik, erkek gocuk, 38 haftalik sezaryen dogum ile 3000 gr agirliginda
dogmustur. Olgu 2 glnlikken agiz, burunda kanamayla gelmistir. Anne-baba kuzen evliligi ile bir
kiz, bir erkek gocuklari vardir. Oncesinde 40 giinliik bir erkek ¢ocuklari intrakranial kanama
nedeniyle ex olmustur. Fiziksel degerlendirme: Olgu 6500 gr agirhiginda (%25-50 persantil), 60 cm
uzunlugunda (% 10 persantil), bas gevresi 42 cm (% 50 persentil) ve gogus cevresi 39 cm
genigligindedir. Olgu anne siti almaktadir. Aldigi ¢ikardigi sivi dengededir, melena ve hematuiri
gbzlenmemistir. Olgunun kan basinci: 72/57mmHg, kardiyak nabzi 134/ dk., solunum sayisi:
26/dk., vicut sicakhg: 36.7 °C (timpanik). Koopere olup viicudunda hematom saptanmadi.
Anterior fontanel:1*1,5 cm olup posterior fontanel kapanmis, pulsasyon yok. Port kateteri vardir.
Diger sistemlerde herhangi bir sorun yoktur. Rush medicus hasta siniflandirma kriterlerine gore
hasta bagimsiz (bagimlilk diizeyi: 22 puan) olarak degerlendirilmistir. Olguya, “Faktor dizeyinin
distk olmasina bagh olarak kanama riski, Hospitilizasyona ve port kateter varligina bagl
enfeksiyon riski Kanamaya yatkinhigina bagh oral mikoz membranda bozulma riski Hastanin kiigtik
olmasina bagh travma riski Hasta yakinlarinin ¢ocuklarinin tanisi hakkinda bilgi eksikligi Akut
durumlarda ve yasam boyu devam edecek olan tedavi slirecine bagl terapétik rejimi etkisiz
yonetme riski Hastanede yatmaya bagli aile igi stireglerin devamliliginda bozulma” Hemsirelik
Tanilari Rehberliginde bakim verilmistir.

Sonug: Olguda yakin izlemle, planlanan antiepileptik, antiodem ve faktor tedavisi uygulandi. Port
kateter degisimi ve bakimi sik takip edilen INR dizeyine gére planlandi. Anne ve baba olgunun
bakimina katilmasi igin tesvik edildi, hastaligin tedavi siireci ve bakiminin 6nemi hakkinda
bilgilendirildi.

Anahtar Sozcukler: Hemofili, Sit Cocugu, Hemsirelik Tanilari ve Bakimi
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P27. EGE ERiSKiN HEMOFiLi UNITESINDE TAKiPLi HASTALARIN SOSYODEMOGRAFIK
DURUM VE KOMORBID HASTALIKLARININ DEGERLENDIRILMESi

Fatma KEKLIK KARADAG", Zuhal MEHREKULA?, Fatos Dilan KOSEOGLU?, Nur SOYER?, Pusem
PATIR?, Ayse UYSAL?, Giiray SAYDAM?, Fahri SAHIN>

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Ege Universitesi Tip Fakiiltesi
Hematoloji Bilim Dali, Ege Eriskin Hemofili Unitesi

Amag: Son yillarda yeni tedavi ajanlarinin kullanima girmesi ve bu ajanlarin profilaksi tedavilerinde
kullanilmaya baslanmasi ile beklenen yagsam siiresi uzamistir. Beklenen yasam suresinin uzamasi
hemofili hastalarinda kanama komplikasyonlari disinda artan yasla iliskili olarak diger komorbid
durumlarin gérilme sikhginda artisi da beraberinde getirmistir. Bu galismada poliklinigimizde
takip edilen hastalarin sosyodemografik verilerini ve komorbid hastaliklarini analiz etmeyi
amagladik.

Yontem: Ege Eriskin Hemofili Unitesinde takip edilmekte olan 94 Hemofili A hastasi calismaya
alinmistir. Hastalar rastgele olarak, anket yapilmak Uzere ulagilabilen hastalardir. Hastalarin
sosyodemografik durumlarinin degerlendirilmesi igin hastalarin gelir durumu, medeni hali, egitim
durumu, is yasami, saglk hizmetine ulasim imkani ile ilgili sorulari igeren anket uygulanmistir.
Hastalarin komorbid durumlari ise retrospektif olarak kayitli hasta dosyalarindan ve laboratuar
verilerinden elde edilmistir.

Bulgu: Calismaya dahil edilen 94 hastanin yas ortalamasi 39,5 yildir. Hastalarin %54,9 u sehir
merkezinde, %33,3 U ilcede yasamaktadir. %35 hasta hastaneye ulasimi kendi araci ile saglarken
%26 si toplu tagima araglarini kullanmaktadir ve kanama sikhgi agisindan ulagim metodlari
arasinda anlamli bir fark bulunamamistir. Beklendigi Gizere agir hastaligi olanlarda (Faktor diizeyi
<%1) hareket kisithhigi olan eklem sayisi daha fazla olarak bulunmustur. Hastalarin %31,4 U
Uiniversite mezunu, %17,6 si ilkokul mezunu iken eklem kanama sikligi her iki grupta benzerdir.
Hipertansiyon %16, Diyabet %13,8, iskemik kalp hastaligi %5,3 ve malignite %3 siklikta
gorulmustur. Yagsla iliskili olarak komorbid hastalik sikligi artmaktadir. %1,1 hastada Hepatit B;
%11,7 hastada Hepatit C goruliurken hepatit C tanili hastalarin ikisinde dekompanse siroz
saptanmistir.

Sonug: Hemofili hastalarinda normal popiilasyona goére ek hastaliklarin insidansinda bir artis olup
olmadigi ve hastalarin sosyodemografik durumlarinin hastaligin seyrini nasil etkiledigi
konusundaki veriler sinirhdir. Yagam siiresinin uzamasi ile birlikte eklenen komorbid hastaliklar bu
hastalarin izleminde multidispliner yaklasim gerekliligini de beraberinde getirmektedir. Daha genis
hasta gruplarinda verilerin degerlendirilmesi yol gbsterici olacaktir.
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P28. HEMOFiLi A’DA CiDDi BiR DURUM: iLIOPSOAS KANAMASI

Emine KOCA®, Volkan KARAKUS?

"Mugla Sitki Kogman Universitesi Tip Fakiiltesi, “Mugla Sitki Kocman Universitesi Egitim Ve
Arastirma Hastanesi

Amag: Hemofili A, faktor VIII eksikligi sonucunda gelisen nadir bir kalitsal kanama bozuklugu olup,
eklem ici (hemartroz) ve kas ici (hematom) kanamalarla tanimlanan bir grup hastaliktir. iliopsoas
kanamasi, kanama miktarinin fazla olabilmesi ve atlanma olasiligi bakimindan hemofilideki ciddi
kanamalardan biridir. Zamaninda tedavi edilmezse yasami tehdit eden kanamalardan kalici
hareket kisithhigina varan spektrumda sonuglar dogurabilir. Biz bu poster ile spontan iliopsoas
kanamasi gelisen olgumuzu sunmaktayiz.

Bulgu: Hemofili A tanili 27 yasinda erkek hasta, sag ingiunal bélgede agri ve hassasiyet silayeti ile
basvurdu. Daha 6nce kanama 6ykisu olmayan hasta profilaktik tedavi almiyordu. Muayenede sag
ingiunal bolgede 6dem ve ekimoz izlenen hastanin ylzeyel USG’de iliopsoas kasinda kanama
izlendi. Bakilan faktor duizeyi %0.3 olan hastaya 50 IU/kg dozunda FVIII replasmani yapildi
(Verilecek faktor miktari = [Hedeflenen faktér dizeyi — Hastanin faktér dizeyi] x kg x 0.5).
Kanamasi kontrol altina alinanan hastaya 25 1U/kg dozunda FVIII replasmanina 10 giin boyunca
devam edildi. Major kanama gelismesi nedeniye hasta sekonder profilaksi programina alindi.

Sonug: Hemofili hastalarinda en sik gérilen kanama yerleri, eklemler ve ardindan kas/yumusak
dokulardir. iliopsoas kas ici kanamalari diger kas-doku i¢i kanamalardan ayri olarak
degerlendirilmelidir. iliopsoas kanamasi hastada karin agrisinin yaninda dik yiirliyememe, kalcada
fleksiyon varhgi séz konusudur. Kalga ve/veya dizin pasif ekstansiyonu son derece agrili olup
kisitlanmistir. Femoral sinir basisi nedeniyle bacakta uyusma, karincalanma ve duyu kaybi olabilir.
En hizli tani yontemi USG olmak ile birlikte BT ve MR ile daha ayrintili bilgi alinabilir. Hastanin
hastaneye yatirilmasi gerekmektedir. Yedi-10 gin siire ile faktor verilmesi ve kesin yatak istirahati
uygulanmalidir. Agri kaybolana kadar hastanin fiziksel aktivitesi azaltilir. Fizik tedavi gok 6nemlidir.
Akut donem sonrasi sekonder profilaksi yapiimaldir. Zamaninda tedavi edilmezse yasami tehdit
eden kanamalardan kalici hareket kisitliligina varan spektrumda sonuglar dogurabilir. Bu nedenle
erken, yeterli doz ve siiredeki tedavi gok 6nemlidir.
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P29. VON WILLEBRAND HASTALIGI TANISIYLA TAKiP EDILEN HASTALARIMIZIN
RETROSPEKTiF DEGERLENDIRILMESi: TEK MERKEZ DENEYiMi

Nur AKAD SOYER?, Ziihal MEHREKULA®, Piisem PATIR", Ayse UYSAL", Fatos Dilan KOSEOGLU",
Hatice Demet KiPER UNAL?, Mustafa DURAN', Giiray SAYDAM", Fahri SAHIN®

"Ege Univerrsitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, *Katip Celebi Universitesi Atatiirk Egitim Arastirma
Hastanesi

Amag: Von Willebrand hastaligi (VWH) von Willebrand faktoriin (VWF) kantitatif veya kalitatif
bozuklugu nedeniyle olusan ve sik gérilen bir kalitsal kanama bozuklugudur. Eksik veya defektif
VWF, karakteristik olarak etkilenmis bireylerde mukokitan6z kanama gibi hafif ile orta derecede
kanama semptomlarina neden olur. Genel popilasyonun %1’ni etkilemekte olup semptomatik
bireylerin ve tedavi gerektirenlerin prevalansi ¢ok daha dusiktir ve %0,002 ile %0,01 arasinda
oldugu disltnulmektedir. Bu retrospektif degerlendirme kliniginmize gelen hastalarin tibbi
ozelliklerini ortaya gikarmak amaciyla yapilmstir.

Yontem: Ege Eriskin Hemofili Unitesinde takipli vWH tanili 85 hasta retrospektif olarak
degerlendirildi. Klinik 6zellikler, vWH tipi ve tedavi yontemleri her hasta igin kaydedildi.

Bulgu: Takip edilen vWH tiplerine bakildiginda hastalarin %75,3’i kadin, % 24,7i erkekti. Yas
ortalamalari 34,71 (19-73 yas) idi. Hastalarin %37,6’s1 Tip |, %14,1’i Tip 1l, % 27.1" i Tip Ill ve % 21,2’
i disik VWF olarak degerlendirildi. Klinik karakterlerine bakildiginda tiim hastalarin % 28,2’inde
ekimoz, %52,9’unda mukozal kanama, % 11,8inde eklem kanamasi olmaktaydi. Hastalarin
kanama sekillerindeki (ekimoz, menoraji, mukozal kanama vb.) farkliliklarinin sayisal
degerlendirmesine gore % 43,5 hasta bir kanama sekli, %35,3 tinde iki farkli kanamayla; %14,1
hastanin da ¢ farkli kanama birlikteligi ile karsilastigi gorilmisti. Kadin hastalara (n: 64)
bakildiginda menoraji en sik rastlanan kanama semptomlarindan olup % 71,8’'inde mevcuttu.
Hastalarin %9,4’U asemptomatikti, hastalar rutin yapilan tetkik veya preop tetkiklerde tani
almislardi. Hastalarin tedavilerine baktigimizda % 67,1 hasta kanama aninda tedavi almaktaydi. Bu
hastalarin 5’i profilaksi tedavisi altinda izlenmekteydi. Desmopressin testi yapilan hastalarin
%75’inde test sonucu pozitif yanitliydi. Tedavide faktor replasmani kullanan %41,2 hasta,
desmopressin alan % 9,4 hasta, traneksamik asit kullanan %55,3 hasta olarak merkezimizde takip
edilmekteydi.

Sonug: VWH genetik, klinik ve laboratuvar bulgulari olarak heterojen bir hastalik olup, VWF
molekilindeki bozuklugun tipine gore farkl ozellikler gosterir. Bu ylizden vWH tiplerinin ayirt
edilmesi genetik danisma ve farkli tedavi gereksinimleri agisindan 6nemlidir. Tedavisinde
hastaligin tipine ve kanamanin siddetine gore tek tek ya da kombine olarak lokal hemostatikler,
antifibrinolitikler, vWF diizeyini arttiran DDAVP gibi ilaglar ve faktor replasman tedavileri kullanilir.
En sik rastlanan konjenital kanama hastaligi oldugu dustinalirse, vVWH’nin, 6zellikle aile 6ykisl
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pozitif olan, mukokutan6z kanama yakinmasi olan hastalar ile menometrorajisi olan kadinlarda
akla gelmelidir.

P30. iNHIBITOR GELiISMi$ HEMOFiLi A HASTALARI: TEK MERKEZ
DENEYiMi

Yusuf ULUSOY?, Ziihal MEHREKULA®, Fatos Dilan KOSEOGLU*, Nur SOYER?, Piisem PATIR?, Ayse
UYSAL', Giiray SAYDAM", Fahri SAHIN*

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

Amag: Hemofili A hastalarinda tedavide uygulanan FVIII proteinine karsi “antikor-alloantikor”
gelisebilir. Bu antikorlar kullanilan faktorlerin iglevini engelledigi icin inhibitor olarak tanimlanir.
Ozellikle daha 6nce tedavi edilmemis hastalarin ilk 20-50 faktér maruziyet giiniinde gelismesi
nedeniyle cocuklarda daha sik karsilasilan bir sorundur. inhibitérli hastalarda kanamalar sirasinda
hemostazin saglanmasi yeterli olmadigindan, kanamalar daha agir seyredebilmekte ve tedavi
daha zor olmaktadir. Biz de polikinigimizde takipli Hemofili A hastalarinda belli aralarla taradigimiz
ve inhibitor varligini gésterdigimiz hastalari sunmayi amag edindik.

Yontem: Bu calismada, Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Ege Eriskin Hemofili Unitesinde takip ve
tedavi edilen 250 Hemofili A hastasindan faktor inhibitora varligi saptanan 9 hastamizi
retrospektif olarak degerlendirdik. Faktor dizeyleri, dizenli profilaksi alip almadiklari, inhibit6r
gelisme yasl, inhibitor gelisimi 6ncesi ve sonrasi kullandigi tedavi her hasta igin kaydedildi.

Bulgu: Hastalarin medyan yasi 37 (26-54) olup inhibitor gelisiminin tanidan ortalama 28,5 (7-44)
yil sonra gelistigi gozlendi. Dokuz hastanin 3’lUnde orta, 6’sinda agir faktor eksikligi mevcuttu.
inhibitér gelisimi 6ncesi bitiin hastalarin kanamadik¢a tedavi aldiklari ve &zgegmislerinde bir
donem taze donmug plazma ile tedavi edildigi ve higbir hastanin duzenli profilaksi almadig
saptandi. inhibitdr gelisen hastalarin by-pass edici ajanlarla kanadik¢a tedavileri ve hedef eklemi
olanlarin profilaksi programina alindiklari izlendi. Hastalarin 6’ si FEIBA® profilaksisi almakta iken 1
hasta endikasyon digi bagvuru onayi alinarak Novoseven® profilaksisine alindi.

Sonug: Hemofilinin en ciddi komplikasyonlarindan birisi inhibitor gelisimidir. Bu nedenle hastalar
inhibitor gelisimi agisindan diizenli takipte olmalidir. Biz, Ginitemizde 6 ay siklikla inhibitor tayini
yapmaktayiz. Her ne kadar ¢ocukluk ¢agi sorunu gibi goriinse de inhibitorli hastalarin da yasam
stresinin uzamasi ve eriskin yasa geldikleri gbz 6ntine alinirsa eriskin hematologlarin da bu
konuda gerekli takibi yapmalari 6nemlidir. Bizim hastalarimizin gogunda bilinenin 6tesinde erigkin
yas diliminde inhibitor gelistigi gozlenmistir. Ayni zamanda eriskin yasta ozellikle kanadik¢a tedavi
alan ve kanama veya cerrahi durumlarinda yiksek doz faktor konsantresine maruziyetinin
inhibitor gelisimi agisindan en 6nemli risk faktéri oldugu goz ardi edilmemelidir.

-54-



P31. HEMOFiLi A VE B HASTALARINDA ORTOPEDI DISI CERRAHI GiRiSIMLER: TEK
MERKEZ DENEYiMi

Hale BULBUL', Ziihal MEHREKULA®, Fatos Dilan KOSEOGLU®, Nur SOYER®, Piisem PATIR", Ayse
UYSAL', Giiray SAYDAM", Fahri SAHIN*

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

Amag: Hemofili, faktor VIl veya IX eksikligi sonucunda gelisen nadir bir kalitsal kanama bozuklugu
olup, eklem i¢i (hemartroz) ve kas igi (hematom) kanamalarla kendini gésteren bir grup hastalktir.
Hemofili hastalarinda yeterli diizeyde faktor dizeyi saglanmasi ile cerrahi veya tibbi girisimler
guvenli bir sekilde yapilabilir. Bu hastalara en sik ortopedik cerrahi girisim uygulanmakla beraber
ortopedi disi cerrahiler de dnemlidir. Ozellikle hemofili hastalarinin yasam siirelerinin normal
popllasyona yakin seyrettigi glinimulzde yasamlari boyunca birgok cerrahi girisim gegirme
olasiliklari artmaktadir. Biz Ginitemizde son 3 yilda gergeklesen ortopedi disi cerrahi uygulanan
Hemofili A ve B hastalarinda operasyon tiriini, post operatif komplikasyon durumu, 6ncesinde
dizenli profilaksi alip almadigi ve faktor aktivite dizeyleri ve inhibitér varligini ortaya koymayi
amagladik.

Yéntem: Bu calismada Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Ege Eriskin Hemofili Unitesinde
takip ve tedavi edilen Hemofili A ve B tanili hastalarin dosyalar geriye donik tarandi ve ortopedi
disi cerrahi girisim gegiren 11 hasta retrospektif olarak degerlendirildi. Faktor diizeyleri, inhibitor
varlig, operasyon oncesi profilaksi alip almadigi, operasyon sonrasinda komplikasyon durumu ve
kanama semptomlari ve ciddiyeti ve operasyon tiirii her hasta igin kaydedildi.

Bulgu: Medyan yasi 40 olan (19-65) 11 Hemofili A ve B hastasinin 8i Hemofili A 3’4, Hemofili B
hastasiydi. Faktor aktivite diizeylerine gore hastalarin 3 i agir, 7 si orta ve 1 i hafif hemofiliklerdi.
Medyan operasyon yasi 32 (6-65) olup tiim hastalarda ortak olarak inhibitor diizeyi negatif tespit
edildi.11 hastanin 9’una major (Bunlarin 5 ‘i genel cerrahi, 2 si troloji,1 i beyin cerrahisi ve 1 i kalp
damar cerrahisi tarafindan opere edildi); 2 sine min6r cerrahi uygulandi. Hastalarin biri harig diger
hastalarin hepsi dizenli profilaksi almaktaydi. Tim hastalara pre-op ve post-op dénemde
profilaksi uygulandi. Post-op dénemde major cerrahi uygulanan 9 hastanin takiplerinde 4 hastada
komplikasyon gézlendi (2 sinde uzamis kanama,1 inde hematom ve 1 inde yara yerinde ayriima).
Min6r operasyon uygulanan 2 hastada pre-op ve post-op profilaksi uygulanmis olup post-op
takiplerinde herhangi bir komplikasyon gézlenmedi.

Sonug: Hemofili hastalari da yasamlari boyunca herkes gibi acil ve elektif girisimlere maruz
kalabilirler. Bu hastalara faktor replasmani yapilmadan higbir cerrahi girisim yapilmamalidir.
Hemofili hastalarinda yeterli diizeyde faktor diizeyi saglanmasi ile cerrahi veya tibbi girisimler
guvenli bir sekilde yapilabilmesine ragmen o6zellikle major cerrahi operasyon sonrasi post op
komplikasyonlarin yine de gorilebilecegi akilda tutulmalidir.
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P32. HEMOFiLi BAKIMINDA HEMSIRELIK ROLU

Ziihal MEHREKULA'

"Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi

Amag:

Bulgu: Hemofili siklikla eklemlerde tekrarlayan kanama ile karakterizedir. Yaklagik 1960°I yillardan
buyana intravendz pihtilasma faktord ile yerine koyma tedavisi yapiimaktadir. Pihtilasma faktori
konsantreleri, kanama durumunda (on demand) veya kanamayi 6nlemek igin haftada lg¢ kez
(profilaksi) dzenli replasman tedavisi olarak uygulanabilir. Tedavi rejimi ne olursa olsun, hemofili
tedavisi yogun, émir boyu siiren bir tedavi gerektirir. Bu tedavi, hemsireleri, hemofili hekimlerini,
hematologlari, fizyoterapistleri, sosyal hizmet uzmanlari, cerrahlari ve rehabilitasyonda
uzmanlari/ilgili diger tibbi personeli kapsayan multidisipliner ekip ile saglanmaktadir. Hemsireler
tarafindan hasta/ailesine ogretilen self inflizyon (kendi kendine enjeksiyon yapabilme) ile
tedavide istendik basari saglanabilmektedir (2). Hemsireler, 6zellikle ergen hastalar igin profilaktik
rejimlere uyumlarinin gelistiriimesinde 6nemli bir rol oynamaktadir. Bu rol, bireysellestirilmis
egitim ve destek saglayarak, agir hemofilik hastalarda yaygin tedavileri desteklemeye ve engelliligi
en aza indirmeye yardimci olur (3). Hemsirelerden destek alan ergenlerde saglk rejimine bagh
olma olasiligl, hemsirelerden destek almayan ergenlerinkinden 7.3 kat daha yiksek bulunmustur.
Benzer sekilde, hemofili hastalarinda, hemofili tedavi merkezlerinden destek alinmasinin
kolaylastiriimasinda 6nemli bir faktor oldugu goriilmustur. (4) Pek ¢ok ¢alisma, hemofili grubunun
hematolog ve hemsire ile olan iyi iliskileri uyumun artmasinda etkili oldugunu gostermistir.
Hastalarin uyum dizeyleri ile egitim, uyruk, yasama ortami, meslek ve kullanilan faktor
konsantrasyonu turt arasinda anlamh bir korelasyon olmadigi, aksine hemofili merkezinde
gecirilen yeterli ve verimli zamanin, hemsire ve hekim ile iyi iliskinin uyumu arttirdigi
vurgulanmaktadir (6). Hemofili hemsirelerinin hasta bakimi Gzerinde etkili oldugu, hastanin saghk
durumunu iyilestirmede, gelistiriimesinde anahtar rol oynadiklari bilinmektedir. Sonug: Hemofili
bakiminda, yasam kalitesinin yukseltilmesinde hemofili hemsiresinin roliini her gegen giin daha
da 6nem kazanmaktadir. Bu nedenle hemofili bakiminda rol alan hemsirelere dogru, glincel,
kanita dayali bakim igin planli, yari vyapilandinimis egitim firsatlar taninmal ve
yayginlastiriimalidir.

Sonug: Hemofili bakiminda, yasam kalitesinin yiikseltilmesinde hemofili hemsiresinin roliini her
gecen giin daha da 6nem kazanmaktadir. Bu nedenle hemofili bakiminda rol alan hemsirelere
dogru, guincel, kanita dayali bakim igin planh, yari yapilandiriimis egitim firsatlari taninmali ve
yayginlastiriimalidir.
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P33. EDINSEL HEMOFiLi: VAKA SUNUMU

Selin Merih URLU*, Duygu Nurdan AVCI*, Giilten KORKMAZ AKAT", Abdullah AGIT", Emine Eylem
GENC', Mehmet Ali UCAR", Merve PAMUKCUOGLU", Funda CERAN’, Simten DAGDAS", Giilsiim
OzZET"

'Ankara Numune Egitim Arastirma Hastanesi

Amag: Edinsel hemofili A daha 6nceden hemostaz sistemi normal olan bireylerde, faktor Vlil'e
(FVII) karsi gelisen otoantikor (inhibitér) sonucu FVIIIin iglevinin inhibisyonuna bagli nadir gorilen
bir kanama hastaligi olarak tanimlanir. Diger pihtilasma faktorlerine karsi inhibitor gelisimi
olduk¢a nadirdir. Biz de klinigimizde edinsel faktor eksikligi ve inhibitori olan vakayr sunmayi
amagladik.

Bulgu: Olgu: Bilinen hipertansiyon diginda sistemik hastalik 6ykiisii olmayan 38 yasinda kadin
hasta nefrotik sendrom bulgulari ile nefroloji klinigine yatiriimis. Renal biopsi planlanan hastanin
yapilan tetkiklerinde INR:1.6 saptanmasi ve taze donmus plazma destegine ragmen koagulasyon
bozuklugu duzeltilememesi lizerine hematoloji konsiltasyonu istenmis. Mixing test ile dizelme
saptanan hastanin ileri tetkiklerinde faktor 7 eksikligi saptandi. Faktor 7 replasmani ile hemostaz
normale gelen hastaya renal biopsi yapildi.Biopsi sonucu nonspesifik saptanan hastaya rebiopsi
planmasi Gzerine gonderilen inr:6.9 aptt:189 gelmesi, mixing test ile 2 saatlik inklibasyona ragmen
diizelme saglanamamasi {izerine hastada inhibitér varligi diisiinildi.ileri tetkiklerinde faktor 8,9
ve 10 eksikligi ;faktér 8 ve 9’a karsi inhibitér saptanan hastada nefroloji , romatoloji karari ile
otoimmun hastalik yonlyle metilprednisolone ve siklofosfamid tedavisi basglandi.

Sonug: Tartisma: Genellikle ileri yaslarda gorilen edinsel hemofili A geng yasta da altta yatan
nedene bagl gelisebilecegi akilda tutulmali, kanama ve aile oykiisi olmayan, koagulasyon
bozuklugu olan vakalarda mixing test ile diizelme saglanamiyorsa inhibitor akla getirilmelidir.
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P34. POSTPARTUM KANAMA iLE PREZENTE OLAN EDINSEL HEMOFiLi A,
NADIR BiR OLGU

Nermin KENi', Leylagiil KAYNAR', Esra YILDIZHAN®, Ali UNAL", Neslihan M. SANLI*, Serdar
SIVGIN, Biilent ESER®

"Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji BD, Erciyes Transplant Merkezi

Amag: Edinsel hemofili A (EHA), faktor 8 (FVIII) e karsi otoantikor (inhibitor) gelismesi ile ortaya
¢tkan nadir fakat ciddi bir kanama bozuklugudur. (1) Sikhgi yasla birlikte artmakta olup, 65 yas
altinda yilda 0,3/1.000000 iken 65 yas tzerinde bu oran 9-15/1.000000 arasinda gérilmektedir.
Kisinin kendisi veya ailesinde genellikle bilinen kanama diyatezi yoktur.(2) Olgularin %40-50’ sinde
neden idiyopatik iken, kalan kisminda ise siklik sirasina gére; otoimmun hastaliklar, maligniteler(
solid tiimorler ve hematolojik neoplaziler), gebelik 6zellikle postpartum dénem, ilaglar, agilama ve
solunum sistemi hastaliklari etyolojide rol almaktadir.(3) Postpartum kanama ile prezente olan
EHA tim olgularin %7-21'ni olusturmaktadir.(1) Tedavide baslica kanama kontrolu, inhibitoriin
eradikasyonu ve altta yatan hastaligin tedavisi yer alir.(5) Akut kanama kontroliinde FVIII" i bypass
edici ajanlar rekombinan faktor 7(r FVIla), aktive protrombin kompleks konsantreleri (APCC) )
etkilidir.(6) inhibitdér eradikasyonu icin basta steroid olmak {zere immunsupresif ilaglar
kullaniimakta olup rituksimab ile yliksek yanit oranlari bildiriimektedir(7,8,9)

Bulgu: Bilinen sistemik hastaligi olmayan 39 haftalik ilk gebeligi Haziran 2016’da kadin dogum
servisinde yatirilarak vajinal dogumla sonlanan 27 yasindaki olguya postpartum menoraji ve
hipermenore nedeniyle yaklasik 20 Unite eritrosit stispansiyonu ve 10 Unite taze donmus plazma
destegi yapilmis. Testlerde aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTZ): 83 msn gorilen hasta
tarafimizca degerlendirildi. invitro kanama zamani ve von willebrand faktér (VWF) diizeyi normal
idi. Hemogramda l6ékosit (10%/uL): 10.000, hemoglobin (gr/dL): 6.9, trombosit (103/uL): 325.000
gorildi. izole aPTZ vyiksekligine yénelik calisilan FVIII aktivitesi <%0,4 ve FVIII inhibitér;
Olgtlemeyecek kadar ylksek titrede pozitif idi. Hastaya kanama kontroli icin planlanan rFVila
2*1000/kg olarak 3 giin verildi. Hastanin kanamasi rFVila destegi ile kontrol altina alindi.
Eszamanli steroid 1mg/kg (60mg) olarak oral baglandi. 1 hafta sonra hemogramda lokosit
(10°/uL): 11.300, hemoglobin (gr/dL): 11 gr/dl trombosit (10°/uL): 108.000 ve aPTZ: 38 msn
gorilmus olup hasta steroid tedavisi (prednol 32mg) ile taburcu edildi. 1 ay sonra galigilan aPTZ:
45 sn, FVIII: %1.4 ve FVIII inhibitér: disiik titrede pozitif; 1,1 Bethesda Unite (BU) goriildi. Steroid
(prednizolon) dozu 16mg a dusuldi. Klinigi stabil olan hastada steroid tedavisi doz azaltilarak 3. ay
sonunda kesildi. Eyltl 2016’da alt extremitede spontan gelisen ekimotik lezyonla bagvuran olguda
aPTZ: 64 sn, FVIII: %0,6 FVIII inhibitér: 3 BU gézlenen olguya haftada bir 375mg/m? Rituksimab
tedavisi planlandi. Laktasyona ara verilerek haftada bir 4 kiir Rituksimab verildi. Herhangi sikayeti
olmayan hastanin Aralik 2016’da tetkiklerinde aPTZ: 32sn, FVIII: %58 ve FVIII inhibitor: negatif
olarak tam yanith gérildi. Hastanin takibi devam etmektedir. Tarih Wbc (103/uL) Hb (gr/dL) Plt
(10%/uL) APTZ (sn) FVIII (%) FVIII inhibitér (BU) Haziran 2016 10.000 6.9 325.000 83 <0.4
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Olgiilemeyecek kadar yiiksek Temmuz 2016 9110 13.0 224.000 45 1.4 1.1 Eylil 2016 7000 13.4
297.00 64 0.6 3 Aralik 2016 9440 14.7 268.000 32 58 negatif

Sonug: EHA; nadir gorilen, ancak ciddi kanama bozuklugu ile seyreden morbidite ve mortalitesi
yuksek bir hastaliktir. Agiklanamayan aPTZ vyiksekliklerinde akilda tutulmalidir. Erken tani ve
tedavi hayat kurtaricidir. Tedavinin temelini immunsupresyon olusturur. Calismalarda rituksimab
haftada bir olarak 1-4 kir arasi uygulanmis olup diger tedavilerle yaklasik 39-48 haftada elde
edilen remisyon rituksimab ile 2-3 haftada elde edilmis. (9,11,12) Gebelige bagh EHA de ilk sirada
ve diger immunsupresiflere yanit alinamayan yiksek inhibitor titreli olgularda ikinci sira tedavide
rituksimab tedauvisi ile basarili sonuglar elde edilmektedir.

P35. ERiSKiIN HEMOFILILERDE 4 OLGU iLE HAFTALIK DOZ ARTIRIMI: AKDENIZ TIP
FAKULTESI ERiISKiN HEMATOLOJi DENEYiMi

Turgay ULAS', Utku ILTAR', Ramazan ERDEM", Orhan Kemal YUCEL', Ozan SALIM", Levent
UNDAR!

'Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari AD, Hematoloji BD

Amag: Kalitsal pihtilasma faktor eksikliklerinde temel tedavi yaklasimi, eksik olan faktoriin yerine
konmasidir. Yerine koyma ya hastalar kanayinca (kanadik¢a tedavi) ya da kanama ataklarinin
olugsmasini 6nlemek amagh (koruma tedavisi) olarak yapilir. Erigkin hastalarda tlkemizde 6nerilen
doz haftalik 4500 U olarak belirlenmistir. Fakat bu dozlar eriskin fazla kilolu hastalarda korunma
icin yeterli olmamaktadir. Bizlerde haftalik 4500 unite faktor kullanan 4 hastamizin haftalik 6000
Uniteye ¢ikilmasi ile kanama sikliklarinda ve yasam kalitelerindeki degisimlerini gézlemledik ve
burada sunmak istedik.

Bulgu: Vakalar

Olgu 1: 21 yas erkek hasta, 4 yasindan itibaren agir hemofili A hastasi (faktor dizeyi % 0,2;
inhibitér negatif), tekrarlayan hemartroz nedeni ile korunma tedavisi 4500 U/hafta baglanan 73
kilo hastanin son zamanlarda kanama sikliginda artis olmasi iizerine haftalik dozu 6000 U/haftaya
cikildi.

Olgu 2: 22 yas erkek hasta, 6 yasindan itibaren agir hemofili A hastasi (faktor dizeyi % 0,3;
inhibitér negatif), 6ncesinde gastrointestinal kanama sonrasi korunma tedavisi 4500 U/hafta
baslanmis 70 kilo hastanin son zamanlarda eklem igi kanama sikliginda artis olmasi Uzerine
haftalik dozu 6000 U/haftaya cikildi.
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Olgu 3: 22 yas erkek hasta, 7 yasindan itibaren agir hemofili A hastasi (faktér duzeyi % 1,16;
inhibitor negatif), tekrarlayan o6zellikle sol st extremite el bilegi kanamalari nedeni ile korunma
tedavisi 4500 U/hafta baslanan 80 kilo hastanin son zamanlarda kanama sikliginda artis olmasi
tizerine haftalik dozu 6000 U/haftaya cikildi.

Olgu 4: 23 yas erkek hasta, 7 yagindan itibaren agir hemofili A hastasi (faktor dizeyi % 0,2;
inhibitor negatif), 6ncesinde sag alt extremite ayak bilegi kanamalar sonrasi korunma tedavisi
4500 U/hafta baglanmis 75 kilo hastanin son zamanlarda 6zellikle sag ayak bilegi kanama
sikhiginda artis olmasi tizerine haftalik dozu 6000 U/haftaya cikildi.

Sonug: Haftalik dozlarin yikseltilmesi ile tim hastalarimizin kliniginde belirgin iyilesme, kanama
sikliginda tama yakin azalma ve hayat kalitelerinde 6ncesine gore belirgin dizelme oldugu
gdzlendi. Ozellikle hemofili merkezlerinin azligi ve bu hastalarin ilag yazdirma konusunda yasamis
olduklari sikintilar nedeniyle ylksek doz korunma tedavisi hastalarin psikolojik olarak da
rahatlamasini  saglamaktadir. Ulkemizde SGK’ da eriskin hastalarda 6000 U/hafta doz
uygulamasina izin vermektedir.
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A Sayfa Numarasi

AGIT Abdullah 57
AKAD SOYER Nur 31, 33,41, 42,45, 51, 53, 54, 55
AKAR Harun 28
AKARSU Saadet 34, 38
AKAT Giilten Korkmaz 57
AKICI KARA Nagihan 35,37
AKSU Salih 20
ALBAYRAK Canan 32
ALBAYRAK Meryem 35,37
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ANDIC Neslihan 16
ARSLAN DAVULCU  Eren 36
ATABAY Yusuf 28
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AYDIN Gozde 35,37
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AYTAC Selin 17
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B Sayfa Numarasi
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BERBER Merve 18
BULUT Rukiye 48, 49
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C ¢ Sayfa Numarasi
CERAN Funda 57
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CALISKAN Bilge 28
CELEBI Fatih 20
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D, E Sayfa Numarasi

DAGTAS Simten 57
DAL Mehmet Sinan 47
DURAN Mustafa 31, 33,45, 53
EKMEN Mehmet Onder 47
ERDEM Ramazan 59
ERDEMIR Zehra 31
ERDURAN Erol 14, 25
EROGLU Nilgiin 14
ERTURK Elif 28
ESER Biilent 58
ETGUL Sezgin 20

G, i Sayfa Numarasi
GENC Emine Eylem 57
GEDIZ Fiisun 43
GEMALMAZ Nimet 48, 49
GOZDEN Hilmi Erdem 24
GUMRUK Fatma 17
GUNDUZ Eren 16
GURBUZ Ece Meltem 34, 38
GURSEL Tiirkiz 27
ILTAR Utku 59
IMANOVA Narimana 33

K Sayfa Numarasi
KACAR Aylin 46
KANMAZ Alper 19
KARA Nagihan 35
KARADAG Fatma Keklik 51
KARAKUS Abdullah 47
KARAKUS Volkan 52
KARTAL ibrahim 32
KARAKUL Atiye 48, 49
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KAYNAR Leylagiil 58
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KENI Nermin 58

KERIMOGLU Server 25

KOCA Emine 52

KOCAK Ulker 27

KOSE Seda 16

KOSEOGLU Fatos Dilan 15, 31, 33, 41, 42, 45, 51, 53, 54, 55
M Sayfa Numarasi

MALKAN Umit Yavuz 20

MEHREKULA Zuhal 15, 26, 31, 33, 36, 40, 41, 42, 45, 51, 53, 54, 55, 56
MULUK Cansu 18, 27

o,pP Sayfa Numarasi

ONCEL Kahraman 30

Onen SERTOZ Ozen 15

OZDEMIR Hatice Ayse 34, 38

OZET Glilsiim 57

OZKALEMKAS Fahir 24

OZKOCAMAN Vildan 24

0zsoy Kiibra 18

0zUTOK cagri 18,27

PAMUKCUOGLU Merve 57

PATIR Plisem 31, 33,45, 51, 53, 54, 55,
PAYZIN BAHRIYE 43

) Sayfa Numarasi

SALIM Ozan 59

SARUHAN Haluk 14

SAYDAM Gliray 15, 31, 33, 36, 45, 51, 53, 54, 55
SHIHALIYEVA Aysel 40

SOKER Murat 30

SONMEZ Bircan 25

SONMEZ Mehmet 25

SAHIN Fahri 15, 26, 31, 33, 36, 40, 41, 42, 45, 51, 53, 54, 55
SANLI Neslihan M. 58

SENOL Selmin 44, 46, 48, 49, 50,
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SENUZUN AYKAR
SIVGIN

T
TANDIRCIOGLU
TAYFUN
TUYSUZ

U U
UCAR
UGUR
ULAS
uLusoy
URLU
UYSAL
UNAL

UNAL

UNDAR
USKUDAR TEKE
UZEL

Y

Yaman BAJIN
YEGEN
YILDIZHAN
YILDIRIM
YILMAZ
YONEY
YUCEL

Fiisun
Serdar

Umit Ayse
Funda
Glilen

Mehmet Ali
Mehmet Can
Turgay

Yusuf

Selin Merih
Ayse

Ali

Hatice Demet
Kiper

Levent

Hava

Veysiye Hiilya

inci

Zafer Serenli
Esra
Yasemin

Asu Fergun
Riichan
Orhan Kemal

26
58

Sayfa Numarasi
35,37

39

39

Sayfa Numarasi
57
28
59
54
57

31, 33,40, 41, 42, 45, 51, 53

58

53
59
16
30

Sayfa Numarasi
17
24
58
26
43
50
59
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