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S1- FAKTOR EKSIKLIGI TANISIYLA POLIKLINIGIMIZDE TAKiP
EDILEN HASTALARIMIZIN INTRAKRANYEL KANAMA
EPIZODLARININ INCELENMESI

Gizem Zengin Ersoy:

Sanlurfa Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Intrakranyel kanamalar (IKK) her yas grubu hastada onemli bir morbidite ve mortalite
nedenidir. Ozellikle konjenital faktdr eksikligi (KFE) olan hastalarda IKK larin erken taninmasi ve
dogru yonetimi hayati 6nem tasimaktadir. Bu c¢alismamiz poliklinigimizde takipli KFE olgularimizda
gecirilmis IKK larin 6zelliklerini belirlemek amaciyla yiiriitiilmiistiir.

Yontem: Sanlurfa Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji polikiliniginden
takipli olan hemofili ve nadir faktor eksikligi olgularinin dosya kayitlar retrospektif olarak incelendi.
Hastalarda eksik olan faktor, faktor diizeyi, kanamanin goriildiigi yas, intrakranyel kanama sayisi
dosya kayitlarindan ve hasta yakinlarindan 6grenildi.

Bulgu: Poliklinigimizde 32 Hemofili A, 6 Hemofili B, 6 von Willebrand faktor eksikligi, 6 Faktor 10
eksikligi, 10 Faktor 7 eksikligi olgusu diizenli takipteydi. Bu hastalarimizin anamnezleri
sorgulandiginda 3(%3) hemofili A hastasinin 3 epizod , 1 hemofili B hastasinin 1 epizod,4 (%40)
faktor 7 eksikligi hastasinin 7 epizod, 4 (%66) faktér 10 eksikligi hastasinin 10 epizod; toplam 11
hastada 20 epizod intrakranyel kanama goriilmiistiir. Bu kanamalar siklikla ilk iki yasta goriilmiistiir.
Von Willebrand Faktor eksikligi hastalarinda hi¢ intrakranyel kanama goriilmemistir.

Sonuc: Sonu¢ olarak; poliklinigimizde takipli IKK gec¢irmis hastalarin cogunun ilk 2 yasta ve
profilaksi almayan agir faktor eksikligi olan hastalarda oldugunu gordiik. Faktér 7 ve faktor 10
eksikligi gibi nadir faktor eksikligi olgularinda IKK lar daha sikt1 ve tekrarlayan epizodlar mevcuttu.
KFE olgularinda KK lar hayati tehdit eden ve hastalarda ciddi morbidite yaratan durumlardir. IKK
nin erken tanisi ve dogru yonetimi kaici norolojik sekellerin dniine gececektir.
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S2- TEKRARLAYAN INTRAABDOMINAL KANAMASI OLAN
INHIBIiTOR GELiSMiS AGIR HEMOFILi A HASTASINDA TEDAVi
YONETIMI

Vildan Giirsoy',Zafer Serenli Yegen',ibrahim Ethem Pmar:,Fahir Ozkalemkas:,Vildan
Ozkocaman',Ridvan Ali:

'Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 ABD, Hematoloji BD

Amag: Tekrarlayan batin i¢i kanamasi olan ve FEIBA- Faktdr VIII inhibitdr baypass aktivatdrii
profilaksisi ile bagarili bir sekilde tedavi edilen inhibitorlii agir bir Hemofili A vakasi sunmaktir.

Yontem:

Bulgu: Siinnet sonrasi uzamis kanama ile tan1 alan agir hemofili A ile takipli 49 yasinda erkek hasta;
karin agris1 ile acil servise bagvurdu. UUTF hematoloji poliklinigine ilk basvurusu 15 yil énce olan
hastanin diizenli bir takibi yoktu. Eyliil 2012 / Nisan 2015 arasinda ciddi yaygin hemofilik artropati ve
tekrarlayan acil servis bagvurulart nedeni ile faktor VIII profilaksisi uygulanmisti. Ancak takiplerde
bakilan inhibitor diizeyinin yiiksek saptanmasi iizerine son ii¢ yildir profilaksi stoplanmis ve ilagsiz
gozleme gecilmisti. Fizik muayenede; karinda yaygin hassasiyet ve sol orta ve alt kadran boyunca ele
gelen, sinirlart belirsiz, sert kitle saptandi. Laboratuar verilerinde hemoglobin degeri 7,7 gr/dl,
hematokrit %27,7, 16kosit: 30.800/mm3, trombosit 511.000/ mm3, aptt : 47,3 sn, faktor VIII :%0,22,
inhibitor diizeyi 102 bii idi. Ultrasonografide bobregi iten 10 cm lik bir hematom goriiniimii mevcuttu.
Hastaya acil kan transfiizyonu yaninda rekombinant faktér VIIA uygulandi. 10 giinliik takip ve tedavi
sonrast kanamasi kontrol altina alinan ve taburcu edilen hasta; bir ka¢ hafta sonra tekrarlayan siddetli
karin agrist olmasi iizerine bagvurdugu acil serviste degerlendirildi. Usg de batin sol kadranda sol
bobrek posteriorundaki 12x10 cm boyutunda 6lgiilen hipoekoik olusum benzer boyut ve goriiniimde
sebat etmekte idi. Ayn1 zamanda sol gluteal bolge ve uyluk arkasinda yeni gelisen ekimozu mevcuttu.
Goriintiilemede uyluk arka yiizeyinde ortadan baslayip patellar ekleme uzanan yaklagik 8x7 ¢cm olarak
gozlenen heterojen olusum izlendi. Hasta klinige yatirildi. Hgr kayb1 ve kanamadaki artig agisindan
takip edildi. Hastanin kanamasi rekombinant faktdr VIIA uygulanim ile kontrol altina alindi. Hastanin
klinik stabilitesi saglandi. Her iki diz, dirsek, her iki ayak bileginde hedef eklemleri mevcut olan
hayat1 tehtit eden transfiizyon gerektiren batin igine kanama, kas i¢i kanama nedeni ile hastaya
FEIBA- Faktér VIII inhibitdr baypass aktivatdrii profilaksisi uygun goriildii. Haftada 3 kez 100 U/kg
dozunda monoterapi olarak uygulandi. Tromboz riski agisindan yakin takip edildi. Yaklagik 1 yildir
tedavi altinda olan hastada takiplerinde herhangi bir kanama gdzlenmedi. Doz haftada 3 kez 50 U/kg a
kadar azaltildi. Kanama diyatezindeki azalma hastanin tedavi ve takip konusundaki uyumunu da
olumlu yonde etkiledi.

Sonuc: inhibitér gelismis hemofili hastalarinda tedavi 6nemli sorunlardan biridir. Olayin temeli
tedavide uyguladigimiz faktér proteinine karsi viicudun antikor gelistirmesi ve onu artik tolere
etmemesidir. Guiniimiizde tibbi teknolojideki hizli ilerlemeler sayesinde tedavide kullanilabilecek
etkinlik ve giivenirligi yiiksek iiriinler elde edilmistir. FEIBA inhibitdr gelismis hemofili A ve B
hastalarinda, Faktor VIII, FXI, FXII’ ye otoantikor gelistirmis hastalarda, agir veya hayati tehlike
yaratan kanamalarda ve immun tolerans tedavisinde FVIII inhibitoriiniin tamamen ve siirekli yok
edilmesi amactyla FVIII preparatiyla uzun dénemde tedavide kullanilir.
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S3- FAKTOR X EKSIKLIiGi OLAN HASTALARIMIZIN KANAMA
SEKILLERI VE TAKIPLERI

Saadet Akarsu',Mehmet Akif Giimiis?,Fatih Mehmet Unlii

'Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Daly, *Firat Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 AD, , *Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 AD,

Amagc: Pihtilasmada ortak yolun ilk enzimi olan Faktér X un eksikligi, nadir faktor eksiklikleri i¢inde
en sik goriilenlerden biridir. Agir formlar1 yasami tehdit eden kanamalara yol acabilir. Genel
toplumdaki sikligr 1:106’dir. Akraba evliliklerinin sik oldugu topluluklarda 8-10 kat daha fazla
goriiliir. Dogumsal FX eksikligi otozomal ¢ekinik kalitim gosterir. Kanamaya yatkinlik degiskendir.
FX aktivitesi %1’in altinda olan agir hastalar ¢cogu kez umblikal kanama ya da santral sinir sistemi
kanamasi ile hayatin erken donemlerinde tani alir. Kanamaya yatkinlik her yasta ortaya gikabilir.
Hafif, orta ya da agir FX eksikliginde en sik semptom burun kanamasidir. Agir FX eksikliginde
hemartroz, hematom, gastrointestinal kanama, umblikal kanama, hematiiri ve santral sinir sistemi
kanamalar1 da goriiliir. Menoraji her ii¢c grupta da siktir. Hafif FX eksikliginde kanama sadece cerrahi
girisim ve travmalardan sonra goriilebilir. Bazi hastalar rutin tarama ya da aile taramasi sirasinda
tesadiifen tani alabilirler. Koruyucu yerine koyma tedavisi uygulanmayan heterozigot hastalarin
1/3’linde dis ¢ekimi, cerrahi veya dogum sonrasinda TDP ile tedavi gerektiren kanamalar goriilebilir.
FX eksikligi tanisi, uzamis PT ve aPTT, plazma FX antijen (FX:Ag), FX pihtilagma aktivitesinin
(FX:C) olgiimii ve RVVZ (Russel viper venom zamani) ile konulur. Eksiklik siniflamasi hem
immunolojik hem de fonksiyonel galigmalarin sonuglarina gore yapilir. FX:C ve FX:Ag’da paralel
diisme protein eksikligi veya salinim bozuklugu sonucu gelisen Tip I eksiklik ve diisik FX:C ve
yiiksek veya normal FX:Ag fonksiyon gostermeyen FX’un normal veya sinirda azalmig salimi sonucu
gelisen Tip I eksiklik goriiliir. Agir FX eksikligi olan hastalar ile santral sinir sistemi, gastrointestinal
sistem kanamasi, hemartroz gibi agir kanama ataklar1t gegiren hastalarda koruyucu tedavi
onerilmektedir. FX diizeyi hafif-orta diizeyde diisiik olan hastalarda hi¢ kanama semptomu
olmayabilecegi gibi, agir kanamalar da goriilebilir. Laboratuvar incelemeleri klinik fenotipin
tahmininde yeterli olamayabilir. Bu nedenle FX eksikligi olan hastalarda tromboelastografi, trombin
olusumu ve fibrin polimerizasyonu gibi bagka incelemelerin de kullanilmasi gerekebilir. Burada, FX
eksikligi tanis1 almig; 4 olgumuzun tan1 alma yasi, kanama belirtileri ve tedavi sekilleri belirlenerek bu
hastalarin daha yakindan takip edilmeleri amaglandi. Bu sekilde profilaksi gereksinimi ve
komplikasyonlarin yakalanabilmesi amaglandi.

Yontem: Hastalarimizin bulgulart Tablo 1 olarak verildi. Olgularin yaslart 7 ay ile 15 yas arasi
degisen 2 kiz ve 2 erkek idi.

Bulgu: Tani alma yaslar1 yenidogan ve 2.2 yas arasi idi. Kanama sekilleri burun kanamasi, eklem
kanamasi, GIS kanamasi ve intrakraniyal kanama seklinde idi. Hastalarimizin 4’{i de FX igeren
protrombin kompleks konsantreleri almaktadir. Bunlar tedavi ve profilaksi seklindedir. Dort
olgumuzda da tedaviye bagl tromboz bulgusuna rastlanilmadi.

Sonuc: FX’in biyolojik yarilanma omrii yaklasik olarak 40 saattir. FX eksikligi olan hastalarin
tedavisinde kullanilabilecek tek basina FX iceren plazma kaynakli veya rekombinant 6zgiil bir {iriin
iilkemizde bulunmamaktadir. Oysa yurt disinda saf FX preparati (Coagadex) bulunmaktadir. Bir
tedavi secenegi de FX igeren protrombin kompleks konsantreleridir. Yiiksek FII, FVII ve FIX
icerikleri ve preparatlardaki FX diizeylerinin farklilik gdstermesi nedeniyle 6zellikle aktive protrombin
kompleks konsantrelerinin kullaniminda tromboemboli riski vardir. Agir FX eksikligi olan bir hastanin
kanama tedavisinde kullanilacak protrombin kompleks konsantresi dozu giinde bir kez 20-30
IU/kg’dir. Uzamis tedavi siirelerinde tromboz riski agisindan FIX ve D-dimer diizeyleri izlenmelidir.
Hastalarimizin en kii¢iigii olan ve yenidogan donemi tani alan olgumuz; 7 aydir primer profilaksi ile
giivenilir sekilde takip edilmektedir. Faktor verilmedigi donem olgiilemeyecek derecede yiiksek PT,
aPTT degeri nedeni ile hayati kanama korkusu ile profilaksi devam etmektedir. Bir taraftanda tromboz
komplikasyonu tehlikesi trkiitiicii gériinmektedir.
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S4- HEMOFILI HASTALARINDA YASAM KALITESI VE KAYGI
DUZEYININ DEGERLENDIRILMESi: COK MERKEZLI BIR
CALISMA

Cansu Muluk®,Ziihre Kaya’,Ashihan Tokgoz,Elif Civit’,Didem Yilmaz',Esra Giiney?,Selin
Ayta¢',Namik Ozbeks,Tiirkiz Giirsel’

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, 2Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji BD, *Gazi
Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Psikiyatri BD, ‘Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk
Hematoloji BD, *Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1, Hematoloji
Onkoloji Hastanesi

Amac: Hemofili hastalarinda kanama kaygisi nedeniyle yasam kalitesinde olumsuz etkilenme oldugu
bilinmektedir. Hemofili hastalarinda profilaksi yasam kalitesini arttiran bir tedavi yaklasimidir. Buna
ragmen hastalarin yasi1 biiyiidiikge tedavi uyumunun azalmasi veya diizenli profilaksi alan olgularda,
farmakokinetik Ol¢iim yapilmiyorsa sessiz kanamalarin eklem sakatliklarina yol agabilme riski
bulunmaktadir. Bu c¢aligmanin amaci farkli merkezlerden hemofili yaz kampina katilan 43 agir
hemofili tanili hastaya yasam ve kaygi diizeyi anketi uygulayarak profilaksiye uyumun etkinligini
arastirmaktir.

Yontem: Agir tipte hemofili tanist alan 2-13 yas aras1 12 hasta (grup 1), 14-21 yas aras1 17 hasta (grup
2) ve 21 yag {iistii 14 hasta (grup 3) bu c¢alismaya alimmistir. Yasam anketi olarak standardize,
gecerliligi kabul edilmis ve giivenilir bir test olan SF36 yasam anketi ile STAI kaygi diizeyi anketi
kullanilmistir. Hastalarin 30’una haftalik 4500 IU ge¢cmeyen rutin profilaksi uygulanirken 13 hasta ise
farmakokinetik dl¢iime gore profilaksi almistir. Veriler SPSS 15.0 programi ile analiz edilmis ve veri
giivenirligi Cronbach’s alfa coefficient skoru (hedef:0.7-0.9) ile degerlendirilmistir.

Bulgu: Agir tipte hemofili (n:40 hemofili A, n:3 hemofili B) tanili grup 1°deki 12 olgunun
(farmakokinetik profilaksi n:3) hepsinde profilaksiye tam uyum oldugu (%100) gozlenirken grup
2’deki 3 (%18); grup 3’deki 4 hastanin (%28) diizensiz profilaksi aldiklari, grup 2 deki 10 olgunun
(%58) farmakokinetik profilaksi aldigi, grup 3 deki 10 (%72) olgunun ise profilaksiye uymadiklar
kanadikca tedavi aldiklar1 kaydedildi. Profilaksiye uymayan hastalarin damar yolu sorunu yasadiklari
(%80) ve daha hareketsiz hayat siirdiiriip spor faaliyetinde bulunmadiklar1 (%65) i¢in ilag yapmak
istemedikleri 6grenildi. Buna karsilik profilaksi uyumunun tam oldugu grup 1 deki hastalarin %55’ ine
evde profilaksi uygulanirken grup 2 ve 3 deki olgularin %100’ iiniin ev tedavisi aldig1 6grenildi. Bu
olgularin yagam kalitesi degerlendirilmelerinde grup 3°deki erigkinlerin grup 1’deki ve farmakokinetik
profilaksi alan grup 2’deki hastalara gore genel saglik, fiziksel fonksiyon ve emosyonel duygu
durumunun degerlendirildigi skorlarin anlamli daha diisiikk oldugu saptanmistir (p<0.05). Kaygi
durumunun degerlendirildigi ankette ise grup 3’deki erigskin olgularda istatistiksel olarak anlamli
yiiksek puan ile daha fazla pigmanlik i¢inde ve endiseli olduklari bulunurken grup 2’deki olgularin
profilaksiyi evde almalarindan dolayr kaygi puanlarinin disiik oldugu, grup 1’deki 14 yas alti
olgularin yariya yakinin evde profilaksi almamalar1 nedeniyle ailelerin kaygi durumlarinin yiiksek
oldugu bulunmustur (p<0.05). Genel saghgin, fiziksel aktivite ve emosyonel duygu durumun
degerlendirildigi Cronbach’s alfa coefficient skoru sirasiyla 0.65, 0.79 ve 0.62 saptanmustir.

Sonuc: Calismamiz, farmakokinetik profilaksi ile ozellikle eriskin hemofili hastalarin profilaksiye

uyumunun artacagina dolayisiyla yasam kalitesinde artisa yol acacagina, evde profilaksi egitimi ile de
14 yas alt1 cocuklarin ailelerin kaygi diizeyinde azalmaya neden olacagina isaret etmektedir.
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S5- ERISKIN HEMOFILIK BIREYLERIN KINEZYOFOBI,
DEPRESYON VE ANKSIYETE DUZEYLERININ INCELENMESI:
KONTROLLU CALISMA

Sercan Onal Avkar: Filiz Canz,Salih Aksu:,Fahri Sahin*

'Adnan Menderes Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Béliimii,
Aydin, Tiirkiye, 2Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Fizyoterapi ve
Rehabilitasyon Boliimii, Ankara, Tiirkiye, *Hacettepe Universitesi, T1ip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1
Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye, ‘Ege Universitesi, Ege Eriskin Hemofili ve
Tromboz Merkezi, Izmir, Tiirkiye

Amag: Kinezyofobi “kisideki agrili yaralanma ve tekrar yaralanmaya karst gelisen hassasiyet sonucu,
harekete ve fiziksel aktiviteye yonelik asir1 korku” olarak tamimlanmaktadir. Kinezyofobi uzun
donemde fiziksel aktiviteden kacinmaya, fonksiyonel yetersizlige ve depresif semptomlardaki artiga
neden olabilmektedir. Hemofilik bireyler de ¢ogunlukla kanama nedeniyle fiziksel aktivite seviyelerini
azaltma egilimindedir. Bu nedenle bu g¢aligmanin amaci hemofili hastalarinda saglikli kontrollere
kiyasla hareket korkusu, depresyon ve anksiyete varligini incelemekti.

Yontem: Calismaya 28 hemofilik ve 17 saglikli birey olmak {izere toplam 45 erkek katilime1 2 grup
halinde dahil edildi. Her iki gruptaki bireylere hareket korkusunu degerlendirmek amaciyla Tampa
Kinezyofobi Olgegi (TKO) uygulandi. TKO skoru 17-68 puan arasinda olup kisinin aldigi puanin
yiiksek olusu kinezyofobisinin de yiiksek oldugu anlamina gelmektedir. 37 puan ve {istii kinezyofobi
varlig1 olarak kabul edilir. Yaygin olarak kullanilan dlgeklerden depresyonun siddetini 6lgmek igin
Beck Depresyon Olgegi(BDO), anksiyete diizeyini degerlendirmek i¢in Beck Anksiyete Olgegi(BAO)
kullanildi. Bu 6lgekler kisinin kendi basma doldurdugu 6l¢eklerdir. Daha yiiksek toplam puan, daha
siddetli anksiyete ve depresyon seviyesini gosterir. Gruplar arasinda fark olup olmadigima Mann-
Whitney U testi ile bakildi. Anlamlilik diizeyi p<0,05 olarak alindi.

Bulgu: Calismaya alinan bireylerin yas ortalamasi 34,06+ 11,38 yil (hemofili:35,85+10,97 /
saghkli:31,11£11,76 ), viicut kiitle indekslerinin(VKI) ortalamas1 25,63+4,38 k/m? (hemofili:
26,03+4,55 / saglikli: 24,97+4,14) olarak tespit edildi. Saglikli bireylerle hemofilik bireyler arasinda
TKO puanlar1 acisindan anlamli bir iliski bulunurken(p=0,004), gruplarin BDO(p=0,360) ve
BAO(p=0,265) puanlari arasinda anlamli bir iligkiye rastlanmadi.

Sonug: Caligmanin sonuglarina gore saglikli kontrollerle karsilagtirildiginda hemofilik bireylerde
depresyon ve anksiyete seviyesi agisindan fark gézlenmemistir. Bununla birlikte hemofilik bireylerde
saglikli kontrollere kiyasla kinezyofobi seviyesi yiiksek bulunmustur. Hemofilik bireylerin
rehabilitasyonunda kinezyofobi durumunun dikkate alinmasi ve kinezyofobinin ¢oziimiine yonelik
yapilacak ileri arastirmalar bu hastalarin rehabilitasyon siireclerine olumlu katki saglayabilir.
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S6- DOGU KARADENIZ BOLGESI HEMOFILI HASTALARINDA
OBEZITE SIKLIGI

Derya Selim Batur:,Nergiz Erkut:,Hasan Miicahit Ozbas?,0zlen Bektas:, Mehmet
Sonmez:

Karadeniz Teknik Universitesi T1p Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dal, *Giresun Universitesi,
Hematoloji Bilim Dali

Amagc: Viicut kitle indeksinin (VKI) 30 ve iizerinde olmasi olarak tanimlanan obezite; hipertansiyon,
dislipidemi, insiilin direnci, tip II diabetes mellitus, inme, koroner arter hastalig1 ve gesitli kanserler ile
iligkisi bilinen 6nemli bir halk sagligi sorunudur. Diinya Saglik Orgiitii verilerine gore genel
popiilasyonun %13’liniin obez, %39’unun ise asir1 kilolu oldugu bilinmektedir. Son yillarda hemofili
hastalar1 ile yapilan ¢aligmalarda obezite sikliginin genel popiilasyona benzer ya da daha yiiksek
oldugu gozlenmistir. Hemofili hastalarinda hipokoagiilabilite varliginin kardiyovaskiiler hastaliklardan
korumada etkili olabilecegi diisiiniilse de son c¢alismalarda aterosklerozun genel popiilasyona benzer
oldugu gosterilmistir. Bu ¢alismada Dogu Karadeniz Bolgesi’nde agir erigkin hemofili hastalarinin
obezite, metabolik sendrom ve kardiyovaskiiler risk faktorlerinin degerlendirilmesi amaglandi.

Yéntem: Calismaya Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim dalinda takip
edilen 20 yas istii, agir, 20 hemofili A ve 4 hemofili B hastasi1 dahil edildi. Hastalar obesite sikligi,
kardiyak risk faktorleri ve metabolik sendrom agisindan degerlendirildi. Antropometrik olgtimleri,
Tanita ile viicut yag miktar1 ve framingam skorlamasi ile 10 yillik kardiyovaskiiler riskleri belirlendi.

Bulgu: Hastalarin yas ortalamasi 36 yil (23-55) olup 19 (%79) hasta haftada 4500 IU ile diizenli
tersiyer profilaksi altyordu. Hastalarin ortalama kilosu 76+12 kg, ortalama VKI 25.5+4 kg/m2 idi. 12
(%50) hasta normal kilolu, 8 (%33) hasta fazla kilolu, 4 (%17) hasta ise obez olarak saptandi.
Caligmaya alinan hastalarin ortalama bel ¢evresi 95.8+11 cm ve boyun ¢evresi 40.5+2 c¢cm idi. Normal
kilolu hastalarin ortalama bel ¢evresi 89+10 cm, boyun gevresi ise 39+1 cm iken fazla kilolu hastalarin
bel ¢evresi 103+£6 cm, boyun g¢evresi 42+1 cm idi. Diz protezi bulunan 4 hasta hari¢ 20 hastanin
ortalama viicut yag orani %20+7 (Normal deger: %10-%20), viicut yag miktar1 16.6=5.5 kg, viicut i¢
yag miktar1 6.7+4 kg (Normal deger: 1-13kg) idi. 24 hastanin 4’ii diyet ve egzersiz, 2’si ise sadece
egzersiz yaptyordu. Hastalarin ortalama aglik kan sekeri (AKS) 90+£14 mg/dl, trigliserid (TG) diizeyi
105+£51 mg/dL, diisiik yogunluklu lipoprotein (LDL) diizeyi 110+£34 mg/dL, yiiksek yogunluklu
lipoprotein (HDL) diizeyi 44+11 mg/dL, Homa-IR (Normal deger: < 2.5) 3.3+2.4, HbA1C %5.3+0.5
idi. Hastalarin ortalama sistolik kan basine1 118+£11 mm/Hg, diyastolik kan basinc1 77+7.5 mm/Hg idi.
Hastalarin 18’1 (%75) 1 paket/giin sigara kullamiyordu. Framingam skorlamasi ile 10 yillik
kardiyovaskiiler risk oran1 %3.5£3 idi. 10 yillik kardiyovaskiiler risk agisindan 2 hasta orta riskli, 22
hasta ise diisiik riskli olarak saptandi. Ayrica 24 hastanin 3’iinde (%12) metabolik sendrom tespit
edildi.

Sonug: Hemofili hastalarinda beklenen yasam siiresinin genel popiilasyona benzer olmasi hemofili
hastalarinda yasla iliskili hastaliklarin sikligim1 artirmaktadir. Ayni1 zamanda hemofili hastalarinda
gelisen eklem hasarma bagli hareket kisitliligi bu hastalarda fiziksel aktivitenin azalmasina ve
obeziteye neden olmaktadir. Dolayisiyla ¢alismamiz erigskin hemofili hastalarmin sadece kanama
diyatezi agisindan degil kardiyovaskiiler riskler agisindan da iyi degerlendirilmesinin uygun olacagini
gostermekteydi.
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S7- HEMOFILI B HASTALIGI MOLEKULER ANALIZINDE TURKIYE
DENEYIMi: F9 GEN MUTASYON SPEKTRUMU VE GENOTIP-
FENOTIP ILiSKiSI

Esra Isikl, Bilcag Akgiinl, Kaan Kavakh2, Fahri Sahin3, Melike Sezgin Evim4, Canan
Albayraks5, Giilen Tiiysiiz Kinturp6, B“iilent Antmen7, Ebru Yilmaz Keskin8, Hiiseyin
Onay9, Ferda Ozkinay1-9, Tahir Atikl

'Cocuk Genetik Hastaliklar1 Bilim Dali, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Ege
Universitesi Tip Fakiiltesi, [zmir, Tiirkiye, 2Cocuk Hematoloji Bilim Dal1, Cocuk Saglig1 Ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Ege Universitesi T1p Fakiiltesi, Izmir, Tiirkiye, *Hematoloji Bilim Dali, Ic
Hastaliklar1 Anabilim Dal1, Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Izmir, Tiirkiye, ‘Cocuk Hematoloji Bilim
Dal1, Cocuk Saghig Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Bursa, Tiirkiye,
*Cocuk Hematoloji Bilim Dali, Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Ondokuz May1s
Universitesi Tip Fakiiltesi, Samsun, Tiirkiye, ‘Akdeniz Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 Ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Hematoloji Bilim Dali, Antalya, Tiirkiye, "Acibadem Hastanesi,
Adana, Tiirkiye, *T1ibbi Genetik Anabilim Dali, Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Izmir, Tirkiye, *Cocuk
Hematoloji Bilim Dal1, Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Siileyman Demirel Universitesi
Tip Fakiiltesi, Isparta, Tiirkiye

Amac: Hemofili B (HB) yaklagik olarak 30.000 canli erkek dogumda bir goriilen, X’e bagl kalitsal
kanama bozuklugudur. Klinik bulgular koagiilasyon faktorii 9’un aktivite diizeyine gore degiskenlik
gosterir. Bugiine kadar F9 geninde 1200°den fazla mutasyon tanimlanmistir. Mutasyonlarin yaklasik
%70’ini nokta mutasyonlart olusturur. Bu 6n caligmada Tiirkiye’deki HB hastalarinda F9 gen
mutasyon dagiliminin belirlenmesi ve yeni mutasyonlar tanimlayarak genotip-fenotip iligkisine
katkida bulunulmas1 amaglanmistir.

Yontem: Ege Universitesi Tip Fakiiltesi’nde HB tanisi ile F9 dizi analizi yapilmus hastalar ¢alismaya
almmustir. Olgularin klinik ve laboratuvar bulgular1 hastane kayitlarindan elde edilmistir. Saptanan
varyantlar FIXVDB (Factor IX Gene Variant Database) ve HGMD (Human Gene Mutation Database)
veri tabanlarimda arastirilmustir.  Varyantlarin  patojeniteleri  ACMG 2015 kriterlerine gore
siniflandirtlmistir

Bulgu: Hemofili B tamli 28 hastanin (Kadin/Erkek:1/27) molekiiler analiz sonuglari
degerlendirilmistir. Olgularin  %42,9’u  agir, %46,4’i orta ve %10,7’si hafif HB fenotipi
gostermekteydi. Olgularin %57,1’inde missense, %28,6’sinda nonsense ve %14,3’linde kirpilma
bolgesi mutasyonu saptanmistir. Belirlenen varyantlarin 5 tanesi (c. 89-2_89-1insT, ¢.521-1G>A, c.
839-1G>T, c. 1088G>T ve c. 1238G>T) novel mutasyondur.

Sonug: Sonug olarak, F9 geni mutasyon analizi ile 28 HB olgusunda 5 yeni mutasyon literatiire
kazandirilmig ve hastaligin genotip-fenotip iliskisine katkida bulunulmustur.
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S8- ERISKIN HEMOPHILIA A HASTALARINDA MYPKFIT® ILE
BAYESIAN FARMAKOKINETIK REHBERI MODELINE DAYALI
PROFLAKSI: TURKIKE DENEYIiMi

Volkan Karakus',A. Miinci Yagcr’,Neslihan Andi¢®,Vahap Okan¢,Salih Aksus,Fahri
Sahin®

‘Mugla Sitkt Kogman Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi., *Gazi
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dal1., *Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi,
Hematoloji Bilim Dali., “Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dalz., *Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali.,’Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi.

Amag: Replase edilen faktoriin plazma diizeyleri hastanin yasindan, kilosundan ve metabolik
ozelliklerinden etkilenir. myPKFiT® Baxalta (Shire) tarafindan farmakokinetik (FK) ve Advate® icin
dozaj hesaplayici olarak gelistirilen web tabanli bir uygulamadir. Bu cihaz, standart PK 11 6rnekleme
ile karsilagtirildiginda sadece 2 kan 6rnegi ile dozu kisisellestirmeye yardimci olur. Bu ¢alismada
PK'ye gore uyarlanmis profilaksinin Hemofili A'da kanama oranlarini azaltan etkili bir secenek olup
olmadigini degerlendirmeyi planladik.

Yontem: Bu c¢alismaya 5 merkezden HA'l1 17 hasta alindi. Tiim hastalar Advate ile profilaksideydi.
Hastalarin yasi ortanca 33 (min-max: 18-55) idi. Tim hastalar sekonder profilaksi aldi. Tim
hastalarda myPKFiT ile FK analizi yapildi. Tedavi sonuglar1 FK sonuglari, eklem durumu ve hastanin
fiziksel aktivite seviyesi ve kanama fenotipine gore yapildi. Ayarlamalar 6ncesi ve sonrasinda yillik
kanama sayis1 hastanin klinik 6ykii verileri kullanilarak elde edildi.

Bulgu: Hastalarin ortanca agirhigi 79 (min-max: 60-115) kg idi. Tim hastalara haftada 2-3 giin
boyunca ortanca 21.1 (min-max: 13-28) IU / kg dozunda Advate ile profilaksi uygulandi. Advate'li
tiim hastalarda ortanca 21.1 (min-max: 13-28) IU / kg dozunda PK degerlendirmesi yapildi. FVIII nin
yar1 omril ortanca 11.6 (min-max: 9.2-15.5) saat olarak bulundu. FVIII % 1'in altina diisene kadar
harcanan siire ortanca 50 (min-max: 40-61) saat olarak bulundu. PK degerlendirmesinden sonra 7
hastada (%41) profilaksi rejimi yeniden diizenlendi. 6 hastada sadece tedavi dozu arttirildi. 1 hastada
tedavi dozu disiirildii. PK degerlendirmesinden 6nceki yillik kanama sayist ortanca 3 (min:max: 0-
11) iken, tedavi yeniden diizenlenmesinden sonra 2 (min:max: 0-3)'ye diismiistiir (p = 0.025).

Sonug: PK-bazli dozlama, tedavi sirasinda herhangi bir zamanda FVIII seviyesi tahminine izin verir.
PK parametrelerini tahmin etmek i¢in sadece 2 numuneye duyulan ihtiyag, hastalar ve bakicilar i¢in
cok az sikint1 ile rutin klinik uygulamalarda kullanimini kolaylastirmaktadir. Elde ettigimiz sonuglar
PK'ye gore uyarlanmis profilaksinin, kanama oranlarin1 azaltan Hemofili A'l1 gocuklar ve yetiskinler
i¢in etkili bir secenek olabilecegini gostermektedir.
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S9- GEBELIKLE ILiSKIiLi EDINILMIS INHIBITORLU HEMOFILI A:
2 OLGUDA ERiSKIN HEMATOLOJI DENEYIMIiMiZ

Rafiye Ciftciler:

'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dal1

Amac: Edinsel hemofili A, koagiilasyon faktor VIII (FVII) “ye kars1 gelisen otoantikorlarin neden
oldugu nadir ve siklikla siddetli bir kanama bozuklugudur. Edinsel Hemofili A gebelikle iliskili
oldugu bilinir, tipik olarak hi¢ bir aile ya da kisisel anormal kanama &ykiisii olmayan kadinlarda
goriiliir. Nadiren de olsa, gebelikle iliskili edinsel hemofili A ciddi kanamaya bagli morbiditeye neden
olabilir. Tan1 konulduktan sonra, kadinlar bypass ajanlar1 ve immiinsiipresyon ile hemostatik tedaviye
iyi yanit verirler. Tanida gecikme ve uygun tedavinin ge¢ baslatilmasi morbiditeyi artirabilir.

Yontem: Biz bu c¢aligma ile gebelikle iligkili edinsel 2 hemofili A hastasinin tani1 ve tedavideki
deneyimimizi sunmay1 amagladik.

Bulgu : Olgu 1: 31-yas-kadin sezaryen skarindan kanama sikayeti ile hastaneye bagvurdu. Hastanin
Ozgecmiginde 10. haftasindan 6nce agiklanamayan sekiz spontan abortus Oykiisii mevcuttu. Hastanin
dokuzuncu gebeligi term saglikli dogum seklinde sonuglanmisti. Sezeryan skarindan kanama sikayeti
ile bagvurunca yapilan tetkiklerde hemoglobin 10.1 mg / dL, I6kosit 4700 / mL, notrofil 2500 / mL ve
trombosit 197.000 / mL saptandi. Aktive parsiyel tromboplastin zamani1 (aPTT) uzamis (> 55 sn,
normal 22.9-32.7 sn) ve protrombin zamani (PT) normaldi (10.7 sn, normal 9.6-11.6). Iki yil énce, PT
ve aPTT normal sinirlardaydi. Miksing testi ile aPTT, kismen 50 saniyeye diizeldi. Faktor VIII
aktivitesi. %1,77 saptandi. Inhibitér otoantikorun varligi dogrulandi ve Bethesda testinin Nijmegen
modifikasyonunu kullanarak 1s1yla inaktive edilmis plazma {izerinde 33.2 BU/mL"de 6lgiildii. Kanama
kontrol altina alinana kadar her 6 saatte bir 50 {inite/kg Prothrombin kompleks konsantresi ile tedavi
edildi. Olgu 2: 28-yas-kadin hasta ilk gebeliginden dort ay sonra dirsek ekleminde kanama ve sislik
sikayeti ile hastaneye bagvurmus. Hastanin bakilan tetkiklerinde edinsel hemofili A tanis1 konulmus.
Hasta 6 ay boyunca rekombinan faktor kullanmis. Bir yil sonra tekrar gebe kalmis. Hastanin gebelik
boyunca sikayeti olmamis. Yirmi sekiz haftalik gebeyken yapilan tetkiklerde aPTT 78.8, INR 0.9,
faktor VIII diizeyi 0.3 ve faktdr inhibitor diizeyi 365 BU/mL saptanmis. Hastaya sezeryan operasyonu
oncesi ve sonrasinda rekombinan Faktor VIIA tedavisi uygulandi. Sezeryan operasyonu sonrasi
hastanin uzun siiren vajinal kanamasi devam etti. Hastanin kanamasi duruncaya kadar protrombin
kompleks 50 {inite/kg tedavisine devam edildi. Bebekte neonatal donemde kanama ile iliskili sikinti
yasanmadi.

Sonug: Edinilmis hemofili A, ¢ogu durumda, FVIII'yi etkisiz hale getiren antikorlarin iiretiminden
kaynaklandigi ¢cok nadir bir durumdur. Edinilmis hemofili B daha az siklikta goriiliir. Altta yatan tibbi
durumlar, otoimmiin hastaliklar, solid veya lenfoproliferatif maligniteler, hamilelik, enfeksiyonlar ve
ilaclar (6zellikle antibiyotikler, psikiyatrik ve immiino-modiile edici ilaglar) dahil olmak iizere
hastalarin yaklasik % 50°sinde bu faktorler tanimlanmistir. Postpartum donemde geng¢ hastalarda
vakalar en sik ilk dogumdan sonra goriiliir; en yaygin inhibitorler dogumdan sonraki ilk 4 ayda ortaya
¢ikar, ancak bir yildan uzun siiren vakalar da bildirilmistir. Postpartum kadinlarda rekombinant
ajanlarin kullanim1 uygun bir segim olabilir. Inhibitor eradike olsa bile, hastalarin %20 ila %33"ii niiks
edebilir. Hastalarimiz hala ayakta takip altindadir ve klinik veya laboratuvar relaps belirtisi
gostermemistir. Bu vakalarda gordiigiimiiz gibi peri-partum donemde olan anormal kanamalarda
edinsel hemofili A mutlaka ekarte edilmelidir.
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S10- YASLANAN HEMOFILi HASTALARINDA POLIFARMASI

Eren Arslan Davulcut,Ziihal Demirci',Giiray Saydam',Fahri Sahin*

‘Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dal1

Amag: Faktor replasman tedavileri ve bakim olanaklar1 sayesinde hemofli hastalarinin yasam
beklentileri belirgin olarak artmistir. Hemofili hastalar1 yaslandik¢a komorbidite (primer hastalikla
iligkili sorunlar, Orn. atrropati, miyopati ve viral enfeksiyonlar) ve multimorbiditelerin (primer
hastaliktan bagimsiz hastaliklar) de artmasi beklenir. Bu durum genellikle ¢ok sayida ilag alma
gereksinimi dogurur. Caligmamizda amag, Ege Universitesi Eriskin Hemofili ve Tromboz
polikliniginde takipli hemofili A ve B hastalarinda yasla ko- ve mutlimorbiditelerin, dolayisiyla
polifarmasinin artip artmadigini arastirmaktir.

Yontem : Ege Universitesi Eriskin Hemofili ve Tromboz polikliniginde takipli hemofili A ve B
hastalar1 rutin poliklinik vizitlerinde hemofilik artropati, viral enfeksiyonlar (hepatit C ve HIV), viicut
kitle indeksi (VKI), sigara ve alkol kullamimi, eslik eden diger hastaliklari, kullandiklar1 ilaglar
acisindan degerlendirildi. Polifarmasi >5 ilag kullanimi olarak tanimlandi. Hastalar <55 yas ve >55 yas
olarak iki gruba ayirildi. iki yas grubunun 6zellikleri T-testi ile karsilastirildi.

Bulgu: Toplam 230 hasta degerlendirildi (189 hemofili A, 41 hemofili B). Hastalarin yas ortalamasi
40.79 (18.7-71.8), <55 yas 191, >55 yas 39 hasta bulundu. 135 agir (%59), 56 orta (%24) ve 39 hafif
(%17) hemofili olgusu vardi. VKI ortalamas1 25.7 (43.6-16.3) saptandi. 156 hasta (%68) profilaksi
tedavisi, 74 hasta kanadik¢a tedavi almaktaydi. 51 hastanin hemofilik artropatisi yoktu (%22). En stk
goriilen hastaliklar sirastyla hipertansiyon (44 hasta, %19), diyabetes mellitus (22 hasta, %9), koroner
arter hastalig1 (8 hasta, %3) ve epilepsiydi (6 hasta, %2). Hastalarin higbirinde aktif HCV ya da HIV
enfeksiyonu yoktu. >55 yas ve <55 yas hastalarda sirasiyla hastalarda polifarmasi oram1 %33.3 ve
%4.2 (0.01), hemofili ile iliskisiz hastaliklarin ortalama sayisi 1.51 ve 0.43 (p 0.00) bulundu. Alkol ve
sigara kullanimi, VKI, HCV enfeksiyonu &ykiilerinde gruplar arasinda fark yoktu.

Sonug: Hemofili hastalar yaslandikca multimorbiditeler ve dolayisiyla kullandiklar ilag sayilar
artmaktadir. Merkezimizdeki hastalarda bu degiskenler >55 yas hastalarda istatistiksel olarak anlamli
oranda daha fazla bulundu. Giiniimiizde, yaslanan hastalarimizin hemofili digsindaki sorunlarinin
farkinda olmak eriskin hematoloji pratigi icin vazgecilmez bir yaklasim haline gelmistir.
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S11- INHIBITORLU HASTALARDA MAJOR CERRAHI GIRiISIMLER

Mufide Okay!

Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi,i¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali

Amac: Hemofili A’da faktor replasman tedavisinin en 6nemli komplikasyonlarindan biri genellikle ilk
50 enjeksiyon giiniinden sonra ortaya ¢ikan inhibitdr gelisimidir. Inhibitorler siklikla IgG yapisinda
antikorlardir. Tedavide; antikor eliminasyonunda immun tolerans testi (ITT) ve immunsupresif ajanlar,
kanama tedavilerinde inhibitér diizeyi >5BU/ml ise aktive faktér VIIa kullanilir. Inhibitér pozitifligi
bulunan hemofiliklerde cerrahi daha da zorlasmakta, kanama riski ve komplikasyon siklig1
artmaktadir. Burada merkezimizde takipli olan major cerrahi yapilmis inhibitor diizeyi yiiksek {i¢
vakay1 sunmak istedik.

Yontem:

Bulgu: Olgu 1: 29 yasinda erkek hasta, sol bobrekte tas hikayesi olan ve ¢ok kez retrograd internal
nefrolitotomi (RIRS) ameliyati yapilan ayrica iki kez isleme baglh retroperitoneal hematom hikayesi
mevcuttu. O donemlerde bakilan Faktér VIII inhibitdr diizeyleri negatifti. Ocak 2013’te karin agrisi
nedeniyle bagvurdu. Safra kesesinde tas oldugu icin laparoskopik kolesistektomi yapilmasi planlandi.
Faktor VIII diizeyi: %6, Faktor VIII inhibitor diizeyi:16 BU/ml olarak saptandi. Viicut agirligr 85 kg
olan hastaya operasyon oncesinde rekombinan faktoér 7a (rFVIIa) (Novoseven) 90 mcg/kg baslandi.
Operasyondan sonra rFVI1la devam edildi. Kanama komplikasyonu olmadan hasta taburcu edildi. Olgu
2: 46 yasinda erkek hasta, tekrarlayan iist gastrointestinal sistem kanamasi nedeniyle multiple faktor
VIII replasmani hikayesi mevcuttu. Endoskopide duodenumda bulbus 6n duvarda iilser saptanmis olan
hastaya gastroenterolojik islem yapilmisti. Endoskopi sonrasinda Faktér VIII inhibitorii: 16 BU/ml
oldugu icin 2001 yilinda inhibitoriine yonelik olarak siklofosfamid 500mg/m2 , vinkristin 2 mg,
steroid 100mg/giin verilmis. Kontrol inhibitdr diizeyleri sekilde goriilmektedir. Izleminde Ocak
2013’te, on yasinda trafik kazas1 sonrasi sol goziinii kaybettigi icin géz protezi ameliyati planlandi.
Faktor VIII diizeyi: %S5, faktor VIII inhibitori: 8 BU/ml olarak saptandi. Hasta rFVIIa 90 mcg/kg ile
operasyona verildi. Operasyondan sonra rFVIla devam edildi. G6z protezi kanama komplikasyonu
olmadan bagari ile tamamlandi. Olgu 3: 32 yasinda erkek hasta, merkezimize 14 yasinda iken sevk
edildi. Bisikletten diisme sonrasinda sol dizde sislik ve hareket kisitliligi olusmus. Digmerkezde sol
dize sinoviyektomi yapilmis. Operasyon sonrasinda fleksiyon kontraktiiriine yonelik tekrar opere
edilmis. Faktor VIII tedavisine ragmen kanama devam ettigi igin bypass ajani aPCC (aktive
protrombin kompleks konsantresi, FEIBA) 30 U/kg ve prednol 10mg/kg/giin baglanmis. Fakat kanama
12 giin boyunca devam ettigi i¢in merkezimize sevk edildi. Faktor VIII inhibitor diizeyi: 18BU/ml
olarak saptandi. Hastaya 30 U/kg 4 saatte bir FEIBA ve rFVIla 75 mcg/kg eklendi. Ayrica
siklofosfamid baglanip steroid dozu azaltilarak kesildi. 13 giin sonra sol bacakta nekroz alani
genislediginden FEIBA dozu 75U/kg yapildi. Alinan kan kiiltiirtinde ve piiy kiiltiiriinde Acinetobacter
baumanni iiremesi oldugu saptandi. Enfeksiyon hastaliklarma damsilarak meropenem ve kolistin
antibiyoterapisi baglandi. Plastik cerrahi boliimii 6nerisince flep ¢evrilmesi planlandi. Hasta ameliyat
oncesi plasmafereze alindi. Iki giin sonra nekrotik doku debridmani ve lokal flep gevirimi yapildi.
Post-operatif 3U/gilin eritrosit suspansiyonu (3 gilin) ve bypass ajanlari verildi. Bir hafta sonra
kanamas1 olmayan hasta taburcu edildi.

Sonug: Inhibitérlii hemofilide, cerrahi dncesi diisiik titreli diisiik yanith inhibitdr varhginda yiiksek
dozda faktor verilmesi, diisiik titreli yiiksek yanitli ve yiiksek titreli inhibitor varliginda bypass edici
ajanlarin kullanilmast onerilmektedir. Giiniimiizde eradikasyon ig¢in kortikosteroid, siklofosfamid,
plasmaferez, ITT; bypass edici ajanlarin kolay ulasilabilir olmasi nedeniyle cerrahi Oncesi daha
agirlikli olarak tercih edilmektedir.

~18 ~

22-24 Mart 2019 | 5. Hemofili Vakalarla Egitim Sempozyumu | Royal Seginus Hotel | Antalya



S12- HEMOFILI HASTALARINDA iLIOPSOAS HEMATOMU: TEK
MERKEZIN BES YILLIK DENEYIMi

Sevil Celilova',Rumeysa Tina’,Deniz Tugcu',Suheyla Ocak®,Selime Aydogdu’,Ayse
Karagenc?,Aysegiil Uniivar:,Serap Karaman:,Zeynep Karakas:

JU.ITF Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali, :Sivas Numune Hastanesi

Amag: [liopsoas hematomu, nadir goriilen fakat 6zellikle agir hemofili hastaliginida tehlikeli bir
komplikasyonudur. Semptomlar kalca, kasik, uyluk veya bel agrist olarak kendini gosterebilir. Kalca
eklemi hemartrozu, femur basi osteonekrozu, akut apandisit, bobrektasi ve enkarsere herni gibi pek
cok tablo ile karigabilir.

Yontem: Hemofili merkezimizde son 5 yilda izledigimiz siddetli ve orta hemofili olan 50 hastanin
dordiinde iliopsoas hematom olgusu saptandi. Hemofili hastaliginda iliopsoas hematomu insidansini
ve kolaylastirici faktorleri saptamak amaciyla olgulari geriye doniik olarak inceledik.

Bulgu: Dort hastanin 2'si agir hemofili A ve 2'si orta derecede hemofili A olgusuydu. Hastalarin
higbirinde faktdr VIII konsantrelerine karsi inhibitér anamnezi yoktu. Hastalarin yag araligr 10 ila 20
yild1 (ortanca: 16 yil). Hematom olusumu sirasinda, 1 hasta uzun siiredir faktér VIII proflaksisi
altyordu. Hematom 3 olguda travma sonrasi, 1 olguda spontan olarak gelismisti. Tiim hastalarda tan
ultrason ve MRG ile konuldu, Bir hastada femoral sinir sikigmasi gelisti. Tedavide 3 hastada
rekombinant faktoér VIII konsantresi, 1 hastada plazma deriveli faktdr VIII konsantresi kullanidi, tim
hastalar fizik tedavi ve rehabilitasyon destegi aldi. Bir hastada hematom tekrar etti, hastalarin
higbirinde psddotiimor gelismedi. Orta hemofili olan iki hasta 3 ay siireyle faktér VIII proflaksisi
verildi. Agir hemofilili hastalara dmiir boyu profilaksi programi baglatildi

Sonuc: Hemofili hastalarinda proflaktik FVIII kullanimi ve tedaviye uyumun hemofili hastalarinda
ciddi kanama riskini azaltmasina ragmen, Ozellikle ergen hastalarda spor ve diger aktiviteler ile
iliopsoas kanamasi geligebilir. Ergen hastalarda profilaksi, hastanin aktivitesi goéz Oniinde
bulundurularak planlanmalidir.

~19 ~

22-24 Mart 2019 | 5. Hemofili Vakalarla Egitim Sempozyumu | Royal Seginus Hotel | Antalya



S13- HEMOFILI HASTALARINDA KORONER ARTER BYPASS
CERRAHISI DENEYIMi

Fatos Dilan Atilla',Yusuf Ulusoy?,Hale Biilbiil>, Eren Arslan Davulcu2Ziihal
Mehrekulaz,Mustafa Ozbaran:,Fahri Sahin

tAksaray Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi, 2Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Hastanesi,
Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi, *Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Kalp Damar
Cerrahisi Anabilim Dali

Amagc: Hemofili hastalarinda beklenen yasam siiresi, etkili faktor konsantreleri ve viral enfeksiyon
tedavileri sayesinde genel popiilasyon ile aynidir. Yaslanan hemofili hastalar1 basta ateroskleroza bagl
komplikasyonlar olmak iizere birgok komorbidite ile karsilasmaktadir. Hemofili hastalarinda yapilan
caligsmalar kardiyovaskiiler risk faktorleri ve mortalitenin genel popiilasyon ile benzer oldugunu, bazi
calismalar ise daha yiiksek oldugunu ortaya koymustur. Ancak hemofilide kardiyovaskiiler mortaliteye
katkida bulunan risk faktoérleri tam olarak anlagilamamistir. Bu konuda mevcut literatiir eksik olup
kardiyovaskiiler komplikasyonlarin optimal cerrahi tedavisine 1s1k tutacak kilavuzun olmamasi 6nemli
bir eksikliktir.

Yontem: Bu calismada koroner arter bypass cerrahisi (KABC) ayni tedavi protokolii kullanilarak
basariyla yonetilen ti¢ hemofili hastasinin klinik verileri derlendi.

Bulgu: Hafif hemofili B, hafif hemofili A ve agir hemofili A tanilar1 olan 3 erkek hasta gogiis agrisi
ile merkezimize basvurdu. Yapilan ileri tetkik ve degerlendirme sonrasi li¢ hastada da g¢oklu damar
hastalig1 tanimlandi. Hastalara konsey karari ile KABC operasyonu yapilmasi planlandi. Tiim hastalar
farmakokinetik ila¢ analizleri yapilamadig1 i¢in bolus faktoér konsantreleri ile tedavi edildi. Faktor
inhibit6r testleri operasyondan en az 1 giin 6nce degerlendirildi. Preoperatif tedavide hemofili A
hastalarina 50 IU/kg hemofili B hastasina 100 [U/kg faktdr konsantresi verildi. Ameliyat sirasinda ise
intraoperatif kan kaybinin litresi basina hemofili A i¢in 500 IU, hemofili B i¢in 1000 IU bolus faktor
konsantresi verildi. Faktor seviyeleri inflizyon sonrasi 4. saatte kontrol edildi. Hedef faktor seviyesini
korumak icin dordiincii saat faktor seviyesine gore ameliyat sonrasi ek faktdr uygulamasi yapildi. Ik
bes giin boyunca her 8 saatte bir 500 mg traneksamik asit parenteral uygulandi. Hedef FVIII ve IX
aktivite seviyesi ilk 48 saat boyunca 100-120 IU/dL, ameliyat sonras1 2-5. giinler igin 80-100 1U/dL ve
ameliyat sonrast 6-10. giinler i¢in 60-80 IU/dL olacak sekilde faktor replasmani yapildi. APTZ takibi
operasyon giini i¢in giinde 4 kez, daha sonraki giinlerde her 12 saatte bir yapildi. Hastalarin higbirinde
postoperatif hemorajik veya trombotik komplikasyon goriilmedi.

Sonugc: Bu ii¢ indeks vakada perioperatif yonetimi optimize etmek icin Bhave P ve arkadaslari (J
Card. Surg. 2015; 30: 61-69) tarafindan belirtilen bir protokol kullanilarak bypass cerrahisi uygulandi.
Hastalarin ameliyatlar sirasinda ve sonrasinda herhangi bir komplikasyon gozlenmedi. Hemofili
tedavi ve yonetiminin multidisipliner olarak yapilabildigi referans merkezlerde yakin ve dikkatli hasta
takibi ile hemofili hastalarina giivenle invaziv kalp islemleri uygulanabilir.
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S14- HEMOFILI HASTALARINDA SOSYAL ANKSIYETE DUZEYI

Arife Kaygusuz',Yesim Oymak’,Tuba Karapinar',Salih G6zmen*,Neryal Tahta:,Melek
Ozdener:Isik Odaman',Sultan Okur:,Ozgiir Ozdemir:,Canan Vergin:

'Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklar1 ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Sosyal anksiyete olumsuz degerlendirilme korkusu ve sosyal ortamlarda duyulan
rahatsizlik/sikint1 ile karakterizedir. Bir belirti olarak sosyal anksiyete sosyal fobinin, "performans
anksiyetesi"nin ve kagingan kisilik bozuklugunun temel 6gesidir. Hemofili hastalar1 kanama riskinden
dolay1 performans kaygisi, sosyal kaygt gibi psikolojik etkilenmeler yasabilmektedir. Bu ¢alismada;
hemofili hastalarinda sosyal anksiyete diizeyini ve sosyal-demografik degiskenler arasindaki iligkiyi
belirlemek amaglanmustir.

Yontem: Dr Behget Uz Cocuk Hastanesi Hematoloji Kliniginde takipli 30 hemofili hastasi ve 36
saglikli ¢ocuktan olusan kontrol grubu calismaya dahil edilmistir. Yas dagilimi hasta grubunda
13.60+2,8, kontrol grubunda 13.05+1,7 idi. Calismada Cocuklar icin Sosyal Anksiyete Olcegi ve
Sosyal Demografik Veri Formu kullanilmistir. Cocuklar icin Sosyal Anksiyete Olgegi-Yenilenmis
Bi¢im (CSAO-Y) (Social Anxiety Scale for Children-Revised) kullanildi. Olgekten alinabilecek
puanlar 18-90 arasindadir. Puan artikca sosyal anksiyete diizeyi artmaktadir. Olgekler telefon
goriismesi seklinde uygulanmigtir. Ayrica hastalarin eklem skorlamalari (hemophilia joint health
score) hesaplandi.

Bulgu: Caligmaya katilan kisilerin 30’u hasta (yas:13.60+2,8), 36’s1 saglikli ¢ocuktur (yas:13.05+1,7)
. Cocuklar Igin Sosyal Anksiyete Olceginden alman puan ortalamasi; hasta grubunda 42.10 , kontrol
grubunda ise 39.97, aralarinda anlamli fark saptanmamistir (P=0,47). Hastalarda yas ve gocuk sayisi
ile toplam sosyal anksiyete puani arasinda anlamli iligki saptanmamistir (P>0.05). Ancak yas artikca
sosyal anksiyete puan ortalamasi diismekte olup istatistiksel olarak anlamli fark belirlenmemistir.
Hemofili hastalarindan sekizinin eklem skorlamasi patolojik (>0) bulunurken 22 hastanin eklem
skorlamas1 normal saptandi. Eklem skorlamas1 patolojik olanlarin anksiyet skorlamasi median degeri
38 (34-45) ve patolojik olanlarin da 38 (26-70) idi (p=0.90).

Sonuc: Cocuklarda sosyal anksiyete erigkinlere benzer bigimde olumsuz degerlendirilme korkusu ve
ozellikle yeni ortamlarda duyulan sikintiyla iligiklidir. Sosyal anksiyetenin biligsel, davranigsal,
somatik ve duygusal yonleri vardir. Calismamizda hasta ¢ocuklarin ortalama puani kontrol grubundan
yiiksek olmasina ragmen istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamustir. Ayrica hemofilide eklem
bulgularmi gosteren eklem skorlamasina gore patolojik olanlar ve olmayanlar benzer anksiyeteye
sahipti. Hastaligin sosyal anksiyete tizerinde etkisi olmadig1 diger saglikli ¢ocuklar kadar etkilendigini
diisiindiirmektedir.
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S15- HIPERBARIK OKSIJEN TEDAVISININ HEMOFILIDE
KULLANIMI MUMKUN MU?

Ayse Uysal',Gamze Cebi’

‘Trabzon Kanuni Egitim ve Arastirma Hastanesi Hematoloji Klinigi, ?Trabzon Kanuni Egitim ve
Arastirma Hastanesi Su Altt Hekimligi ve Hiperbarik Tip Klinigi

Amagc: Hemofilide en sik kanamalar kas-iskelet sisteminde olmaktadir ve bunun biiyiik ¢gogunlugunu
eklem kanmalar1 olusturmaktadir. Tekrarlayan eklem kanamalar1 ile hemofilik artropatiler en sik
olusan komplikasyonlardir. Eklem deformasyonlarinin yani sira femur basi avaskiiler nekrozu da
hemofilide ortaya ¢ikan nadir kemik komplikasyondur. Patogenezi olarak kemik i¢ine olan kanamalar
ile kemik i¢inde basincin artmasina bagli dolagimin bozulmasi ve bunun sonunca nekroz gelistigi
diistiniilmektedir.

Yontem: Olgu sunuldu.

Bulgu: Yirmi bes yasinda erkek hasta, orta hemofili B ile takip ediliyor. Bilateral dirsekleri hedef
eklem olan hasta son 5 yildir 4500U/hafta olmak iizere profilaksi tedavisi altyor. Sag kalca eklemine
kanama Oykiisii olan hastanin faktor tedavisine ragmen sag kal¢ada agrismnin artmasi iizerine
ortopediye bagvruyor. Sag kalgca eklemine yonelik cekilen MR’ da kanama saptanmiyor ancak sag
femur basi superior posterior eklem ylizeyinde osteal defekt, eklem ylizeyinde kortikal diizensizlik ve
osteokondral hasar saptaniyor. Avaskiiler nekroz tanisi ile hastaya hiperbarik oksijen tedavisi (HBOT)
oneriliyor. HBOT planlanmasi 2.5 atmosfer absolute (ATA) basing ile giinliik 120 dakika, haftada 5
giin olarak planlanan hasta tedavi baglanmasi i¢in hematolojiye konsulte edildi. Barotravma ve
alveolar hemoraji riski agisindan hastaya islem oncesi 25U/kg olmak iizere faktor IX replasmani
onerildi. Ancak hasta takipte faktor IX replasmanimi giin asir1 aldigimi soyledi. Hastanin takibinde
kanama komplikasyonu gelismedi. 28 seans tedavi sonrasi agrisi gerileyen hastaya 25 seans daha
planlandi. Faktor replasmanini profilaksi dozu olarak alan hastada HBOT siiresince kanama 1 kez
kalca ekleminde gelisti. Tedavisi tamamlanan hastanin kalga agrisi tamamen geriledi.

Sonuc: Femur basi avaskiiler nekrozu genellikle genclerde ortaya ¢ikan femur basit mikro-dolagiminin
bozulmasi ve bunun sonucu gelisen uzun siireli iskeminin neden oldugu ilerleyici bir hastaliktir.
Femur basi dolasimini bozan birgok sebep hastalik nedeni olabilir. Bunlardan biri de hemofilidir.
Tedavisi genelde ileri evrede tespit edildigi i¢in cerrahi yontemlerdir ancak erken evrelerde faydali
olan HBO de tedavi de bir segenektir. HBO tedavisi intraosse6z basinci diisiirmekte, vendz drenaji
diizenleyip, mikro dolasimi arttirmaktadir. Kompleks cerrahi islemlere gerek kalmadan kemik doku
iyilesmesini sagladig literatlirde bildirilmistir. Ancak HBO tedavisinin de nadir goriilen yiiksek
basinca bagli burun, siniis kanamalar1 ve alveolar hemoraji komplikasyonlar1 bulunmaktadir. Bizim
hastamiz da kanama agisindan riskli gruptaydi. Fakat uygun faktor replasmani ile kanama geligsmesi
onlendi ve yogun faktor replasmaninin gerektigi cerrahi miidahaleden de kaginilmis oldu.
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P1- SPONTAN RETROVEZIKAL HEMATOM: HEMOFILIDE KARIN
AGRISININ NADIR BiR NEDENI

Piisem Patir,Hiiseyin Ucar?
'Tekirdag Devlet Hastanesi Hematoloji Boliimii, ?Tekirdag Devlet Hastanesi Radyoloji Boliimii

Amac: Hemofili A hastalarindaki temel kusur, X kromozomunda yerlesik olan faktdr VIII genindeki
spesifik mutasyon nedeniyle karacigerin siniizoidal hiicrelerinden FVIII koagiilasyon faktoriiniin
salgilanmasinin ve/veya aktivitesinin bozuk olmasidir. Hemofili A, faktdr VIII proteini diizeyine gore
klinikte agir, orta ve hafif hemofili olarak siniflandirilir. Orta hemofili A tanist olan ve daha dnceden
ciddi bir kanama o&ykiisii olmayan 25 yasinda bir erkek hastada spontan retrovezikal hematom
gelisimini ve tedavisini paylagmak istedik.

Yontem:

Bulgu: Orta hemofili A tanili, kanadikg¢a faktor tedavisi uygulanan, 25 yasindaki erkek hasta senkop
ve epigastrik abdominal agr1 ile acil servise basvurdu. Fizik muayenede karin sag alt kadranda
hassasiyet mevcuttu. Abdomen ultrasonografisinde anormallik saptanmadi. Hemoglobin
disiikliigiiniin eslik ettigi senkop olmasi ilizerine hastaya abdomen manyetik rezonans goriintiileme
(MRG) yapildi. Retrovezikal bolgede yaklasik 7x6 cm'lik hematom saptandi. FVIIL, 10 giin boyunca
her 12 saatte bir 25IU/kg dozunda uygulandi. FVIII tedavisi ile klinik bulgular diizelmeye basladi.
Takip siiresince faktor tedavisine doz araliklari artirilarak devam edildi. 3 hafta sonra abdomen
MRG'de hematom hacmi anlamli olarak azalmig izlendi. 8 hafta sonra yapilan abdomen MRG de
hematom izlenmedi.

Sonugc: Retrovezikal hematom, hemofili gibi kanama bozuklugu olan hastalarda bile ¢ok nadir izlenen
bir hematomdur. Genellikle {irogenital cerrahi sirasinda ortaya cikan bir komplikasyon olarak
izlenmektedir. Bu vaka ile hemofili hastalarinda faktér protein diizeyinden bagimsiz olarak atipik
lokalizasyonlarda hematom olusabilecegini ve hayati tehdit edici olabilecegini gostermek istedik.
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P2- FAKTOR REPLASMANI GEREKTIREN KONJENITAL
SITOMEGALOViRUS ENFEKSIYONU OLGUSU

Utku Aygiines',Meltem Giilsan?

1Sivas Cumhuriyet Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali, Sivas Numune
Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi

Amac: Karaciger hastaligina bagli, sentezi K vitaminine bagl faktorlerin (FII, FVIL, FIX ve FX)
eksikligi klinikte degisken kanama tablolar1 ile kendini gosteren bir kanama bozuklugudur. Burada
konjenital sitomegaloviriis (CMV) enfeksiyonuna bagli portal hipertansiyonu olan, 6zofagus varis
kanamasi nedeniyle faktor replasmani gerektiren olan edinsel faktdr VII eksikligi olgusu sunulmasi
amaglanmustir.

Yontem:

Bulgu: 4 yas kiz hasta kanli kusma sikayeti ile klinigimize sevk edilen hastanin genel durumu kotii
bulunan hastanin kalp tepe atim1 156/dk, TA 60/40 mmHg idi. Fizik muayenede tam gérme ve isitme
kaybi1 olan hastanin cildi soluk olup 4 cm palpable hepatomegali ve 3 cm splenomegalisi mevcuttu.
flag kullanmiyordu. Yogun bakim {initesine alinan hastanin yapilan tetkiklerinde PZ:88.4 sn INR:3.56,
APTZ:39.6 ve karisim testi ile PZ:17.6 sn bulundu. Bu sonuglarla hastada edinsel faktor eksikligi
diistiniilerek faktor diizeyleri istendi. FVIII % 54.2, FIX: % 46.4, FIl: % 49.8, FX: %46.6 gelirken
FVII diizeyi % 2.1, Protein C ve S diizeyleri normal idi. Hepatit A, B ve C, HIV serolojisinde anormal
parametre yoktu. Karaciger fonksiyon testleri, alkalen fosfataz, gamma glutamil transferaz enzim
diizeyleri ve bilirubin diizeyleri normaldi. IV K1 vitamini uygulanmasi sonras1 PZ’de kismi diizelme
oldu. Taze dondurulmus plazma sonrasi PZ diizeyi ayn1 seyrederken kanama sikayetinde gerileme
olmadi. Rekombinant faktor VII (rFVIla) tedavisi verilen hastanin 2 saat ara ile verilen 3 doz sonrasi
PZ degeri normal seviyeye geriledi. Ust GIS kanama kontrol altina alindi. Ust GIS endoskopisinde
0zofagus varisleri ve portal hipertansiyonu tespit edilen hastaya medikal tedavi (propanolol,
amlodipin) planlandi. Profilaksi verilmeden K vitamini ile izleme alinan hastanin ardisik 2 kere daha
ayni tabloda kanama sikayeti olunca rFVIla profilaksisi baglandi. Bu tedavi ile hastanin kanama
kontrolii saglandi. Ozofagus varisleri i¢in band ligasyonu acisindan cocuk gastroenteroloji bilim dali
ile konsulte ediliyor.

Sonug: K vitaminine bagh faktorlerin edinsel eksikligi malabsorbsiyon sendromlari, nutrisyonel
eksiklik, ilaclar (antibiyotikler, antikonviizanlar, warfarin) ve koagulasyon faktorii inhibitdrii varlig
gibi nedenlere bagli olarak meydana gelebilir. Tedavide K1 vitamini, taze dondurulmus plazma,
RfVIla ve protrombin kompleks konsantreleri kullanilabilir.
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P3- OLGU SUNUMU: FV EKSIKLiGINDE MAJOR CERRAHI
OPERASYON YONETIMIi

Mehmet Can Ugur',Cansu Atmaca Mutlu:,Oktay Bilgir:

'Izmir Bozyaka Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi

Amac: Faktor V eksikligi milyonda bir vaka olarak goriilen nadir bir hematolojik bozukluktur. Klinik
bulgulardan en sik mukozal kanamalar goriilmesine ragmen, dliimciil kanama komplikasyonlar1 da
miimkiindiir. Bu durumda invaziv tetkikler ve cerrahi tedaviler de zorlasir. Cogu ¢alisma, kanama
riskini azaltmak i¢in taze donmus plazma ile preoperatif veya postoperatif destek tedavi 6nermektedir.
Biz de Faktor V eksikligi tanis1 koydugumuz olgunun bir major cerrahi operasyonunun yonetimini
paylagmay1 amagladik.

Yontem:

Bulgu: 30 yasinda kadin hasta, viicudunda yaygin spontan ekimoz sikayetiyle poliklinige bagvurdu.
Bilinen Hepatit B enfeksiyonu &ykiisii nedeniyle tedavisiz takip edilmekteydi. Sikayetlerinin uzun
yillardir devam ettigi ve kardesinde de benzer sikayetler oldugu &grenildi. Fizik muayenesinde
ozellikle kollarda 1 cm’den kiiciik ekimotik lezyonlar goriildii. Diger fizik muayene bulgular
olagandi. Laboratuar bulgular1 Tablo 1°de gosterilmistir. Uzun siiredir sikayetleri devam eden, aile
Oykiisii olan, APTT ve PTZ uzun saptanan hastadan FX ve FV koagiilasyon faktor diizeyleri istendi.
FX diizeyi normal aralikta (%73.5), FV diizeyi ise diigiik bulundu. (%6.4 ). Bu bulgularla FV eksikligi
tanisi koyuldu. Hastanin ALT ve GGT de yiiksek olmasi nedeniyle etiyolojiye yonelik testleri istendi.
Batin ultrasonografide safra kesesinde multipl tas ekosu izlendi. Hasta genel cerrahiye refere edildi.
Genel cerrahi tarafindan laparoskopik kolesistektomi planlandi. Hastaya preoperatif 20 ml/kg dozda
taze donmus plazma (TDP) verildi. Daha sonra koagiilasyon testleri normale gelene kadar her 12
saatte bir Sml/kg’dan devam edildi. APTT:36.3 sn, PTZ:15.8 sn ile operasyona alinan hastaya
postoperatif donemde giinde 1 defa 5 ml/kg dozda TDP devam edildi. Postoperatif 4. giinde yara
yerinde kanamasi ve direnden geleni olmayan hasta taburcu edildi.

Sonug: Klinik bulgular ve aile Oykiisii de goz onilinde bulundurularak APTT ve PZ yiiksekliginin
birlikte oldugu olgularda, koagiilasyon kaskatinin ortak yolaginda yer alan Faktor V eksikligi de akla
getirilmelidir. Faktor V eksikliginde, replasman igin saf preperati olmamasi nedeniyle taze donmus
plazma kullanilabilir. Taze donmus plazma destegiyle major operasyonlar da basariyla
gerceklestirilebilir.
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P4- FVII EKSIKLIGi OLAN HASTADA ESTETIK OPERASYONLAR

Gokhan Aslan:,Ugur Hatipoglu:,Ozgiir Meletliz,Diizgiin Ozatly:

‘Ondokuz Mayis Universitesi I¢ Hastaliklart ABD. Samsun, 2Ondokuz May1s Tip Fakiiltesi Hematoloji
BD

Amacg : Faktor VII (F VII) eksikligi bir pihtilasma faktorii olan F VII’ nin azalmis aktivitesi ya da
yoklugu ile karakterize,nadir bir genetik kanama hastaligidir. Hastalarin klinik bulgulan ile F VII
diizeyleri arasinda iliski zayif olup, ¢ok diisiik seviyelerde bile ciddi kanamalar izlenmeyebilir. Baz1
hastalar da belirti ve bulgular hafiftir ve travma ya da cerrahi sirasinda belirginlesir. Literatiire
baktigimizda F VII eksikligi olan hastalarda cerrahi operasyonlar ve kanama hakkinda ¢okca yayin
gormekteyiz. Retrospektif calismalarda F VII uygulanmasimnin kanamayi engellemede ya da
kanamanin durdurulmasinda etkili oldugunu gostermistir. Doz ve uygulama sikligi degiskendir.

Yontem: Literatiirde F VII eksiligi olan bireylerde yapilan estetik operasyonlar hakkinda ¢ok fazla
yayin bulunmamaktadir. Bu bildiride ii¢ y1l arayla iki komplikasyonsuz estetik operasyon gegiren bir
vakamizi sunuyoruz.

Bulgu: Vakamizda F VII eksikligi tanist 10 yasinda konmus. F VII diizeyi % 6 olup su ana kadar
major bir kanama Oykiisii mevcut degildir. Hastaya 3 yil arayla estetik amagli burun ve meme
ameliyat1 yapildi. Operasyondan yarim saat dnce 30 meg / kg F VII verildi, ayn1 doz ameliyattan 2
saat sonra tekrarland1 ve kanama kontrolii saglanana kadar dort saatte bir 30 mcg / kg F VII verildi.
Her iki operasyon sirasinda major kanama izlenmedi.

Sonuc: Bu vakada da oldugu gibi F VII eksikligi olan hasta popiilasyonunda, estetik amagli cerrahiler
uygun profilaksi ve takiple yapilabilir.
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P5- ERISKIN HEMOFILi HASTALARINDA KARSILASILAN
KANAMA DISI HASTALIKLAR: 5 OLGU ILE HEMOFILI VE
MALIGNITE

Eren Arslan Davulcut,Yusuf Ulusoy',Hale Biilbiil,Fatos Dilan Atilla,Ziihal Demirci:,Nur
Akad Soyer,Giiray Saydam,Fahri Sahin*

‘Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dal1

Amac: Hemofili tedavisi ve hasta bakimindaki gelismeler sayesinde, hastalarin beklenen yagsam siiresi
uzamistir. Buna bagli olarak hemofili hastalarinda malignitelerle daha sik karsilagilir olunmustur. Ege
Universitesi Eriskin Hemofili ve Tromboz merkezinde takip edilen ve takip siirecinde maligite
saptanan ya da malignite Oykiisii olan hastalarin ilgili klinik bilgilerini sunmayi amagcladik.

Yontem:

Bulgu: OLGU 1 45 yasinda hafif hemofili B tanili erkek hasta, 2011 yilinda nazofarenks kanseri tanisi
aldi. Operasyon sirasinda faktor replasman tedavisi verildi. Postoperatif kemo ve radyoterapi sonrasi
remisyonda izlenmektedir. Kanadik¢a faktor tedavisi almaktadir. OLGU 2 45 yasinda erkek hasta, 18
yasindan beri agir hemofili A tanmisi ile takip edilmektedir. 2007 yilinda akut myeloid 16semi (M2)
tanist alan ve diisiik riskli olan hastaya 7+3 remisyon-indiiksiyon tedavisi ve sonrasinda 4 kiir yiiksek
doz ARA-C konsolidasyon tedavisi verildi. Tedavi sirasinda sadece kemoterapiye sekonder derin
trombositopeni gelismesi durumunda faktor replasmani yapildi. Tedavi donemlerinde kanama
komplikasyonu olmadi. 2008 yilindan beri remisyonda takip edilen hasta sekonder profilaksi altindadir
ve akut 16semi acisindan remisyonda izlenmektedir. OLGU 3 60 yasinda agir hemofili A tanili ve
hepatit C pozitif erkek hasta, HCV-RNA diizeyi negatif olarak izlenmekteyken karaciger sirozu ve
takibinde hepatoselliiler karsinom tanisi aldi. Bu siire boyunca faktor 8 profilaksisi devam etti. Hasta
karsinom i¢in tedavi alamadan septik sok nedeniyle kaybedildi. OLGU 4 47 yasinda, hafif hemofili A
tanisi ile takip ettigimiz hasta 2015 yilinda kolon adenokanseri tanisi aldi. Faktor 8 replasmani ile
operasyon sorunsuzca yapildi. 8 kiir kapesitabin tedavisini tamamlamis olan hastanin kemoterapi
stiresince kanama yakinmasi ya da faktdr replasmani ihtiyaci olmamistir. OLGU 5 62 yasinda orta
hemofili A tanili erkek hasta sekonder profilaksi altindayken 2015’te iist gastrointestinal sistem
kanamas1 gecirdi. Gastroskopide korpus distali kiiciik kurvatur arka duvarda 3-4 cm ¢apinda tlser
goriildii ve yapilan biyopsi ile epitelyal malign tiimor saptandi. Mukozoya sinirli erken evre karsinom
olarak degerlendirilen hastaya gastrektomi yapildi. Faktor destegi ile operasyona alinan hastanin
operasyon sirasinda ve postoperatif donemde kanamasi olmadi. Biyopsi sonucu evre 1 mide
karsinomu gelen hasta cerrahi sonrasi tedavisiz izlenmektedir.

Sonug: Yaglanan hemofili hastalarmin sorunlart ile miicadele etmek hemofili merkezleri icin artik
daha sik karsilagilacak bir durumdur. Malign hastaliklar da bu sorunlardan biridir. Tani, tedavi ve
takip siireci bircok acidan herediter kanama diyatezi olmayan diger hastalardan farklilik
gosterebilmektedir. Klinigimizde takipli hastalardan 4’1 tan1 ve tedavi slirecini basarili atlatmis, biri
ise septik komplikasyonlar nedeniyle kaybedilmistir.
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P6- BIR HEMOFILI A OLGUSUNDA KiSISELLESTIRILMIS TEDAVI

Nuriye Yarar:,Meri¢c Ergene',F.Burcu Belen Apak?Lale Olcay?

‘Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglhig1 ve Hastaliklar1 ABD, 2Baskent Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji BD

Amac: Hemofili faktor VIII veya faktor IX eksikligi sonucunda gelisen Xe bagli resesif gegis gosteren
nadir bir kanama bozuklugu olup, eklem i¢i ve kas i¢i kanamalarla kendini gosterir. Faktor VIII ve
Faktor IX eksikliginde aPTT zamani uzar. Hastalarin izleminde temel hedef kanamanin énlenmesidir.
[k kez 1950°1i yillarda tanimlanan profilaksi tedavisi hastalarin dip faktor diizeylerini %1 ve hatta
aktif yasam tarzi olan bireylerde daha yiiksek diizeylerde tutarak uzun dénemde kanamalarin ve eklem
hasarinin 6nlenmesini amaclar. Ancak hastalarin giinliik aktivite diizeyleri ve faktor yarilanma
Omiirleri degiskenlik gosterdiginden son yillarda hastalarin farmakokinetik egrilerini 6ngdren software
sistemleri gelistirilmistir. Burada, myPKFIT software programu ile tedavisini bireysellestirmeyi
hedefledigimiz bir hemofili A olgusunu sunmaktayiz.

Yontem: Olgu Sunumu: 10 giin 6nce dig merkezde siinnet olan ve islemden 1 hafta sonra peniste
sizint1 seklinde kanama sikayeti ile bagvuran hastanin prenatal ve natal takiplerinde 6zellik olmadig
postanatal takibinde ise gobeginin 1 haftada diistiigli ve kanamasmin olmadigi, as1 yerinden
kanamasinin olmadig1 6grenildi. Soyge¢cmisinde annenin dayisinin 5 yasinda siinnet sonrasi kanama
ile ex oldugu; annenin kuzeninin 32 yagsinda hemofili A hastasi oldugu &grenildi. Bagvuru aninda
alman tetkiklerinde aPTT: 95.9 sn, INR:0.71, PT:8.2 sn, Hb:6.1 gr/dl olmasi1 nedeniyle hematoloji
servisine yatisi yapildi. Hastaya 10 cc/kg eritrosit siispansiyonu ve 10 cc/kg taze donmus plazma
verildi oncesinde faktor VIII, IX, Von Willebrand Faktér (VWF), Von Willebrand Ristosetin Kofaktor
(VWFRIicof) diizeyi gonderildi. Faktor VIII i %0.4; VWF, VWFRicof ve Faktor IX normal olarak
saptand1. Genetik testler Ege Universitesi’ne gonderildi. Hastanin 14 aylik oldugunda, iki kez ayak
bilegi kanamasi 1 kez sol antekiibital bolgede hematom olmasi nedeniyle faktér VIII profilaksisi;
aileye rekombinant ve plazma kaynakli iiriinler hakkinda bilgi verilerek baslandi. Ailede inhibitor
olmamasi ve aile tercihi nedeniyle faktor VIII rekombinant {iriin tercih edildi (2x250 [U/hft). Hastanin
izleminde 8 ED profilaksi sonrasi inhibitér negatif saptandi. Profilaksi sonrasinda bakilan faktor
diizeyleri tedavi plam bireysellestirilmesi amaciyla myPKFIT programinda dékiimante edildi.
Hastanin 25 IU/kg profilaksi dozu sonrasi 4. Saatte bakilan faktor VIII diizeyi %32.8, 24. Saatte faktor
VIII diizeyi %2.8 olarak sonuglandi. Programda eliminasyon siiresi 7.1 saat, faktor diizeyinin %1
altina diigmesi igin gecen siire 36 saat olarak hesaplandi. Program sonucuna gore hastaya haftada 2 kez
uygulanan profilaksi dozu haftada 3x500 IU dozuna c¢ikarildi, hastanin kendisinden baska 2 erkek
kardesi daha olmasi ve pazar giinleri annenin evde 3 cocukla ilgilenmesinin hastay1 pazar giinii
travmaya acik hale getirmesi sebebiyle pazar gilinii dip degerin %1 oldugu goz Oniine almarak
profilaksi giinleri de sali-persembe-cumartesi olarak degistirildi. Farmakokinetik degerlendirme ile
hastanin tedavisi bireysellestirilmis uygun profilaktik doz ile devam edilmesi saglandi.

Bulgu:

Sonug: Sonug: Hemofili hastalarinin farkli farmakokinetik profillerine ve giinliik aktivite diizeyine
tedavilerinin kisisellestirilmesi ile daha uygun bir tedavi rejimi uygulamak miimkiindiir.
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P7- VON WILLEBRANT HASTASINDA SIK TEKRARLAYAN
GASTROINTESTINAL KANAMA ETYOLOJISI

Ezgi Demirtas', Tuba Bulduk?,Neslihan Andig?

‘Eskigehir Osmangazi Uniﬂversitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 ABD, ?Eskisehir Osmangazi
Universitesi T1p Fakiiltesi Hematoloji BD

Amac: Von Willebrand hastaligit (VWH), en yaygin kalitsal kanama bozuklugudur. VWF ‘iin
trombosit adezyonu, agregasyonu ve faktor VIII’in stabilizasyonu yanisira anjiogenezi baskiladig
diisiiniilmektedir. VWH’da gastrointestinal (GI) anjiodisplazi sikliginda artis gosterilmistir. Ozellikle
tip 3 ve tip 2A ve 2B’da oldugu gibi vWEF’iin yiiksek molekiil agirlikli multimerlerinin eksik oldugu
durumlarda anjiodisplazi siklig1 daha da artmaktadir. Gerekli arastirma yapilsa bile VWH’daki GI
kanamalarin yaklasik %60’1nda etyoloji bulunamamaktadir. Burada uzun yillar siiren arastirmalar ile
GI kanama etyolojisi aydinlatilabilmis bir VWH’s1 sunulacaktir.

Yontem:

Bulgu: 51 yasinda erkek hasta, Temmuz 2015 tarihinde hastanemize GI kanama ile bagvurdu. Ust
endoskopi ve kolonoskopide kanama odagi bulunamadi. Hastanin anamnezinde dis ¢ekimi sonrasi
uzun siiren kanama ve sik burun kanamalari, 6zgegmisinde 1999 yilinda trafik kazasi sonrasi yapilan
kolektomi operasyonu sonrasinda durdurulamayan kanama nedenli masif transfiizyon Sykiisii oldugu
Ogrenildi. 1 yil dnce dis merkezde 7-10 giinde bir tekrarlayan GI kanamalar nedeniyle tetkik edilmis
ve etyoloji bulunamamis. Abdominal BT ve MR anjiografide patoloji goriilmemis. Soyge¢cmisinde
kizinda ve annesinde de burun kanamalar1 ve uzun siiren kanama sikayeti mevcuttu. Bagvuruda
yapilan tetkikler ile hastaya VWH tip 2 tanis1 kondu. Faktdr replasmani uygulandi. Ik bagvurudan
sonra yaklagik ayda bir kez GI kanama nedeniyle faktor replasmani ve eritrosit siispansiyonu almasi
gerekti. Kasim 2015’den itibaren hastaya haftada 3 kez vWF ve FVIII kombine preparati ile proflaksi
verildi. Hastanin recovery testi pozitif idi. Proflaksi altinda da kanamalar1 aynen devam etti.
Incebagirsak kokenli kanama olabilecegi siiphesiyle yapilan kapsiil endoksopide distal ileum ve
proksimal jejenumda anjioektazi alanlari izlenmesi lizerine Agustos 2018’de ¢ift balon enteroskopi ile
goriilen multiple biiylikliikleri 1-2 mm arasinda degisen anjiodisplazik lezyonlara argon plazma
koagiilasyon (APC) uygulandi. Islem sonrasi dénemden bugiine kadar hastada kanama izlenmedi,
hemoglobin diisiisii gézlenmedi.

Sonug: Gastrointestinal anjiodisplazinin, hem kalitsal hem de edinilmis vWF formlar ile iliskisinin
oldugu bildirilmistir. Ozellikle tip 3 ve tip 2 hastalikta daha fazla goriildiigii bildirilmistir. Olgumuz,
diizenli profilaksi alan ve toplam 4 yillik takipte defalarca gecirilen GI kanama sonrasi yapilan
endoskopi ve kolonoskopilerde anlamli patoloji saptanmayan bir olgu idi. Koagiilopatili kisilerde,
tekrarlayan GIS kanamalarinda ince bagirsak kokenli kanamalart da géz Oniinde bulundurmak,
yapilacak gereksiz girisimsel islemlerin Oniine gegmek ve faktor kullanim gerekliliginin azalmasi
acisindan onemlidir. Kapsiil endoskopi bu bakimdan mutlaka yapilmasi gereken bir tetkiktir.
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P8- ABSE ILE KARISAN iLIOPSOAS HEMATOMU: VAKA SUNUMU

Miiriivvet Seda Avdin’,Mehmet Sezgin Pepeler*,Selin Merih Urlu,Emine Eylem
Geng',0Ozlem Beyler',Hamza Siimter:,Funda Ceran',Simten Dagdas',Giilsiim Ozet

*Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi

Amac: Hemofili A karin ici hayati kanamalarla seyredebilir. Iliopsoas hematomlar1 da bu hastalarda
ciddi kanama olarak karsimiza ¢ikabilir. Bu hematomlar tekrarlayabilir ve iliopsaoas psddotiimorlerine
doniisebilir. Burada abse ile karisan bir iliopsoas hematomu vakas1 sunmaktayiz.

Yontem: Daha once klinigimizde takipli olmayan 54 yasinda erkek Hemofili A hastasi, sol kasik
agrist sikayeti ile bolimiimiize bagvurdu. Hastanin kasik agrisi agirlik kaldirma sonrasi baslamust.
Ozge¢misinde daha &nce iliopsoas kasinda olan hematomlar nedeni ile hastanin faktdr VIII
konsantresi alma Oykiisii mevcuttu. Hasta kanadik¢a Faktor VIII konsantresi almaktaydi. Hastanin
daha once bakilan Faktor VIII aktivitesi % 5,5 olup inhibitdr titresi negatifti. Yapilan genel fizik
bakisinda patolojik bulgu saptanmamakla birlikte sol kasikta ele gelen sislik ya da kitle yoktu. Kan
sayiminda Hemoglobin diisiisii izlenmeyen hastanin kontrol Faktor VIII aktivitesi % 2 olup inhibitor
titresi negatifti. Hastanin ultrasonografisi planlandi. Cekilen ultrasonografisinde sol alt kadranda, derin
yerlesimli 69x79x122 mm boyutlarda heterojen goriiniimde lokule koleksiyon mevcuttu ve sol
eksternal iliak ven proksimali bu diizeydeki olas1 hematom nedeniyle mediale dogru hafifce yaylanmis
goriilmiigtii. Hastaya koleksiyon boyutu biiylik olmasi sebebi ile Bilgisayarli Tomografi ¢ekildi. Sol
iliopsoas kasi igerisinde, kasi genisleten, icerisinde kalin septalar bulunan, 61x43x160 mm
boyutlarinda lokiile dncelikle hematom lehine degerlendirilen ancak kapsiiliinde kontrast tutulumu
olmasi sebebi ile abse ekartasyonu yapilamayan kitle raporlandi. Hasta servise yatirilarak girigimsel
radyoloji bolimiine danigildi. Faktor VIII yerine koyma tedavisi baglandi. Sedimentasyon ve C-reaktif
protein artis1t mevcut olmayan hastadan ince igne aspirasyonu denendi ancak geleni olmadi. Girisimsel
radyoloji tarafindan organize hematom olarak degerlendirilen hastaya uygun doz ve siirede Faktor VIII
yerine koyma tedavisi uygulandi. Hasta kontrole gelmek iizere taburcu edildi.

Bulgu: Iliopsoas kanamalari alt batin agrisi, sinir basi bulgulari ve postiir bozuklugu gibi bulgularla
seyredebilir. Bilgisayarli tomografi genellikle iliopsoas hematomu iliskili basi semptomlar1 olabilecek
hastalarda Onerilmektedir. Karin agris1 yapabilecek diger sebepler de bu hasta grubunda mutlaka
dislanmalidir ve kanama tedavisi planlanirken es zamanli ayirici taniya gidilmelidir. Ozellikle sag alt
kadran agrilarinda akut apandisit atlanmamalidir. Bizim vakamizda tomografi goriintiisii abse sliphesi
uyandirmig olup, hem tan1 agisindan hem de tedavi agisindan girisimsel islem planlanmistir. Hematom
bosaltilmasinda da miimkiin oldugu kadar erken miidahale 6nerilmektedir.

Sonug: Hemofili hastalarinda ilipsoas hematomu diisiindiirecek bulgularda, goriintiileme yapmadan

sadece faktor yerine koyma tedavisi uygun degildir ve hayati riski olabilecek alternatif sebepler
mutlaka digslanmalidir.
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P9- EDINSEL HEMOFILI A, 5 YILLIK TEK MERKEZ DENEYIMi

Fatos Dilan Atilla',Ziihal Demirciz,Eren Arslan Davulcu? Yusuf Ulusoy?,Hale
Biilbiil>,Fahri Sahin?

tAksaray Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi, 2Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Hastanesi,
Erigkin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amagc: Edinsel Hemofili A (EHA) hemofili aile 6ykiisii olmayan bireylerde, endojen faktér VIII
(FVIID) e kars1 gelisen otoantikorlar sebebiyle ortaya cikan olduk¢a nadir bir kanama bozuklugudur.
Ani baslayan kanama ile klinige yansiyan EHA otoimmiin bir hastaliktir. Siklikla IgG yapisinda olan
anti-FVIII edinsel hemofilide en yaygin olarak bilinen otoantikordur. Bu antikorlarin etiyolojisi ve
patofizyolojisi halen belirsizligini korumaktadir. EHA insidanst milyonda 1.30-1.50 olarak
bildirilmistir. Otoantikorlar tipik olarak, 20-30 yas arasi (postpartum inhibitdrlerin etkisiyle) ve 68-80
yas aras1 olmak iizere bifazik dagilim gosterir. Hastaligin goriilme siklig1 yasla birlikte artar. Rapor
edilen vakalarin yaklasik %50'si idiyopatiktir. Etiyolojide ortaya konulmus altta yatan hastaliklarda
ise basta maligniteler, romatoid artrit veya sistemik lupus eritematozus gibi otoimmiin hastaliklar, ilag
kullanim1 ve postpartum dénem yer alir.

Yontem: Bu ¢alismada, merkezimiz biinyesinde son bes yilda EHA tanisi almis olan bes hastanin
klinik, laboratuvar ve tedavi yanit verileri retrospektif olarak degerlendirilmistir.

Bulgu: EHA tanisi alan bes hastada medyan yas 37 (24-84), ortalama takip siiresi 26 ay saptandi.
Hastalik etiyolojisi incelendiginde iki olgu postpartum donem, bir olgu enfeksiyon ve bir olgu
malignite iligkili bulundu. Bir olguda ise altta yatan neden bulunamadi ve idiyopatik kabul edildi. Dort
hastada kanama klinigi vardi ve bir hasta kanama olmaksizin APTZ yiiksekligi ile tan1 aldi. Kanama
profilinde; iki hastada postpartum uzamis vajinal kanama, bir hastada kas i¢i hematom ve bir hastada
iiriner sistem kanamasi gozlendi. Semptom baglangicindan taniya kadar gecen ortalama siire 23 + 15
giindii. Tedavi olarak bir hastada rekombinant aktive edilmis faktor VII (rFVIla) ve iki hastada aktive
edilmis protrombin kompleks konsantresi (aPCC) kullanildi. Diger iki hastanin koagiilasyon faktor
konsantresi ihtiyact olmadi. Dort hastanin eritrosit transfiizyonu ihtiyact oldu (medyan 3.5 {inite).
Medyan APTZ 58 sn (46-62) ve hemoglobin 8.5 g/dL (5.7-10.8) bulundu. Tan1 anindaki faktor diizeyi
degerlendirildiginde medyan FVIII %1.5 olarak tespit edildi (0.7-12). inhibitér aktivitesi (BU/mL)
Bethesda metodu ile titre edildi ve inhibitor titresi medyan degeri 53.7 BU/mL (8-117.7) bulundu.
Tiim hastalara ilk basamak tedavi olarak glukokortikoid uygulandi. Ilk basamak tedavi olan
glukokortikoide bes hastanin dordii yanit verdi. 84 yasinda bir erkek hastada glukokortikoide yeterli
cevap alinamadi ve ikinci basamak tedavi olarak Rituximab verildi. APTZ 56 sn, FVII 1% 6.3 ve
FVII inhibitorii 1.4 BU/mL degerleriyle kismi yanit alindi. Altta yatan etiyoloji agiklanamadi.

Sonu¢: EHA, potansiyel olarak ciddi kanamalarmm goriildiigii nadir fakat onemli bir hastaliktir.
Spontan kanama ve izole APTZ yiiksekligi saptanan hastalarda ayirict tamida g6z Oniinde
bulundurulmalidir. Her tiirlii ani kanama durumunda 6zellikle hematoloji, kadin hastaliklar1 ve dogum,
romatoloji hekimleri bagta olmak {izere tiim hekimlerin aklina gelmeli; hastalar tedavi ve takip icin
miimkiinse referans merkezlere yonlendirilmelidir.
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P10- ILIOPSOAS KANAMASI OLAN INHIBITORLU HEMOFILI A
OLGUSUNDA HAFTADA 7 GUN PROFILAKSININ BASARISI

Fadime Ersoy Dursun:,Ummiigiilsiim Gegcit:, Merve Ergin:,0Osman Biilent Ziilfikar:

!istanbul Medeniyet Universitesi Goztepe Egitim ve Aragtirma Hastanesi, “Istanbul Universitesi

Amac: Hemofili hastalarinda tedavisinde kullanilan FVIII veya FIX konsantrelerine karsi “inhibitor”
olarak adlandirilan antikor-alloantikorlar gelisebilmektedir. Bu durumda spontan veya travmalara
bagl artan kanamalarin kontrolii gliglesmekte, iskelet sisteminde sakatlik gelisme orani belirgin olarak
yiikselmektedir. Burada uzun siiredir inhibitérii bulunan hemofili A olgusunda, akut psoas kas
hematomu tedavisi ve rekombinant faktér VIla (rFVIla) ile uzun dénem giinliik profilaksi ile saglanan
sonug¢ tartisilmaktadir.

Yontem:

Bulgu: CB, 25 yasinda erkek, inhibitorlii Hemofili A. Mevcut hedef eklemleri nedeniyle haftada 3 giin
50 IU/kg/doz profilaktik aktiflesmis protrombin kompleks konsantresi (aPCC) kullanmakta iken
gelisen spontan iliopsoas kas ici kanamasina bagli agr1 nedeniyle hekime basvurmustur. incelemede
iliopsoas kasinda 2 adet 4x4cm hematom saptanmus, tedavisi igin ek doz aPCC kullanilmasi
Onerilmistir. Semptomu gerilemeyen hasta, yas sinirlamasi genelgesi nedeniyle klinigimiz tarafindan
devir alindi. Geldiginde olgunun hematomunun 12x5x5cm olarak genisledigi goriildii. Faktér VIII
diizeyi %0,2; Inhibitér diizeyi 82,8BU; Hgb13,2gr/dL; Lokosit 8.000/mm3; Trombosit 411.000/mm3;
aPTT 54sn, Ure 34mg/dL; Kreatinin 0,8mg/dL; AST 29IU/L, ALT 74 IU/L saptandi1. Hastaya rFVIIa
90 mcg/kg/doz (7 mg) 2 saatte bir IV bolus baslandi. Tedavinin 3. dozundan sonra semptomlar
geriledi ve doz araliklar1 6 saate agilarak tedavi 12 giin siirdiiriildii. Taburcu edildikten sonra hematom
kaybolana kadar tedaviye profilaktik olarak, 90 mcg/kg/doz (7mg) giinde 1 kez devam edildi.
Tedavinin 6. ayinda kas i¢i hematom tamamen kayboldu. Alt1 aylik siirede sadece bir kez minor
kanama (dirsekte travma iliskili) disinda hi¢ kanama goriilmedi.

Sonuc: Hemofili olgularinda iliopsoas kas i¢i kanamalar1 diger kas-doku i¢i kanamalardan ayr1 olarak
degerlendirilmektedir. Hastalarin hastaneye yatirilmasi ve en az 7-10 giin siire ile faktor kullanilmasi,
kesin yatak istirahati gerekmektedir. Agr1 kaybolana kadar hastanin fiziksel aktivitesi azaltilmali, bu
arada tan1 ve izlem igin ultrason ve MR goriintiileme yontemleri kullanilmalidir. Akut donem sonrasi
sekonder profilaksi programina alimmasi ve fizik tedavi yapilmalidir. Olgumuza da bu algoritmaya
uygun olarak tedavi uygulandi. Ulkemizde ve diinyada ayda ikiden fazla kanamasi olan veya hayati
kanama geciren inhibitorlii hemofililere 90 mcg/kg dozunda rFVlIla; haftada 2-3 giin, ¢ocuk ve
ergenlerde ise giinlik uygulanmasi Onerilmektedir. Tedavi siiresi ise 3-6 aylik araliklarla
degerlendirilmektedir. Uluslararas1 PROPACT c¢alismasinda; inhibitorlii 86 hastaya rFVIla ile
sekonder profilaksi uygulanmig, sonuglar degerlendirildiginde iliopsoas kanamalarinda, hedef
eklemlere gore basarinin daha diisiik kaldigi bildirilmektedir. Bizim olgumuzda basar1 elde edebilmek
icin saglik otoritesinden geri 6deme i¢in endikasyon dis1 izni alinarak sekonder profilaksinin hergiin
yapilmasia karar verilmistir. Bu tedavi sonucunda kas i¢i hematomum gerilemesi ve yeniden
gelismesinin  6nlenmesi saglanabilmistir. Bu vaka bize hedef eklemden farkli olarak kas igi
kanamalarda inhibitorlii olgularda sekonder profilaksinin haftada 3-5 yerine her giin uygulanmasinin
daha etkin bir tedavi olup olmayacaginin genis hasta serileri incelenerek tespit edilebilmesi gerektigini
diislindlirmiistiir.
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P11- KOMBINE FAKTOR 5 VE FAKTOR 7 EKSIiKLiGi OLAN BiR
OLGUDA MAJOR CERRAHI OPERASYON YONETIMIi

Fadime Ersoy Dursun:,Serdal Celik',Ayse Yasemin Giindiiz *,Elif Selin Yal¢in',Zafer
Baslar 2

tfstanbul Medeniyet Universitesi Goztepe Egitim ve Arastirma Hastanesi, “Istanbul Cerrahpasa
Universitesi

Amagc: Faktor V eksikligi orta diizeyde kanamaya egilime neden olan, 1/1000000 oraninda gdriilen
otozomal resesif nadir bir faktor eksikligidir. Faktor V diizeyinin %10°dan daha diisiik olmasi
durumunda mukokutanéz kanamalara neden olabilir. Ayni1 mutasyona ya da faktdr diizeyine sahip
hastalarda klinik gidis ¢ok farkli olabilmekle birlikte faktor seviyesi daha diisiik olanlar daha fazla
kanar. Faktor diizeyi %24-68 olan olgularda ise, klinik bulgu saptanmamaktadir. Giiniimiizde tek
tedavi yaklasimi taze dondurulmus (tercihen virus etkinsizlestirilmis) plazmadir. Taze donmug plazma
15-20 ml/kg verilerek faktor V diizeyinin en az %20-25 olmas: istenilir. Faktor VII eksikligi ise daha
yaygindir, insidans1 500 000°de 1'dir ve otozomal resesif kalitim paterni gosterir. Faktor VII eksikligi
diizeyinden bagimsiz olarak, ¢ok hafif veya siddetli kanama ile iligkili olabilir, ancak etkilenenlerde
tipik belirti mukokutanéz kanamadir. Kombine faktdr V ve faktdr VII eksikligi ise literatiirde ¢cok az
sayida bildirilmistir. Burada faktor V ve faktér VII kombine eksikligi olan olguda major cerrahi
islemde faktor V ve faktor VII yerine koyma tedavisinin yonetimi sunulmaktadir.

Yontem:

Bulgu: Yirmi dort yasinda erkek hasta, kronik siniizit zemininde gelisen sinonazal polipozis nedeniyle
Kulak Burun Bogaz tarafindan operasyon planlanan hastanin preop tetkiklerinde uzamis PT ve
aPTT'de saptanmasi iizerine Hematoloji bdliimiine konsiilte edildi. Olgunun 06zgecmis ve
soyge¢misinde Ozellik yoktu. Hastanin tetkiklerinde PT 16,8 sn (11.5-15.5 sn), INR 1.37 (0.8-1.25),
aPTT, 36.7 sn (25.6-35.2 sn), platelet diizeyi 247000/mm? saptandi. Testler iki kez tekrarlandi ve
yiiksek saptandi. Hastanin K vitamini replasmani sonrasi da testlerinde diizelme olmadigi goriildii.
Karisim testi yapildi ve inhibitdr saptanmadi. Bunun {izerine PT ve aPTT'yi uzatabilecek faktor
diizeylerine bakildi. Faktor V diizeyi %27,2 ve faktor VII diizeyi %43,1 ile kombine eksiklik oldugu
saptandi. Fonksiyonel endoskopik siniis cerrahisi + septoplasti + konka radyofrekans operasyonu
planlanan hastaya operasyon o6ncesinde 30

Sonug: Faktdr V ve Faktdr VII kombine eksikliginin literatiirde oldukca az sayida, vaka bazinda
bildirilmis olup boyle bir vakada major cerrahi yonetimine dair bildiri bulunamamigtir. Kombine
faktor eksiklikleri i¢inde faktdor V ve faktor VIII eksikligi daha bilinir bir durumdur ve bu tiir
vakalarda major cerrahi uygulamak yiiksek kanama riski icermektedir. Burada sunulan olgudaki gibi
kombine faktér V ve VII birlikte eksikligi olan ve majér birka¢ cerrahinin uygulandigi bir olgu
bildirilmemistir. Bu nedenle basarili bir cerrahi yonetimi uygulanan ve postoperatif komplikasyon
gelismeyen bu olguyu sunmay1 uygun bulduk.
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P12- HEMOFILI A’DA ABORTUS YONETIMIi

Fadime Ersoy Dursun:,Canan Satir Ozel*

!istanbul Medeniyet Universitesi Géztepe Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amac: Hemofili A ve B; cinse bagh gecis gosteren kalitsal kanama bozukluklarindandir. Erkeklerde
goriilmektedir, kadinlarda olduk¢a nadirdir. Zaten oldukca az goriilen faktor 8 eksikligi olan kadin
hastalarda bir de gebelik, dogum, lohusalik donemi, abortus ve kanama komplikasyonlarinin nasil
yonetilecegi ile ilgili deneyimler ¢ok azdir. Kalitsal kanama bozukluklari olan kadinlar konusunda ¢ok
az kamit vardir. Abortus icin cerrahi ya da medikal yontem konusunda bir fikir birligi yoktur.
Hastalarin tercihi de bu karar1 etkileyecek olmakla birlikte her iki metodu karsilastiran vaka
bildirimlerine ihtiya¢ duyulmaktadir. Calismamizda hemofili A’l1 kadin hastamizin abortus imminens
yOnetimine ait deneyimimiz paylagilmaktadir.

Yontem:

Bulgu: Hemofili A tanili 38 yasindaki FC’de, sezaryen dogum ile yasayan saglikli bir kiz ¢ocugu
Oykiisii vardi. Olgunun Oykiisiinden ilk sezaryeni sirasinda yogun kanamaya bagl faktor ihtiyaci
oldugu 6grenildi. Olgu ikinci gebeliginin 7. haftasinda hedef eklem nedeniyle profilaktik 20 IU/kg
pdFVIII profilaksisi almakta iken kadin dogum acil servisine kanama nedeni ile bagvurdu. Yapilan
vaginal muayenede minimal aktif vajinal kanama izlendi. Hemofili A tanili hasta aktif kanama ve olasi
cerrahi miidahale gerekliligi nedeniyle konsiilte edildi. Muayenesinde; tasikardik, kan basinct 90/60
mmHg, vaginal kanamasi vardi diger sistem bakilar1 dogaldi. Laboratuvar; hemoglobin 10,8 g/dL, Htc
%32, 16kosit 5300/mm3, trombosit 228.000/mm3, PT 13.6 sn, aPTT 42.9 sn. Biyokimyasal tetkikler
normal, Beta-hCG ilk yatisinda 1519 mIU/mL. HIV, Hepatit B ve Hepatit C negatif. Faktor VIII %5,3
ve inhibitor negatif saptandi. Kanamadan 2 giin 6nce bakilan ultrasonografik incelemede ortalama ¢ap1
5 mm’lik gebelik kesesi goriilmiigtii. Hastanin yatirilarak takibine karar verilidi ve kanama dozunda 2
x 40 IU/kg plazma kaynakli faktor VIII (pdFVIII), kesin yatak istirahati onerisi ile birlikte baglandi. 3
giin boyunca da 40 IU/kg (12 saatte bir) pd-FVIII replasmani yapildi. Ancak hedeflenen normal
koagiilasyon diizeylerine ulasildig1 halde takiplerinde vaginal kanamasi devam etti, BhCG diizeyi 240
mlU/ml’ye geriledi, kontrol ultrasonografik degerlendirmesinde daha ©nceden izlenen gebelik
kesesinin kayboldugu, endometrial kalinligin diizenli oldugu izlendi, hasta spontan komplet abort
olarak degerlendirildi. Abort sonrasi kanamasi duran olgu komplikasyonsuz, salah ile hedef eklem
nedeniyle uygulanmakta olan 20 1U/kg pdFVIII profilaksisine devam etmesi dnerilerek taburcu edildi.
Abortus sonrasi 2. aymda kontrol edildiginde, genel durumu iyi ve kanama bulgusu yoktu, phCG
degeri negatiflesmisti, ultrasonografik incelemede patolojik bulgu saptanmadi.

Sonug: Hemofilik kadilarda medikal abortus ya da cerrahi abortus secenegi tartismali bir konudur.
Bizim olgumuzda cerrahi abortus karari almis olmakla birlikte spontan abortusun gergeklesmesi
sayesinde cerrahiye gerek kalmamistir. Hemofilik kadin sayis1 az olmakla birlikte hemofili tasiyicist
olan kadin olgularda medikal abortusun daha agir ve uzamisg kanama ile iliskili oldugu cerrahi
abortusun buna gore daha avantajli oldugu bildirilmistir. Medikal ve cerrahi abortuslar arasinda
abartili kanamaya bagli kan transfiizyonu gereksinimi ise benzer oranlarda bildirilmistir. Dogustan
kanama bozuklugu olan gercek kadin hemofili olgulart olduk¢a az oldugu icin gebelik ile ilgili
durumlarin yonetimi zorluk tagimaktadir. Abortus imminensli hemofilik olguda abortusun yonetimi
literatiire katki saglamak i¢in sunulmaktadir.
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P13- GLANZMAN TROMBASTENISINDE HAFTALIK DUSUK DOZ
rFVIIa PROFLAKSISI

Nur Oguz Davutoglu:,Neslihan Andi¢z,Eren Giindiiz >, Tuba Bulduk ?,Hava Uskiidar
Teke?

'Eskisehir Osmangazi Universitesi Hematoloji BD, ?Eskisehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi
Hematoloji BD

Amag: Glanzmann trombastenisi (GT) trombosit membran glikoprotein (GP) Ilb / Illa kompleksinin
kantitatif veya kalitatif bozuklugu sonucunda trombosit agregasyonunda azalma ile karakterizedir.
Hafif kanama igin lokal hemostatikler ve anti-fibrinolitik ajanlarin kullanilabilir. Siddetli kanama i¢in
standart tedavi trombosit transfiizyonudur. Bununla birlikte, tekrarlanan transfiizyonlar GPIIb / Illa ve
/ veya insan lokosit antijenlerine (HLA) karsi antikorlarin gelismesine neden olabilir ve bu da
trombosit transfiizyon direng ve anaflaktik reaksiyonlara neden olabilir. Rekombinant FVIla (rFVIla)
trombosit transfiizyonu etkli olmayan veya verilemeyen GT'li hastalarin kanama ataklarinda veya
perioperatif tedavisi i¢in rFVIIa'y1 onayhidir. Yiiksek dozda kullanilan rFVIla'nin doku faktoriinden
bagimsiz bir mekanizma vasitasiyla trombositlerin ylizeyine zayif bir sekilde baglandig1 ve faktor IX
ve X'in aktivasyonunu artirarak trombin olusumunu arttirdig1 diisiiniilmektedir. Artan trombin miktari
trombosit yapismasini arttirir ve GPIIb / Illa igermeyen trombositler dahil trombosit agregasyonunu
arttirir. Burada diizenli rFVII tedavisi ile kanamalari kontrol altina alinabilmis GT'li bir hasta
sunulacaktir.

Yontem:

Bulgu: 1991 yilinda dis merkezde Glanzmann trombastenisi tanis1 konulan 28 yasinda erkek hastanin
kardesinde de Glanzmann trombastenisi tanist mevcuttu. Giinasiri, traneksamik asite yanitsiz burun
kanamalari, haftada bir-iki kez cilt alti kanamalar1 ve gastrointestinal kanama, santral sinir sistemi
(SSS) kanamasi nedeniyle pek ¢ok kez ve uzun siireli yogun bakim yatis dykiisii vardi. Epilepsisi
mevcuttu. Epilepsi ataklari ila¢ kullandig1 halde devam etmekteydi. Ataklar sirasinda travmaya bagh
kanamalar da olmaktaydi. Hastanin merkezimizde galisilan testleri de Glanzmann trombastenisi ile
uyumluydu. CD41 negatif oldugundan tip I GT oldugu disiiniildii. Trombosit transfiizyonu ile
anaflaktik sok Oykiisii vardi. Kanamalar1 ancak rFVII kullanimi ile kontrol altina alinabiliyordu. Her
rFVII kullanim1 i¢in SUT geregi hastaneye yatis yapilmast gerekiyordu. Basvuru oncesi son 6 ayda
yaklasik 2 haftada bir 2-3 doz rFVIla almigti. Hastaya Saglik Bakanligindan endikasyon disi onay
alinarak Ocak 2018 de 20mcq/kg/haftada bir giin seklinde rFVIla tedavisi baslandi. Hastanin 12 aydir
hi¢ kanama 6ykdisii olmadi.

Sonug: Literatiirde, GT de rFVII, kanama kontroliinde veya kanama riski olan durumlar Oncesi
yiiksek dozda (80-90mcg/kg/doz) kullanilmistir. Yari Omriiniin kisa olmasi nedeniyle kanama
kontrolinde 2 saatte bir doz tekrar1 Onerilmektedir. Diisiik dozlar ile yiiksek dozun
karsilastirilastirildigr bir ¢alisma yoktur. FVII eksikligi olan hastalarda rFVIIa 20-30mcg/kg dozlarda
kullanilmaktadir. Inhibitorlii hemofili hastalarindan elde edilen deneyimler haftada 3 kez rFVII
tedavisi ile yeterli kanama proflaksisi saglanabildigi yoniindedir. Biz de hemofilili hastalardan elde
edilmis verilerden yola ¢ikarak hastamiza disiik doz ile diizenli proflaksi planladik. Kanamalar
devam ederse doz ve siklikta artis yapmay1 planlamistik ancak ¢ok iyi yanit elde ettigimiz igin buna
gerek kalmadi. Arastirmalarimiza gore olgumuz literatiirde diizenli proflaksi alan ilk olgudur. Diizenli
haftalik proflaksi ile hastanin hayat kalitesinde iyilesme elde edilmistir. Kanamalar nedeniyle yasanan
is giicii kayiplari, hastanede yatis ve yiiksek doz faktoér kullanimi g6z Oniine alindiginda proflaksi
maliyet etkin bir tedavi olarak géziikmektedir. Literatiir verisinin aksine diisiik doz ve haftada bir kez
uygulama yeterli olmustur. Olgumuz gibi kanamalar1 ¢ok sik olan hastalar i¢in diizenli rFVIla
proflaksisi bir secenek olabilir. Doz ve sikligin bireysellestirilmesi gerekecektir.
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P14- KOMBINE FAKTOR EKSIKLiGi, OLGU SUNUMU
Avyse Kaya:,Mine Miskioglu:,Ismet Aydogdu:
'Manisa Celal Bayar Universitesi Hafsa Sultan Hastanesi

Amag: GIRIS: Faktor eksiklikleri, asemptomatik olabilecegi gibi hayat: tehdit eden kanamalara yol
acabilen, edinsel veya kalitsal olabilen bir hastalik grubudur. Kalitsal kanama diyatezlerinden en sik
von Willebrand hastaligi, faktor 8 ve 9 eksikligi goriilmektedir. Faktor 2, 5, 7, 10, 13 ve fibrinojen
(faktor 1) eksikligi ise nadir goriilen faktor eksikliklerindendir. Faktor eksiklikleri, cogunlukla tek bir
faktoriin eksikligi seklinde goriilmektedir. Kombine faktor eksiklikleri ise daha nadir goriilmekte olup,
akraba evliligi veya birbirine topografik olarak yakin olan genlerin disfonksiyonu ile ortaya
cikabilmektedir. Kombine faktor eksikliklerinden en sik faktor 5 ve 8 ile faktor 7 ve 10’ un birlikte
eksikligi goriilmektedir. Burada, az gorilen ve tamida zorluklar olabilen, K vitaminine bagh
faktorlerden 7 ve 9’un kombine eksikligi olan bir olgu sunulacaktir.

Yontem:

Bulgu: OLGU SUNUMU: 27 yasinda erkek hasta bir haftadir olan bel agris1 ve ti¢ giindiir sag bacakta
agr1, sislik ve ylirliyememe sikayeti ile dis merkezden tarafimiza derin ven trombozu (DVT) 6n tanisi
ile sevk edildi. Hastaya cekilen doppler ultrasonda DVT saptanmadi, posteromedialde derin kas
planlar1 arasinda organize hematom oldugu diisiiniilen 2.5%2.5 cm lik yer kaplayan olusum gozlendi.
Sol gluteal kaslarda ve uyluk posterior kesimde kas yapilar iginde degisik evrelerde hematom ile
uyumlu olabilecek hipo-hiperekoik alanlar izlendi. Hastada INR:3.8, aPTZ: 41.3 sn, fibrinojen:547
mg/dl saptandi. Kronik karaciger hastaligi acgisindan cekilen batin ultrasonda karaciger parankim,
boyut ve konturlart normal saptandi. Viral ve romatolojik belirtegleri negatif bulundu. Karigim testi ile
INR ve aPTZ normal degerlere gelen hastada INR yiiksekligi etyolojisine yonelik gonderilen faktor 7
diizeyi %22, aPTZ yiiksekligi i¢in gonderilen faktor 9 diizeyi %5 olarak saptandi. Kas i¢i hematomu
olan hastaya yatisi sirasinda taze donmus plazma verildi. Genetik danigmanlik yapildi. Taburculukta
daha 6nce kanama Oykiisii olmamasi1 ve hayati tehdit eden kanamasi olmamasi nedeniyle faktor
eksikligine yonelik primer profilaksi planlanmadi.

Sonuc: TARTISMA: Konjenital koagiilasyon bozukluklar1 bir faktoriin eksik veya defektif sentezi
nedeniyle olmaktadir. Faktor 9 eksikligi (hemofili B) konjenital faktor eksikliklerinden en sik
goriilenlerden biri olup X’ e bagh resesif gecis gostermektedir. Yaklasik 50000 dogumda 1
goriilmektedir. Hemofili B’ de faktor aktivitesi <%]1 olanlar ‘agir hemofili’, %1-5 olanlar ‘orta
hemofili’, >%S5 olanlar ‘agir hemofil’ klinigi gosterirler. Tedavide kullanilan faktoér konsantresi ve
dozu kanamanin siklifi ve yerine gore belirlenir. Faktdr 7 eksikligi ise nadir faktor eksiklikleri
arasinda en sik goriilenidir. Toplumda 1/300000-500000 oraninda goriiliir. Otozomal resesif olarak
kalitilmaktadir. Faktor 7 eksikliginde hastalar klinik olarak asemptomatik olabilecegi gibi, etkilenen
kisilerde hayati tehdit eden ciddi kanamalar da goriilebilmektedir. Yarilanma 6mrii kisa olmasi
nedeniyle primer profilaksi onerilmemektedir. Faktor 2, 7, 9 ve 10 K vitaminine bagh faktorlerdir. K
vitaminine bagli faktorlerin birlikte eksikliginin sikligr ile ilgili net bir bilgi bulunmamaktadir (Sekil 1
ve 2). Faktor eksikliklerinin birlikte goriilmesi, daha az rastlanilan, fakat koagiilasyon bozuklugu
goriilen hastalarda mutlaka akilda tutulmasi gereken bir durumdur. Burada, faktor 7 ve 9 eksikligi olan
bir olgu, bu faktorlerin birlikte eksikliginin olduk¢a nadir bildirilmesi nedeniyle sunulmaktadir.

~37 ~

22-24 Mart 2019 | 5. Hemofili Vakalarla Egitim Sempozyumu | Royal Seginus Hotel | Antalya



P15- KORONER ARTER HASTALIGI BULUNAN KONJENITAL
AFIiBRINOJENEMI: NADIR BiR OLGU SUNUMU

Aysenur Arslan',Eren Arslan Davulcut,Yusuf Ulusoy:,Zuhal Demircit,Giiray
Saydam:,Fahri Sahin*

'Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amac: Konjenital afibrinojenemi fibrinojenin tam eksikligi ile karakterize olup nadir goriikmektedir.
Otozomal resesif gecisli olan bu kanama bozuklugunun prevalansi 1/1000000°dur. Nadir faktor
eksikliklerinin %7’sini olusturmaktadir. Olgularin %85’inde umblikal kanamalar goriilmektedir.
Mukozal kanamalar, hematomlar, menometroraji ve kas-iskelet sistemi kanamalari da siklikla
karsimiza ¢ikmaktadir. Nadir olmakla birlikte paradoksal olarak trombozlar da goriilebilmektedir. Biz
de literatiirde nadir olarak bulunan ve tromboz ile seyreden afibrinojenemi vakasimi tartigsmayi
planladik.

Yontem :

Bulgu: Elli iki yasinda erkek hasta li¢ yasinda diisme sonrasi diz ekleminde gelisen sislik ve
durdurulamayan kanama olmas1 iizerine yapilan tetkiklerinde hemoglobin, trombosit ve l6kosit
degerlerinin normal olup PZ ve aPTZ siiresiz, fibrinojenin 50mg/dl’nin altinda olmasi ile tani almis.
Hastanin 6zgegmisinde sik sik agiz i¢i ve burun kanamalari, dis ¢ekimi sonrasi kanama nedeniyle
tedavi amacli, pilonidal siniis operasyonu oncesi proflaktik olarak insan fibrinojeni uygulanma
Oykiileri bulunuyor. Ailesinde anne ve babasinda kanama bozuklugu bulunmayan hastanin kardesi
hemofili ile izleniyor. izlemimizde anjina semptomlar: gelisen hasta degerlendirilerek koroner arter
hastaligi on tanisi ile hastaya beta bloker ve trimetazidin baslandi. Semptomlarinda kismi diizelme
olan hastaya koroner anjiografi yapilmas1 planlandi. islem &ncesi fibrinojen diizeyinin 100mg/dl’nin
tizerinde tutulmasi hedeflenerek islemden yarim saat 6nce hastaya 70mg/kg dozunda insan fibrinojen
konsantresi uygulandi. Islem sonrasi kanama ve tromboz komplikasyonu olmayan hasta poliklinik
takiplerine devam etmektedir.

Sonug: Fibrinin solubl prekiirsorii olan fibrinojen karacigerde sentezlenen, 340 kDa agriliginda bir
proteindir. Fibrinojen, fibrin pihtisi olusumunda primer substrattir. Afibrinojeneminin (fibrinojen
yoklugu) en sik gozlenen klinik bulgulari umblikal kord kanamasi ve agiz i¢i kanama, burun
kanamasi, menometroraji gibi mukozal kanamalardir. Kas-eklem kanamalari, gastroistenstinal ve
iriner sistem kanamalar1 hastalarin yaklasik %50’sinde goriilmedir. Hayat1 tehdit eden intrakranial
kanamalar nadirdir. Kanamalarla seyreden bu hastalikta paradoksal olarak arter ve vendz tromboz
siklig1 artmistir. Buna bagli olarak koroner arter hastalifi, serebrovaskiiler olaylar ve pulmoner
tromboemboli gibi trombotik olaylar goriilebilmektedir. Fibrinojen eksikliginin geleneksel tedavisi
hastaya kanadik¢a tedavi verilmesidir. Hasta bazinda degerlendirilerek primer ve sekonder proflaksi
de uygulanabilir. Tedavide insan fibrinojen konsantreleri baslica tedavi segenegi olup bu tedavinin de
tromboz riskini artirdig1 gozardi edilmemelidir. Planlanmis cerrahi girisim oncesi en uygun tedavi
secenegi insan fibrinojen konsantrelerinin uygulanmasidir. Bizim vakamizda oldugu gibi tromboz ile
seyreden vakalarda da yakin takip ve gozlem altinda tedavi bireysellestirilerek ve tromboz riski géz
oniinde bulundurularak insan fibrinojen konsantresi proflaksisi altinda basarili cerrrahi girisimler
miimkiindiir.
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P16- PROFILAKSI TEDAVISI ALTINDA INTRAKRANIAL KANAMASI
OLAN HEMOFILI A HASTASI ; OLGU SUNUMU

Hale Biilbiil:, Eren Arslan Davulcu :,Zuhal Mehrekula Demircit,Fatma Keklik
Karadag', Yusuf Ulusoy,Aysenur Arslan :,Nur Soyer , Mahmut Tobii’,Giiray
Saydam ,Fahri Sahin*

'Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, Ege Eriskin Hemofili Unitesi

Amagc: Hemofili A, faktor VIII eksikligi sonucunda gelisen nadir bir kalitsal kanama bozuklugu olup,
genellikle hemartroz ve hematom gibi kanamalarla kendini gosteren bir hastaliktir. Bu hastalarda
mevcut standart tedavi, terapdtik veya profilaktik amagh faktdr VIII' i yerine koymaktir. Intrakranial
kanama (IKK), hemofili hastalarinda meydana gelen en ciddi kanama komplikasyonudur. Tahmini
mortalite oram yaklasik % 20" dir ve kanamaya bagli 6liimlerin en sik nedenlerindendir. IKK spontan
veya travmaya bagli olarak ortaya cikabilir. Predispoze edici faktorler arasinda agir hemofili, ileri yas,
inhibitor varligi, insan immiin yetmezlik virlisii (HIV) enfeksiyonu, hipertansiyon ve IKK oykiisii
vardir.

Yontem:

Bulgu: Poliklinigimize diizenli takipli Hemofili A hastas1 olan 51 yasindaki erkek hasta bas agrisi
nedeniyle acil servise bagvurdu. Ozge¢misinde agir hemofili A (faktor 8 diizeyi: % 0.7) , inhibitor
negatif olan hasta tekrarlayan bilateral diz, dirsek ve sol ayak bilegi kanamalari nedeniyle 4500
uinite/hafta faktor 8 profilaksisi aliyordu ve Oncesinde bilinen baska ek bir hastaligi yoktu. Fizik
muayenesinde tansiyon 200/134 mm Hg , kalp atim hiz1 : 105/dk, bilin¢ agik , koopere, oryantasyon
kisith ve bilateral diz, dirsek ve sol ayak bilegi eklem hareketlerinde kisithilik saptandi.
Laboratuvarinda APTZ: 27.7 sn, INR: 0.9 hemoglobin :14.2 g/dl, trombosit 194x 10"3/uL idi.
Takiplerinde biling bulaniklig1 ve uykuya meyil gelisen hastaya kranial bilgisayarli tomografi (BT)
cekildi. BT de ventrikiiler sisteme acilmis yaygin intraparankimal kanama alanlan izlendi. Acil
serviste antihipertansif ve beyin 6demi tedavisi bagland1 Kilosu 80 kg olan hastaya faktdr 8 diizeyi
%100 olacak sekilde 4000 iinite faktor replasmani yapildi. Takiplerinde hemogram diisiisii de olan
hasta néroloji yogun bakima yatirildi. Faktor 8 inhibitor diizeyi negatif olarak saptandi . Daha 6nceden
yapilan 4000 iinite yiikleme dozunu takiben idame tedavisi 4 giin siire ile 12 saatte bir 2000 {inite
faktor 8 replasmani olarak diizenlendi. 4 giin sonra g¢ekilen kontrol kranial BT de parankimal kanama
alanlarinin siirlandign tespit edildi. Es zamanli hemogram degerleri de stabil seyreden hastanin
norolojik muayenesinde biling bulanikliginin diizeldigi, oryantasyon ve kooperasyonunun tam oldugu
saptandi. Tedavisi faktor diizeyi % 80 olacak sekilde 3 giin siire ile 12 saatte bir 1500 iinite faktor 8
replasmani olarak diizenlendi. Kanamasi ve tansiyonlar1 kontrol altina alinan hastanin yatis1 halen
devam etmektedir.

Sonug: Ozetle, merkezi sinir sistemi kanamas1 hemofili hastalarinda en sik 8liim nedenlerinden biridir
ve multi-disipliner bir tedavi yaklasimi gerektirir. Faktor konsantreleri ile hizli ve yogun tedavi, IKK
ile bagvuran hemofili hastalarinda mortaliteyi anlaml1 sekilde azaltabilir. IKK i¢in bilinen predispozan
faktorleri olan yetiskin hemofili hastalarina, rekiirrensi onlemek ve mortaliteyi azaltmak i¢in profilaksi
yapilmasi Onerilmelidir. Bununla birlikte vakamizda oldugu gibi diizenli profilaksi tedavisi altindaki
hastalarda da ek risk faktorleri varliginda IKK gibi hayati tehdit eden kanamalarin goriilebilecegi
akilda tutulmalidir.
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P17- BY PASS AJANLARININ ETKINLiGI KiSIYE GORE
DEGISEBILIR Mi?: TEKRARLAYAN KANAMALARLA GELEN
INHIiBITORLU BiR HEMOFILI A OLGUSU

Giil Ilhan: Muhammed Emin Erginilknur Gékdemir?,Cemil Emre Gokdemir:

'Mustafa Kemal Universitesi Arastirma Hastanesi Hematoloji Bilim Dali, 2Mustafa Kemal Universitesi
Arastirma Hastanesi I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dali, *Mustafa Kemal Universitesi Arastirma Hastanesi
Ortopedi Ve Travmatoloji Anabilim Dal1i

Amagc: Yiiksek inhibitorlii hastalarda veya diisiik titreli olup faktdr ile kanama kontrolii saglanamayan
hastalarda "by pass ajanlar1”" rekombinant aktive faktor VII (rFVIla) ve aktive protrombin kompleks
konsantesi (aPCC) kullanilmaktadir. Burada aPCC tedavisine klinik ve laboratuvar yaniti
alamadigimz ancak kanamalarimi rFVIla ile durdurabildigimiz inhibitorlii bir Hemofili A hastamizi
sunduk.

Yontem: Agir Hemofili A tamisi ile FVIII profilaksisi altinda izlenen 33 yasindaki erkek hasta sag
ayak plantar yiiziinde kanama nedeni ile bagvurdu. FVIII: % 0.1 ve Inhibitor: 5.52 BU/ml bulundu.
Hastaya aPCC 3x50U/kg (3x3000 U/giin) 4 giin verildi. Kanama kontrol altina alinamayinca rFVIla
90 mcg/kg dozunda kanama durana kadar 2 saatte bir verildi ve lezyon koterize edilerek kanama
kontrolii saglandi. Hasta 5 giin sonra tekrar ayni yerden kanama ile basvurdu. ve yine rFVIla ayni
dozlarda verilerek kanama kontrolii saglandi. Profilaksi i¢in hastaya aPCC regete edildi ancak hasta
ilac1 alamadan tekrar ayn1 yerde kanama tablosu ile geldi. rFVIla tedavisi ile kanama durduruldu. ki
giin sonra hastanin boyun sag tarafinda solunum sikintisi yaratan kas i¢i kanama meydana geldi ve
tekrar rFVIla verildi ve hastaya rFVIla profilaktik olarak 3x90 mcg/kg/hafta (3x2 ampul/hafta)
baslandi. Profilaksinin 2. haftasinda hasta yine sag ayak tabaninda kanama ile geldi ve bu kez rFVIla
daha yiiksek dozda verildi. Lezyon koterize edildi. Ardindan hastanin sag diz eklemlerinde spontan
hemartroz meydana geldi. Bu nedenlerle rFVIIa her giin 90 mcg/kg: 4 mg/giin baglandi. Hasta bu
tedavi altinda simdilik kanamasiz izleniyor.

Bulgu: rFVIla ve aPCC profilaksisini degerlendirmek icin yapilan ¢aligmalarda profilaksi ile
inhibitorlii hastalarda rFVIla ile % 52, aPCC ile % 62 oraninda kanamalarin azaldigi rapor edilmistir.
aPCC ve rFVIla ile karsilastirmali randomize g¢aligmalar yapmak zordur. FENOC caligsmasinda,
Heomofili A olan ve bir eklem kanamasi bulunan 66 hasta (yas araligi, 8 ila 55 yil; ortalama inhibitdr
titresi: 8.6 BU/mL) bir doz aPCC (85 unite/kg) veya iki doz rFVIIa (105 mcg/kg, 2 doz) alacak sekilde
rastgele se¢ilmis, daha sonra hastalardan bir sonraki eklem kanamasinda diger itiriinii kullanmalari
istenmistir. Kanama sonras1 6 saatte 2 ilacin genel etkinligi benzer bulunmustur (Sirasiyla %81 ve
%79). Bizim olgumuzda ise rFVIla daha etkili bir kanama kontrolii saglanmistir ve hastaya aPCC ile
profilaksi verilmistir.

Sonug: Olgumuz by pass ajanlarinin 1inhibitorlii hastalarda etkinliginin farkli olabilecegini akla
getirmektedir. Ancak bu konuda yapilacak ¢aligsmalara ihtiyag vardir.
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P18- DiZDE ENFEKTE PSODOTUMOR ILE BASVURAN BiR
HEMOFILIi B OLGUSU

Ilknur Gékdemir:, Muhammed Emin Ergin:,Cemil Emre Gékdemir?,Giil ilhan:

'Mustafa Kemal Universitesi Arastirma Hastanesi I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dal1, 2Mustafa Kemal
Universitesi Arastirma Hastanesi Ortopedi Ve Travmatoloji Anabilim Dali, *Mustafa Kemal
Universitesi Arastirma Hastanesi Hematoloji Bilim Dali

Amac: Hemofilik psddotiimor, tekrarlayan kanamalar sonrasinda efektif tedavi alinmadiginda
meydana gelen, genellikle eklem dis1 kemik ve yumusak dokularda izlenen kistik yapidaki kitlelere
denmektedir. Yumusak dokuda baglayarak yavas yavas kemigi erode edip multilokiiler, agrisiz, sert ve
daha derindeki yapilara ilerleyecek sekilde ortaya ¢ikar. Genellikle eriskinlerde goriiliir ve konservatif
tedaviye yanit vermez. Bu lezyonlarin ayirici tanisinda sarkomlar, dev hiicreli tiimorler ve anevrizmal
kemik kistleri bulunur. Burada sag dizinde malign kitle benzeri biiyiik, enfekte bir psddotimdr ile
basvuran bir hemofili B hastasini sunduk.

Yontem: Yirmi iki yasinda Suriyeli erkek hasta sag dizinde travma olmadan meydana gelen agril,
kotii kokulu ve kanamali bir siglik ile bagvurdu. Hastanin sag dizinde yaklasik 10x10 cm boyutlarinda
yumusak doku kitlesi saptandi. Direk grafide yumusak doku kalinliginda artig, medialde protrude
radyoopasite, diz eklem araliginda daralma, diz eklemini olusturan kemik dokularda litik alanlar
goriildi. Bes yildir hemofili B tanis1 bilinen ancak diizenli ila¢ kullanamayan hastanin 9 ay 6nce de
benzer bir tablo ile operasyon Oykiisii oldugu 6grenildi. Hastanin Hb:8.3gr/dl, 16kosit:14000/L,
trombosit: 250000/mm3, CRP: 181 ng/dl (0-5), aPTT:105.9, faktdér IX:% 0.7, Inhibitor: negatif
bulundu. Hastaya faktér IX replasmani baglandi. Malignite dahil diger patolojileri ekarte etmek
amaciyla dize yapilan biyopsi sonucunda fibréz dokular ve hematom saptandi. Atesi olan hastaya
piperasilin-tazobaktam baslandi daha sonra yara kiiltiiriinden Pseudomonas Auroginosa iiredi. Dize
yonelik yapilan PET BT ile sag femur distal diafizinde lezyona komsu kemik kesiminde artmis
aktivite tutulumunu izlendi. Hasta operasyona alinarak debridman yapildi. Psodotiimér disiiniilen
hastanin postoperatif donemde faktoér replasmanlarina doz azaltilarak devam edildi. Hasta operasyon
sonras1 20. giinde haftada 4500 IU faktor IX profilaksisi onerilerek taburcu edildi.

Bulgu: Psodotiimorler, fibroz bir kapsiil ile gevrili ekstravazyonlu pihtilasmuis kandan olusur ve
genellikle kemikleri etkiler ancak akcigerde karinda ve intramural olarak mide duvarinda da oldugu
bildirilmistir. En sik etkilenen kemikler travmaya en duyarli olan femur, pelvis, tibia ve el
kemikleridir. Pihtilasma faktorleriyle intramiiskiiler kanamanin hizli tedavisi olasi yumusak doku
komplikasyonlarini azaltirken, konservatif ortopedik tedaviler genellikle uzun siireli sekelleri diizeltir.
Bununla birlikte, tekrarlayan ve ¢6ziilmemis veya tedavi edilmemis hematomlar, nadir ancak ciddi
psodotiimdrlere yol agabilmektedir. Hastamizda da tekrarlayan hematom sikayetlerinin olup etkin
tedavi alamamasi psOdotiimor gelisimine yol agan etmenlerdir. Ultrasonografi, BT ve MR
goriintiileme psodiimorlerin tespitinde faydalidir. BT ve MRG taramalar1 diiz rontgenlerden ¢ok daha
faydalidir ve biiyiik damarlarin yer degistirmesini degerlendirmek i¢in yeterli olabilir. Literatiirde
psodotiimorlerin yonetimi ile ilgili standart protokoller yoktur. Bu gibi hastalarin tedavisi i¢in birgok
uzman ve 6zel merkezin isbirligi gereklidir. Terapi se¢imi, tiimoriin boyutu, hastanin yasi ve altta
yatan organlarla olan iligki gibi birgok parametreye baglidir. Giiniimiizde asemptomatik psédotiimorler
icin eksik faktoriin yanmi sira immobilizasyonun uygulandigr konservatif tedavi Onerilmektedir.
Konservatif tedaviye ragmen, hematom riiptlirii yakin oldugunda, cilt nekrozunun onlenmesi,
norovaskiiler kompresyon kaniti mevcutsa ve histolojik tani igin cerrahi eksizyon Onerilmektedir.
Radyoterapi baz1 yazarlar tarafindan, 6zellikle inhibitor varliginda 6nerilmistir.

Sonug: Psddotiimorler dzellikle yetersiz tedavi alan hemofili hastalarinda akilda tutulmasi gereken bir

komplikasyondur. Bu komplikasyonun dnlenmesi i¢in hastalara uygun doz ve siirede tedavi verilmeli,
tedavide Ortopedi ve Fizik Tedavi ile birlikte hareket edilmelidir.
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P19- INTRAKRANIYAL KANAMA iLE BASVURAN KADIN
HEMOFILI A OLGUSU: YENI BIR MUTASYONUN TANIMLANMASI

Esin Ozcan’,Bur¢ak Tath Giines',Ziihal Onder Sivis',Baris Malbora:,Meral
Tiirker:,Fatma Burcu Belen?zBerna Atabay:, Tahir Atik:,Esra Isik’,Ferda Ozkinay®

‘fzmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediyatrik Hematoloji, 2Baskent iiniversitesi , T1p
Fakultesi Pediyatrik Hematoloji, *Ege {iniversitesi , Tip Fakultesi Pediyatrik Genetik

Amagc: Ozellikle akraba evliliginin sik oldugu toplumlarda kadmn hemofili A daha sik
rastlamlmaktadir. Ulkemiz gibi riskli bolgelerde siklikla hemofili A’li kadinlar atlanabilmekte veya
vWD hastaligi olarak yanlis tan1 alabilmektedir. Bizim amacimiz; molekiiler analiz ile kadin hemofili
A fenotipinde molekiiler mekanizmalarin ortaya konmasina katki saglamak.

Yontem: 11 aylik kiz olgu; yiiksekten diisme sonrasinda sag oksipital fraktiir ve epidural hematom
saptanarak acil servisimize yonlendirildi.Ozge¢misinde daha 6nce kanama Oykiisii belirtilmedi ancak
yakin zamanda yapilan enjeksiyon sonrast uzamig kanama tarifledi. Soyge¢misinde baba agir hemofili

.....

Bulgu: Laboratuvar BKH: 8,200/mm3, ANS: 4,400/mm3, Hb: 10.7 g/dL, PIt: 348,000/mm3, Periferik
yaymada trombositler bol kiimeli izlendi. Beyin tomografisinde kemik yapilarda fraktiir yok. Sag
oksipitalde subgaleal hematom Sag serebellar bolgede 10 mm kalinlikta epidural hemaroji izlendigi
bildirildi.Hasta yogun bakima alindi. Kan 6rnekleri ayrilarak TDP destegi baglanildi. Beyin cerrahisi
tarafindan opere edilen olgu operasyon sonrasi yogun bakimda izleme devam edildi. Giinde iki kez 15
cc/kg TDP destegi verildi. Ayrintili hematolojik tetkiklerinde Kollajen ADP: 110 (71-118), Kollajen
epinefrin: 98s ( 85-165), VWEF: Ricof 110 IU/mL, F VIII % 0.1, vWF 128 IU/mL (N) saptandu.
Hastaya 6 giin TDP sonras1 2* 50 U/kg/doz FVIII+vWF konsantresi verildi. Kontrol Beyin BT: Sag
parietooksipital bolgede 6 mm kalinlikta epidural kanama ve bu alanda ekstraaksiyel serbest hava
dansiteleri ve bu alanin inferiorunda oksipital kemikte sagda ¢okme ve fragmantasyon saptandi. Faktor
tedavisinin 7 ED inhibitor: negatif olup 2x50U/kg/doz FVIII tedavisi 10 giin, sonrasinda 3 giin
2x30U/kg/doz FVIII tedavisi verildi.Haftada 3 giin 30 U/kg/doz profilaksi dozuyla takip edildi.
Genetik analizde FVIII exon; Homozigot ¢.608T>C (L203P), Intron 22 inversiyonu normal olarak
bulundu. Homozigot ¢.608T>C (L203P) varyant oldugu gibi herhangi bir ekzom veri tabaninda
(ExAC, EVS) rapor edilmemistir.

Sonug: Hemofili A, X’e bagh resesif gecis olup, Olgularm yaklasik 1/3’iinde spontan de novo
mutasyonlar saptanmaktadir. 100,000 kadindan birinin semptomatik hemofili oldugu tahmin
edilmektedir. Baz1 mutasyonlar tasiyici kadinlarda ¢ok diisiik FVIII diizeylerine neden olabilmektedir.
Ulkemiz gibi akraba evliligi siklig1 fazla olan toplumlarda hemofili A’l1 kadinlar atlanabilmekte veya
vWD hastalig1 olarak yanlis tanm alabilmektedir.
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P20- MEZUNIYET SONRASI HEMOFILI A HASTASINDA iLK
SUNNET VAKASI

Abdullah Agit',Ali Dogan’

tAbdullah Agit, 2Van YYU Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Misliiman ve Yahudi toplumlarinda siinnet en sik goriilen cerrahi girisimlerdendir. Kanama
bozuklugu olan kisilerde olas1 komplikasyonlar biiyilk problemlere yol agar. Mezuniyet sonrasi
zorunlu hizmette bilinen sekonder kanama bozuklugu olan ilk cerrahi vakamizi sunmak istedik.

Yontem: Van SBU Egitim ve Arastirma Hastanesinde iiroloji béliimiinden siinnet operasyonu plani
nedeniyle konsiilte edilen Hemofili A tanis1 olan hasta tedavi onerileri ve sonuglarla degerlendirildi.

Bulgu: Olgumuz 22 yasinda kanadik¢a tedavi alan bir hemofili A hastasidir. Bir ay dnce bakilan F8
diizeyi<%]1 ve F8 inhibitdr diizeyi negatif olarak sonu¢lanmistir. En son 1 ay once sol diz ekleminde
kanamas1 olmus. Hastaya Izmir protokolii uygulandi ancak hastamin 22 yasinda olmasi ve olasi
ereksiyon riski nedeniyle ek dozlar verildi. Islemden 24 saat dncesinden traneksamik asit oral 15mg/kg
(3x1000mg) basland1 ve islem sonrasi 1 hafta devam edildi. Islem esnasinda fibringlue (fibrin
yapistiricis) kullamldi. Islemden 1 saat once faktor diizeyi %90-100 olacak sekilde 2000ii faktor
uygulamasi yapildi. Daha sonra 12 saat ara ile toplam 4 doz 20001 faktor 8 verilerek plazma faktor
diizeyi ilk 48 saatte %90-100 civarinda tutuldu. 3-5. Giinler fakt6ér diizeyi %50-60 hedeflendi ve
2x1000i faktor 8 replasmani yapildi. Kanamasi olmayan hastanin 3. gilinliinde penisteki sargi agildi.
Tedavi siiresince ve sonrasinda herhangi bir komplikasyon gelismedi.

Sonuc¢: Hemofili hastalarinda tedavi yaklasimi multidisipliner olup ilgili tiim biranglarin beraber
iletisim halinde birlikte yaklagimi sonucunda olas1 komplikasyonlar minimalize edilebilir.
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P21- COKLU FAKTOR EKSIKLIiGI ILE GIDEN EDINSEL HEMOFILI
OLGUSU

Merve Apaydin:,Neslihan Andi¢?,Hava Uskiidar Teke?

‘Eskigehir Osmangazi Uniﬂversitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 ABD, ?Eskisehir Osmangazi
Universitesi T1p Fakiiltesi Hematoloji BD

Amac: Edinsel hemofili, bilinen kanama bozuklugu olmayan kisilerde otoantikor gelisimi sonrasi
faktor inhibisyonuna bagli morbidite ve mortalite agisindan yiiksek riskli nadir goriilen bir kanama
hastaligidir. ileri yaslarda sikligi artarken, gebelik ve otoimmiin hastaliklarla birlikte geng
popiilasyonda da goriilebilir. Olgularin biiyiik cogunlugu ( %43,6-51,9) idiopatik olmakla birlikte ilag
kullanimi, peri- postpartum dénem, otoimmiin ve dermatolojik hastaliklar, ilaglar , solid ve
hematolojik malignitelerle iliskili olabilir . Konjenital faktor eksikliklerinden farkli olarak kanamalar
daha ¢ok deri, yumusak doku ve mukozalarda gozlenir. Tedavide, aktif kanamasi olmayanlarda
inhibitoriin eradikasyonu i¢in basamakli immiinsupresif kullamimi; aktif kanama varhiginda ise
rekombinant FVIla ve aPCC kullanimi &nerilmektedir. Burada FVIII, IX ve XI’e karsi inhibitor
gelismis bir olgu sunulacaktir.

Yontem:

Bulgu: Altmis ii¢ yasinda kadin hasta, dis ¢ekimi sonrasi devam eden kanama sikayetiyle bagvurdu.
Ozgeg¢misinde 17 yildir hipertansiyon ve asir1 aktif mesane tanisi, darifenasin, perindopril ve
amlodipin kullanimi mevcuttu. 10 yil 6nce menometroraji nedeniyle TAH-BSO geciren hastanin
hipermenore harici dis ¢ekimine kadar kanama 6ykiisiiniin olmadig1 6grenildi. Fizik muayenesinde sol
bukkal mukozada birinci molar dis hizasinda polipoid lezyon gozlendi, diger sistem muayeneleri
dogaldi. Hemogram, lipit profili ve diger biyokimya parametreleri normal araliktaydi. Laboratuar
tetkiklerinde aPTT: 59,8 sn ( 24,0-40,0 sn.), PT: 11,5 sn ( 8,0-13,6 sn), INR: 1,03, fibrinojen: 196,7
mg/dl ( 200-400 mg/dl), D-dimer: 0,34 ng/ml ( 0-0,5 ng/ml) saptandi. aPTT uzamasi olan hastada
karisim testinde kontrol degerinin 53,6 sn bulunmasi {izerine lupus antikoagiilan1 ¢alisildi, negatif
saptandi. Faktor ve inhibitor diizeyleri: Faktor VIII: %35,3 inhibitér 70 BU, Faktor IX: %5.,9, inhibitor
73,5 BU; Faktor XI: <%S5 inhibitor 94,5 BU olarak bulundu. vWAg ve FVII diizeyi normal olarak
saptandi. Coklu faktor eksikligi-edinsel hemofili diigiiniilen hastada nedene yonelik ¢alisilan ANA, p-
ANCA, c-ANCA, ENA paneli negatif; kompleman C3 ve C4 normal aralikta saptandi. Boyun, toraks,
abdomen bilgisayarli tomografi ve mamografi incelemelerinde malignite lehine bulgu gézlenmeyen
hastaya 80 mg/giin merilprednizolon tedavisi baslandi ancak inhibitor titresinde azalma elde
edilemedi. Bukkal mukozadaki lezyonu gerilemediginden eksizyon planlanan hasta kanama takibi
acisindan hospitalize edildi, islemden dort ve sekiz saat sonra 2 mg olacak sekilde rekombinant FVIla
uygulandi, islem sonrasi kanama gozlenmedi. Patoloji tanisi irritasyon fibroma olarak geldi. Hasta
ilagsiz olarak izleme alindi.

Sonug¢: Hastamizda intrensek yola ait ¢coklu faktdr eksikligi ve yiiksek titre inhibitor saptandigi i¢in
oncelikle preanalitik bir hata olabilecegini diislindilk. Hemoliz, ikter, lipemi bu sebeple arastirildi,
bulunmadi. Ornek aliminda da hata saptamadik. Otoimmiin hastaliklarda birden fazla hedef dokuya
kars1 antikor olusabilir. Ancak hastada bu tiir bir hastalik da saptamadik. Hastanin inhibitor
eradikasyonuna yonelik uygulanan tedavi basarili olmadi. Daha Oncesine ait girisim sonrasi fazla
kanama Oykiisii oldugundan yeni dis islemi rFVII replasmani ile yapildi. Literatiirde benzer bir olgu
bulamadik. Hastanin spontan kanamasi olmadigindan hastanin ilagsiz izleminin daha uygun olacagina
karar verdik. Takipte inhibitor titrelerine ve hastada otoimmiin bir hastalik gelisip gelismeyecegine
bakilacaktir.
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P22- KAZANILMIS HEMOFILI VAKASI

Mehmet Yilmaz:,i. Cagr1 Bosna,Gokhan Pektas',Volkan Karakus:

‘Mugla Sitkt Kogman Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Kazanilmis hemofili nadir goriilen bir hastaliktir ve kan pihtilagma faktorii VIII® e karsi gelisen
antikor prokoagulan antivitesini notralize ederek hastaligin ortaya ¢ikmasina neden olur (1). Hastalarin
yaklasik yarisinda otoimmun hastaliklar, gebelik periyodu, maligniteler ve ila¢ reaksyonlarina bagli
goriiliir (2) Bu yazida kazanilmis hemofili A ile bagvuran bir olgu sunulmustur. 83 yasinda erkek
hasta; sirt kol ve bacaklarda cilt alt1 yaygin ekimozlar ile bagvurdu. Kronik hastalik 6ykdisii yoktu.
Fizik muayenesinde ekimozlar harici ek bulgusu yoktu. Laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin
12.4gr/dl, 16kosit 18370/mm3, lenfosit 1005/mm3, trombosit 345000/mm3, protrombin zamani 10.6sn
(9,4-12,5), aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTT) 46,8sn (25,1-36,5) ve INR 0,84 olarak
saptanan hastanin iire:74.3 mg/dl (16.6-48) kreatin:0.79 mg/dl (0.65-1.20), Albumin:3.26 g/dl (3.5-
5.2) Total Protein: 5.71 g/dl (6.4-83) LDH:310 U/L (135-225), haricinde diger labaratuar bulgular
hepatit markerlar1 ve viral testlerinde anormallik saptanmadi. Periferik yaymasinda %45 olgun
lenfosit, %55 pargali ve %5 monosit izlenen hastanin trombosit ve eritrositlerin sayisi ve morfolojisi
normaldi.

Yontem:

Bulgu: Tablo 1 de goriildigii gibi gelis fakto VIII diizeyi diisiik inhibitor diizeyi yiiksek olan hastaya
sonrasinda yapilan aptt karisim testinde de %50 den fazla diizelme mevcuttu. Etyolojiye yonelik
yapilan PET/BT incelemesinde herhangi bir malignite diizeyinde tutulum yoktu. Hastaya kazanilmig
hemofili ve kolunda ve bacaklarinda kanama bulgulari olmasi, kompartman sendromu riski nedeni ile
90ug/kg dozundan rekombinant fakér VIla kanama durana kadar 12 saat ve kanama kontrolii
saglandiktan sonra da prednol 1mg/kg dozundan basland, ilk atakta prednol tedavisi verildi. Tablo 1
den de goriildiigii gibi 2. Atak gelisen hastaya sonrasinda 375mg/m2 dozundan 4 kiir rituksimab
tedavisi verildi. Rituksimab tedavisinin 1. ayinda faktér VIII antikor diizeyi negatif olarak dSlgiilen,
koagulasyon testleri normal seviyelere gelen hastanin kan sayiminda hemoglobin 14.1gr/dl, 16kosit
16690/mma3, lenfosit 2580/mm3 ve trombosit 189000/mm3 Aptt:23.6 sn PTZ:10.4 sn INR:0.87 olarak
saptandi. 8 aydir takipte olan hasta antikor pozitifligi diisiik diizeyde devam etmesine ragmen herhangi
bir kanama atag1 gecirmedigi i¢in tedavisiz izlemde 6. ayinda. Kazanilmig hemofili tanis1 koyulan ve
alltta yatan herhangi bir sebep ortaya koyulamayan hastaya erken dénemde immunsiipresif tedavi
baslanmistir. Kanama kontrolii saglanmistir. Kaynaklar Bilgin AU, Ozcan M, Ayyildiz E, ilhan O.
The Treatment of Acquired Hemophilia with Combination Therapy of Immunosuppressives and
Immunoadsorption. Turk J Hematol 2014;31:194-196 (doi: 10.4274/tjh.2013.0178). Karakus V, Celik
M, Soysal D, Payzin B. Postpartum Acquired Hemophilia Factor VIII Inhibitors and Response to
Therapy. Turk J Hematol 2012; 29: 197-198 (doi: 10.5505/tjh.2012.68725).

Sonug:
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P23- BIR HEMOFILI HASTASINDA APANDISIT ILE ORTAYA CIKAN
KARSINOID TUMOR :0LGU SUNUMU

Dervis Murat Akkurd',Handan Haydaroglu Sahin',Salih Serta¢ Durusoy*,Vahap Okan:

'Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Hematoloji BD.

Amag: Hemofili hastalarinda malignite insidansi, genel populasyona gore daha diisiik goriinmektedir.
Viris iligkili tlimdrler ,bu popiilasyonda daha sik goriilmektedir. Viriis dig1 maligniteler vaka raporlar
disinda,malignite epidemiyolojisi, klinik sunum ve tedavi secenekleri hakkinda literatiirde ¢cok az bilgi
vardir. Bu c¢aligmada apandisit ile acil apendektomi sonrasinda karsinoid tiimor tanisi konulan bir
hemofili A olgusu sunuldu.

Yontem: Karin agrist ve bulant1 kusma sikayeti ile 25 yasinda erkek konjenital hemofili hastasi, acil
servise bagvurdu. Fizik muayenede batin palpasyonla hassas, defans-rebound yoktu.Komorbid
hemofili A ve hipertansiyonu vardi. Diizenli kullandig1 ilaglar haftada 3 giin faktor 8, coveram ve
dilatrend aliyordu. Bilinen operasyon Oykiisii yoktu.

Bulgu: Hastanin bakilan tetkiklerinde beyaz kiire sayisi : 15010, notrofil 11730 , hemoglobin 16,3
g/dL , trombosit sayisi : 200000 kreatin : 0,7 mg/dL, AST : 25 U/L, ALT :32 U/L , total bilirubin : 1,4
mg/ dL , direkt bilirubin 0,2 mg/dL, alkalen fosfataz 62 U/L , gamaglutamil transferaz 16 UI/L,
protrombin zamani 14,3 , INR 1.11 CRP : 9.89 olarak saptanmis. Tam idrar tetkikinde 16kosit esteraz
negatif, nitrit negatif, protein 1+ , keton 4+ eritrosit 1 , lokosit 1geldi. Acilde yapilan batin
ultrasonografisi ; “batin sag alt kadranda parailiak alanda kor sonlanan ¢evre yagli planlari hafif
enflame goriinlimde, aperistaltik, nonkomprese , izlenebilen en genis yerinde 9 mm ¢apa ulagan barsak
segmenti dikkati ¢ekmistir. (akut apandisit?)“seklinde raporlandi. Hasta akut apandisit? on tanisi ile
genel cerrahiye konsulte edilerek opere edilmesi planlandi.

Sonug: Preoperatif hazirlik agisindan tarafimiza konsulte edilen hastaya preoperatif 4000 Unite faktdr
8 yiikleme dozu, postoperatif bes giin boyunca giinde 3 defa 2000 Unite faktdr 8 idame doz devam
edildi.Apendektomi sirasinda ve sonrasinda kanamasi agisindan problem gelismedi. Postoperatif {i¢
giin sonra hematoloji servisine devir olunan hastadan hepatit markerlari, parainfluenza virus, clamidya
pnomoni, legionella pnomoni IgM, ENA paneli, ANA; Anti-endomisyum IgA, EBV paneli, TORCH
paneli, Anti HIV, AMA IFA, respiratuar sinsityal viris IgM, Anti-CMV,Anti ds DNA Anti
kardiyolipin antikor, Parvoviriis B19, IgM, p ANCA, EBV VCA IgM , Adenoviriis [gM, Mycoplasma
IgM , ASMA IFA, Brucella agliitinasyonu, kan Kkiiltiirleri,Brucella blokan antikor, Salmonella
agliitinasyonu (typhi O agg.) testleri de ayirici tam agisindan tetkik edildi.Altinc1 giin takiplerinde
kanamasi ve hemoglobin,hematokrit diisiisii olmayan hasta, poliklinik kontrolii onerileriyle taburcu
edildi. Apendektomi materyali “Makroskopisinde 9 x 1.2 x 1 mm 0&lgiisiinde tizeri koyu kahverengi
mat seroze ile ¢evrili olup, liimeninde fekaloid ile tikali olarak izlendi. Mikroskopisinde
immiinohistokimyasal olarak tiimoér hiicrelerinde pansitokeratin, sinaptofizin ve kromogranin ile
pozitif boyanma izlendi.Tan1 : karsinoid tiimér (0.3 cm ¢apta ). Cerrahi sinirlar intakttir.” seklinde
patolojisi raporlandi.Poliklinik takiplerinde abdominopelvik BT ile evrelendirilmesi amaciyla
goriintiilemesi yapildi. Kontrol batin BT sinde patoloji saptanmadi. Olgumuz apendektomiyle kiirabl
olmustur. Ingilizce literatiirde karsinoid tiimor ve hemofili iliskisine dair veri bulamadik. Bu olguyla
viriis dis1 malignite gelisen hemofili literatiiriine katki saglayabiliriz.
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P24- MENSTRUEL KANAMA BOZUKLUGU OLAN
ADOLESANLARDA KANAMA DIiYATEZi NEDENLERI

Saadet Akarsu:,Fatih Mehmet Unliiz,Mehmet Akif Giimiis®

'Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, *Firat Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 AD, fatihunlu.66@gmail.com, *Firat Universitesi T1p Fakiiltesi
Cocuk Saglig1 ve Hast AD, akgum19@hotmail.com

Amag: Normal menstruel siklus 21-35 giinliik aralarla olur. Kanama 3-7 giin siirer. Kanamanin 60
ml'den daha fazla olmas1 anormaldir. Agir menstruel kanama (AUB) her siklusta 80 ml'den fazla ve 7
ginden fazla kanama olarak tamimlanir. Agir olgularda hastaneye yatis ve kan transfiizyonu
gerekebilir. Burada hipermenore, polimenore, metroraji ve menometroraji olan adolesanlardan,
hangisinin altta yatan nedeninin kanama diyatezi oldugunu anlayabilmek ve bunlarin oranlarim
belirlemek istedik.

Yontem: Yaglar1 11 yas 3 ay-18 yas 3 ay arasi olan, 20 menstruel kanama bozuklugu olan olgu alindi.
Menstruel kanama sorgulamasi, tibbi kayitlar, kanama tarzi1 ve siklig1 sorgulandi. Hematolojik ve
endokrin muayene sonucunda, kan ornegi (CBC, PY, PT, aPTT, kanama zamani, VWF:Ag,
VWEF:RCo, fibrinojen, FX, FVII, FVIII, T4, TSH, Prolaktin, éstrojen, LH, FSH, 17 OH progesteron,
serbest testesteron) alindiktan sonra hemostatik tedavi olarak antifibrinotik ilaclar baglanip kanama
sonlandiktan sonraki giinde verilerek kesildi. Desmopressin nazal 3 giin verildi. Hormonal bozukluk
olanlarda oral kontraseptifler verildi. Hb'i diisiik olanlarda 12 g/dL iizerinde tutacak sekilde iv demir
destegi verildi.

Bulgu: Kanama siireleri 5-75 giin arasinda degismekte olup 17 olguda >7 giin idi. Hb degeri <6 g/dL
olan 7 olgu vardi. Olgularin %10°u vWH tanist aldi. Olgularimzin %5’inde FXIII eksikligi saptandi.
Olgularrmizin  %15’inde hiperelastisite saptandi. PCOS tanili olgumuz yoktu. Biitiin hastalar
hemostatik tedavi aldi. Olgularin %60°1 hormonal tedavi aldi. Faktor preparati alan olgu sayis1 %5
oldu. Hastalarin higbirisine eritrosit siispansiyonu verilmedi. Tiim olgularin Hb diizeyleri iv demir ile
normal degerlerine ulastirildi.

Sonug: AUB adolesanda sik rastlanilan bir sikayettir. Bu adolesanlarin yaklasik %95 inde hipotalamik
pituiter-ovariyan aksin olgunlagsmamasi bulunur. Kanama hastaliklar1 diger yaygin sebeptir. Fakat
kanama hastalig1 nedenleri net degildir. AUB tanili adolesanlarda, genel popiilasyonda %1 oraninda
goriilen vWH; en sik beklenen kanama hastaligidir (%5-36). Hastalarin %62 sinde kanama hastaligi
(bunlarin %46’sinda primer kalitatif trombosit hastaliklar1) saptanmistir. Trombosit disfonksiyonu
AUB tanili adolesanlarda %3-44 arasi bulunmustur. Trombosit depo havuzu eksikligi (%36), vWD
(%9), diger trombosit fonksiyon bozukluklari (%8), Ehler-Danlos sendromu (%7) ve kombine kanama
hastaliklart (%2) bunlar arasindadir. Polip, travma, hamilelik, ilaglar ve endokrin hastaliklar
(hipotiroidi) ovulasyonu etkileyebilir. Olgularimiza trombosit agregasyon testi yapabilseydik daha
fazla kalitsal kanama diyatezi tanis1 koyabilirdik. Menstruel kanama bozuklukluklari ile gelen olgular
yakin takip etmeli ve altta yatan nedeni tespit ederek ona gore tedavi etmek gereklidir. Bu sekilde
hayati tehdit eden ciddi durumlardan kaginilabilir.
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P25- AFIBRINOJENEMIi, OLGU SUNUMU
Ozge Hatipoglu:, Ayse Kaya,Alkim Yolcu:,Mine Miskioglu:,ismet Aydogdu:
"Manisa Celal Bayar Universitesi Hafsa Sultan Hastanesi

Amag: Giris: Fibrinojen 340-k-Da molekiil agirliginda bir molekiil olup iki grup kovalent baglarla
birbirine baglanmis ii¢ polipeptid zincirinden olusan, platelet aktivasyonu ve fibrin olusumu igin
gerekli olan bir molekiildiir. Fibrinojenin kalitatif ve kantitatif bozukluklar1 nadir olarak goriilmekte ve
kanamaya egilim olusturmaktadir. Burada nadir goriilen, femoral arterden kan alinmasi sonrasinda
inguinal hematom ile acil servise bagvuran afibrinojenemili bir hasta sunduk.

Yontem:

Bulgu: Olgu sunumu: Afibrinojenemi tanili 55 yas erkek hasta sag bacakta agri, yiirimede zorlanma
ve siglik nedeniyle acil servise bagvurdu. Femoral bdlgede sizinti seklinde kanamasi oldugu igin
hematolojiye konsiilte edildi. Batin i¢i kanama nedeniyle yaklasik iki hafta 6nce Anestezi Yogun
Bakim ve Hematoloji servisinde takip edildikten sonra taburcu edilen, taburculukta hemoglobin(HB):
13.9 gr/dL olan hastanin acil servise bagvurdugunda Hb'i 7.8, takibinde 4.2 gr/dL" ye distiigi
goriilmiistir. D-DIMER:121, PTZ, aPTZ VE INR degerleri cihaza okutulamad: seklinde
sonuclanmistir. Yapilan acil alt ekstremite vendz dopplerde derin ven trombozu saptanmamistir.
Hastada karigim testi ile bakilan koagiilasyon testlerinde; PT:12.2 sn, aPTZ:26.1 sn, INR:1.06 olarak
sonuclanmistir. Batin anjio BT; ‘Dalak i¢inde 8 cmlik hematom, sagda retroperitoneal alanda
subdiafragmatik alana kadar uzanan sivi mevcuttur. Anjio fazinda aktif kanamay1 diistindiiriir bir odak
yoktur.” seklinde raporlanmistir. Alt ekstremite BT Anjio; "Sagda ylizeyel femoral arter ¢ikis
diizeyinden itibaren total okliide olarak izlenmekte olup, hunter kanali distalinden itibaren kollateraller
ile tekrar dolum gostermekte, popliteal arter ince kalibrasyonda devam etmektedir. Sag uyluk iist i¢
kesimde cilt-cilt alt1 dokuda 6dem izlenmekte olup, ileopsoas kas trasesi boyunca devam eden yiiksek
dansiteli s1v1 koleksiyonu izlenmektedir. Koleksiyon retroperitoneal alandan superiora dogru devam
etmektedir. Gorlinim bu diizeyde hemorajiyi diisiindlirmektedir.” olarak raporlanmistir. Femoral
girisim sonrasinda Hb diisiiniine neden olacak sekilde ciddi kanama gelistigi diisiiniilen hastaya Tiirk
Hematoloji Dernegi Onerileri temel alinarak fibrinojen replasmani yapilmis, trombozu da géz oniine
almarak kanamasi stabil hale geldikten sonra antikoagiilan Onerilmistir. Femoral arter tikanikligina
yonelik Kalp ve Damar Cerrahisi B6liimii tarafindan hastanin femoropopliteal bypass operasyonu igin
abondan kanama ve hayati risk olmasi, operasyon sonrasi yiiksek dozda antiagregan kullanilmasi
gerekeceginden yakin poliklinik takibi ile izlenmesine karar verilmistir. Statin, silastazol ve
pentoksfilin tedavisi baglanmasi, sigaranin birakilmasi agisindan yardim almasi ve giinliik egzersiz
programi planlanmistir. Klinik olarak stabil olan hasta acil durumlar anlatilarak taburcu edilmistir.

Sonug: Tartigma: Kalitsal fibrinojen hastaliklar1 nadir olarak goriilmektedir. Baslica tip 1 ve tip II

olmak {izere iki gruba ayrilabilir. Tip I'de dolasimdaki fibrinojenin kantitatif 6zelligi etkilenmistir. Bu
grupta hipofibrinojenemi (fibrinojen diizeyi
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P26- GLANZMANN TROMBASTENILIi BiR OLGUDA PNOMONI
SEYRINDE PERIFERIK YAYMADA IZLENEN PLATELET
SATELLITiZMIi

Avynur Cuhaci’, Ebru Yilmaz Keskin?

'Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglhigi Ve Hastaliklar1 Ad, *Siileyman Demirel
Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi Ve Onkolojisi Bd

Amag: Giris: Platelet satellitizmi (PS), psddotrombositopeniye yol acabilen nadir bir durumdur. PS,
etilendiamin tetra-asetik asit (EDTA) igeren tiiplerden periferik yayma yapildiginda, trombositlerin
notrofiller etrafinda kiimelenerek rozet benzeri goriiniimlerin ortaya ¢ikmasi ile karakterize olup yapay
bir olusumdur. Glanzmann trombastenisi ise, trombosit membraninda, platelet agregasyonu igin
gerekli olan glikoprotein Ilb-IIla kompleksinin eksikligi veya azalmis fonksiyonu nedeniyle olusan
otozomal resesif gecisli nadir bir hastaliktir. Burada, pndmoni seyrinde parmak ucu yaymalarinda
nétrofiller etrafinda daha belirgin olan platelet satellitizmi izlenmis olan bir olgu sunulmaktadir. Olgu:
Glanzmann trombastenili 1 yagindaki erkek hasta, pndmoni nedeniyle izlendigi dis merkezden
durdurulamayan burun kanamasi ve kan kaybina bagli anemi nedeni ile eritrosit transfiizyonu
sonrasinda yonlendirildi. Bagvuru tetkiklerinde hemoglobin 7,5 g/dL, ortalama eritrosit hacmi 66 fL,
eritrosit dagilim genisligi %28,6, beyaz kiire sayisi 6.600/mm3 ve platelet sayis1 270 bin /mm3
bulundu. Parmak ucundan yapilan periferik yaymada, nétrofiller etrafinda daha belirgin olan platelet
satellitizmi dikkati ¢ekti. EDTA igeren tiipteki kan 6rneklerinden yapilan periferik yaymalarda ise bu
olusum izlenmedi. Intravendz traneksamik asit ve lokal tedavileri igeren kanama tedavisi ve
pnomoniye yonelik antibiyotik tedavisi sonrasinda klinik bulgular1 diizelen hasta taburcu edildi.
Poliklinik izlemlerinde, parmak ucu yaymalarindaki platelet satellitizmi goriintiisiiniin kaybolmus
oldugu dikkati cekti. Tartisma/Sonug: PS’nin, plateletler ile noétrofillerin iizerindeki FcyRIII arasinda
koprii olusumuna bagl olarak gelistigi disiiniilmektedir. Bu kdprii gelisimine, platelet glikoproteini
IIb/Illa’nin EDTA aracili epitopuna karsi gelismis olan IgG tipindeki otoantikorlarin aracilik ettigi
diisiiniilmektedir. Diger antikoagiilanlar1 (heparin, sitrat gibi) iceren tiiplerdeki kan 6rneklerinden ya
da kapiller kandan yapilan periferik yaymalarda bu olusumun izlenmesi beklenmez. PS olusumu,
enfeksiyon, vaskiilit, lenfoma, kronik karaciger hastalig1 gibi durumlarda bildirilmis olmakla beraber,
nedensel iliski net degildir. Bu durumlarda, bazi immiinolojik mekanizmalarin antikor olusumu
aracilifiyla plateletler ve notrofiller arasindaki bu etkilesime yol acabilecegi diisiiniilmektedir.
Bildigimiz kadariyla literatiirde daha once platelet satellitizmi izlenen Glanzmann trombastenili bir
olgu bildirilmemistir. Ayrica, PS klasik olarak EDTA temas1 olan kan Ornegi yaymalarinda
bildirilirken, olgumuzda antikoagiilan maruziyeti olmayan parmak ucu kani yaymalarinda
gozlenmistir. Glanzmann trombastenili olgumuzda glikoprotein IIb/Illa normalden diisiikk veya
disfonksiyonel olup, enfeksiyon kaynakli otoantikor gelisimi gerceklesmis olabilir. Bu otoantikorlar
da, platelet antjenleri ve nétrofiller arasinda koprii gelisimine yol agarak PS’ye neden olmus olabilir.
Enfeksiyonun diizelmesi ile bu antikorlar ve dolayisiyla PS goriiniimii kaybolmus olabilir. Olgumuzda
izlenen PS’nin, altta yatan (veya eslik eden) Glanzmann trombastenisi bozuklugundan ve izlenen
PS’nin in vitro degil de daha ziyade in vivo bir olusum gibi goériinmesinden dolay1 6zellikli oldugu
diisiincesindeyiz.

Yontem:
Bulgu:

Sonug:
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P27- BOYUNDA HEMATOM iLE TANI ALAN BiR EDINSEL
HEMOFILI : OLGU SUNUMU

Handan Haydaroglu Sahin',Dervis Murat Akkurd:,Salih Serta¢ Durusoy*,Vahap Okan:

'Gaziantep Universitesi T1p Fakiiltesi Hematoloji B.D.

Amag: Ozet Edinsel hemofili A (EHA) , dncesinde hemostaz sistemi saglikli bireylerde, faktdr VIII’e
(FVII) karst gelisen inhibitér sonucu FVIII’in islevinin inhibisyonuna bagli nadir bir kanama
hastaligidir. Oliim oranlar1 olgu serilerine gore degismekle birlikte %9-22 arasindadir. Biz de acil
servise boyunda hematom ile basvuran aPTT uzamasi saptanan ve Faktdr 8 replasmanina yanit
vermeyen , inhibitor tayini pozitif gelen ve rFaktér 7a replasmaniyla ve kortikosteroid tedavisiyle
kanamanin yonetildigi olgumuzu sunuyoruz. Anahtar kelimeler : Edinsel Hemofili A, Faktor 7 ,
hematom

Yontem: 54 yasinda erkek hasta, acil servise aniden baslayan boyunda ve dizde sislik,morluk
nedeniyle bagvurdu. Dizdeki morluga 1s1 artisi, sislik de eslik ediyordu. Boynunda ve dil altinda da
genis ekimoz saptandi. Bilinen komorbid hastaligi olmayan hastanin dykiisiinde diizenli kullandig: ilag
olmadigr da 6grenildi. Genel durumu iyi, biling acik, oryante , koopere olan hastanin atesi 36.6
santigrat derece, nabiz 107 atim/dakika, tansiyonu 110/70 mm /Hg, oksijen saturasyonu %98 idi.
Hastanin onbes giin kadar Oncesinde yeni gelisen viicutta yer yer olusan morluklar nedeniyle
hematoloji poliklinikte tetkik edildigi dgrenildi. Onbes giin 6nceki tetkiklerinde beyaz kiire : 14240 ,
hemoglobin: 7.7 gr/dl , trombosit 385000 , kreatin : 0.92 mg/dL , ALT :15 , Protrombin zaman 14.1 ,
INR 1.1, APTT 79,2 saniye saptanmis, hastadan ileri tetkik amacli Faktor 8, 9 ve 11 diizeyi
gonderilmis oldugu ve sonuglar i¢in poliklinik kontrolii 6nerildigi 6grenildi. Hastanin bakilan Faktor 8
diizeyi %1.5 (%60- 150) , Faktor 9 diizeyi %259 (%60-150) , Faktor 11 diizeyi % 69 (50-150) oldugu
da 6grenildi. Hastanin acile basvurusunda yapilan kontrol tetkiklerinde hemoglobin diizeyinin 5.3
gr/dL. ye diistiigli saptandi. Acil serviste , hastaya 3 tinite eritrosit siispansiyonu, faktdr acigi
hesaplanarak (100 kg hasta, hedef faktor diizeyi 100, 7-14 giin)(hedef faktor diizeyi — hastanin faktor
diizeyi ) x kg x 0.5 hesaplanarak 2000 {inite faktor 8 yiiklemesi, 8 er saat araliklarla da 2000 Unite
Faktor 8 idame replasmani Onerildi. Klinigi rahatlamayan hasta, hematoloji servisine yatisi1 yapildi.
Hastadan faktdr inhibitor diizeyi de istendi. Kontrol boyun ultrasonografisinde “Cilt, cilt alt1 dokular
normalden kalin édemli olup belirgin kitle etkisi olusturan hematom alani” izlendi. Faktor inhibitor
diizeyi heniiz sonuglanmamis olan ,takip eden giinlerde giinliikk 7500 {inite faktoér 8 replasmanina ve
giinliik eritrosit siispansiyonu, TDP ve cryopresipitat replasmanlarina ragmen hemoglobin 8.5 gr/dL
iizerine ¢ikmamasi , kontrol aPTT diizeyi 63 saniye olan ve kliniginin rahatlamamasi, boyundaki
hematomdan dolayr klinik dispnesi gelisen ve kulak burun bogaz uzmani tarafindan trakeostomi
acilmasi diisliniilen ancak hastanin kabul etmemesinden 6tiirii trakeostomisi agilmayan
hastaya,kanamanin kontrol altina alimamadigi disiiniilerek faktdr 7 replasmani yapildi. Faktor 7
hesaplamasinda 90 ug/kg rekombinant faktor VIla hesaplanarak once 2 saatlik araliklarla 4 mg,
sonrasinda 4 er saat araliklarla 4 mg olacak sekilde , 84 mg/giin replase edildi. Hemoglobin diizeyi 8.1
gr/dL den 9.8 gr/dL’ye kadar yiikseldigi goriildii. sonradan Faktér 8 inhibitdr pozitif saptandi.
Inhibitér antikordan dolayr 1 mg/kg/giin dozundan 100 mg/giin prednol iv ve es zamanli TDP
replasmanlar1 yapildi. Hastaya edinsel hemofili A tanis1 konuldu.

Bulgu: Sekonder olabilecek nedenler de ekarte edildi.

Sonug:
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P28- FAKTOR VII EKSIiKLIiGi TANILI ADOLESAN HASTADA
SUBARAKNOID KANAMANIN YONETIMI

Emel Uzunoglu!,Ebru Yilmaz Keskin?

*Stileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Ad, *Siileyman Demirel
Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi Ve Onkolojisi Bd

Amag: Giris: Faktor VII (FVII) eksikligi, nadir konjenital faktor eksiklikleri arasinda yer almaktadir.
Aktive parsiyel tromboplastin zaman1 normal iken, protrombin zamani (PZ) uzamis olarak bulunur.
Hemofili A ve B’den farkli olarak FVII eksikliginde plazma FVII aktivitesi ile kanama klinigi
arasindaki iliski zayiftir. Burada, trafik kazas1 sonrasinda subaraknoid kanama gelisen FVII eksikligi
tanili bir olgu sunulmaktadir. Olgu: 16 yasindaki erkek hasta motosiklet kazasi sonrasinda gelisen
subaraknoid kanama nedeniyle yonlendirildi. Hastanin yaklasik bir yil once eline demir saplanmast
nedeniyle plastik cerrahi tarafindan operasyonunun planlandigi, preoperatif tetkiklerde PZ degerinin
belirgin olarak uzamis bulunmasi sonrasinda FVII eksikligi tanis1 aldig1 6grenildi. Bilinen ek hastaligi
olmayan olgunun aile bireylerinde kanama bozuklugu 6ykiisii bulunmamaktaydi. Hastanin ebeveynleri
arasinda birinci derece kuzen evliligi mevcuttu. Fizik muayenede hasta, bilinci agik, oryante, koopere
olarak izlendi. Kranial bilgisayarli tomografide, sol temporal bolgede periferik subkortikal alanda
boyutu 16x16 mm’yi bulan lokalize hemorajik alan izlenen hastaya (viicut agirligi 75kg), hemen 2 mg
(~27 pg/kg) dozunda rFVIla uygulandi. Beyin cerrahisi konsiiltasyonu sonrasinda cerrahi girisim
endikasyonu diigiiniilmedi. Laboratuvar tetkiklerde hemoglobin 15,5 g/dL, hematokrit: %45, platelet
250 bin/mm3, PZ 56,2 sn (rFVII uygulanmadan 6nce), APTZ 26,4 sn ve fibrinojen 295 mg/dL
bulundu. Dort saat ara ile rFVIIa’ya ayn1 dozda devam edilmesi planlandi. Ancak ii¢lincli dozdan
sonra kontrol kan tetkikinde PZ’nin 9,4 sn bulunmasi {izerine tedavi aralarinin agilmasina karar
verildi. Son rFVIla’dan 12 sa sonra PZ’nin 17,8 sn bulunmasi {lizerine 2mg rFVlIla tekrar uygulandi (6
sa sonraki PZ 13 sn bulundu). Bu bulgulara dayanarak, hastaya on giin siireyle 12 saatte bir 2 mg
rEVIla uygulanmaya devam edildi. Sonrasinda 14 giin siireyle giinde bir kez rFVIla uygulandi.
Bagvurudan yaklagik yirmi bes giin sonra tekrarlanan kranial bilgisayarli tomografide kanama
gorlintiisiiniin kayboldugu izlendi ve tedavi sonlandirildi. Sonug: FVII eksikligi tanili olgumuzdaki
subaraknoid kanama, hastanin bagvurusundan sonraki ilk giinlerde PZ diizeyi esas alinarak rFVIla ile
basarili sekilde kontrol altina alinmistir. Kullanilan rFVIla dozu, literatiirdeki Onerilerle uyumlu
olacak sekilde (20-30 pg/kg), inhibitorlii hemofili A hastalarinda kullanilan dozlardan belirgin sekilde
daha diigtiktiir.

Yontem:
Bulgu:

Sonug:
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P29- HEMOFILI HASTALARI ICIN VERITAS- PRO/PNR TEDAVi
UYUM OLCEGI: GECERLILIK VE GUVENIRLIK CALISMASI - ON
DEGERLENDIRME

Ziihal Demirci',Niliifer Demiral Yilmaz> Fatos Dilan Atilla’,Hale Biilbiil;, Fatma Keklik
Karadag:,Fahri Sahin®

iEge Universitesi T1p Fakiiltesi i¢ Hastaliklar1 AD, ?Ege Universitesi T1p Fakiiltesi , *Ege Universitesi
T1p Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Amac: Hemofili koagiilasyon faktorlerinden faktér VII (FVIII)'in veya faktor IX (FIX)'un
eksikligine bagli olugur. Hemofili hastalig1, insanlarda goriilen en yaygin kanama hastaligi olup yasam
boyu devam etmektedir. Profilaksiyi diizenli kullanmama fiziksel hasar ve sosyoekonomik durumun
etkilenmesine neden olmaktadir. Hastaneye yatisi, eklem cerrahisi ve/veya kalici eklem hasari sosyal
katilimi sinirlamaktadir. Uyum kisinin saglik personelinin Onerilerini kabul edip davranmis olarak
gostermesidir. Uyumu gosteren ¢alismalarda agir hemofili hastalarinda profilaksiye uyumu %44 ile %
87 oraninda oldugu gosterilmektedir. Son yapilan ¢aligmalarda uyum ile ilgili bagimsiz faktorler; yas,
semptomlar ve tedavinin gereklili§ine inan¢ olarak belirlenmistir.Birgok temel calisma tedavi
oOnerilerini izlemde hastalarin zorluklarini anlamak icin gereklidir. Tiirkiye® de bu alanda hicbir
calismaya rastlanmamigstir. Bu ¢alisma hemofili hastalarinin tedavi uyumlarinin incelenmesi amaciyla
planlanmistir

Yontem: Aragtirma, hemofili hastalarinin tedavi uyumlarinin incelenmesi amaciyla planlanan analitik
kesitsel bir calismadir. Dil gegerligi icin dlcek, Ege Universitesi Yabanci Diller Boliimii® nden iki dil
bilimci ve hemofili alaninda uzman iki kisi tarafindan ingilizceden Tiirk¢eye birbirlerinden bagimsiz
olarak cevrilmistir. Arastirmacilar dil, anlam uygunlugu ve kavramlardaki esdegerlilik agisindan tim
ceviriler degerlendi. Degerlendirmeler sonucu tek 6lgek haline getirilmis Tiirkgeye ¢evrilen olgek Ege
Universitesi Yabanci Diller Boliimii' nde gorev yapan ve ilk ceviriyi yapan dil bilimciler disinda iki
dil bilimci tarafindan tekrar Ingilizceye cevrildi. Ingilizce'ye geri gevirisi yapilan Vertas -Pro/PRNnin
maddeleri arastirmacilar tarafindan Ingilizce orijinal metin ve Tiirkge metin karsilastirilarak gerekli
diizeltmeler yapildi ve dlgege son sekli verildi. Giivenirlik Calismalar1 Veritas PRO ve Veritas PRN
Olgeklerinin giivenirligi i¢ tutarlilik (Cronbach Alpha), zamana gore degismezlik ve madde analizi
yontemleriyle hesaplanacaktir. -I¢ Tutarlilik: Veritas PRO ve Veritas PRN Olgekleri likert tipi bir
6lcek oldugu i¢in Cronbach Alpha katsayisi (Cronbach's Coefficient Alpha) hesaplanacaktir. -Zamana
Gore Degismezlik: "Test-tekrar test giivenirlik" Olciitii igin literatiirde test tekrar test uygulanacak
birey sayisinin 30'dan asagi olmamasi Onerildiginden anketi doldurmay1 kabul eden 100 profilaksi
alan ve 100 kanadikca tedavi alan hemofili hastasina ilk uygulama yapilmakta ve ilk uygulamadan en
az 15 giin sonra 60 hemofili hastasina ( 30 profilaksi tedavisi alan, 30 kanadikca tedavisi alan) dl¢egin
yeniden uygulanmaktadir. -Madde Analizi: Veritas PRO ve Veritas PRN Olgeklerinde yer alan
maddelerin toplam puani yordama giiciinii belirlemek ve ayirt edicilik diizeylerini saptamak amaciyla
madde analizi yapilacaktir. Veriler anket formu kullanilarak yiliz ylize goriisme yontemi ile
toplanmaktadir.

Bulgu: Veri toplama asamasi devam etmektedir.
Sonug: Etik kurul bilgilendirme yapilarak; calismada bazi degisiklikler yapilmistir. Calismada tek

merkezden ¢ok merkezli hale getirildi. Diglama kriteri olarak 18 yas alt siir1 12yas alti sinira
getirilmistir.
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P30- GEBELIKTE TESPIT EDIiLEN FAKTOR XI EKSIKLIiGi

Derya Selim Batur:,Nargiz Abdalovaz,0Osman Akidan:,Nergiz Erkut:,Ozlen
Bektas',Mehmet Sonmez:

Karadeniz Teknik Universitesi T1p Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dal1, 2Karadeniz Teknik Universitesi
Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklart Ana Bilim Dali

Amag: Giris: Faktor XI (FXI) eksikligi nadir goriilen bir kanama bozuklugudur. Her iki cinsiyette de
goriilmekle birlikte, genellikle asemptomatiktir ve kendisini postoperatif kanama ile gdstermektedir.
FXI plazma diizeyinin % 15°ten az olmasi kanamaya egilimi artirmakla birlikte plazma diizeyi ile
kanamanin siddeti arasinda iliski gozlenmemistir. Bu nedenle gebelikte FXI eksikliginin yonetimi
farklilik gostermektedir. Gebelikte FXI diizeyi hafif azalma veya hafif artis gosterebilir. Bu vaka
takdiminde daha 6nce herhangi bir kanama Oykiisii olmayan gebelikte tespit edilen faktor XI eksikligi
olan bir olgu sunuldu.

Yontem:

Bulgu: Olgu: 36 yasinda kadin hasta tiglincii gebeliginin 30. haftasinda iken yapilan tetkiklerde aktive
parsiyel tromboplastin zamani (aPTT) degerinin yiiksek saptanmasi nedeniyle klinigimize basvurdu.
Hastanin daha onceden bilinen bir hastalik, ilag kullanimi, kanama &ykiisii yoktu. Iki sezeryan
operasyonunda asirt kanama izlenmemis ve ikinci gebeliginde bakilan aPTT degeri de normal
diizeylerde tespit edilmis. Ugiincii gebeligi esnasinda 30. haftada bakilan aPTT degeri 53.48 sn, PT
degeri 11.72 sn, INR: 1.02, fibrinojen: 426.5 mg/dL, 16kosit: 5.300 /uL, hemoglobin: 10.9 g/dL,
trombosit: 146.000 /uL. olarak saptandi. Yapilan mixing testi sonucunda aPTT degerinde %50’den
fazla diisiis oldugu gdzlendi. iki farkli zamanda bakilan faktor XI seviyesi %1.7 ve %1 idi. 39. haftada
15 ml/kg taze donmus plazma (TDP) yiikleme dozu sonrasi sezeryan operasyonu yapildi ve idame
olarak 24 saatte bir Sml/kg TDP ii¢ giin siireyle uygulandi. Operasyonda ve sonrasinda olagan dist
kanama izlenmedi. Gebelik sonras1 ikinci ayda bakilan aPTT degeri 69,5 sn, faktor XI seviyesi %3,5
olarak saptandi.

Sonug: Tartigma: Faktdr XI eksikligi olan kadin hastalarda ek risk faktorleri yoklugunda major
kanamalar izlenmez iken bu hastalar uterus gibi fibrinolitik aktivitenin artmis oldugu dokularda
hemoraji egilimi oldugundan diisiikler, dogum veya postpartum kanamalar agisindan gebelik boyunca
kanama riski altindadir. Dolayisiyla aPTT uzunlugu tespit edilen asemptomatik gebe hastalar FXI
eksikligi agisindan degerlendirilmeli ve dogum siirecinde major kanamalardan korunmak igin
replasman tedavisi planlanmalidir.
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P31- INHIBITORLU HEMOFILI A HASTASINDA TEDAVI
REFRAKTER HEMATURI

Derya Selim Batur:,Nargiz Abdalovaz,0Osman Akidan:,Nergiz Erkut:,Ozlen
Bektas',Mehmet Sonmez:

Karadeniz Teknik Universitesi T1p Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dal1, 2Karadeniz Teknik Universitesi
Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklart Ana Bilim Dali

Amagc: Giris: Hemofili A hastalarinda en sik rastlanan ve en ciddi tedavi komplikasyonu inhibit6r
gelisimidir. Bu hastalarda kanama kontroliinde énemli giigliikler yasanmaktadir. Inhibitérlii hastalarda
hemostaz1 saglayabilecek temel tedavi yaklasim bypass edici ilaglarin kullanilmasidir. Inhibitérlii
hemofili A hastalarinda bypass edici ajanlarin aktivite dl¢liimiiniin yapilamamasi, bazi durumlarda
hemostazin yeterli saglanamamasi ve nadiren tromboembolizm gibi yan etkiler tedavide giigliiklere
neden olabilmektedir. Bu olguda inhibitorlii bir hemofili A hastasinda tedavi refrakter hematiiri
yonetimi sunuldu.

Yontem:

Bulgu: Olgu: inhibitorlii agir hemofili A tamis ile takip edilen 34 yasinda erkek hasta son iki yildir
rFVIIa ile tersiyel proflaksi almakta olup bu siirecte hastada 5-6 kez mindr eklem kanamasi ve 2 kez
hematiiri gelisti. ilk hematiiri kisa siireli ve hafif siddetliyken, ikinci hematiiri yaklagik 2 ay aralikli
olarak devam etti. Takiplerinde yeni gelisen bulanti, kusma, sol yan agris1 ve idrara ¢gikamama sikayeti
olmasi nedeniyle acil servise bagvurdu. Yapilan tetkiklerinde 16kosit: 11.500 /uL, hemoglobin: 13.2
g/dL, trombosit: 219.000 /uL, aPTT: 60 sn, INR: 0.81, PT: 9.51 sn, kreatinin: 0,87 mg/dL, olarak
saptandi. Radyolojik goriintiilemelerinde mesane ¢ikisinda pihti saptandi. Saptanan pihtiy1 gidermek
icin nelaton sonda takilarak idrar ¢ikisi saglandi. Takiben 90 mcg/kg dozunda hematiiri duruncaya
kadar rFVIla tedavisine devam edildi.

Sonug: Tartisma: Inhibitorlii hastalarda rFVIla gibi bypass edici ajanlara bagl olarak tromboz
gelisebilmektedir. Bu vakada da hastanin hematiirisi devam ederken damar dis1 piht1 olusumu izlendi.
rFVIla’nin damar dis1 dokulara gecebildigi dikkate alindiginda hematiiri siirecinde mesanede biriken
kanin pihtilagmasini kolaylastirabilmektedir. Dolayisiyla hematiirili hastalarda rFVIla gibi bypass
edici ilaglar kullanilirken piht1 agisindan dikkat edilmesi gerekmektedir.
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P32- YETISKIN HEMOFILIK BIREYLERIN FONKSIYONEL
KAPASITESININ DEGERLENDIRILMESINDE "SURELiI KALK YURU
TESTIi" VE "6 DAKIKA YURUME TESTi" ARASINDAKI iLISKI

Sercan Onal Avkar: Filiz Canz,Salih Aksu:,Fahri Sahin*

'Adnan Menderes Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Boliimii,
Aydin, Tiirkiye, 2Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Fizyoterapi ve
Rehabilitasyon Boliimii, Ankara, Tiirkiye, *Hacettepe Universitesi, T1ip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1
Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye, ‘Ege Universitesi, Ege Eriskin Hemofili ve
Tromboz Merkezi, Izmir, Tiirkiye

Amag: Fonksiyonel kapasite, giinliik yasam aktivitelerini gerceklestirme becerisi ve kisinin azami
faaliyetleri gergeklestirme kapasitesini ifade etmek i¢in de kullamilir. Fonksiyonel kapasiteyi
degerlendirmek icin 6 Dakika Yiirime Testi (6-DYT) ve Siireli Kalk Yiirii (SKY) Testi gibi fiziksel
performans testleri de kullanilabilir. Hemofilik bireylerde tekrarlanan kas-iskelet kanamasi sonucu
eklem kontraktiirleri, fiziksel inaktivite ve kas kuvvetinde kayiplar goriilebilmektedir ve bunlar da
fonksiyonel kapasiteyi olumsuz yonde etkilemektedir. Bu nedenle hemofilik hastalarin fonksiyonel
kapasitelerinin de degerlendirilmesi gerekir. Hemofilik bireyler i¢in 6-DYT ve SKY testinin birbiriyle
iligkili olup olmadigimi arastirmak da faydali olacaktir. Bu calismanin amaci, erigkin hemofili
hastalarinda SKY testinin 6-DYT ile iligkisini arastirmaktur.

Yontem: Yaglar1 22-60 arasinda degisen 14’ Hemofili A, 51 Hemofili B olmak iizere toplam 19
hemofilik birey ¢alismaya dahil edildi. Hastaligin siddetine gore bireylerin 4'ii agir tip, 10'u orta tip,
5°1 hafif tip hemofiliydi. Fonksiyonel kapasitenin degerlendirilmesinde i¢in SKY testi ve 6-DYT
kullanildi. Bagimsiz degiskenlerin birbiri ile iliskisi Pearson Korelasyon Analizi ile degerlendirildi.
Istatistiksel anlamlilik olarak p

Bulgu: Calismaya dahil edilen bireylerin yas ortalamasi 38,84 + 11,75 yil ve ortalama viicut kiitle
indeksleri (VKI) 25,71 + 3,86 kg/m? olarak saptandi. SKY testi ile 6-DYT mesafesi arasinda ters
yonde kuvvetli iliski bulundu (p = 0,018 / r = -0,537). Bireylerin, VKI ve 6-DYT mesafesi arasinda
ters yonde orta kuvvette anlamli iliski bulunurken (p = 0,033 / r = -0,489), VK1 ile SKY testi arasinda
anlaml bir iligki bulunamadi (p=0,234 / r=0,287).

Sonug: Bu calismada, SKY testi ile 6-DYT arasinda fonksiyonel kapasiteyi degerlendirmek igin
benzer sonuglar veren birbirine gére giiclii bir korelasyon oldugu gosterilmistir. VKI sadece 6-DYT ile
iliskiliydi. Bu nedenle, VKI'si yiiksek olan hemofilik bireyler 6-DYT'ye tahammiil edemiyorsa,
bireylerin fonksiyonel kapasitesini degerlendirmek icin SKY testi secilebilir. SKY testi ayrica
ozellikle 6-DYT yapmanin miimkiin olmadig sinirh alanlarda ilgili verileri toplamak igin 6- DYT ye
alternatif olarak kullanilabilir.
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P33- YETISKIN HEMOFILIK BIREYLERDE KiINEZYOFOBI,
QUADRICEPS FEMORIS VE HAMSTRING KAS KUVVETI ILE
ILiSKiLi MIDIR?

Sercan Onal Avkar: Filiz Canz,Salih Aksu:,Fahri Sahin*

'Adnan Menderes Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Béliimii,
Aydin, Tiirkiye, 2Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Fizyoterapi ve
Rehabilitasyon Bolimii, Ankara, Tiirkiye, *Hacettepe Universitesi, T1p Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar
Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye, ‘Ege Universitesi, Ege Eriskin Hemofili ve
Tromboz Merkezi, Izmir, Tiirkiye

Amagc: Hemofili hastalarmin kanamalar1 c¢ogunlukla eklemlerde, ozellikle de alt ekstremitede
meydana gelir. Eklem i¢ine kanamalar meydana geldikten sonra, ayn1 eklemde tekrar eden kanama
riski artmaktadir. Sonug olarak tekrarlayan eklem kanamalar1 nedeniyle eklem dejenerasyonu, eklem
kontraktiirii ve kas zayiflign goriilebilir. Kinezyofobi veya hareket korkusu, bireylerin agri ya da
yaralanmaya neden olacagini diisiindiigiinden hareket etme korkusu olarak tanimlanmaktadir. Hareket
korkusu simdiye kadar ¢esitli hastaliklarda arastirilmis ve artan agri, fiziksel engel ve psikolojik engel
ile iligkilendirilmistir. Bununla birlikte, ne diger hastaliklar {izerinde ne de hemofilik bireyler iizerinde
kinezyofobinin kas kuvveti ile iligkisini arastiran bir ¢alisma yoktur. Bu nedenle erigkin hemofilik
bireylerde kinezyofobi ile Quadriceps Femoris (QF) ve Hamstring (H) kas kuvveti arasinda bir iliski
olup olmadigini arastirmay1 amagladik.

Yontem: Calismaya 20-60 yaslar1 arasinda 19°u Hemofili A, 6’s1 Hemofili B olan toplam 25 hasta
alindi. QF ve H kaslarmin giicii, dijital dinamometre ile 6l¢iilmistiir. Bireylerin kinezyofobisi Tampa
Kinezyofobi Olgegi (TKO) ile degerlendirildi. TKO toplam skoru 68 puan olup daha yiiksek TKO
puani yiiksek kinezyofobi anlamina gelmektedir ve 37 puan {istii kinezyofobi varligi olarak kabul
edilir. Bagimsiz degiskenler arasindaki iliskiyi incelemek i¢in; Pearson korelasyon analizi kullanildi.

Bulgu: Hastalarin yas ortalamasi 37,73 + 12,63 yil, ortalama viicut kiitle indeksi (VKI) 25,49 + 3,71
kg / m? idi. Hastalarm TKO skorlar1 36-51 puan arasinda olup, hasta skorlarindan sadece biri 37 puan
altindaydi. QF kas kuvveti ile TKO arasinda anlamli bir iliski bulunmad: (sag QF p = 0,315 / r =
0,219; sol QF p= 0,101 / r = 0,350). Sag H kas1 (p = 0,736 / r = 0,074) ve sol H kas1 (p = 0,626 / r =
0,107), TKO ile korele degildi. Ancak, QF kaslarmn giicii, H kaslarinin giicii ile pozitif anlaml1 bir
iliski vardi (p <0.05).

Sonu¢: QF ve H kaslarmin Olglimii, hemofiliklerde tekrarlayan kanamalarin ve sakatliklarin
onlenmesinde kas zayifligin1 belirlemek i¢in 6nemli goriinmektedir. Bu ¢alismanin sonuglarina gore,
kinezyofobinin hemofili hastalarinin 6nemli bir kisminda oldugu goriilmiistiir, ancak QF ve H
kaslarinin giict ile iligkili goriinmemektedir. Kinezyofobiye neden olan faktorleri belirlemek ve
hemofili hastalarindaki kinezyofobi inang¢larini ortadan kaldirmak i¢in ¢éziimler bulmak igin daha
fazla arastirmaya ihtiyag vardir.
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P34- ILERI DERECEDE DUSUK DOGUM AGIRLIGI OLAN BiR
YENIDOGANDA INTRAKARDIYAK TROMBUSUN YONETIMIi

Oznur Acar',Mahmut Keskinz,Gonca Sandal’,Hasan Cetin’,Ebru Yilmaz Keskin*

‘Stileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Ad, *Stileyman Demirel
Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyolojisi Bd, *Sileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi,
Neonatoloji Bd, *siileyman Demirel Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi Ve Onkolojisi Bd

Amac: GIRIS Sag atriyal trombiis, yenidoganlarda ve cocuklarda santral vendz kateter (SVK)
uygulamasinin iyi bilinen bir komplikasyonudur. Ozellikle hasta prematiire bebeklerde, intravaskiiler
kateterlerin sik kullanimi ve yenidoganlarda (6zellikle de prematiire bebeklerde) farkli ozellikler
tasiyan prokoagiilan, antikoagiilan ve fibrinolitik sistemlerden dolay1, trombiis gelisim riski daha
yiiksektir. Burada, SVK uygulamas1 sonrasinda ekokardiyografik incelemede sag atriyumda trombiis
izlenen ve diisiik molekiil agirliklt heparin (DMAH) ile bagarili sekilde tedavi edilen prematiire bir
yenidogan sunulmaktadir. OLGU Yirmi yedi yasindaki annenin, son adet tarihine gore gore 32.,
ultrasonografiye gore 28. gestasyonel haftada 930 gram agirliginda dogan kiz bebegi prematiirite,
intrauterin gelisme geriligi, respiratuvar distres sendromu, konjenital pndmoni tanilari ile yenidogan
yogun bakim fnitesine yatirildi. Umbilikal vendz katater takildi. Total parenteral niitrisyon ve
antimikrobiyal tedaviler baglandi. Bebegin yatisinin {igiincii giiniinde yapilan ekokardiyografide patent
foramen ovale gdzlendi. Izlemde umbilikal vendz kateter cekildi. Genel durumu kétii olan, intravendz
tedavi ihtiyact devam eden hastaya juguler vendz kateter acildi. Postnatal 19. giinde kontrol
ekokardiyografide sag atriyum iginde anteroposterior yerlesimli, kateter ucunda 10x4 mm’lik trombiis
ile uyumlu, kenarlar diizensiz goriiniim dikkati ¢ekti. SVK c¢ekildi. Sepsise bagli trombositopenisi
(platelet: 91 bin/mm3) olan hastaya, kanama yoniinden yakin transfontanel ultrasonografi izlemleri de
yapilarak, 1x150 IU/kg dozunda subkutan enoksaparin baslandi. Izlemde trombiis boyutu en biiyiik
14x4 mm olarak 6l¢iildii. Trombiisiin trikiispid kapak igerisine girip ¢iktig1 ve trikiispid kapakta hafif
darliga sebep oldugu (ortalama gradient: 2 mmHg) dikkati ¢ekti. Klinik takiplerde sepsis kliniginin ve
iligkili trombositopeninin diizelmesi {izerine enoksaparin dozu 2x150 IU/kg olacak sekilde artirild1 ve
DMAH dozunun, anti-FXa terapétik aralikta olacak sekilde ayarlanmasi planlandi. DMAH tedavisi
alan hastada kontrol ekokardiyografik tetkiklerde sag atriyal trombiisiin asamali sekilde kiiciilerek ilk
tanidan yaklagik alt1 ay sonra tamamen kayboldugu goézlendi. TARTISMA/SONUC Literatiirde,
yenidogan ve ¢ocuklardaki sag atriyal trombiis olgularinda, ekokardiyografide biiyiik trombiis boyutu,
sapli veya yilana benzer sekilli ve hareketli trombiis varli1, yiiksek riskli olarak tanimlanmaktadir.
Yiksek riskli veya semptomatik olan sag atriyal trombiis durumunda, cerrahi trombektomi ve
trombolitik tedavinin artmis cerrahi risk ve kanama nedeni ile riskli oldugu bildirilmektedir. Bu
olgularda sistemik antikoagiilan tedavi onerilmektedir. Olgumuzda da DMAH kullanimu ile yaklasik
alt1 aylik bir stirecte intrakardiyak trombiis basarili sekilde tedavi edilmistir.

Yontem:
Bulgu:

Sonug:
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P35- AGIR FAKTOR XI EKSIKLiGi OLGULARINDA KANAMA
KLINiGi

Ali Bugra Cetinkaya',Ferzane Ebrar Serdar,Burak Cinkil,,Volkan Yildiz',Oguzhan
Senses',Meryem Albayrak?

'Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklari Abd, 2gocuk Sagligi Ve Hastaliklart Hematoloji-Onkoloji Bd

Amac: GIRIS Faktér XI (FXI) ilk olarak 1953 yilinda Rosenthal tarafindan tanimlannus farkl
kanama bulgulari ile kendini gdsteren nadir bir kanama bozuklugudur. “Hemofili C” veya “Rosenthal
hastalig1” olarak da adlandirilir. FXI eksikliginin sikligi milyonda bir olup, Askenazi Yahudi’lerinde
daha sik goriilmektedir. FXI’in normal kan seviyesi 70-150 U/dl’dir. Heterozigot faktor eksikligi olan
olgularda parsiyel eksiklik vardir ve kan diizeyi 30-60 U/dl’dir. Homozigot ya da birlesik
heterozigotlarda FXI diizeyi 20 U/dI’nin altindadir. FXI eksikliginde olgularda kanama nadir olup
travma veya cerrahi islem sonrasi gozlenir. Kanama genellikle fibrinolitik aktivitenin fazla oldugu
bolgelerde saptanir. Faktor XI diizeyi ile kanamanin siddeti arasinda dogrusal bir iliski yoktur. Bu
yazida agir Faktor XI eksikligi olan 5 olgunun kanama klinigini tartismak istedik.

Yontem:

Bulgu: OLGU 1 ve OLGU 2 Alt1 yasinda kiz olgu, adenoidektomi Oncesi laboratuvar
degerlendirmesinde parsiyel tromboplastin zamam (aPTT) degeri yiiksek oldugu ve kanama
sikayetinin olmadig1 6grenildi. Kanama skoru sifir bulundu. Soyge¢misinde anne baba arasinda ikinci
dereceden akrabalik vardi. Tam kan sayim degerleri normal, APTT:76sn, PT-INR normal idi. FXI
diizeyi 0,9 U/dl idi. Diger faktor diizeyleri normal. Adenoidektomi ameliyatt 6ncesi transamin
baslandi, taze donmus plazma verildi. Ameliyat sirasinda masif kanamasi oldugu belirtildi. Ameliyat
sonrast kanamasi gdzlenmedi. Onii¢ yasinda erkek olgu, kardesinde tespit edilen FXI eksikligi
nedeniyle bagvurdu. APTT:83sn, FXI diizeyi 2 U/dl saptandi. Kanama skoru sifir olarak hesaplandi.
Siinnet oldugu ve kanama goézlenmedigi, dis ¢cekimi sirasinda uzun siiren kanamasi oldugu belirtildi.
FXI eksikligi tanist konuldu. OLGU 3 - OLGU 4 - OLGU 5 15 yasinda kiz olgu adet fazlalig
nedeniyle bagvurusunda aPTT degerininin yiiksek oldugu tespit edildi. Menoraji disinda kanama
sikayetinin olmadigim belirtti. FXI diizeyi 2 U/dl tespit edildi. Kiz kardesinin de dis eti kanamasi
oldugu ogrenildi. aPTT degeri yiiksek, FXI diizeyi 2 U/dl tespit edildi. Baba ve anne FXI diizeyi
bakildi. Babada FXI diizeyi 2 U/dl saptandi. Dis ¢ekimi sonras1 kanamas1 oldugu 6grenildi.

Sonug: TARTISMA Yaralanmalar veya cerrahi girisimlerden sonra uzamis kanama nedeniyle yapilan
aragtirmada ya da rastlantisal olarak aPTT degeri uzun bulundugunda FXI eksikliginden siiphe
edilebilir. Yogun menstriiel kanamalar da FXI eksikliginin bir bulgusu olabilir. FXI eksikliginde
spontan kanamalar nadirdir ancak kanama olursa ¢ogunlukla hafif-orta siddette gelisir ve ¢ogunlukla
tedaviye gerek kalmadan durur. Parsiyel tromboplastin zaman1 uzun olan olgularda karigim testi faktor
eksikligi lehine sonuglandiysa, sik goriilen faktor eksiklikleri yaninda FXI diizeyi de unutulmamalidir.
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P36- EGE ERISKIiN HEMOFILi VE TROMBOZ MERKEZI
HASTALARINDA VIRAL SEROLOJi PREVELANSI

Fatma Keklik Karadag',Zuhal Demircit,Eren Arslan Davulcu',Aysenur Arslan',Yusuf
Ulusoy:,Hale Biilbiil',Fatos Dilan Atilla:,Nur Akad Soyer:,Giiray Saydam',Fahri Sahin:

Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Hastanesi, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amac: Hemofili hastalarinda 6zellikle faktor replasmaninin yapilamadigr yillarda sik¢a yapilan kan
iiriinleri ile yapilan transfiizyonlar sonucu basta viral hepatitler ve insan immiin yetmezlik viriisii
olmak iizere transfiizyonla bulasan bir¢ok enfeksiyoz etken igin yiiksek risk altindadirlar.
Merkezimizde takipli olan hemofili hastalarinda viral enfeksiyon prevelansim1 sunmayi1 amagladik.

Yontem: Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Eriskin Hemofili Unitesinde takip edilmekte olan 124
Hemofili A ve 32 Hemofili B tanili hasta calismaya dahil edilmistir. 156 hastanin 2016-2018
yillarinda bakilmis olan HbsAg, Anti-HbS, Anti-HbC, HBV DNA, Anti-HCV, HCV RNA, Anti-HIV
diizeyleri retrospektif olarak degerlendirilmistir.

Bulgu: Medyan yasi 37 olan 156 Hemofili hastas1 degerlendirildi. Hastalarin %79,4’ i Hemofili A,
%20,6> si Hemofili B tanili idi. 90 (%57,6) hasta agir hastalik derecesi (Faktor diizeyi < %1) ; 27
(%17,3) hasta orta hastalik derecesi (Faktor diizeyi %1-5) ; 35 (%22.,4) hasta hafif hastalik derecesi
(Faktor diizeyi >%5) grubunda bulunmaktaydi ve 4 hastanin faktdr diizeyi bilinmemekteydi.
Hastalarin %73 ‘i (114/156) profilaktik faktoér replasman tedavisi almaktaydi. HIV pozitif hasta
bulunmazken 3 (%1,92) hepatit B; 17 (%10,8) hepatit C tanil1 hasta bulunmaktaydi. Hepatit C tanili
hastalarin 7 si; Hepatit B tanili hastalarin 2 si tedavi almaktaydi. 2 hastada hepatit C ye bagl karaciger
sirozu bulunmaktaydi.

Sonug: Hemofili tanili olgular kanama siklig1 sebebi ile faktor replasmani almiyor veya faktdr ulagimi
miimkiin olmuyor ise kan iirlinleri transfiizyonuna daha fazla maruz kalmaktadirlar. Transfiizyon
iligkili viral enfeksiyonlar i¢in risk altindadirlar. Diizenli takiplerde viral seroloji bakilmasi ve
hastalarin viral enfeksiyonlar agisindan egitilmesi gerekmektedir.
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P37- EGE ERISKIN HEMOFiILI VE TROMBOZ MERKEZINDE
IZLENEN HEMOFILI B HASTALARINDA SOSYODEMOGRAFIK
DURUM

Fatma Keklik Karadag',Zuhal Demircit,Eren Arslan Davulcu',Aysenur Arslan',Yusuf
Ulusoy',Hale Biilbiil',Fatos Dilan Atilla:,Nur Akad Soyer:,Giiray Saydam',Fahri Sahin:

Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Hastanesi, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amac: Hemofili B siklig1 Hemofili A ya gore daha az olan ve yine hemofili A ya gore daha 1limli bir
klinik seyir gdsteren X’ e bagli gegisli bir hastaliktir. Bu ¢calismada merkezimizde takip edilmekte olan
Hemofili B olgularinin sosyodemografik verilerini degerlendirmeyi amagladik.

Yontem: Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Eriskin Hemofili Unitesinde takip edilmekte olan Hemofili B
tanili, 2017-2018 yillar1 arasinda takibe gelmis olan 35 hasta calismaya dahil edilmistir. Hastalarin
yas, kilo, viicut kitle indeksi (VKI), egitim ve ¢alisma durumlari, gelir diizeyleri ve sigara kullanip
kullanmadigi yapilan anketler sonucunda kayit edilmistir. Baglangictaki hastalik diizeyi, profilaksi alip
almamasi ve inhibitdr varligi ise hastalarin dosyalarindan retrospektif olarak degerlendirilmistir.

Bulgu: Medyan yas 40 olan 18-64 yas araliginda Hemofili B tanili 35 hasta degerlendirildi. VKI
ortalama 26,58 + 4,82 kg/m2 saptanmis olup hastalarin %65,7 sinin (23/35) VKI’ si 25 ve {izerindeydi.
Hastalarin %57,1” i sehir merkezinde yasamaktaydi. %28,4° Ui yiliksekokul veya iiniversite mezunu,
%34,3” 1 lise mezunu, %11,4” i ilkokul mezunu ve geri kalanlar ise ortaokul mezunu idi ayrica
okuryazar olmayan bir hasta bulunmaktaydi. Hastalarin 12” si (%34,3) issiz olup ¢aligmiyor, hastalarin
%40°1 gelir diizeyinin giderine esit oldugunu beyan ederken %60 1 gelirinin giderinden daha diisiik
oldugu beyan etmistir. %51,4 hasta sigara igmektedir. 35 hastanin 22 si (%62,9) hafif hastalik
derecesinde; 8’ inin (%22,9) faktor diizeyi 1 in altinda olup agir hastalik grubunda bulunmaktaydi. 19
hasta (%54,3) kanadik¢a faktor replasmani alirken 16 hasta (%45,7) profilaksi tedavisi almaktaydi.
Yalnizca 2 hastada inhibitér varligi saptanirken 33 hastada inhibitér negatif bulundu.

Sonuc: Hemofili hastalart uzun vadeli takip ve tedavi gerektiren bir durum ile karsi karsiya kaldiklar
icin giinliik hayatlarinda gerek kanamalara bagli gerek saglik hizmetlerine gereksinim sebebi ile sosyal
acidan normal popiilasyona gore standartlart daha diigiik bir yasam siirmektedirler. Calismamizda
toplam hasta sayisinin az olmasi, hafif hastalik grubundan olan hastalarin sayica daha fazla olmasi ve
Hemofili B’ nin goérece olarak daha ilimhi bir klinik seyir gostermesi sebebi ile veriler iilkemiz
verilerine paralel olmustur. Ayrica retrospektif ve anket c¢alismasi olmasi sebebi ile verilerin
giivenilirligi diisik olmakla birlikte bu hasta grubunda yeterli veri olmadigi i¢in daha genis hasta
sayisi ile yapilacak olan ¢aligmalara yol gosterici niteliktedir.
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P38- EGE ERISKIN HEMOFILI VE TROMBOZ MERKEZINDEKI
HEMOFILi A HASTALARININ SOSYODEMOGRAFIK OZELLIKLERI

Fatma Keklik Karadag',Zuhal Demircit,Eren Arslan Davulcu',Aysenur Arslan',Yusuf
Ulusoy:,Hale Biilbiil',Fatos Dilan Atilla:,Nur Akad Soyer:,Giiray Saydam',Fahri Sahin:

Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Hastanesi, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amac: Hemofili A, X’ e bagli resesif gegis gosteren kronik bir hastalik olmasi ile beraber glinlimiizde
faktor replasmanlart ile bu hastalarin yasam siiresi belirgin olarak uzamistir. Gerek hemofiliye bagh
yasanmig olan kas-iskelet problemleri ve diger komplikasyonlar gerekse yasa bagli gelisen ek
hastaliklar bu hastalarin giinliik yasaminda sosyal ve psikolojik sorunlar1 da beraberinde getirmektedir.
Bu calismada hastalarin sosyodemografik 6zelliklerini degerlendirmeyi amagladik.

Yontem: Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Eriskin Hemofili Unitesinde takip edilmekte olan Hemofili A
tanili 126 hasta ¢alismaya dahil edilmistir. Hastalarin yas, kilo, viicut kitle indeksi (VKI), medeni hal,
egitim ve ¢alisma durumlari, gelir diizeyleri yapilan anketler sonucunda kayit edilmistir. Baslangigtaki
hastalik diizeyi, profilaksi alip almamasi ve inhibitér varlig1 ise hastalarin dosyalarindan retrospektif
olarak degerlendirilmistir.

Bulgu: Caligmaya alinan 126 Hemofili A tanili hasta 19-68 yas (medyan 37 yas) araligindadir.
Ortalama viicut agirligr 76.17 kg bulunurken; VKI ortalama 24,95 + 4,09 kg/m2 saptandi. %47,6 s1
(60/126) VKI=18,5-24,9 ile normal aralikta bulunurken %11 inin VKI si 30 ve {izerindeydi. Medeni
halleri degerlendirildiginde ise %4,3 iinilin evli oldugu kaydedildi. %23,8 (30) hasta ilkokul mezunu
iken; %31 (39) hasta yiiksekokul veya tiniversite mezunudur. Hastalarin %32,5 i (41) ¢alismiyor, 7’ si
(%35,6) hala 6grenimine devam etmekte oldugu i¢in ¢alismiyor. Hastalarin yarisi gelirinin giderine esit
oldugunu; %32 si gelirinin giderinden daha az oldugunu beyan etti. 70 hasta (%55,6) sehir merkezinde
yastyor. %78,6 si (99) profilaksi tedavisi alirken; %21,4 si (27) kanadikca faktor replasmani aliyordu.
5 hastanin inhibitor durumu bilinmezken %88,1 1 negatif; 10 hastada (%11) inhibitor varlig1 saptandi.
Hastalarin %65,9” unun (83) agir hastalik derecesine sahip oldugu goriildi.

Sonug¢: Kronik ve kanama nedeni ile mortal olabilen bir hastalik olan hemofili A; faktor
replasmanlarinin yapilabilmesi ile yagam siiresinin uzadigi bir durum haline gelmistir. Hemofili A’ nin
komplikasyonlarina bagli hareket kisitliligi, sik hastaneye basvurma ve toplumsal Onyargi gibi
sebeplerle bu hastalarin hem sosyal hem de ekonomik hayatlarinda bir takim kisitliliklar olmaktadir.
Calismamizda her ne kadar issizlik oran, egitim durumu iilkemiz verileri ile benzer ¢iksa da bu hasta
grubunun kiiciik 6lcekli oldugu ve bu bilgilerin hasta beyanina dayanilarak alindigr g6z Oniinde
bulundurulmalidir.
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P39- ARAC ICI TRAFIK KAZASI SONRASI ACILE BASVURAN
HEMOFILI : OLGU SUNUMU

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

'Gaziantep Universitesi T1p Fakiiltesi Hastanesi Hematoloji BD.

Amagc: OZET Hemofili hastalarinda kanamanin 6nlenmesi ama¢ olmalidir. Uygun olan cocuk ve
eriskin hastalar profilaksi programina alinmalidir. Agir kanama siiphesi tedaviye baglamak igin
yeterlidir.Klinik ve laboratuar sonuglar1 beklenmeden tedaviye hemen baslanmalidir. Biz de arag ici
trafik kazas1 sonrasi acile bagvuran bir olgumuzu sunmak istedik. Anahtar kelimeler : hemofili, trafik
kazasi, profilaksi

Yéntem: GIRIS Hemofili hastalarinda kanamanin 6nlenmesi amag olmalidir. Uygun olan ¢ocuk ve
eriskin hastalar profilaksi programina alinmalidir. Agir kanama siiphesi tedaviye baglamak icin
yeterlidir.Klinik ve laboratuar sonuglari beklenmeden tedaviye hemen baslanmalidir. Biz de arag igi
trafik kazasi sonrasi acile bagvuran bir olgumuzu sunmak istedik.

Bulgu: OLGU SUNUMU 43 yasinda erkek hasta, arag igi trafik kazasi sonrasi 112 acil ambulansi ile
acile getirildi. Hastanin sag ayak bilegi ve sol topukta hassasiyeti vardi. Genel durumu iyi, bilinci agik,
oryante , koopere olan hastanin bakilan vitalleri stabildi. Bilateral goz 151k refleksi vardi.
Kardiyovaskiiler sistem muayenesi dogal .Akciger sesleri dinlemekle dogal. Batinda defans rebound ,
hassasiyet yoktu. Bilinen komorbid hemofili A ve diyabetes mellitusu vardi. Kullandig: ilaglar ,
diamicron, galvus met, faktér 8. Hastanin bagvurusunda beyaz kiire sayis1 16110, hemoglobin diizeyi
14,9 , hematokrit %43 , trombosit 205000 , kreatinin 0.9 mg/dL, AST: 50 U/L ALT : 415 U/L idi.
Hasta, hematoloji boliimiize konsulte edildi. Hastaya (80 kg, hedef faktor diizeyi %100, mevcut faktor
diizeyi %1, faktor inhibitor negatif) 4000 {inite faktor 8 yiliklemesi, Sekiz saatte bir 2000 {inite faktor 8
idamesi onerildi. Cekilen rontgenlerinde ve extremite bilgisayarli tomografisinde , sag ayak bilegi
pilon kirig1 ve sol kalkaneus fraktiirii saptandi. Acilde ortopedi tarafindan degerlendirildi. Hastanin sag
ayagina sedasyon altinda rediiksiyon ve kisa bacak atel , sol ayagina da kisa bacak atel uygulandi.
Elevasyon ve soguk uygulama onerilerinde bulunuldu. Genel durumu stabillestirilen hastaya beyin
BT, toraks BT, Abdominopelvik BT c¢ekildi.Goriintiilemelerde ek patoloji saptanmadi.Kafa travmasi
siiphesi de olan hasta beyin cerrahisi boliimiine ve noroloji bolimiine konsulte edildi. Akut patoloji
diistiniilmedi. 24 saatlik hastanede gozlem 6nerildi. Acil servis takiplerinde ortopedi servisine pilon ve
kalkaneus fraktiir stabilizasyonu planiyla yatist yapildi. Tarafimiza tekrar danisildi. 8 saatte 1 faktor
idamesinin devam edilmesi Onerildi. Preoperatif 2000 iinite faktér 8 replasmani sonrasinda cerrahi
isleme alinmasi &nerildi. Intraoperatif ve postoperatif komplikasyon olmadi.Hastanin postoperatif
kontrol hemoglobin 12,6 g/dL, hematokrit %36 geldi. Ug giin faktdr 8 replasmani ile kanamanin
yonetildigi hasta , ortopedi servisinden taburcu edildi.

Sonuc: TARTISMA Hemofili hastalar1 trafik kazalar ile acil servis bagvurusunda hemen hizlica
degerlendirilmeli , goriintiilemelerinin sonuglart beklenmeksizin siipheli vakalarda hemen hizlica
replasmanlart yapilmalidir. Kanamanin yeri ve tipine gore yerine koyma tedavisinin doz ve siiresi
planlanir. Olgumuzda kafa travmasi siiphesinden dolay1 hedef faktor diizeyi %100 olarak hesaplanmus,
ve hesaplanan faktoriin yaris1 yiikleme dozu olarak verilmistir. Sonrasinda faktér 8 in yarilanma
omriine gore 8’er saatlik idame dozla tedavi {i¢ giine tamamlanmig olup takiplerinde hemoglobin ve
hematokrit diizeylerinde anlamli diisiis olmadi ve kan transfiizyon ihtiyaci olmadi. (1-5). Kanama
profilaksisin hizlica ve yeterince yOnetimi, olas1 komplikasyonlarmm onlenmesi agisindan onem arz
etmektedir.
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P40- GENC HEMOFILI VE SPOR

Ruchan Yoney',Seda Ardahan Sevgili>,Selmin Senol’

'Ege Universitesi Pediatrik Hematoloji Servisi, 2Ege Universitesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart
Hemsireligi AD.

Amag: Bu calisma, hemofilik bireyin kanama siirecinde hemsirelik girisimlerinin planlanmasi ve
degerlendirilmesi amactyla hazirlanmustir.

Yontem: Calisma bir olgu sunumudur.

Bulgu: Olgu 12 yas erkek agir Hemofili A tanilidir. Arkadaslar ile futbol oynarken diigme sonucu sol
diz ve dirsekte kanama, sislik ve agri (VAS:9) sikayetleriyle acile bagvuran olgunun servise yatisi
yapilmistir. Olgu 13 aylikken siinnet sonrasi uzun siiren kanama sonucunda hemofili tanis1 almistir.
Ailedeki ilk hemofili hastasi olup saglikli bir kiz kardesi vardir. Laboratuar sonuglari; FVIII:%0,1,
APTZ:120sn, PZ:11sn, inhibitdr negatiftir (<0,6BU). Profilaksi tedavisi haftada 3 giin toplam 3000IU
faktor olarak uygulanmaktadir. Evde bakim kapsaminda egitim alan anne, 5 aydir oglunun faktoriinii
uygulamaktadir. Ancak intravendz girisimlerin verdigi acidan dolayr tedaviye uyum saglamakta
zorlanildigi, girisimlerin genellikle ertelendigi belirtilmektedir. Anne ergenlik dénemindeki oglunun
hareketli oldugunu ve akranlar1 gibi olmaya calistigini "...oglumun arkadaslarindan beden egitimi
derslerinde kendisi i¢in sakincali olabilecek hareketler yaptigini duydum." seklinde ifade etmektedir.
Diger taraftan olgu ile konustugumuzda "Arkadaslar mag¢ yaparken onlara katiliyorum. Cogu zaman
sorunum olmuyor. Rahat oynuyorum. Agrim da olmuyor." ifadelerini kullanmistir. Tartisma: Ergenlik
donemindeki hemofilik bireylerin tedaviye uyumlarini giiclendirerek kanama riskini en aza indirmek
ve yagam kalitelerini arttirmak en temel hedeftir. Her gen¢ gibi hemofili tedavisi alan gencler de
enerjilerini spor yaparak harcamayi tercih etmektedir. Hemofilik ergenler igin yasam akiglari i¢inde
akranlar1 ile spor yapmak sosyal olarak oldukca dnemlidir. Ayrica hemofilik bireylerin saglikli ve
giiclii bir bedene sahip olmalari igin de spor yapmalar1 gerekmektedir. Spor yaparak gii¢lenen kaslarin
kanamay1 engellemede etkili oldugu unutulmamalidir. Aile ve ¢ocugun yasam akigsinda hemofili
tedavisine uyum saglamasinda hemofili hemsireleri Onemli roller iistlenmektedir. Hemofili

hemsiresinin rehberlik, danigmanlik ve egitici rolleri profilaksi tedavisine uyumun arttirilmasinda
etkilidir.

Sonug¢: Hemofilik ¢ocuklarin spor yapmalar1 ve akranlar ile aktivitelere katilma istekleri yadsinamaz.
Hemofili tedavisi alan gengleri kanama riski yaratmayacak sporlara yonlendirmek, sosyal ve fiziksel
acidan gelismelerine destek saglayacaktir. Anahtar Kelimeler: Hemofili, Cocuk, Spor, Futbol,
Hemofili hemsiresi.
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P41- TiP III VON WIiLLEBRAND HASTALIGI TANILI HASTADA
HAYATI TEHDIT EDEN GASTROINTESTINAL KANAMANIN
PROPRANOLOL ILE BASARILI TEDAVIiSI

Mehmet Fatih Alpkiray',Serap Karaman:,Aysegiil Uniivar:,Deniz Tugcu?, Zerrin
Onal’,Feryal Giin Soysal‘,Sitheyla Ocak?,Rumeysa Tuna?Zeynep Karakas?

11.U.Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Sagh@ ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, 4. U.istanbul Tip Fakiiltesi
Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali, *1.U.Istanbul T1p Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji-Hepatoloji
Bilim Dal1, . U.Istanbul T1p Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dali

Amac: Von willebrand hastaligt (vWh) kalitsal kanama diyatezlerinin en sik goriileni olup siklik
yaklagtk %1°dir. Anjiyodisplazi ve damar anormallikleri goriilebilir. Ozellikle gastrintestinal
yerlesimli anjiyodisplazilere bagli kanamalar, hayati tehdit edebilir. Burada traneksamik asit ve
profilaktik faktor tedavisi (3 kez/hafta) alirken, melena nedeni ile acile bagvuran vWh’li hasta
sunulmustur. Tekrarlayan kanama ataklar1 nedeniyle tedavisine eklenen B-bloker sonrasi, 12 aydir
kanama atag1 gozlenmeyen hastanin, sorunsuz izlemine devam edilmektedir.

Yontem: Bilinen tip 3 vWh tanili 10 yasinda erkek hasta, halsizlik ve solukluk sikayetiyle basvurdu.
Iki yasinda tekrarlayan burun kanamalar1 nedeniyle tetkik edilirken tam almisti. Ug yasinda ciddi
gastrointestinal kanama nedeniyle yapilan endoskopisinde kanama ve biopside A-V malformasyon
goriilen hastanin, yogun faktor tedavisine ragmen kanamasi kontrol altina alinamadi ve total
gastrektomi, jejunojejunal anastomoz, 6zefagojejunostomi operasyonu yapildi. Sintigrafik incelemede
meckel divertikiiliine rastlanmadi. Kolonoskopide eski hemorajik alanlar gozlendi. 2 yillik takiplerde
kanamalar1 aralikli devam ettiginden 2 giin/hafta olan profilaksi, 3 giin/haftaya ¢ikildi. Son kanama
ataginda Tc99m ile isaretli eritrosit sintigrafisi ve kapsiil endoskopik incelemede ileum seviyesinde
kanama odaklar1 goriildii. Bu bulgu patolojik olarak anjiyodisplazi olarak yorumlandi.

Bulgu: Faktor tedavisine ragmen kanama sikligi artan hastanin tedavisine propranolol eklendi.
Hastanin 12 aydir kanamasi olmayip poliklinigimizden izlemi devam etmektedir.

Sonuc: vWT eksikligi olan hastalarda, Ozellikle gastrointestinal sistemde damar anormallikleri,
telanjiektazi ve anjiodisplaziler goriilebilir. Faktor tedavisi akut kanamalarin tedavisinde etkili olurken
tekrarlayan kanamalarin onlenmesinde yetersiz kalabilir. Akut kanamalarda embolizasyon ve cerrahi
rezeksiyon denenebilir ancak yaygin lezyonlu hastalarda tercih edilmemektedir. Propranolol,
gastrointestinal kanamalari 6nlenmesinde faydali bir se¢enektir. VEGF inhibisyonu bu endikasyonda
propranololun muhtemel etki mekanizmasi olarak diisiiniilmektedir.
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P42- AGIR HEMOFILIi A TANILI BiR HASTADA ACIL
APPENDEKTOMI: PERIOPERATIF DEGERLENDIRME

Hiilya Kahraman',Deniz Tugcu?,Aysegiil Uniivar:,Zeynep Karakas:,Siiheyla
Ocak?,Riimeysa Tuna’,Fuat Basar:,Zuhal Bayramoglu‘,Serap Karaman:

iistanbul Universitesi, istanbul T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklar1 Anabilim Dals, 2Istanbul
Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dals, *Istanbul
Universitesi, Istanbul T1p Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dals, “Istanbul Universitesi, Istanbul
Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dal1

Amac: Hemofili A’l1 hastalarda, hemofili ile iligkili ya da iliskisiz komplikasyonlar igin cerrahi tedavi
gerekebilir. Cerrahi major ya da mindr olabilir. Cerrahi sirasinda kanamanin gelismemesi,
multidisipliner bir yaklagim ve dikkatli bir planlama gerektirir. Major cerrahi sirasinda faktor
diizeyleri %100 olacak sekilde tedavi verilmeli ve yeterli hemostaz saglanana kadar faktor tedavisine
devam edilmelidir.

Yontem: Akut apandisit nedeniyle acil ameliyata alinan hemofilili olguda, perioperatif ve postoperatif
hemostaz deneyimimizi paylagsmak istedik.

Bulgu: 4.5 yasindaki agir hemofili A tanisi ile izlenen ve haftada 3 giin faktor profilaksisi alan erkek
hasta, karin agris1 ve kusma sikayeti ile acil servise basvurdu. Annesi ve teyzesi hemofili tasiyicisi
oldugundan, 1 aylikken yapilan kan testlerinde izole aPTZ uzunlugu ve faktor VIII disiikliigi
nedeniyle agir hemofili A tanis1 konmustu.(%0,4). 1 yasindayken eklem kanamasi ve yumusak doku
hematomlar1 nedeniyle haftada bir kez 250 {inite profilaksi bagladi. Hasta biiylime doneminde
hiperaktif kisiligi nedeniyle sik sik travma gecirip kanama ataklar1 gelistiginden, profilaksi zamani 4
yasina kadar haftada 1°den 2’ye, daha sonra da 3’e ¢ikarildi. Faktér tedavisini, 20 U/kg/doz olarak
altyordu. Dort yasina kadar, etkili doz ve aralifa ragmen, basta yumusak doku olmak iizere, cilt ve
eklem kanamalar1 gézlenen hastanin farmakokinetik profili ¢ikarildi ve faktor yari dmriiniin normal
yagsitlarina gore daha kisa oldugu, faktor seviyesinin %1’in altinda gegen siirenin daha uzun ve giindiiz
saatlerine denk geldigi goriildi.. Bireysellestirilmis tedavi programina alinan hastanin giinlik
aktivitesine gore faktér VIII dozu, 500 U’den 750 U’ye artirildi ve saatleri degistirildi. Bdylece
diizeyin diistik oldugu saatler cogunlukla uyku donemine denk getirildi. Acile bagvuru donemine kadar
5 ay boyunca hi¢ kanama atagi olmayan hasta, klinik ve radyolojik olarak akut apandisit tanisi aldi.
Ameliyat &ncesi 50 U/kg faktdr VIII, postop 1-3. giin 40 U/kg, postop 4-6. giin 30 U/kg, postop 7-14.
giin 20 U/kg olacak sekilde verildi ve faktdr dlgiimleri ile etkili diizeye ulasildigi goriildii. Ameliyat
sirasi ve sonrasi kanama gozlenmeyen hasta, hala takibimizde olup, sorunsuz izlenmektedir.

Sonug: FVIII yarilanma Omriinii bilmek, faktér infiizyon dozu ve aralifi Ongoriilebileceginden,
yarilanma omrii kisa olan agir hemofili A’l1 hastalarda 6nemli bir avantaj saglar. Bu tiir hastalarin acil
cerrahi girisimlerinde ek doz planlama, yakin izlem ve multidispliner yaklasim, yeterli hemostazin
saglanmasi i¢in gereklidir.
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P43- KONJENITAL FAKTOR VII EKSIiKLIiGi VE INHIiBIiTOR:OLGU
SUNUMU

Anar Selimov’,Siiheyla Ocak’,Riimeysa Tunali*,Serap Karaman:,Esra Ozek:,Deniz
Tugcut,Zeynep Karakas',Aysegiil Uniivar:

‘[stanbul Universitesi Istanbul T1p Fakiiltesi

Amagc: Olgumuzda almakta oldugu rFVIlatedavisi doz artirilarak devam edilmis ve 2. ayin sonunda
inhibitoriin negatiflestigigozlenmistir. Olgu nadir oldugundan tedavi yonetimi ile birlikte tartigilmak
istenmigtir

Yontem: Konjenital faktdr VII eksikligi, nadir kanama bozukluklar1 arasinda en sik rastlanan
veotozomal,resesif gegisli kanama bozuklugudur. Bu hastalarda ¢ok nadir olarak inhibitorgelisebilir.
Literaturde, ¢ok az sayida konjenital faktor VII (FVII) eksikligi olan hastalardafaktor tedavisi
sirasinda inhibitor gelistigi gosterilmistir. Konjenital agir FVII eksikliginedeniyle profilaktik rFVIla
tedavisi alirken, inhibitér gelisen olgumuz, nadir goriilmesinedeniyle sunulmustur.

Bulgu: Poliklinigimize 19 aylikken basvuran hastanin dykiisiinden, 15 glinliikken emmedeazalma,ve
halsizlik sikayeti ile gittikleri dis merkezde c¢ekilen transfontanel USG’de soltalamusta kanama
oldugu, PZ yiiksekligi nedeniyle agir faktor VII eksikligi tanist kondugu,hidrosefali nedeni ile
ventrikuloperitoneal sant takildig1 ve diizenli olarak haftada 2 giin faktdrVII tedavisi aldigi dgrenildi.
Fizik muayenesinde sag tarafini daha az kullaniyor, yiirimiiyoruzun siire ayakta duramiyordu.
Takibimizin 2. ayinda evine yakin yerde yaptirdig1 faktortedavisi sonrasi anafilaktoid bir reaksiyon
gelismesi nedeniyle ambulansla acile getirildi.Geldiginde genel durumu iyi idi. Faktoér VII inhibitorii
(+) saptanan (23.4 BU) hastayayatirilarak desensitizasyon ile faktor uygulamasi yapildi. Faktor tedavi
dozu artirilarakrekombinan FVIIa tedavisine devam edildi. iki aylik takipe inhibitor azalarak
negatiflesti.Hasta sorunsuz bir sekilde faktor profilaksisine devam etmektedir

Sonug: Tartigma:FVII eksikligi asemptomatikten oldiiriici kanamalara kadar varan degisik
kliniktablolarla ortaya ¢ikabilen bir kanama bozuklugudur. inhibitér gelisim ¢ok nadir, veinhibitérlii
hastalarda kanama gelisti§inde yonetimi ¢ok zordur. Literatiirde faktor sonrasianafilaksi gelisen bir
vakaya rastlanmamis olup, tedavi sirasinda faktor VII’ye karsi inhibitorgelisen az sayida vaka
bildirilmistir. Inhibitdr gelisen vakalarda tedavi, sadece izlem,rFVIla,devami ve nadiren immun
stipresif tedavi seklinde bildirilmistir
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P44- YENIDOGANDA GOBEK KANMASININ NADIR BiR
NEDENI:HIPOFIBRINOJENEMI

Selin Varol:,Aysegiil Uniivar:,Siiheyla Ocak:,Deniz Tugcu:,Riimeysa Tuna:,Zeynep
Karakas',Serap Karaman:

‘fstanbul Universitesi Istanbul T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 Ve Hastalig1 Anabilim Dali

Amagc: Yenidogan donemindeki kanamalar, siklikla trombositopeni, K vitamini eksikligi veya sepsise
bagli goriiliir. Konjenital kanama bozukluklar1 nadir goriilen nedenlerdendir. Kalitsal fibrinojen
bozukluklari, fibrinojenin miktarinda veya yapisindaki bozukluklara bagl olarak ortaya ¢ikmaktadir.
Klinik prezentasyon hastaligin siddetine bagli olarak degisebilir. Semptom vermeyebilecegi gibi
kanama veya tromboz ile de ortaya ¢ikabilir

Yontem: Bu sunumda hayatin erken doneminde kanama bozukluguyla gelen bir hasta sunulmustur

Bulgu: Ug aylik erkek hasta, kan alinan yerden kanamanin devam etmesi nedeniyle acil servisimize
basvurdu. Opykiisiinden, postnatal 2. giinde topuk kami islemi sonrasi durmayan sizinti seklinde
kanamasinin devam ettigi, bu nedenle postnatal 45 giin yenidogan yogun bakim {initesinde yattigi,
tetkiklerinde protrombin zamani (PZ), parsiyel tromboplastin zamani1 (aPTZ) ve INR degerlerinde
yiikseklik saptandigi, kanamanin devam etmesi iizerine K vitamini ve taze donmus plazma (TDP)
Prenatal takipleri ve dogum Oykiisiinde patolojik 6zellik saptanmayan hastanin anne baba arasinda 1.
derece kuzen evliligi mevcuttu. Anne, baba ve amcasinda kanama diatezi mevcuttu. Yapilan
tetkiklerinde, PZ, INR ve trombin zamaninda uzama ve hipofibrinojenemi (<35 mg/dl) saptandi.
Karaciger fonksiyon testleri normal olan hastanin, anne ve babasinda da fibrinojen diigiikligii (anne
112 mg/dl, baba 90 mg/dl) saptandi ve konjenital hipofibrinojenemi tanisi kondu. Fibrinojen
konsantresi ile fibrinojen diizeyi 100’e ¢ikarildi. Klinik olarak iyi olan hastanin kanamasi durdu.
Intrakranial kanama agisindan yapilan ultrasonografide patoloji izlenmedi. Eslik eden baska faktor
eksikligi yoktu. Hasta sorunsuz izlenmekte olup, koruyucu faktér tedavisi baslanmistir.

Sonug: Kalitsal fibrinojen bozukluklari yenidogan déenminde nadir goriliir. Geg tam1 ve tedavi,
istenmeyen komplikasyonlara neden olabilir. Bu nedenle kanamasi olan bir yenidogan
degerlendirilirken 6ykii ve fizik muayene ile birlikte tetkikleri de dikkatli planlanmali ve nadir faktor
eksikliklerinin de kanama nedeni olabilecegi unutulmamalidir.

~67 ~

22-24 Mart 2019 | 5. Hemofili Vakalarla Egitim Sempozyumu | Royal Seginus Hotel | Antalya



P45- AGIR HEMOFILi A VE TEKRARLAYAN HENOCH-SCHONLEIN
PURPURASI: NADIR BiRLIKTELIK

Ash Dudakh,Aysegiil Uniivar:,Serap KaramanzRumeysa Tunaz,Deniz Tugcuz,Zuhal
Bayramoglu’,Siiheyla Ocak?Zeynep Karakas’

tistanbul Universitesi Istanbul T1p Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dall,
?[stanbul Universitesi Istanbul T1p Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklart Anabilim
Dal1,Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dals, *Istanbul Universitesi Istanbul T1p Fakiiltesi Hastanest,
Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dal1, Radyoloji Anabilim Dali, Pediatrik Radyoloji Bilim Dali

Amag: Henoch-Schonlein purpura (HSP) g¢ocukluk caginin en sik goriilen sistemik vaskiilitidir.
Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte kiigiik damarlarda 106kosittik infiltrasyona bagli
inflamasyon gelismesi ile karakterizedir. HSP’de ¢ogunlukla palpabl purpura ve artrit, daha az siklikla
da gastrointestinal ve renal vaskiilit goriilebilir.

Yontem: Bu vakada 10 yasinda agir hemofili A tanili ve tekrarlayan HSP ataklari olan hastadan nadir
goriilmesi nedeniyle bahsedilmektedir.

Bulgu: On aylikken agir hemofili A (FVIII seviyesi: % 0.88) tanis1 konan hasta, 2 yil dnce yaygin
palpabl purpura, artrit, gastrointestinal tutulum (siddetli karin agrisi, batin distansiyonu, batin igi
yaygin serbest sivi birikimi, gaitada gizli kan pozitifligi), mikroskobik hematiirisi ve skrotal 6demi
nedeniyle HSP tanisi aldi. Cilt biyopsisi yapilan hastaya kortikosteroid tedavisi (2 mg/kg/day) ve 5
giin boyunca giinde bir kez faktdr konsantresi verildi. Biopsi sonucu HSP tanis1 dogrulandi. Hasta
Cocuk Cerrahisi Boliimii tarafindan da olast invajinasyon ya da perforasyon gibi acil cerrahi girigim
gerektirebilecek durumlar acisindan yakin takip edildi. Biitiin klinik bulgu ve semtomlar1 tamamen
diizelen hasta yatisinin 10. giiniinde taburcu edildi. Kortikosteroid tedavisi kademeli olarak azaltilarak
tedavinin 14. giiniinde kesildi. Hasta bu siirecten sonra takiplerine devam etmedi ve bir yil sonra kasik
agrist sikayetiyle acile bagvurdu. Batin USG’de sol iliopsoas kas1 i¢ine kanama saptandi. Yedi giin
hastanede yatak istiharati ve faktor tedavisi alarak taburcu edildi ve sekonder proflaksi baslandi.
Ancak 4 ay Once hastaya palpabl purpura, artrit ve siddetli karin agris1 ile tekrar HSP tanis1 kondu. Bu
kez bobrek tutulumu olmayan hastaya, yeniden kortikosteroid tedavisi baglandi ve sekonder hemofili
proflaksisine (haftanin 3 giinii) devam edildi. izleminde hastani biitiin bulgu ve semptomlar1 geriledi.

Sonug: Sonug olarak agir hemofili A tanili hastalarda tekrarlayan HSP nadir de olsa goriilebilir. Bu
gibi sira dis1 vakalarda siireci iyi yonetmek ve yakin takip, morbiditeyi azaltmaktadir. Derin doku ve
kas i¢i kanamalarin agir fonksiyon kaybi ve hayati risk olusturmasi nedeniyle, tan1 ve tedavide
ivedilikle hareket edilmelidir.
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P46- ANTIFOSFOLIPiD ANTIKOR SENDROMU VE FXII EKSIKLiGi
BIiRLIKTELIGi

Khatira Abbasova:, Déndii Uskiidar Cansw’, Eren Giindiiz, Neslihan Andic?

[¢ Hastaliklari Ana Bilim Dal1, 2ZRomatoloji ana bilim Dal1, *Hematoloji Ana Bilim Dalt

Amag: Giris Izole aktive parsiyel tromboplastin zamam (aPTZ) uzamast intrensek yoldaki faktorlerin
(FXII, FXI, FIX, FVIII) eksikliginde goriiliir. aPTZ uzamasinin ayirici tanisi i¢in yapilmasi gereken
testlerden ilki karisim testidir. Bu test ile aPTZ degerinde diizelme olmazsa antifosfolipid antikor
(aPL) veya faktor inhibitorii varlig1 arastirilmasi gerekir. aPL varliginda fosfolipid bazli bir test olan
aPTZ’de uzama goriilmektedir. Bu durum, hastada koagiilopati varligin1 gostermez, test teknigi ile
ilgili bir durumdur. Inhibitér varliginda ise karisim testinde disardan normal plazma verilmesi ile
faktor diizeyleri yiikseltilemediginden aPTZ diizelmez. FXII eksikligi aPTZ’de ciddi uzamalara yol
acsa da koagiilopati yaratmamaktadir. FXII’nin inflamasyon ve trombojenik yolaklarda rolii oldugu,
eksikliginde tromboza meyil olustugu diisiiniilmektedir. Burada Sistemik lupus eritematozus (SLE) ve
Sjogren sendromu ¢akigsma sendromu ile iligkili antifosfolipid antikor sendomu (AFS) ile birlikte FXII
eksikligi olan bir olgu sunulacaktir.

Yontem:

Bulgu: Olgu 54 yasinda kadin hasta. Dig merkezde kuru goz, anti-Ro 52 pozitifligi ile Sjogren
sendromu tanist alarak hidroksiklorokin tedavisi baglanmis. Hasta sol el 2. parmak distalinde siyanoz
gelismesi iizerine hastanemiz romatoloji béliimiine basvurdu. Iskemik lezyon nedenli ilioprost tedavisi
baslandi. Yapilan anjiografik incelemelerde tromboz gosterilemedi. Antikoagiilasyon planlanan
hastanin aPTZ 90.6 sn geldi. INR, fibrinojen diizeyleri normal olarak bulundu. Karigim testi ile aPTZ
diizelmedi. Calisilan aPL’lerden lupus antikoagiilan1 (LA) yiiksek titrede pozitif, antikardiyolipin IgG
yiiksek titrede pozitifti. Dis merkezde bakilan FXII diizeyinin %11 olmas1 lizerine merkezimizde
bakilan FVIII, FIX, FXI diizeyleri normal olarak bulundu. Hasta diisiik molekiil agirlikli heparin
koprisi ile kumadinize edildi. Hastaya SLE+Sjégren sendromu iliskili AFS tanisi ile prednisolon
eklendi. Takipte 2. giinde semptomlar1 geriledi ve 1. haftasinda diizeldi. Hasta mevcut tedavilerle
takibe alindu.

Sonug: Tartigma Literatiirde SLE tanili ve/veya LA pozitif hastalarda FXII eksikligi bildiren yayinlar
mevcuttur. Buradaki birlikteligin sebebinin FXII‘ye karsi olusmus antikorlar oldugu diisiiniilmektedir.
Hastanemizde FXII bakilamadigindan bu faktére karsi inhibitor varligini da test edemedik.
Merkezimizde rutin pratigimizde olgumuz gibi kanama bulgusu olmayan aksine tromboz gelisen
hastalarda aPL tespit edildiginde aPTZ uzamasi arastirmasi i¢in faktor diizeylerine bakmiyoruz. Bu
hastada FXII diisiik oldugu icin bakilan diger intrensek yol faktorleri normal diizeydeydi. Bu hastadaki
aPTZ uzamasinin sebebinin LA mu1 yoksa FXII eksikligi mi oldugu acik degildir. FXII eksikligi
kanamaya meyil yaratmadigindan tedavide degisiklik yaratmamaktadir. Takipte LA negatiflestigi
halde aPTZ uzun olarak bulunursa FXII inhibitdrii arastirmasi yapilmasi planlanmustir.
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P47- GEC YASTA TANI ALAN TIP 2 VON WILLEBRAND HASTASI
Tuba Ersal
‘Balikesir Atatiirk Sehir Hastanesi

Amac: Von Willebrand Hastaligt (VWD) en sik goriilen bir kalitsal kanama bozuklugudur. Von
Willebrand faktoriiniin (VWF) eksik veya defektif olmasiyla karakterize olup, epistaksis ve menoraji
gibi degisken siddette mukokiitandz kanama semptomlarina yol acar. Biz de bu yazida uzun zamandir
kanama bozuklugu bulgular1 olup ge¢ yasta tam1 koydugumuz bir olguyu paylasmayr amacladik.
Gegirdigi operasyonlar sirasinda uzamis kanama Oykiisii bulunan 63 yasinda kadmn hasta
poliklinigimize basvurdu. Kizinda da kanama bozuklugu 6ykiisii mevcuttu. Kanama olaylar1 arasinda
kolay morluk olusmasi, ameliyati sonrasi kanamanin durmamasi, gastrointestinal sistem kanamasi, dis
eti kanamasi, dis ¢ekimi sonrasi fazla miktarda kanama vardi. Tetkiklerde protrombin zamani (PT)
10.1saniye (referans araligi, 12.0-15.5 saniye), aktive parsiyel tromboplastin zamant (aPTT) 25,1
saniye (referans aralifi, 22-45 saniye), trombosit sayist 365 K/uL (referans araligi, 150-450 K/pL),
von Willebrand antijen diizeyi (VWF:Ag) %30 (referans araligi, %42-141), faktor VIII aktivitesi %86
(referans araligi, %56-191), von Willebrand faktorii ristosetin kofaktor aktivitesi (VWEF:RCo) %21
(referans araligi, %50-150), VWF:RCo/VWF:Ag orami 0.7 (referans araligi, 0.7-1.0) bulundu.
Dogrulama amacli gonderilen tetkiklerde VWF:Ag %31, faktor VIII aktivitesi %80, VWF:RCo %12,
VWEF:RCo/VWF:Ag orani 0.3 bulundu. Hastaya Tip 2 VWD tanisi konuldu. VWD f{i¢ sinifa ayrilir:
Tip 1’de vWF’nin goreceli olarak kantitatif eksikligi vardir; Tip 2°de vWF nin kalitatif defektleri s6z
konusudur ve tip 2A, 2B, 2M ve 2N olarak alt gruplara ayrilir; Tip 3’te ise; vVWF’nin tiim olarak
kantitatif eksikligi vardir. Tip 1 vWD en sik goriilen tiptir ve vWD bulunan bireylerin yaklagik %75-
80’inde goriiliir. Tani; kisisel ve ailesel kanama Oykiisii ile birlikte, vVWF proteininin hem kantitatif ve
hem de fonksiyonunu igeren cesitli testler yapilarak kendine 6zgii laboratuvar bulgulariyla desteklenir.
Hastamizda da uzun zamandir olan kanama oykiisii vardi ve kizinin da VWD tanisi almig oldugu
Ogrenildi. VWD alt tiplerinin laboratuvar bulgulari, kanama fenotipleri ve tedavi yaklasimlar
birbirlerinden farklidir. Tip 1 (otozomal dominant, olgularin %70- 80°1) ve Tip 3 (otozomal resesif,
olgularin <%5’1) von Willebrand faktdriin eksik (Tip 1) ya da tamamen kayip (Tip 3) oldugu
durumlar igerir ve eger varsa tipik bir multimerik dagilim gosterir. Otozomal dominant ya da resesif
olabilen Tip 2 alt tiplerde ise (olgularin %10-15’1) faktorde islevsel bir eksiklik s6z konusudur. Atipik
VWEF islevleri multimerlerde kayip (Tip 2A, tip 2B ve trombosit tipi) ya da trombositin (Tip 2N) veya
faktor VIII’in (Tip 2M) baglandig1 zincirde iglev kaybina yol agcan mutasyonlarin sonucu olusabilir.
VWEF:RCo, VWF:Ag ile uyumlu olarak azaldiysa (referans araligi 0.7-1.0) von Willebrand faktor
diizeyinde bir azalma akla getirilmelidir (Tip 1). Faktor aktivitesi antijene gore uyumsuz bigimde
azaldiysa (VWF:RCo/VWF:Ag <0.7) Tip 2A, 2B, 2M ya da trombosit tipi VWD (PT-VWD)
diistiniilmelidir. Bizim hastamiz Tip 2 kabul edildi fakat multimer analizi ve trombosit agregasyon
testleri hastanemizde bakilamadigindan alt tip ayrimi yapilamadi. VWD’nin tedavisinde lokal
hemostatikler, antifibrinolitikler, VWF diizeyini artiran ilaglar, hormonal tedaviler ve yerine koyma
tedavileri hastaligin tipine, kanamanin yerine ve siddetine gore degismek iizere tekli veya gesitli
kombinasyonlarda kullanilir. Bizim olgumuz igin kanama veya girigsimsel islem planlandiginda yiiksek
mol agirlikli multimer iceren FVIII/vWT konsantreleriyle replasman tedavisi ve antifibrinolitik tedavi
planland:.

Yontem:
Bulgu:

Sonug:
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P48- VON WILLEBRAND HASTALIGINDA KULLANILAN
KILAVUZLAR OYKUDEN TANIYA GIDEN YOLU NE KADAR
AYDINLATIYOR?

Burak Cinkil',Ferzane Ebrar Serdar’,Volkan Yildiz,Ali Bugra Cetinkaya*,Sevil Uygur
Ilikhanz,Meryem Albayrak:

iKirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji BD, “Biilent Ecevit
Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 AD

Amac: VonWillebrand Hastaligi (vWH) toplumda %1-2 prevalans orani ile en sik rastlanan kanama
bozuklugudur. vWH tanis1 hastanin kanama Oykiisii, aile Oykiisii, fizik muayene ve laboratuvar
testlerinin analizi ile konurken, tami algoritmalarindan yararlanmak faydali olacaktir. Pratik
uygulamada vWH tanis1 i¢in kilavuzlarin 6nerdigi algoritmalari kullanilarak tiplendirme miimkiin
olmaktadir. Bu calismada amacimiz, von Willebrand hastaligi tan1 ve tiplendirmesi i¢in kanama
Oykiisiiyle baslayan yolda, birinci basamak test algoritmasi ile aydinlanmak miimkiin miidiir?
Kilavuzlar yol gosterir mi? Sorularinin cevabini bulmaktir.

Yontem: 2014 Ocak-2019 Ocak tarihleri arasinda Cocuk Hematoloji Poliklinigi’nde takip edilen
vWH tanis1 almis olgularin retrospektif kayitlarina ulasildi. Kanama &ykiileri, aile dykiileri, kanama
skorlari, tam kan sayimi, kan grubu, kanama zamani, PT-INR, aPTT, VWF Antijen (VWAGQ), VWF
ristosetin (VWRco), Faktor VIII (FVIII) diizeyleri, vVWRco/vWAg, FVIII/vWAg oranlar1 kayit edildi
ve her hasta American Society of Hematology 2012 Klinik Kilavuzu ve Tiirk Hematoloji Dernegi
vWH Kilavuzu algoritmalarma gore degerlendirildi. vVWH tanis1 almis hastalara yeniden tani ve
tiplendirme yapildi.

Bulgu: VWAg degeri %50’nin altinda olan 60 hasta ¢alismaya dahil edildi. Hastalarimizin 22’si
(%36) erkek, 38’1 (%64) kizdi. Median yas1 12.5’tu. Hastalarin 11’inde (%18.3) VWAg diizeyi 30 u/dl
altinda, 49’unda (%81.7) 30-50 U/dl arasinda idi. Tanilari; 27 (% 45) hasta olast vyWH, 10 (%16) hasta
Tip 1 VWH, 20 (%33) hasta Tip 2 vVWH (A, B, M) ve 3 (%5) hasta Tip 2N vWH olarak
degerlendirildi. Hastalarin 17°si(%28) epistaksis, 11’1 (%18) uzamis adet kanamasi, 6’s1 (%10)
spontan ekimoz, 8’1 (%13) halsizlik solgunluk 8’1 (%13) diger (cilt alt1, uzayan minér kesi kanamalari
vs.) kanama sikayetleri ile bagvurdu. Bir hasta ameliyat 6ncesi degerlendirme sirasinda tani aldi.
Hastalarin 26’sinda (%43) aile 6ykiisii pozitifti. Onbir (%18) hastada vWAg diizeyinin %30’un altinda
oldugu goriildii. Bu hastalarin 6’s1 (%54) vWRco/vWAg oran1 >0,6, 5’inde (%46) vWRco/vWAg
orani <0,6 idi. VWRco/vWAg oran1 >0,6 olan hastalarda, FVIII/'vWAg oranina bakildi. FVIII/'vWAg
orani 0,6’nin {lizerinde olan hastalar Tip 1 vWH olarak kabul edildi. vVWRco/vWAg oran1 <0,6 olan 5
hasta Tip 2 (A,B,M) olarak degerlendirildi. Kirksekiz (%80) hastada vWAg diizeyinin %30-50 aras1
oldugu goriildii. Bu hastalar vWRco, FVIII, vWRco/vWAg degerlerine gore siniflandirildi. Otuzbir
(%69) hastanin VWRco/vWAg oran1 >0,6, onbes hastanin (%31) vWRco/vWAg orani1 <0,6 idi. Bir
eriskin kiz hastamizda VWAg ve VWRco diizeyi normal, faktor VIII diizeyi 2 U/dl idi. Tip 2N VWH
olarak degerlendirildi.

Sonuc: Calismamizda VWH tanisi ve tiplendirilmeleri i¢in tami kilavuzlarmin kullaniminin etkili
oldugunu, tan1 yolunda aydinlatict olduklar tespit edildi. Toplumda sik rastlanan Von Willebrand
Hastalig1 tanisin1 kolaylastirmak ve tiplendirmesinde fikir sahibi olmak adma Oykiiyle ¢iktigimiz
yolda, von Willebrand laboratuvar tetkiklerine dayanarak, vWRco/vWAg oran1 ve FVIII/vVWAg orani
kullanarak, kilavuzlarin aydilattigi yolda ilerleyebilecegimizi diisiiniiyoruz.
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P49- INTRAKRANIAL KANAMA iLE SEYREDEN KOMBINE FAKTOR
VIl VE FAKTOR IX EKSIKLIiGi

Defne Ay Tuncel',Bugra Tutun:,Giiliimay Vural.,Giilcan Giicer’,Gokhan Gok:

1Saglik Bilimleri Universitesi Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar1 Cocuk Hematoloji-Onkoloji

Amac: Faktorlerin birlikte eksikligi son derece nadir rastlanilan bir durumdur. K vitaminine bagh
faktorlerin kalitsal kombine eksikligi, gamma-glutamyl carboxylase veya vitamin K2,3-epoxide
reductase compleksinde meydana gelen genetik defektlerin neden oldugu bir hastaliktir. Otozomal
resesif kalitilmasi sebebi ile erkek ve kadinlarda esit oranda goriilmesi beklenir. Bulgularin hafif
sempomlar cildde ekimoz, burun kanamasindan agir intrakranial kanamalar ile de seyredebilir.

Yontem: Kafa {istii diisme sonrast agir rekkiiren intrakranial kanama ile seyreden ¢ok nadir kombine
faktor VII ve IX eksikligi vakamizi bildirmek istedik.

Bulgu: 7 aylik, Suriye’li erkek hasta ,acilimize siddetli kusma nedeni ile basvurdu. Hastanin
Oykiisiinde 3 aylik iken viicudunda ekimoz mevcutmus.l ay Once kafa {istii diisme sonrasi sol
hemisferde subdural hemoraji ile yogun bakim iinitesinde izlenmis. K vit, giinde 3 doz taze donmusg
plazma tedavisi uygulanmasi sonrasit hastanin kanamasi kontrol altina alinmis,ancak koagiilasyon
parametrelerinde tam diizelme olmamis .Taburcu olduktan bir hafta sonra tekrar ayni yerden
intraparankimal kanama ile acilimize basvurdu.Cocuk yogun bakim {initesine alindi. APT: 82 sn,
APTT:97,6 sn INR : 7 fibrinojen:340mg/dL idi.Beyin tomografisinde; beyin sol parankimde yaygin
kanama mevcuttu.Hastada faktor VII:%8 faktor IX :%8 kombine eksikligi tespit edildi.Aktiflesmis
protrombin kompleksi konsantresi (aPCC cofact) tedavisi uyguland1 APT:13,6 sn, APTT:28,4 sn INR
: 1,12 fibrinojen300mg/dL. Hastanin koagiilasyon parametreleri ve klinik kanamasi diizeldi .Ayaktan
takip ve tedaviye alindi. Rekkiiren intrakranial kanama gegirmesi, hayati tehdit eden kanama sebebi ile
haftada 1 giin Cofact 250iinite profilaksi tedavisi baslandi.

Sonug: Kalitsal kombine faktor eksikliginde ayirici tanida edinsel sebepler Kvitaminin eksikligine
bagli yenidogan ,anne siitii ile beslenme, beslenme bozuklugu, intestinal malabsorpsiyon, karaciger
yetersizliginden ayirt etmek gerekir. Kalitsal nedenler tek faktor eksiklikleri FIX, FVIL, FII veya FX
goriildiigii gibi ¢ok nadir olarak kalitsal ¢coklu faktor eksiklikleri FVve FVIII, FVII veFX olabilecegi
gibi bizim vakamizda ise faktdr VII ve IX eksikligi tespit edilmistir. Klinisyenlerin agir tekrarlayan
intrakranial kanamalarda kombine faktor eksikliklerini goz oniinde bulundurmalarina dikkat ¢ekmek
i¢in bu vaka bildirilmistir.
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P50- EDINSEL HEMOFILi A HASTALIGINDA SIROLIMUS
DENEYIMIi

Mustafa Bilici’,Serap Karaman:,Suheyla Ocak*,Rumeysa Tuna,Deniz Tugcu’,Aysegiil
Uniivar',Zeynep Karakas!

t[stanbul T1p Fakultesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji

Amagc: Edinsel hemofili A, faktér VIII’e karsi gelisen otoantikorlar aracihigi ile faktor VIII
inhibisyonuna neden olan bir kanama bozuklugudur. Bir¢ok farkli etyolojik neden bulunmakla birlikte
%50 si idiopatiktir. Tedavide kanama kontrolii, altta yatan nedenlerin tedavisi ve immunsupresyon
onemlidir.

Yontem: Bu calismada; farkli immunsupresif tedavilere ragmen tekrarlayan kanamalari olan,
sirolimus ile hastalik kontrolii saglanan, edinsel hemofili A olgusu tartigilacaktir.

Bulgu: On bes aylik kiz hasta, gelisme geriligi ve ciltte ekimotik alanlar nedeni ile bagvurdu. Hasta da
hipotonisite, mikroftalmi, burun kokiinde ¢okiikliik ve gelisme geriligi de mevcuttu. Laboratuar
testlerinde aPTT uzun, faktdr VIII seviyesi (% 0.5) diisiik ve faktdr VIII inhibitdr diizeyi pozitifti.
vWF antijen diizeyi ve vWF aktivitesi normaldi. Lupus antikoagiilan seviyesi, C3, C4, ANA, anti-
dsDNA, viral belirtegler normal saptandi. 1 mg / kg / giin prednizolon tedavisi baglandi. Bir ay sonra
yapilan degerlendirmede, faktor VIII inhibitorii negatifti. Steroid kesildikten yedi giin sonra hastada
tekrar ekimoz gelisti ve aPTT uzamisti. Faktor VIII inhibitér diizeyi 25.6 BU pozitifti. Hastanin
izleminde kanamalarinin devam etmesi lizerine metilprednizolon, siklofosfamid, rituximab ve
siklosporin kullanildi. Her bir ila¢ kullanimi izleminde inhibitdr diizeyi 6nce negatiflesti ancak sonra
tekrar pozitiflesti ve hastanin kanamalar1 devam etti. Siklosporin tedavisi sonrasinda faktor VIII
inhibitor diizeyi negatif bulunmasi ve hastanin dis etlerinde hipertrofi gelismesi iizerine tedavi kesildi
ancak 3 ay sonra inhibitdr tekrar pozitiflesti. Mikofenolat mofetil basland1 ve cevap alinmadi. Son
olarak hastaya sirolimus tedavisi baslandi. Tedavinin 1. ayinda inhibitor diizeyi negatiflesti, ekimotik
alanlar geriledi. Hasta 15 aydir sirolimus tedavisi altinda kanamasiz ve faktor VIII inhibitor diizeyi
negatif olarak izlenmektedir.

Sonug¢: Edinsel hemofili, mortalite ve morbiditesi yiiksek olan dénemli bir hastaliktir. Immiinsupresif

olarak kullanilan steroid, rituximab, siklofosfamid, ve mikofenolat mofetil tedavilerine ragmen yiiksek
inhibitor diizeyi saptanan hastalarda sirolimus iyi bir se¢enek olabilir.
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P51- HEMOFILIK ARTROPATIDE EKSTERNAL FiKSATOR
UYGULAMASI: VAKA SUNUMU

Metin Cili,Ilgen Sasmaz:,Cenk Ozkan? Nihal Boz:,Goksel Leblebisatan:,Yurdanur Kiling:

'Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dal, 2Cukurova Universitesi Tip
Fakiiltesi Ortopedi ve travmatoloji Anabilim dali

Amagc : Hemofili, X’e bagh resesif gecis gosteren kalitsal bir kanama bozuklugudur. En sik kanama
yeri eklem icidir. Artropati ve kemik deformitesi gelisir ise bunun tedavisi genellikle cerrahi
yontemlerle olmaktadir. Bu yontemlerden biri de Ilizarov eksternal fiksatér uygulamasidir. Bu
yontemin deformite ve kemik kisaligini daha kisa siirede diizeltmesi énemli bir avantajidir. Hemofili
tedavisinde gelistirilen yeni ve etkili ajanlarla daha da uygulanabilir olmustur. Uygulanan teknigin
zorlugu ve hemofilik bireylerde kullaniminin az olmasi sebebiyle, vakamizin bize katmis oldugu
deneyimi paylasmak istedik.

Yontem : 5 yasinda hemofili A tanili erkek hasta, 8 aylikken sag el bilegi kanamasi olup, gerekli ve
yeterli tedavisi uygulanamayan ve sonrasinda sag el bileginde deformite, radius ¢ikigi, yer yer litik
lezyonlar ve sol el bilegine gore kisalik meydane gelen hasta tarafimiza yonlendirildi. Muayenesinde;
medial-lateral ve ekstansiyon hareket kisitlhilig1 olan hastaya, ortopedik incelemeler sonrasi ilizarov
eksternal fiksator ile uzatma ve deformite giderme cerrahisi planlandi. 29.05.2018 tarihinde gerekli
hazirlik yapilarak (faktor diizeyi 1.8 %’den 94 % seviyesine ¢ikarildi, traneksamik asit baglandi,
inhibitor testi negatifti. ) operasyon yapildi. Radial ve ulnar kemiklerde eksternal fiksatoriin olmasi ve
uzatma isleminin yiiksek kanama ihtimali olmas: sebebiyle post-operatif ilk 3 giin 50 U/kg dan sonraki
giinler azaltilarak yeterli faktor diizeyi saglayacak sekilde faktor VIII replasmani yapildi.

Bulgu: Herhangi bir kanama gelismeden 21. giinde profilaktik tedavi ile taburcu edildi. Iki ay sonra
fiksator ayarlar1 degistirilmek igin tekrar yatisi yapildi ve uygun faktor diizeyleri saglanarak, kanama
olmadan uygulama tamamlandi. Son olarak 17.9.18 tarihinde eksternal fiksatdr c¢ikarildi.

Sonug¢: Hemofili, X e bagh resesif ge¢is gosteren kalitsal bir kanama bozuklugudur. En sik kanama
yeri eklem icidir. Eklem hasar1 olusmasini onlemenin en onemli yolu oOncelikle hi¢ kanama
olmamasini saglamak ve eger kanama oluyorsa erken ve yeterli tedavi vermektir. Artropati ve kemik
deformitesi gelisir ise bunun tedavisi genellikle cerrahi yontemlerle olmaktadir. Bu yontemlerden biri
de Illizarov eksternal fiksator uygulamasidir. Bu ydntemin deformite ve kemik kisaligin1 daha kisa
siirede diizeltmesi 6nemli bir avantajidir. Dezavantaj olarak; cilt ve kemik giris yerlerinde kanama ve
enfeksiyon sayilabilir. Hemofili tedavisinde gelistirilen yeni ve etkili ajanlarla daha da uygulanabilir
olmustur. Uygulanan teknigin zorlugu sebebiyle yiiksek kanama riski olugmaktadir. Gerek ortopedi
gerek hematoloji literatiirlerinde, bu teknik sirasinda ki hedef faktor diizeyleri ve gerekli ek tedaviler
konusunda farkliliklar olsa da genel prensip yeterli faktdr replasmani, ek koagiilan ajanlar ve
enfeksiyonun 6nlenmesi olmustur. Deneyimli Ortopedi ve Hematoloji ekip c¢alismasi ile hemofilik
olmayan bireylerde elde edilen basar1 yiizdeleri saglanmistir. Bu tip biiyiik rekonstriiksiyon
uygulamalar1 artikga ve tecriibeler paylasildikea, ileride her tiirlii girisimsel islemin daha da rahat
yapilabilecegi yeni tedavi yontemleri ve uygulamalari da gelisecektir.
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P52- FAKTOR VII EKSIiKLiGi HASTALARINDA PERIOPERATIF
DONEMDE FAKTOR REPLASMAN TEDAVISI

Hande Ogul Hincal*,Nil Giiler:,Sibel Hacioglu*

‘Pamukkale Universitesi

Amac: Kalitsal faktor (F) VII eksiligi nadir izlenen konjenital kanama bozukluklar1 arasinda en sik
goriilenidir. FVII eksikligi klinikte ¢ok farkli formlarla prezente olabilir. Kafai¢i kanama ve hemartroz
gibi agir ve hayati tehdit edici hemorajik formlar izlenebildigi gibi mukokiitan6z kanamalar gibi hafif
kanama bozukluklar1 da goriilebilir Giiniimiizde rekombinan FVII iceren preparat mevcut olup,
giivenli ve etkili olan bu iiriiniin kullaniminda diigiik de olsa trombotik olay ve inhibitdr gelisim riski
vardir. Agir klinik formlar i¢in tedavi kilavuzlart mevcut olmakla birlikte hafif seyreden ve
asemptomatik olan hastalarda perioperatif donemde faktdr replasman tedavisinin nasil yapilmasi
gerektigi hakkinda fikir birligi saglanamamustir. Biz de bu c¢alismamizda hastanemize preoperatif
donemde bagvurmus olan FVII eksikligi hastalarmin klinik ve laboratuvar ozelliklerini, planlanan
faktor replasman tedavi semalarin1 ve klinik takiplerini retrospektif olarak derlemeyi planladik.

Yontem: Klinigimize preoperatif donemde basvurmus olan 4 adet FVII eksikligi hastasi oldugunu
gordiik.

Bulgu: Hasta dosyalarin1 retrospektif olarak taradigimizda her hastanin FVII replasman tedavisi
altinda iken 2 defa invaziv islem gegirdigini saptadik. 4 hasta ve 8 cerrahi prosediir {izerinden yapmis
oldugumuz calismada hastalarin yas ortalamasi 46.3 yil, cinsiyet olarak 3 tanesi erkek, 1 tanesi ise
kadindi. Hastalarin kanama anamnezlerini taradigimizda 1 tanesinin intrakraniyal kanama gecirmis
oldugunu, 1 tanesinin ise gec¢irilmis masif hemoptizi nedeniyle takip edildigini gordiik. Diger iki hasta
ise asemptomatikti. Hastalarin FVII antijen diizeylerini karsilastirdigimizda 1 tanesinin %3 iin altinda,
2 tanesinin %3- %20 araliginda, 1 tanesinin ise %20’ nin {izerinde oldugunu gordiik. Olaylardan 2
tanesi major cerrahi islem (koroner by-pass operasyonu, laparoskopik kolesistektomi), diger 6
tanesinin mindr cerrahi/ invaziv islem (endoskopik polipektomi, sistoskopi, koroner anjiografi)
oldugunu gordiik. Faktor replasman tedavi dozlar1 10- 30 mcg/kg olup ortalama doz 19.3 mcg/kg’ di.
Replasman tedavisi uygulama frekansi1 1-7 defa iken ortalama frekans1 4.1 defa olarak saptadik.
Hastalara uygulanmis olan total faktor replasman tedavi dozu 2- 20 mg iken ortalama total doz 8.8
mg’ di. 7 cerrahi prosediirde faktdr replasman tedavisi 1 giin i¢inde sonlandirilmis olup sadece 1
endoskopik polipektomi iglemi sonrasi postop 8. giiniinde operasyon hekiminin burun tamponu
¢ikarma iglemi sirasinda kanama olma ihtimalinin yiiksek oldugunun belirtmesi iizerine islem Oncesi
faktor replasman tedavisinin tekrarlandigin1 gordiik. Hastalarin hastanede yatig siireleri 2- 19 giin
arasinda degismekteyken ortalama hastane yatis1 8.1 giindii.

Sonug: Hastalarin takibinde perioperatif kanama izlenmemis olup sadece 1 hastanin takibinde kollarda
uyusma sikayeti ilizerine istenmis olan kraniyal diffiizyon MR goriintiilemede bilateral multiple
milimetrik akut iskemi ile uyumlu diffiizyon kisithiliklar izlenmis olup tromboz nedeniyle
asetilsalisilik asit baglanmis ve ertesi giin hastanin kontroliinde sikayetlerinde gerileme oldugu
izlenmistir. Tromboz gelisen hastanin FVII antijen diizeyi %1 olup 20 mcg/kg den preoperatif
replasman tedavisi baglanmis ve koagiilasyon takibine gore 8 mcg/kg’ den 3 defa daha tekrarlanmstir.
Bu durum hastanin FVII antijen diizeyi ne kadar diisiik olursa olsun replasman tedavisinin miimkiin
olan en diisiik dozda tutulmasi gerekliligini bir kez daha gostermistir. Koroner by-pass cerrahisi
gecirmis olan hastanin FVII antijen diizeyi %29 olup hasta operasyon esnasinda ekstrakorporal
dolagimda takip edilecegi igin faktor replasman tedavi dozu preop donemde 20 mcg/kg den
hesaplanmig, postop donemde ise koagiilasyon takibine gore 15 mcg/kg’ den 3 doz daha yapilmistir.
Hastanin takibinde kanama ve tromboz izlenmemistir.
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P53- VON WILLEBRAND HASTALIGI, HEMOFILIi A VE B " DE
FAKTOR REPLASMAN TEDAVISi

Hande Ogul Hincal',Ahmet Aktas,Abdullah Ilikkan:,Ece Mazanoglu',Meral
Uluy,Onurcan Yildirim,Bahriye Celik!,Giilsiim Akgiin Caghyan:,Nil Giiler:

‘Pamukkale Universitesi

Amag: Biz bu ¢alismamizda hastanemiz Hematoloji servisinde 2017-2018 yillar1 arasinda takip etmis
oldugumuz Von Willebrand hastaligi (VWD), Hemofili A ve B hastalarinin demografik ve laboratuvar
ozelliklerini, yatis endikasyonlarini, yatig siirelerini, baslangic hedef faktor diizeylerini ve kag giin
boyunca hedeflenen diizeyden faktor replasman tedavisinin devam ettigini, takiplerinde hedef faktor
diizeyinde degisiklik yapilip yapilmadigini derlemeyi planladik.

Yontem: Retrospektif olarak kayitlarimizi inceledigimizde 13 tane hastanin toplam 22 defa servis
yatisi oldugunu gordiik.

Bulgu: 13 hastanin 10 tanesi erkek, 3 tanesi ise kadindi. Hastalarin yas1 18- 65 yil arasinda degismekle
birlikte ortalama hasta yas1 33.7 yildi. Hastalarin 7 tanesi Hemofili A, 3 tanesi Hemofili B ve 3 tanesi
VWD nedeniyle takip edilmekteydi. 7 tane olan Hemofili A hastalarinin 11 kere, 3 tane olan Hemofili
B hastalarinin 8 kere, 3 tane olan VWD hastalarinin ise 3 kere servis yatislari oldugunu gordiik.
Hastane yatis siiresi 1-10 giin arasinda degismekle birlikte ortalama yatis siiresi 4.8 giindii. Hemofili A
hastalarmin FVIII diizeyleri %0.1- 25.2 arasinda olup 7 hastadan 2 tanesinde FVIII inhibitorii
saptanmig oldugu goriildii. Hemofili B hastalarmin FIX diizeyleri %1.7- 29.4 arasinda olup ortalama
FIX diizeyi %8.6 olarak izlendi. Hastalarin hicbirinde FIX inhibitor saptanmadi. VWD hastalarinin
vVF dizeyleri %9.1- 25.7 arasinda degismekte olup ortalama vWF diizeyi %18.8 olarak
izlendi.Yatislarin 5 tanesi iliopsoas kasi i¢ine kanama nedeniyle gergeklesmis olup 4 tanesi ise
iliopsoas kasi dis1 kas i¢i kanama, 4 tanesi hemartroz, 2 tanesi kafa travmasi, 2 tanesi masif mukozal
kanama, 2 tanesi preoperatif donemde operasyona hazirlik, 2 tanesi gastrointestinal kanama, 1 tanesi
ise uzamis ve transfiizyon ihtiyacina neden olmus menstrual kanama endikasyonu nedeniyle oldugunu
gordiik. Iliopsoas kasi igine kanama endikasyonuyla yapilmis olan tiim yatislarda baslangic hedef
faktor diizeyinin %80 olarak hesaplandigin1 ve 1-4 giin boyunca (ortalama 2.4 giin) devam ettigini,
ardindan hedef faktor diizeyinin %40-50 olarak alinarak tedavinin 1-7 giin devam ettirildigini gordik.
Iliopsoas kasi dis1 kas ici kanamalarda baslangic hedef faktdr diizeyinin % 60-50 (ortalama %52.5)
olarak hesaplandigin1 ve 1-4 giin boyunca devam ettigini, ardindan hedef faktor diizeyinin %25-100
olarak alinarak (bir hastada hematoma bagli komplikasyon izlenmesi iizerine doz artirilmis) 1-3 giin
daha devam ettirildigini gordiik. Hemartroz nedeniyle takip edilen hastalarda hedef faktor diizeyinin
baslangigta %100-50 (ortalama %75) olarak hesaplanarak 1-4 giin verildigini, sonrasinda %50" ye
diisiilerek 3 giin daha devam ettirildigini gordiik. Kafa travmasi sonrasi yatirilan olgularda baglangig
hedef faktor diizeyi %100 olarak hesaplanarak 5-6 giin devam ettirildigini, sonrasinda hedef faktor
diizeyinin %50 ye diisiilerek 5 giin daha faktor replasmani yapildigimi gordiik. Mukozal kanamalarda
hedef faktor diizeyinin %25-80 olarak hesaplanarak 1 giin boyunca verilmis oldugunu gordiik.
Endoskopi iglemi oncesi hedef faktdr diizeyinin %100 olarak 1 giin verildigini, ortopedik cerrahi
oncesi hedef faktor diizeyinin %100 olarak hesaplanarak 3 giin verildigini ve cerrahi sonrasinda %75
e digstilerek 3 giin daha devam ettirildigini gordiik. Gastrointestinal kanama nedeniyle yatirilan
olgularda baslangi¢ hedef faktor diizeyinin %25-70 olarak hesaplanarak 5-7 giin boyunca devam
ettirildigini gordik.

Sonug: Transfiizyon ihtiyacina neden olmus ve hasta hemodinamisini bozmus menstrual kanamada

baslangi¢ hedef faktdr diizeyinin %40 olarak 1 giin verildigini ve sonrasinda %25" e diisiilerek 3 giin
daha devam ettirildigini gordiik.
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P54- INHIBITOR GELISMIS OLAN HEMOFILI A HASTASI OLGUDA
ENFEKTIF ENDOKARDIT DENEYIMi

Nihal Boz:,Hatice Ilgen Sasmaz:,Goksel Leblebisatan:,Metin Cil',Yurdanur Kihg¢:
tCukurova Universitesi Cocuk Hematoloji Bilim Dal1

Amac: Hemofili A, fonksiyonel bir prokoagiilan faktor olan faktdr VIII kan diizeyinin disiikliigii ile
seyreden X'e bagli resesif bir kanama hastaligidir. Faktor replasman tedavisi hemofili tedavisinin
temelini olusturur. Hemofili tedavisinin en 6nemli komplikasyonu inhibitdr gelisimidir. Hemofili A
hastalarinin yaklasik % 30'unda faktor VIII'e karst notiirlestirici alloantikorlar (inhibitorler) gelisir.
Enfektif endokardit (EE) esas olarak kalp kapaklarim etkileyen endokardin inflamatuar ve proliferatif
bir hastaligidir, intravendz ilag¢ kullanimi predispozan faktorlerden biridir. Bu ¢alismada inhibitorlii
hemofili A tanili hastada intravendz faktor kullanimina sekonder olarak gelisen enfektif endokardit
deneyimimizi sunmay1 amagladik.

Yontem:

Bulgu: Olgu: Bes yasinda inhibitorli hemofili A hastasi 10 giin 6nce baslayan ates, halsizlik ve genel
durum disikligi sikayeti ile hastanemize basvurdu. Fizik muayenesinde ates, hepamegali,
splenomegali ve sol kol antekiibital bolgede 3x4 cm ekimotik alan mevcuttu. Laboratuar tetkiklerinde;
Hb: 5,7 g/dl, WBC:3500 /mm3, PIt:102 000/mm3,eritrosit sedimentasyon hiz1:65 mm/saat, AST:30
U/L, ALT:15 U/L, CRP:11 mg/L idi. Kan kiiltiirii alindiktan sonra vankomisin ve meropenem
tedavileri baglandi. Tedavisinin ii¢lincii giiniinde ateslerinin diismemesi lizerine EKO'su yapildi.
Trikiispit kapak tizerinde 17x9 mm vejetasyon saptandi.Kan kiiltiriinde de stafilokokkus aureus
iiremesi olan hastaya enfektif endokardit tanis1 konuldu. Tedavisi vankomisin, ciprofloksasin ve
mikafungin olarak degistirildi. 6 hafta siiresince enfektif endokardit nedeniyle parenteral antibiyotik
tedavisi verildi. Takiplerinde vejetasyonu gerileyen hasta antibiyoterapisi sonlandirilarak takibe
gelmek tizere taburcu edildi.

Sonug¢: EE ¢ocukluk ¢aginda ciddi morbidite ve mortaliteye sahip bir hastaliktir. immunsupresyon,
konjenital kalp hastalig1, intravenoz ilag kullanimi EE'in en 6nemli nedenlerindendir. Pek ¢ok olguda
EE etyolojisinde gram-pozitif ajanlar gosterilmistir. Bizim olgumuzda da kan kiiltiirinde gram-pozitif
bir mikroorganizma olan stafilococcus aureus iiremistir. Tedavide en 6nemli husus etkene yonelik
uzun siireli antibiyoterapidir. Siirekli profilaktik faktor VIII tedavisi, yagam kalitesini ve genel sag
kalimi iyilestirmek acisindan da onemli bir rol oynar. Tekrarlayan dozlarda parenteral faktor
replasmani enfektif endokrdt riskini artirmaktadir. Bu vaka ile pansitopeni klinigi ile bagvuran, diizenli
araliklarla faktor replasmani yapilan hemofili hastalarinda gelisebilecek nadir komplikasyonlardan biri
olan enfektif endokardite kars1 dikkatli olunmasi gerektigini vurgulamak istedik.
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P55- MYH9 GENI iLE ILISKIiLi OTOZOMAL
MAKROTROMBOSITOPENILI IKi VAKA

Canan Albayrak:,Davut Albayrak?

*Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, 2Samsun Medicalpark Hastanesi

Amac: MYH9 geni ile iligkili otozomal makrotrombositopeni idiopatik trombositopenik purpura ile
karigabilen ¢ocukluk ¢aginda iyi bir aile oykiisii ve fizik muayene ile fark edilebilecek bir hastalik
grubudur. Burada iki hasta sunulmustur.

Yéntem: Olgu 1. Dokuz yasinda erkek hasta trombositopeni ile bagvurdu. Oykiisiinde baba ve
babaannesinde de trombosit diisiikliigii oldugu 6grenildi. Fizik muayenesinde patolojik bulgu tespit
edilmedi. Tam kan sayiminda; trombosit sayis1 10 X109/L, MPV 15 fl, periferik yaymada nadir ve iri
trombositler disinda patolojik bulgu yoktu. Idiopatik trombositopenik purpura 6n tanisiyla verilen
IVIG ve pulse steroid tedavisine yanit alinamadi. Kalitsal makrotrombositopeni tanisiyla izlenen
hastaya aferez trombosit verilerek siinnet yapilmis, gastrointestinal kanama oldugu dénemde eritrosit
ve aferez trombosit verilmis kanamasi durdurulmustu. Hastamiz ve babasinda 22. kromozom
iizerindeki MYH9 geninde p.D1447G (c.4340A>G) mutasyonu bulundu. Hala, anne ve iki kardes
normal bulundu. Ailede isitme azligi Oykiisii yoktu, sadece babaannesinde ileri yasta bobrek
yetmezligi sorunu mevcuttu.

Bulgu: Olgu 2. Alt1 yasinda kiz hasta trombositopeni ile basvurdu. Oykiisiinden bebeklik déneminden
patolojik bulgu yoktu. Tam kan sayiminda; trombosit sayist 5 X109/L, MPV 18 fl, periferik yaymada
nadir ve iri trombositler disinda patolojik bulgu yoktu. Idiopatik trombositopenik purpura 6n tanisiyla
verilen IVIG ve pulse steroid tedavisine ¢ok az yanit alindi. Hastamizin 22. kromozom iizerinde
MYH9 geninde p.Aspl424Try (¢c.4270G>T) mutasyonu tespit edildi.

Sonu¢: MYH9 geni ile iliskili otozomal makrotrombositopeni ¢ocukluk ¢aginda idiopatik
trombositopenik purpura ayirici tanisinda akla gelmelidir.
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P56- HEMOFILI A TANILI HASTADA ACIiL APENDEKTOMININ
PERIOPERATIF YONETIMI

Deniz Tugcu',Aysegiil Uniivar,Serap Karaman:,Rumeysa Tuna:,Aslihan
Karadag?,Zuhal Bayramoglu:,Siiheyla Ocak',Fuat Basar?,Zeynep Karakas:

!fstanbul Universitesi, istanbul T1p Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali, 2istanbul
Universitesi, Istanbul T1p Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Daly, *Istanbul Universitesi, istanbul
Tip Fakiiltesi, Radyoloji Ana Bilim Dali

Amag: Hemofili A tanili hastalarda cerrahi tedavi, hemofili iligkili komplikasyonlarda veya
hemofiliden iliskisiz medikal problemlerde gerekebilir. Major cerrahi girisimler sirasinda kanamay1
onleme, dikkatli bir planlamay1 gerektirir. Major cerrahi girisim, 5 ardisik giinden fazla hemostatik
destege gereksinim gosteren kanama olarak tanimlanmaktadir.

Yontem: Bu bildiride 4 6/12 yasinda akut apandisit bulgular ile bagvuran agir Hemofili A tanili
hastanin izlem ve tedavi siireci sunulmustur.

Bulgu: Dort yas alti aylik erkek hasta acil servisimize karin agrist ve kusma sikayetiyle getirildi.
Annesi ve teyzesinin hemofili A tasiyicist olduklari bilindiginden, 1 aylikken agir Hemofili A tanisim
almist1 (Faktor VIII diizeyi %0.4). Ik 1 yil icinde eklem kanamasi, intramuskuler hematomlari,
yumugak doku ve kafa travmalar1 olan hastaya, 1 yasinda olunca haftada 1 giin 250 iinite olacak
sekilde profilaktik tedavi baglanmisti. Travma ve kanamalar1 sik olan hastanin profilaksi dozu, 2
yasinda haftada 2 giin 250 iinite; 3 yasinda haftada 3 giin 250 {inite; 3,5 yasinda haftada 3 giin 500
iiniteye arttirildi. Hasta 4 yasinda oldugu zaman, giinliik aktiviteleri, kanama siklig1, travmalar1 ve
farmakokinetik profili dikkate alinarak, hastanin profilaksi dozu, haftada 3 giin 750 iiniteye arttirildi.
Hasta bu dozda profilaksi aldigi sirada, klinik ve radyolojik olarak akut apandisit tanisi aldi. Faktor
inhibitor taramasi negatif olarak sonuglandi. Hemofili rehberlerine gore operasyondan 6nce 50ii/kg, 1-
3. giinlerde 40 ii/kg, 4-6. glinlerde 30 ii/kg, 7-14. gilinlerde 20 ii/kg faktor replasmani uygulandi. Faktor
VIII diizeyleri operasyon dncesi 74 1U/dL, operasyon sonrasi 1. giin 65 IU/dL, 2. giin 53 IU/dL, 3.
Gun 631U/dL, 4. giin 391U/ dL olarak o6lgiildii. Operasyon sonrasi izlemlerinde kanama bulgusuna
rastlanmadi.

Sonug: Agir hemofili hastalarinda, akut apandisit gibi acil cerrahi gerektiren durumlarda yeterli
hemostazi saglayabilmek i¢in, ek tedavi plani yapilmalidir. Yakin klinik ve laboratuvar diizey
monitorizasyonunun yaninda takip eden doktorlar arasinda multidisipliner yaklasim, basarili bir
hemostaz dengesi i¢in gereklidir.
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P57- AGIR HEMOFILi HASTASINDA ORTOPEDIK CERRAHI
SONRASI VASKULOPATI NEDENIYLE AYAK BAS PARMAK
AMPUTASYONU: VAKA RAPORU

Goksel Leblebisatan:,Metin Cil:,ilgen Sasmaz’,Biilent Antmen®,Nihal Boz:,Yurdanur
Kilin¢,Cenk Ozkan*

‘Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dal1, Cukurova Universitesi Tip
Fakiiltesi Ortopedi ve travmatoloji Anabilim dali, *Adana Acibadem Hastanesi Cocuk Hematoloji ve
Onkoloji Klinigi , ‘Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Ortopedi ve Travmatoloji Ana Bilim Dali

Amac: 18 yasindaki agir hemofili hastasi, yiiriime bozuklugu ve diz hareket agikliginin kisitlanmasi
sikayeti ile klinige basvurdu. 11 yil 6nce distal femur kirig1 nedeniyle dis merkezde tedavi gormiis ve
sonrasinda ilerleyici diz fleksiyon kontraktiirii gelismisti. Sol diz ortorontgenografisi ve MRG'de agir
dejeneratif hemofilik artropati ve distal femoral procurvatum deformitesi goriildii. Hemofili ekibi
tarafindan operasyon karar1 alindi.

Yontem: Hemofili ekibi tarafindan operasyon karari alindi. Ekstansif kapali kama osteotomi ile
deformite akut olarak diizeltildi.

Bulgu: Operasyondan 24 saat sonar, operasyonun yerinin distalinde siyanoz gelisti ve arteryel nabiz
palpasyonu zayifladi. Kardiyo vaskiiler cerrahi ekibi tarafindan tekrar operasyona alindi ve femoral
arter eksplore edildi. Okliizyon veya iyatrojenik hasar gozlenmedi. Daha sonra alt ekstremite
anjiyografi yapildi. Anjiyografide damarsal yapt normal fakat vazospazm saptandi.

Sonug: Aspirin ve nitrogliserin igeren acil tibbi tedavi baslatildi. Bir hafta sonra vazodilator olarak
iloprost eklendi. Ancak sempatik lomber blokaj yapilana kadar iyilesme olmadi. Sempatik lomber
blokajin hemen ardindan vaskiilopatinin belirgin bir sekilde diizeldigi gozlendi. Bununla birlikte, ayak
bas parmagi takipte siyanotik ve soguktu. Operasyondan 2 ay sonra ayak bas parmak falanks
amputasyonu yapildi. Her ne kadar ilk prosediir sirasinda komplikasyonlar goriilse de hastamiz
ameliyattan memnundu. Uygulanan deformite cerrahisi sonrasi femoral osteotomi ile uzatma
planlantyor.
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P58- PSODOTROMBOSITOPENILI BIiR VAKA SUNUMU

Alev Cansu Certel*,Cenk Baykal?, Hasan Cinar',Miisvig Ramazanov:,Canan Albayrak®

'Ondokuz Mayis Universitesi Cocuk Saghg: Ve Hastaliklari, *Ondokuz Mayis Universitesi T1ip
Fakiiltesi, *Ondokuz Mayis Universitesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1t Cocuk Hematoloji

Amac: EDTA (etilendiamintetraasetik asid) ya bagli psddotrombositopeni; EDTA ile antikoagiile
edilen kandaki trombositlerin kiimelesmesi sonucu normalden diisiik olarak saptanmasidir.

Yontem: EDTA, kan tiiplerinde antikoagiilan olarak bulunur. Psddotrombositopeniye yol agma
mekanizmasi tam olarak netlesmemistir; ancak glikoprotein IIb/Illa kompleksinin EDTA varliginda
antikorlar tarafindan tanindigina dair bir hipotez ileri siiriilmiistiir. Gorsel yontemlere dayanan
trombosit sayimlariin yerini son yillarda EDTAl tiipler kullanilan otomatik kan sayim cihazlar
almigtir ancak trombosit diigiikliigli saptanan hastalarin periferik yaymalar1 incelendigi takdirde
psodotrombositopeniyi farketmek oldukca kolaydir.

Bulgu: Klinigimize trombositopeni tanisi ile sevkedilen bir olguyu bu nedenle sunuyoruz. Olgu
sunumu: Sekiz yasinda erkek hastanin Oksiiriik sikayeti ile lokal hastaneye bagvurdugu ogrenildi.
Yapilan tetkiklerde trombositopeni saptanarak idiopatik trombositopenik purpura 6n tanisiyla
hastanemize sevk edildi. Oykiisiinde daha 6nce trombositopeni bulgusunun olmadigi, oksiiriik
sikayetinin bir hafta 6nce bagladigi ve atesinin 38.5 °C oldugu 6grenildi. Hastanin periferik yaymasi
goriilmeden kemik iligi aspirasyonu yapildigi ve sonrasinda steroid baslandigi 6grenildi. Fizik
muayenesinde kriptik tonsillit ve hepatomegali tespit edildi. Tam kan sayiminda; trombosit sayis1 4
x109/L , periferik yaymada ise ¢oklu trombosit kiimeleri goriildii. Idiopatik trombositopenik purpura
on tanisiyla verilen iki giinliik pulse steroid tedavisi sonrasinda tam kan sayiminda trombositlerin
artmadigr gorildi, periferik yaymada dev trombisit kiimeleri goriildii. Hastada psddotrombositopeni
olabilcegi diisiiniilerek hastanin tam kan sayimi sitratli ve heparinli tiiplerle tekrar edildi. Sitrath
tiipteki kan saymminda trombosit sayist 125 x109/L ,heparinli tiipten calisilan kan sayimindan
trombosit sayis1 225 x109/L olarak 6l¢iildi.

Sonug: Otomatik kan sayim cihazlar1 ile yapilan sayimlarda trombosit sayis1 diisiik bulunan hastalarda
klinik olarak petesi, purpura ve kanamaya egilim yoksa psddotrombositopeniden siiphelenilmeli;
diisiik trombosit sayimlar1t mutlaka periferik yaymanin incelenmesiyle kontrol edilmeli ve kan sayimi
EDTA yerine sitratli ve heparinli tiiplerle tekrar edilmelidir.
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P59- GEBELIK SONRASI ORTAYA CIKAN EDINSEL HEMOFILI A
VAKASI

Abdulkadir Bastiirk:,Metin Bagci', Mehmet Dagh

‘Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Edinsel hemofili A daha 6nceden hemostaz sistemi normal olan bireylerde, faktor 8’e karsi
gelisen otoantikor sonucu faktor 8’in inhibisyonuna bagli goriilen nadir bir kanama hastaligidir. Siklig
altmis dort yastan kiigiik olgularda milyonda 0,3’tiir. Bu vakamizda dogum sonrasi donemde goriilen
edinsel hemofili A hastamizdan bahsedecegiz.

Yontem:

Bulgu: 27 yasinda kadin hasta 2. gebeligi sonrasinda baslayan kol ve bacaklarinda morarma ve
kizarikliklar nedeniyle klinigimize bagvurdu. FM’sinde viicudunda yaygin ekimozlar mevcuttu. Hasta
tetkik ve tedavi amaciyla servise yatirildi. Tetkikinde INR: 1,04, aPTT:98,9 sn saptandi. Yapilan
mixing testte aPTT degerleri baslangicta 92,3 sn iken 2.saatte 92,7 sn saptandi. Bunun iizerine
hastadan faktor 8 ve inhibitdr diizeyi istendi. Faktor 8 diizeyi: %3, faktor 8 inhibitorii: 5 bethesta,
faktor 9: %125, vwf normal, trombin zaman1 16sn normal olarak saptandi. Kadin hasta olmasi ve daha
Once Oykiisliniin olmamasi nedeniyle edinsel hemofili A tanmist konularak metilprednizolon
Img/kg/giin dozunda baslandi. Cok yaygin ekimozlar1 olmasi nedeniyle yiiksek doz faktor 8 verildi.
Faktor 8 oncesinde INR: 1,02, aPTT: 87,2 iken faktor inflizyonundan sonra INR:1,01, aPTT:86,6sn
saptandi. Bu nedenle hastaya 2 giin bypass edici ajan olarak aktive faktor 7 verildi. Ekimozlar
diizelmeye basladi. Takibinde iki giin igerisinde aPTT degerinin 57,7sn’ye diistiigii goriildii. Ikinci
hafta kontroliinde aPTT: 46sn saptandi. 2. ay kontroliinde INR:0,98, aPTT: 17sn, faktor 8 diizeyi:
%52, faktor 8 inhibitérii negatif, vwf:%120, ristosetin kofaktér diizeyi: %74 saptandi.
Metilprednizolon tedavisi azaltilarak 3 ayda kesilen hastanin takibine devam edilmektedir.

Sonug: Edinsel hemofili A ¢esitli otoimmiin ve malign hastaliklar ile birlikte veya gebelik sonrasinda
otoantikorlarin tetikledigi nadir goriilen bir hastaliktir. Genellikle yumusak doku kanamalar ile
prezente olup tanmin gecikmesi durumunda hayati risk olusturan kanama oranlar yiiksektir. Bu
nedenle Oncesinde koagiilasyon bozuklugu olmayan hastalarda mixing testiyle inhibitdr varligimin
arastirilmasi basit ama hayati 6neme sahiptir.
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P60- POLISITEMIA VERA HASTASINDA KAZANILMIS VON
WILLEBRAND HASTALIGI

Metin Bagci',Abdulkadir Bastiirk', Mehmet Dagh
'Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi

Amac: Myeloproliferatif hastaliklardan polisitemia verada kazanilmis von Willebrand hastaligi nadir
goriilen bir durumdur. Bu vaka sunumumuzda polisitemia vera tanist almis kazanilmig von willebrand
hastalig1 eslik eden hastamizdan bahsedecegiz.

Bulgu: 47 yaginda erkek hasta banyo sonrasi kasinti1 olmasi nedeniyle yapilan tetkiklerinde Hgb:18,4
g/dl gelmesi iizerine tetkik edildi. Fm’sinde kot altinda 7-8 cm splenomegali saptandi. Sag dirsekte
hematom ve ekimoz goriildii. Polisitemia vera Ontanisiyla Jak mutasyonu incelenen hastanin Jak
mutasyonu pozitif saptandi. Wbce: 12,6 K/ulL, Hgb:18,4 g/dL, plt:426 K/uL olarak saptandi. Hastaya
mevcut degerlerle polisitemia vera tanis1 konuldu. Hgb degeri hizli yiikseldigi i¢in haftalik
flebotomilerle takip edilmesine karar verildi. Hastanin dirseginde hematom ve ekimoz olmasi
nedeniyle bakilan aPTT degeri 45 sn (21-36sn) olarak yiiksek saptandi. Mixing testte aPTT’ nin 28
sn’ye diistiigii goriildii. Faktor 8 diizeyi bakilan hastanin faktor diizeyi %12 (50-150) saptandi. Faktor
9 diizeyi %92 (50-150), von Willebrand faktor diizeyi %48(60-150), von Willebrand faktor ristosetin
kofaktor diizeyi %32(50-150), trombosit fonksiyon agregasyon (epinefrin) testi 138 sn (82-150)
saptandi. Bu bulgularla hastaya kazanilmis von Willebrand hastaligi tanisi konuldu. Bu nedenle de
asetilsalisilik asit tedavisi verilmedi. Haftalik flebotomilerle takibe alinan hastanin Hgb degeri 15g/dl
civarinda seyretti. Takibinin 2. ayinda pt ve aPTT degerlerinin normale geldigi goriildii. Faktor 8
diizeyi %22 oldu. Flebotomiler sonrasi takibinde faktor diizeyi yiikselen ve aPTT degeri normale
donen hastaya polisitemia vera tanisi nedeniyle asetilsalisilik asit tedavisi baglanmasina karar verildi.
Hastanin aylik takip ve tedavisine devam edilmektedir.

Sonug: Kazanilmis von Willebrand hastalig1 esansiyel trombositozda iyi tanimlanmis olmakla birlikte
polisitemia vera gibi diger miyeloproliferatif hastaliklarda da goriilebilecegi akilda tutulmalidir.
Ozellikle antiagregan ya da antikoagiilan endikasyonu olan hastalarda kazanilmis von Willebrand
hastaliginin tespit edilmesi 6nemlidir.
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