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S1- iNHIBITOR GELISEN HEMOFiLi HASTALARIMIZIN RETROSPEKTiIF DEGERLENDIRILMESi

Ayse Ceyda Oren’,Sinan Akbayram®

'Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Hemofili, faktor (F) VIII veya IX eksikligi sonucunda gelisen nadir bir kalitsal kanama bozuklugu
olup, kalitsal, X kromozomuna bagh ceknik kalitimla geger. Onceki yillarda hemofili tedavisi sirasinda
rastlanan en 6nemli komplikasyon viral bulas iken giinimizde temini mimkin faktér konsantreleri
bu sorunun ¢ozllmesini saglamistir. Bununla birlikte tedavide kullanilan FVIII ve FIX proteinine karsi
gelisen antikorlar o6zellikle hemofili A tedavisinde en sik karsilasilan ve en ciddi tedavi
komplikasyonudur. Bu calismanin amaci hemofili tedavisi sirasinda inhibitor gelistiren hastalarin
klinik ve laboratuar sonuglari ile tedavilerini gézden gegirmektir.

Yontem: Calismamizda, 2015- 2019 yillari arasinda Gaziantep Universitesi Tip Fakiltesi Pediatrik
Hematoloji- Onkoloji bilim dalinda hemofili tanisi ile takip edilen 98 hastanin dosyalari retrospektif
olarak incelendi. Hastalarin tani yaslari, aile 6ykdileri, eksik olan faktor tipleri, faktor dizeyleri,
inhibitor dizeyleri, inhibitor 6ncesi faktor tipleri ve proflaksi durumu, inhibitér gelisme yasi, inhibitor
Oncesi travma oykileri, agir kanama vyerleri, hedef eklemleri, glincel inhibitor seviyeleri ve almakta
olduklari glincel tedavileri kaydedildi.

Bulgu: Hastalarin 77' si (%78,57) hemofili A, 21" i (%21,43) hemofili B, hemofili A olan hastalarin 13'
Unde inhibitor saptanmis olup agir hemofili A olgularinin 11' inde (%22), orta-hafif hemofili
olgularinin 1'inde (%3,7) ve hemofili B olgularininsa 1' inde (%4,76) inhibitdér saptandi. inhibitorli
olgularin 8' inde aile 6yklisii mevcuttu. Hastalarin tani aninda yas ortalamasi 11,11 ay idi. Olgularin 5'
i hemofili A, 1' i hemofili B olmak lizere 6' si (%46) yiksek titreli inhibitére sahipken geri kalan 7
olguda gegcici inhibitér gelisip takiplerde negatiflestigi kaydedildi. inhibitdor gelismesinden 6nce;
hemofili A olan olgularin hepsi inhibitér rekombinant faktor preparati kullanirken hemofili B olan tek
olgu plazma kaynakh faktor konsantresi kullanmaktaydi ve tiim inhibitorli olgularin 5' i (%38,46)
primer, 4' U (%30,77) sekonder proflaksi programindayken 4' i (%30,77) kanama halinde tedavi
almaktaydi; iki (%15,38) olgudan birinde yanak digerinde antekibital bolgeye travmaya bagh
hematom 6ykisl mevcuttu. Hastalarin inhitér gelisme yas ortalamasi 70,31 idi. Olgularin 5' inde
(%38,46) hayati kanama izlendi. Hedef eklem 7 (%53,84) olguda gelisti. Yiiksek titreli inhibitor
gelistiren olgularimizin hepsi aktive protrombin kompleks konsantresi ile proflaksi programina alind.

Sonug: Calismamizda inhibitorli olgularimizin ¢ogunlugunda (%84,61) agir FVIII eksikligi mevcuttu.

Hemofili A olgularimizda %15,58, hemofili B olgularimizda ise %4,76 oraninda inhibitor gelistigi
saptandi.
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S2- INHIBITORLU HEMOFiLi A OLGUSUNDA HEMARTROZA ESLIK EDEN SEPTIK ARTRIT

Fadime Ersoy Dursun®

'Goztepe Prof. Dr. Siileyman Yalgin Sehir Hastanesi

Amag: Hemofili hastalarinin takibinde eklem ici kanamalar alisilagelen sorunlardir ancak ¢ok nadir de
olsa hemofilik artropatili olgularda septik artrit de bu tabloya eklenerek tani ve tedavi de glicliklere
neden olabilmektedir. Burada inhibitorli hemofili A tanili olguda diz ekleminde kanama sonrasinda
gelisen septik artrit deneyimi paylasiimaktadir.

Yontem: OC, 26 yasinda erkek, inhibitorli hemofili A mevcut hedef eklemleri nedeniyle haftada 3 giin
90 mcg/kg/doz (7 mg) rekombinant faktor Vila (rFVIla) kullanmakta iken dizlerde agri yakinmasi ile
acile bagvurmustur. Diz US’de Her iki dizde hematom? saptanan hastaya her iki dizde hemartroz 6n
tanisiyla yatis verildi.

Bulgu: Faktér VIII dizeyi <%0,3; inhibitor diizeyi 5,8 BU; Hgb12,7gr/dL; Lékosit 13.600/mm3;
Neu:8580 Lenf:3100 Mono:1860; Trombosit 241.000/mm3; aPTT 61,9 sn, Ure 26 mg/dL; Kreatinin 0,6
mg/dL; AST 28 IU/L; ALT 41 IU/L; CRP:35 mg/dL (0-0,5); Glukoz: 102 mg/dL, LDH: 199 U/L; Urik
Asit:3,8 mg/dL; ALP: 82; ENA profili, ANA Profili RF negatifdi; Procalcitonin:0,23 ng/mL
Sedimantasyon: 17 mm/h saptandi. Hastaya rFVlla 90 mcg/kg/doz (7 mg) 2 saatte bir IV bolus
baslandi. 24 saatlik takiplerinde dizde sislik ve agri yakinmasi artan hastanin tedavisine aktiflesmis
protrombin kompleks konsantresi (aPCC) ve rFVlla ile ardisik olarak devam edilmesine karar verildi.
Ardisik tedaviye ragmen sol dizdeki semptomlari geriledigi halde sag dizdeki agrisinin ve sisliginin
arttig1 gorilen olgu Ortopedi tarafindan degerlendirildi ve diz MRI ¢ekildi. Septik artrit siphesi ile
yapilan ponksiyonda eklem sivisinin piiriilan geldigi gorildi. Mikroskobik incelemede bol I6kosit
gorildu. Septik artrit tanisiyla Ortopedi tarafindan operasyona alindi. Sag dize patella medialinden
mini insizyonla girilip, katlar gecilerek eklem kapsulii agildi. Pirilan geleni olan olguya debridman ve
drenaj yapilarak bol SF ve batikon ile yikanip kanama kontroli saglandiktan sonra katlar 1 adet dren
konularak kapatildi. Alinan 6rnekler kiltir icin génderildi. Postoperatif faktér replasmanina 90 uc/kg
dozda rFVlla ile devam edildi dren ve eklem bulgulari takip edilerek faktor sikhiginin gittikce arasi
acildi, dren de cekildi. Posoperatif donemde hemen Enfeksiyon Hastaliklari’'nin 6nerisiyle Seftazidim
3x2 gr+Vankomisin 2x1gr baslandi. Alinan kan ve eklem aspirati kiiltirlerinde Staf. Aereus (MRSA)
Uredi. Seftazidim kesilip Vanko ile devam edildi. 10 giin Vankomisin verildikten sonra agrilan
tamamen ge¢meyince 7 giin de Daptomisin ile devam edildi 3 hafta siiren parenteral tedavilerden
sonra hasta 3 hafta daha oral antibiyotik kullanmasi 6nerilerek taburcu edildi. rFVIla tedavisine de
haftada 3 giin 90uc/Kg/giin doz profilaktik olarak devam edildi. 10 aydir major ya da mindr kanama
olmadi. Diz agrisi belirgin olarak azald.

Sonug: Bu olgunun bize 6grettikleri ve hatirlattiklari; hemartrozu olsun olmasin hemofilik artropatili
olgularda kanama tedavisine ragmen eklem bulgularinin artmasi durumunda ¢ok vakit ge¢gmeden
septik artrit de gelismis olabilecegi hatirlanmali bu olayin kanama sonrasi (izerine enfeksiyon
eklenmesiyle olabildigi gibi kanama olmadan da olabilecegi akilda tutulmalidir. Kanama ile iliskili
belirtiler gerilemediginde durdurulamayan kanama olasiligi da akilda tutulmal ve inhibit6rli vakaysa
s6z konusu olgu bypass edici ajanlarin her ikisinin de hastane eczanesin de bulundurulmasi 6nerilir.
Septik artrit cerrahisi sonrasi antibiyotik tedavisi 2 hafta parenteral olmak lzere 4-6 hafta devam
edilmelidir. Baslangicta tedavi ampirik olup sonrasi kiiltlir sonuglarina gore yeniden diizenlenmelidir.
Septik artrit hemofilik artropatili olgularda nadir bir durum olup tani ve tedavisi glglikler
icermektedir. Literatlirde daha fazla bilgiye ihtiya¢ bulunmaktadir.
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$3- UC KARDESTE FAKTOR VIl EKSIKLIGi:OLGU SUNUMU

Veysiye Hiilya Uzel',Yusuf Beker?,Murat Soker

'Dicle Universitesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi, “Dicle Universitesi Cocuk Saglgi ve Hastaliklari

Amacg : Kalitsal Faktor VII (FVII) eksikligi, otozomal resesif gecisli, sikligi 1/500.000 olan ve nadir
gorilen kalitsal kanama bozukluklari arasinda en sik gorilendir . Koagilasyon testlerinden
protrombin zamaninin (PT) uzun, parsiyel tromboplastin zamaninin (PTT) normal olmasi durumunda
FVII eksikliginden stphelenilmelidir. Kesin tani icin plazma FVII seviyesinin oOl¢tlmesi gereklidir.Bu
yazida;hem nadir goriilmesi hem de kaltsal 6zelligini vurgulamak amaci ile FVII eksikligi tanisi alan g
kardes olguyu sunmayi amagladik.

Yontem:

Bulgu: Olgu -1 15 yasinda erkek hasta ,ara ara burun kanamalari olmasi nedeniyle poliklinigimize
basvurdu. Kanamasi birkag yildir varmis ve kendiliginden duruyormus.Yaklasik iki yildir epilepsi tanisi
aldig1 ve levatirasetam kullandigi 6grenildi. Anne-baba arasinda 1.dereceden akrabaligi olan hastanin
21 yasindaki abisinde epilepsi tanisi oldugu ve valproik asit kullandig1 6grenildi. Fizik muayenesinde
Ozellik yoktu. Bakilan tetkiklerinde: Wbc :8,1 /mm3, Hgb:15,5 g/dl, , Htc:%47,6, Trombosit: 296K/UL, ,
Pt:31,3sn,INR:2,79 , aPTT: 32,4sn, Fibrinojen: 352,periferik yaymada trombositler normal biytkliikte
ve yeterli kimeli olup atipik hiicre gorilmedi.Bakilan batin ultrasonografisinde patoloji saptanmadi.
Hastada faktdr diizeyleri calisildi. FVII <%5 saptandi. Diger faktor diizeyleri normal saptandi.ikinci kez
FVII diizeyi cahsildi. FVII diizeyi % 3,5 inhibitér :0.B.U saptandi. Hastamiz faktér VIl eksikligi tanisi
alarak cocuk hematoloji bélimimiuzde takibe alindi . Hastanin mukozal kanamalari icin traneksamik
asit kullanildi. iki kez de burun kanamasi nedeniyle rekombinant aktive FVII (rFVlla)
kullanildi.Hastanin son bir yillik takibinde kanama sikayeti gozlenmedi. Olgu -2 11 yasindaki kiz hasta
dis eti kanamasi nedeniyle basvurdu. Daha 6nceden ara ara viicutta morarma sikayeti disinda
kanama semptomu olmayan hastanin abisinde faktor VII eksikligi ve epilepsi tanisi mevcuttu. Fizik
muayenesinde dis clrtkleri ve sol bacakta yer yer ekimozlari mevcuttu.Hastanin tetkiklerinde ,
Pt:30sn,INR:2,49 , aPTT: 32,9sn, Fibrinojen: 281, diger tetkikleri normal saptandi.Hastada faktor
diizeyleri cahsildi. FVII :% 8,2 saptandi. ikinci FVII diizeyi<%5 , inhibitér negatif saptandi. Hastamiz
faktor VIl eksikligi tanisi aldi. Dis hekimligine konsiilte edilen hastada traneksamik asit ve rFVlla
kullanilarak iki tane dis ¢ekimi yapildi.Dis c¢ekimi sirasinda ve sonrasinda herhangi bir sorun
yasanmadi. Olgu -3 Ablasi ve abisinde faktor VII eksikligi saptanmis olan alti yasindaki kiz hastanin
herhangi bir kanama semptomu yoktu. Aile taramasi nedeniyle tetkik edilen hastanin bakilan
testlerinde ;, Pt:24,9sn,INR:2,15 , aPTT: 22,8sn saptandi.Hastanin FVII diizeyi % 9,4 saptandi. ikinci
kez FVII diizeyi<%5 saptandi.Ailenin diger bes ¢ocugunda faktor VII eksikligi saptanmadi. Hasta ve
ailesi , travma, kanama ,cerrahi konusunda bilgilendirilerek takibe alindi. iki yillik g6zlemde kanama
semptomu gelismedi.

Sonug: Sonug: Faktor VII eksikligi olan hastalarin % 30-40’1 asemptomatiktir. Hafif burun
kanamalarindan, merkezi sinir sistemi kanamalarina kadar c¢ok farkh siddette kanama tablolari
gorulebilir . Faktor VII dizeyi ile klinik bulgular korele degildir. Olgularin ¢cogunda aile 6ykisi
mevcuttur. Akraba evliliklerinin sik gorildigi toplumlarda bu tir kalitsal kanama bozukluklarinin
tanisinin erken konmasi,aile taramalarinin erken donemde yapilmasi ve genetik danismanlik verilmesi
onemlidir. Anahtar Kelimeler: Faktor VII eksikligi, kanama,aile taramasi
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S4- HEMOFiLi A VE B HASTALARINDA ENDOGLIN PROTEiNi VE ANJiYOGENETiIK FAKTORLERIN
ILISKISININ ARASTIRILMASI

Kiibra Karaman Anuk’,Selin Aytag’ Filiz Bakar Ates

'Ankara Universitesi Eczacilik Fakiltesi Biyokimya Anabilim Dali, 2Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Hematoloji Bilim Dah

Amag: Literatlirde hemofili ve hemofilik artropati gelisimi ile ilgili ¢esitli mekanizmalarin ortaya
konmasina ragmen, hemofilide inflamasyon gelisimi ve neoanjiyogenez (izerine yapilan calismalar
glinimiizde olduk¢a 6nem tasimaktadir. Ayrica, son yillarda yapilan calismalar inflamasyon ve
anjiyogenezde rol oynayan ve yeni adipositokinler arasinda yer alan endoglin proteinine dikkat
cekmektedir. Endoglin proteininin timoér dokularinda endotelyumda yiiksek oranda eksprese oldugu
ve anti-anjiogenik tedavide etkisinin olabilecegi disliniilmektedir. Bu kapsamda, s6z konusu
calismada, giiniimiizde 6nemi giderek artan nadir hastaliklardan olan Hemofili A ve B hastalarindaki
endoglin diizeyleri ile anjiyogenetik faktorlerin iliskisinin irdelenmesi amaclanmistir.

Yontem: Calisma kapsaminda, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali Cocuk Hematolojisi Bilim Dali’'nda tedavi goren Hemofili tanisi konmus 27 hastadan
toplanan plazma o6rnekleri kullanildi. Hemofili hastalari ile ayni sayida yas ve cinsiyet bakimindan
benzer kontrol grubu calismaya dahil edildi. Daha 6nce tedavi almis orta ve agir 1-21 yas arasi
inhibitorstiz Hemofili A ve Hemofili B hastalari calismaya dahil edilirken, 1 yas alti, 21 yas Ustiu
hastalar, hastaneye yatmayi gerektirecek kadar kanamasi olan, major bir cerrahi girisim gecirmis olan
veya cerrahi ve/veya hayati tehdit edecek kanamalari olan hastalar ¢alisma disi birakildi. Toplanan
plazma orneklerinde ELISA yontemi ile endoglin, vaskiiler endotelyal bliyime faktorli (VEGF),
Anjiopoetin 1/-2 (ANG-1/-2), Interlokin-4 (IL-4) ve IL-12, dizeyleri belirlendi. Elde edilen bulgular,
istatistiksel olarak Mann Whitney-U testi ile analiz edildi.

Bulgu: Calismaya dahil edilen kontrol ve hasta gruplari arasinda yas ve cinsiyet agisindan anlaml bir
farklihk bulunmamistir. ELISA ydntemi sonuglarina gore plazma endoglin diizeyi hemofili hasta
grubunda kontrol grubuna gore anlaml olarak yiiksek bulunmustur (p<0.0001). Ayrica, ¢alsilan diger
adipositokinlerden VEGF, Angiopoietin-2, IFN-a ve IFN-y dizeyleri ile, PAI-1 ve trombospondin-1
dizeylerinin de hasta grubunda kontrole gére anlamli olarak yiksek oldugu bulunmustur (p<0.01).
Ayrica, anti-anjiyogenik sitokinlerden IL-12 dizeyinin ise hasta grubunda kontrole gére anlamli olarak
disik oldugu bulunmustur (p<0.0001). ANG-1 ve IL-4 diizeyleri agisindan ise gruplar arasinda anlaml
bir fark gézlenmemistir.

Sonug: Bu calismada, hemofili hastalarinda, endoglin proteininin dizeyinin arttig gosterilmistir.
Endoglin ve VEGF diizeyinde gobzlenen artisa bagl olarak, hemofili hastalarinda s6z konusu
proteinlerin birlikte anjiyogenezi uyardiklari dislnilmektedir. Bu calisma endoglinin hemofilideki
etkinligine dair yapilan ilk ¢calisma olup, hemofilide anjiogenetik ve enflamatuar faktérlerin 6neminin
arastirilmasi icin daha ileri calismalara ihtiya¢ duyulmaktadir.
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S5- HEMOFiLi B OLGUSUNDA NADIR VE OLUMCUL BiR KOMPLIKASYON: iNTRAKRANIYAL KANAMA
Serhat Celik',Muzaffer Keklik"
'Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi, i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Hematoloji Bilim Dali

Amag: Hemofili B, koagillasyon mekanizmasinda etkin olan faktér IX'un konjenital eksikligi veya
disfonksiyonel olmasi ile olusan bir hastaliktir. intrakraniyal kanama (iKK), hemofili hastalarinda en
ciddi olaydir ve yiksek mortalite ve morbiditeye sahiptir.l1 Profilaksi rejiminin kullanimiyla
mortalitede azalma goézlense de iKK'nin neden oldugu mortalite halen % 20 civarindadir. 53 yasinda
erkek hastada Hemofili B nedeniyle profilaksi tedavisi altinda iken iKK gelisen olguyu sunmaktayiz.

Yontem: Olgu Sunumu: 53 yasinda erkek hasta Hemofili B tanisi ile klinigimizde takip edilmekte ve
haftada 2 glin rekombinant faktor IX 1500 IU profilaksi tedavisi almaktadir. Hasta, 6nce bas agrisi bir
saat sonrasinda da sol bacaginda uyusma olmasi nedeniyle acil servise basvurdu. Acil serviste
degerlendirilen hasta muayene sirasinda jeneralize tonik-klonik nébet gecirdi. Beyin Bilgisayarh
Tomografisi(BBT) cekildi: sag Parieto-oksipital alanda intraparankimal hematom saptandi. Yogun
bakim Unitesine(YBU) alindi. Levatirasetam 1500 mg yiikleme sonrasinda da 2x500 mg idameye
gecildi. ilk bir hafta faktoér diizeyi %80, sonraki 2 hafta %30 olacak sekilde rekombinant faktér IX
tedavisi planlandi. Hasta YBU yatisinin 2. giiniinde yeniden nébet gecirdi. YBU yatisinin 5. giiniinde
GKS:15, vitalleri stabil, kontrol BBT'de kanama alaninda azalma, nérolojik muayenin de normal olmasi
Gzerine servise devr alindi, bir glin sonrasinda da onerilerle taburcu edildi. Toplam 21 glin 6nerilen
dozda faktor tedavisi aldi devaminda profilaksi dozu arttirildi. Fizik tedaviye yonlendirilen hastada
hicbir sekel kalmadan tam iyilesme gozlendi.

Bulgu: Tartisma: Hemofili B, insidansi erkeklerde yaklasik otuz binde bir olan X’e bagh resesif kalitim
gosteren bir hastaliktir.2 IKK, Hemofili’"de kanamaya bagh en sik 6lim nedeni olmasiyla oldukca
dnemlidir. KK, hemofili olgularindaki &élimlerin yaklagik (¢te birinden sorumludur.3 Normal
popiilasyona gére 20-50 kat daha sik gdzlenmektedir.4 iki farkli piki gézlenmektedir: 2 yas alti
cocuklar ve Hipertansiyon gibi risk faktorleri olan yashlar.1 Faktor diizeyinin %1’in altinda olmasi (Agir
hemofili), eslik eden HiV enfeksiyonu, kafa travmasi, inhibitér varligi ve gecirilmis iIKK dykiisi risk
faktérlerindendir.4 IKK'da %29-76 oraninda morbidite gelisme ihtimali vardir. Konviilziyon,
Psikomotor gerilik, Motor gerilik ve Serebral palsi bunlara 6rnektir. iKK’lar genellikle travma
sonucunda gelismektedir ancak bizim hastamizda oldugu gibi travma 06ykisi olmadan da
gelisebilmektedir. Stpheli travma sonrasinda goriintiileme yontemleriyle aksi kanitlanincaya dek, acil
bir durum olarak ele alinmali ve faktor yerine koyma tedavisine baslanmalidir. Gorintileme
yontemleri veya noéroloji konstiltasyonundan 6nce “acil olarak faktor tedavisine baslanmali” ve faktor
aktivitesi ilk bir hafta %60 - 80 diizeyine ylkseltilmeli sonraki 8-21. glinlerde ise %30 diizeyine
ylkseltilmelidir. Ge¢ kanama bulgulari bazen travmadan 3-4 hafta sonra da ortaya c¢ikabileceginden
hasta yeterli bir siire dikkatle izlenmeli, siipheli durumlarda gériintileme yontemleri ile ilerleme olup
olmadigi takip edilmelidir.

Sonug: Hemofili B'de IKK, kanamaya bagh 6limlerin en sik sebebi olmasi nedeniyle olduk¢a 6nemlidir.
Kafa travmasi, inhibitdr varligi, Agir Hemofili ve HIV birlikteligi risk faktdrlerindendir. Ayrica profilaksi
ile sikligi olukga azalmistir. Ancak bizim hastamizda oldugu gibi hem profilaksi tedavisi altinda hem de
risk faktorleri olmadiginda da IKK gelisebilecegi unutulmamahdir. Bu hasta grubunda hizli ve etkin
tedavi ile yakin takip 6nem arz etmektedir.
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S6- NUKS EDINSEL HEMOFiLi VAKASINDA TROMBOEMBOLI

Fatma Keklik Karadag',Aysenur Arslan®,Zuhal Demirci',Nur Akad Soyer*,Giiray Saydam®,Fahri
Sahin’

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

Amag: Edinsel Hemofili A (EHA), faktor VIII' e karsi olusan otoantikorlar sonucu meydana gelen yillik
insidansi 1,5/1 000000 olan olduk¢a nadir bir hastaliktir. Gértlme yasi 20-40 yas ve 68-80 yas
araliginda olmak lzere bimodal dagilm géstermektedir. Geng yasta gorilen EHA , daha cok gebelik
iliskili olarak kadinlarda rastlanirken; malignite, otoimmun hastaliklar ve ilaglar gibi nedenlerin
etiyolojide yer aldigl ileri yasta gorilen EHA, erkeklerde daha siktir. Ancak hastalarin yaklasik
yarisinda EHA ya sebep olacak tetikleyici neden bulunamamaktadir. EHA tedavisinde; kanama
kontroliinlin saglanmasi ve ardindan inhibitor eradikasyonun yapilmasi temel hedeflerdir. Tedavi
komplikasyonu olarak tromboz gorilme sikhgl bu hastalarda artmistir.

Yontem: Basarili EHA tedavisi sonrasi 6. ayda niiks gelisen ve ardindan derin ven trombozu geciren
vakanin 6zellikleri ve tedavi yonetimi sunulmustur.

Bulgu: 73 yasinda kadin hasta, giim viicutta yaygin ekimozlar nedeni ile tetkik edildi. Ozge¢misin ve
soygecmisinde hematolojik hastalik, kanama bozuklugu yok. Laboratuar incelemelerinde; Hb: 9. 2
g/dL, MCV: 84 fL, lokosit: 7600/mm3, ve trombosit saysisi 264 000/mm3, koaglasyon testlerinde
protrombin zamani ve INR normal izlendi; sirasi ile 17. 5 saniye ve 0,9. APTT diizeyinin ise 48. 7 saniye
(normal arahk 22. 5-31. 3) ile uzamis oldugu gorildi. 1:1 karisim testinde aPTT dizelmedi. FVIII
dizeyi: 0. 9% ve FVIII inhibitor dizeyi: 46. 8 Bethesda Units (BU)/ml saptandi. Mevcut bulgularla
hastaya EHA tanisi konuldu. Masif kanama bulgusu olmadigi icin by pass edici ajan verilmedi. Prednol
(1 mg/kg) baslandi; 2. Haftadan itibaren tedaviye siklofosfamid 50mg/giin eklendi. Tedavinin 4.
haftasinda inhibitor tayin edilemedi ve aPTT normal aralikta izlendi. Remisyon saglanan hastada
yapilan tetkiklerde etiyolojik sebep bulunamadi. Alti ay sonra hasta 6zellikle alt ekstremitelerde daha
fazla olmak lizere ekimoz nedeni ile tekrar basvurdu. FVIII dizeyi: 2,5 FVIII inhibitor: 1 (BU)/ml
saptandi. Hastaya tekrar prednol tedavisi baslandi. Tedavinin 2. Haftasinda sol bacakta sislik
yakinmasi ile basvuran hastaya doppler USG yapildi ve femoral ve popliteal venlerde tromboz izlendi.
Prednol tedavisi azaltilarak kesildi ve dusik molekil agirlikh heparin tedavisi baslandi. Yakin takip
edilen hastada ek komplikasyon yasanmadi ve oral antikoagiilan tedaviye gegildi.

Sonug: EHA hastalarindan ozellikle etiyolojide malignitenin yer aldigi ve ileri yastaki hastalar
tromboembolik (TE) olaylar agisindan risk altindadirlar. Kanama tedavisine yonelik olarak verilen by
pass edici ajanlar veya faktor replasman tedavileri ya da inhibitér eradikasyonu nedeni ile prednol
tedavisi uygulanmasi bu hastalarda TE hadiselerin goriilme sikhgini arttirmaktadir. EHA klinik seyrinde
spontan remisyon gelisebilse de hayati kanamalar nedeni ile mortalite orani yaklasik %20 civarinda
bildirilmis olup klinisyenler agisindan dikkat cekicidir. Ancak bu vakamizda da goérildiigu lzere bu
hastalarda tromboz 6nemli bir sorundur ve mortalite sebebi olabilecegi unutulmamalidir.
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S7- HEMOFILIDE COVID-19 ENFEKSIYONUNUN YONETiMi: TEK MERKEZ DENEYiMi

Mehmet Can Ugur’,Aysenur Arslan? Fatma Keklik Karadag? ziihal Demirci? Fahri Sahin’

'Bozyaka Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, >Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: 2019 yilinda baslayan ve diinya genelinde pandemiye yol acan siddetli akut solunum
sendromu koronaviriis 2 (SARSCoV-2), Diinya Saghk Orgiti tarafindan COVID-19 olarak
adlandiriimistir. Ates, kuru oksurik ve yorgunluk ana belirtilerdir. Bazi olgularda bogaz agrisi, miyalji
ve ishal gibi semptomlar da bildirilmistir. COVID-19 tanisini dogrulamak igin siklkla gercek zamanl
ters transkripsiyon-polimeraz zincir reaksiyonu (RT-PCR) testi kullanilmaktadir. Enfeksiyon iliskili
yaygin damar ici pihtilasma (DIC) tablosu gelisimi, morbidite ve mortaliteye neden olan en énemli
tablodur. COVID-19'un tedavisi icin heniiz etkinligi kanitlanmamakla birlikte tlkemizde favipravir,
azitromisin, enoksaparin gibi ajanlar kullanilmaktadir. Bu ¢alismada, COVID-19 enfeksiyonu gegiren
hemofili hastalarinda tani ve tedavi deneyimlerinin paylasilmasi amaglanmistir.

Yontem: Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi'nde takipli ve COVID-19 enfeksiyonu geciren
hemofili hastalari calismaya dahil edildi. Hastalara telefon ile ulasilarak COVID-19 tanisi, tedavisi, tani
ve tedavi slirecinde hemofili hastaligina yonelik yasanan sorunlar sorgulandi.

Bulgu: 8 hastada COVID-19 enfeksiyonu tanisi koyuldu. Bes hasta izmir'de, 1 hasta Mugla’da, 1 hasta
Kitahya’da ve 1 hasta Agri’da yasamaktaydi. Hastalarin yas ortalamasi 41.6 bulundu. Ug¢ hasta
Hemofili B, 5 hasta Hemofili A taniliydi. Hastalardan 3’ii orta, 5'i agir hemofiliydi. iki hasta inhibitér
pozitifti. iki hasta kanadik¢a tedavi alirken, 1 hasta self-infiizyon uygulayamadigini ifade etmisti. Ug
hastada COVID temas Oykisi yoktu. Bir hastada PCR testi negatif olup klinik bulgular esliginde
COVID-19 tanisi almisti. Bes hastaya Favipravir, 3 hastaya antibiyotik tedavisi verilirken, 1 hastanin D-
Dimer degerindeki artis nedeniyle faktor profilaksisi ile birlikte disiik molekil agirlikli heparin
(DMAH) tedavisi verilmisti. Asetil salisilik asit (ASA) hicbir hastada kullanilmamisti. Bes hasta, COVID-
19 tanisi aldiktan sonra takipli oldugu hematolog ile iletisime gectigini ifade etti. Evde izolasyon
suresince 2 hastanin eklem kanamasi, 1 hastanin hematdrisi olmustu. Bu 3 hastanin 2’si takip eden
hematolog ile iletisime gegmeden kendisi evde faktdr uygulamisti. Bir hastanin kanama nedeniyle
hastane basvurusu gerekmisti.

Sonug: Hemofili hastalarinda COVID-19 tani, semptom ve klinik seyir, hemofilik olmayan popiilasyona
gore farkhhk gostermemektedir. Ancak tedavide DMAH kullanan ve hastane basvurusu gerektirecek
eklem kanamasi yasayan hasta 6rneginde oldugu gibi, tedavide antikoagiilan ve antiagregan kullanimi
hakkinda daha genis serilerle glvenilir verilere ihtiya¢ vardir. COVID-19 pandemisinde hemofili
popilasyonu agisindan elde edilen deneyimlerden biri de self-inflizyonun 6neminin daha fazla
anlasilmasidir. Self-inflizyon uygulayabilen hastalar, hastaneye gitmelerine gerek kalmadan
tedavilerini sirdlrebilmislerdir. Bu da bulas riskini azaltmistir. Bu nedenle diger kronik hastaliklarla
karsilastirildiginda hemofiliklerde mortalitede bir artis olmamistir.
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$8- INFLUENZA iLiSKiLI TROMBOTiIK TROMBOSITOPENiIK PURPURA VE PLASMIC SKORUNUN ONEMI

Olgu Erkin Cinar’,Fatma Oral Yalginkaya®,Fatma Rukiye Uysal',Ayse Avsar Karatas',Salih Aksu®

'Hacettepe Universitesi

Amag: Trombotik trombositopenik purpura etyolojisinde influenzanin da yer alabilecegini ve
atipik/inkomplet prezente olan vakalarda PLASMIC skorunun 6nemini tartismak.

Yontem: Vaka sunumu ve literatilir gdozden gecirme

Bulgu: Literatlirde influenza asisi ve influenza enfeksiyonu ile iliskilendirilen TTP vaka bildirileri
mevcuttur. Ozellikle influenza salgin dénemlerinde TTP disiiniilen hastalarda bu nedenselligin daha
iyi gosterilebilmesi adina influenza etkeninin arastirilmasi 6nem kazanmaktadir. Asinin bu duruma yol
aclp agmayacagl veya koruyup korumayacagi net degildir. TTP pentadi, hastalarin sadece %10'unda
birlikte oldugundan, enzim tayin testi imkani olmayan veya sonuclanmasinin vakit alacagi durumlarda
PLASMIC skoru zaman ve hayat kurtarici olabilmektedir.

Sonug: TTP ataginin ortaya cikisinda, influenza asisi ve influenza enfeksiyonlari da yer alabilir.
inkomplet-izole bulgularla gelen hemoliz hastalarinda PLASMIC skoru, zaman ve organ fonksiyon
kaybinin 6nlenmesi ve enzim tayininin prediksiyonu icin dnemli ve kolay kullanilabilir bir aractir.
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$9- OKULER DEJENERASYONU OLAN HEMOFiLi B HASTADA TEKRARLAYAN iNTRAVITREAL ANTIi —
VEGF TEDAVISI

Nur Soyer',Ziihal Demirci‘,Aysenur Arslan’,Giiray Saydam®,Fahri Sahin*
'Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Hemofili B (Christmas hastaligi), faktor IX eksikligi nedeniyle olusan bir koagulasyon defektidir.
X'e bagl resesif olarak kalitihir. Hemofili A’ya gére ¢ok daha seyrek gorilir. Cerrahi girisimler kanama
risklerine gbére major ve minér olmak Uzere 2 gruba ayrilir. Goze yonelik islemler hemofili hastalar igin
major cerrahi girisim olarak kabul edilmektedir. Biz, intravitreal anti-vaskuler endotelyal biyime
faktori (VEGF) tedavisi yapilan bir hemofili B hastasini sunmak istedik.

Yontem:

Bulgu: 70 yasinda erkek olgu ilk olarak 2002 yilinda dis tedavisi dncesi yapilan tetkiklerle orta hemofili
b tanisi almis. Oykisiinde siinnet, dis cekimi, intramuskuler enjeksiyon gibi invaziv islemlerde kanama
oldugunu bildiren hasta o donemlerde tani almamis. Tani sonrasi spontan kanamasi olmayan hasta
yalnizca cerrahi girisimler nedeni ile hastaneye gelerek faktér IX kullanmisti. Hasta 2018 yilinda
goziinde kanama nedeni ile Gz Hastaliklar Klinigine basvurmus. Okller dejerasyonu olan hastaya
yaklasik iki ay ara ile 5 kez olacak sekilde anti-VEGF tedavisi planlanmis. Hemofili B tanisi olan hasta
tarafimiza elektif cerrahi hazirlhigi amaci ile yonlendirilmisti. Kanadik¢a tedavi alan hastanin operasyon
dncesi bakilan faktor IX diizeyi % 2,5 ve faktér IX inhibitér < 0,6 BU olarak saptanmisti. Giiniibirlik
yatis ile opere edilecek hastanin operasyondan hemen 6nce ve takibinde 24 saatte bir hedef faktor
diizeyi % 80 tutulacak sekilde 3 giin faktor IX tedavisi planlandi. Hasta il disinda yasadigi ve 12 saatte
bir dozlarini uygulatamayacagi igin 24 saatte bir hedef faktor diizeyi % 80 olacak sekilde faktor
replasmani planlanmisti. Hasta evde kanama olmasi durumunda neler yapmasi gerektigi konusunda
bilgilendirilerek g6z hastaliklari klinigine yonlendirildi. Hasta ikinci operasyon &ncesi cerrahi
hazirhgina geldiginde ilk operasyonda recete edilen faktoriin son dozunu uygulatmadigini ve
kanamanin olmadigini bildirdi. Hastaya ikinci operasyon ve sonraki operasyonlarinda olasi kanamayi
engellemek icin Onerilen faktér tedavisine uyumunun 6nemi tekrar anlatildi. Hastanin diger
operasyonlarinda da herhangi bir komplikasyon yasanmadi.

Sonug: Hemofili hastalarinda yeterli diizeyde hedef faktor diizeyi saglanmasi ile cerrahi veya tibbi
girisimler glvenli bir sekilde yapilabilir. Bunun yani sira hastaya operasyon oncesi tedaviye uyumunun
onemi ve yapilan cerrahi islemlerin ciddiyetinin ayrintili olarak anlatilmasi da énemlidir. Hastanin
tedaviye uyumunun saglanmasi, komplikasyonlarin azalmasina ve tedavi maliyetin artmamasina
yardimci olacaktir.
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$10- AFiBRINOJENEMi OLGUSUNDA TROMBOEMBOLI VE TROMBOFiLi BiRLIKTELIGi
Bahar Sevgilil,ZuhaI Demircil,Aysenur Arslanl,G'uray Saydam1,Fahri Sahin1
'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Afibrinojenemi, toplumda 1/1000000 siklikta izlenen olduk¢a nadir bir genetik faktor
eksikligidir. Klinigi degisken derece ve lokalizasyonlarda kanama ile seyretmekle birlikte trombotik
komplikasyonlar da bildirilmistir. Tim kanama bozukluklarinda oldugu gibi afibrinojenemi olgularinin
da yakin klinik izlem ile mortalite ve morbidite sikhig1 azaltilabilmektedir.

Yontem: 49 yasinda erkek hasta, 7 yasinda slinnet sonrasi uzamis kanama nedeniyle dis merkezde
tetkik edilerek afibrinojenemi tanisi almistir. Cocukluk ¢aginda bir cok kez yaygin ekimozlar nedeni ile
taze donmus plazma ve fibrinojen preparati replasmani yapilmis olan hasta son 10 vyildir
merkezimizde takip edilmektedir. Oykisiinde katarakt operasyonu ve 10 paket yili sigara kullanimi
mevcuttur. izlemde miikerrer hemartroz, dis tedavisi nedeniyle aralikl fibrinojen tedavisi uygulandi.

Bulgu: 1 yil 6nce sol ayakta yanma ve morarma yakinmasi ile klinigimize basvuran hastanin tibialis
posterior nabzi alinamamasi Uzerine acil olarak gekilen alt ekstremite bilgisayarli tomografi (BT)
anjiografide arteriyel tromboemboli bulgulari izlendi. Kalp damar cerrahisi tarafindan degerlendirilen
hastaya antikoagiilan tedavi baslandi. Klinigi stabil seyretmesi nedeniyle trombektomi yapilmadi.
Trombofili paneli istenen hastada Faktor V leiden ve MTHFR gen mutasyonlari pozitif saptandi. Hasta,
kanama acisindan dasuk riskli ve koaglilasyon parametreleri stabil izlenecek sekilde on-
demand/kanadikc¢a tedavi almaktadir

Sonug: Afibrinojenemi, genis klinik spektruma sahip, genetik bir kanama bozuklugu olmakla birlikte
nadiren tromboemboli de gdzlenmektedir. Altta yatan tromboemboli riski yaratabilecek diger risk
faktorlerinin varligl, bu olgularda tromboz riskinde artisa sebep olmaktadir. Tedavi ve takipte
hastanin glincel hemostatik durumu g6z o©niinde bulundurulmali, bireysellestirilmis tedaviler
uygulanmalidir.
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S11- HEMOFiLI A PROFILAKSISINDE COCUK VE ERISKINLERDE MYPKFIT DENEYiMI
Oykii Arslan’,Ezgi Pash Uysalol®,Giil Nihal Ozdemir®
'Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, 2Ozel LIV Hospital

Giris: Agir hemofili hastalarinda eklemlerde tekrarlayan kanamalar kronik artropati, agri ve fonksiyon
kaybina neden olur. Kanama olustuktan sonra uygulanan tedavi ne kadar etkin kullanilsa bile olusan
kanama ataklari eklemde sinoviyal zedelenme olusturarak kalici eklem sekellerine yol acabilir.
Kanamayl onlemek amaciyla yapilan profilaksi hemofilik eriskin ve c¢ocuklarda tedavide altin
standarttir. Profilaksiye baslama yasi, dozu, sikligi konusunda farkli merkezlerin farkh yaklasimlari
vardir. Son yillarda hastanin yasi, klinik kanama 6zellikleri, hedef eklem durumu, aktivitesi ve yasam
tarzi gibi farkli 6zellikleri dogrultusunda ve ayrica faktore ulasim durumu ve farmakokinetik
calismalari da g6z o©nine alarak “profilaksinin bireysellestirilebilecegi” yoniinde de vyayinlar

bulunmaktadir.

Amag: Bu calismada tek merkezde takip edilen ¢ocuk ve eriskin hastalarda farmakokinetik dozlama
aracl myPKfit sonucglarina dayanilarak yapilan tedavi kisisellestirme deneyimi paylasiimistir.
Gereg¢-Yontem: myPKfit (www1.mypkfit.com), Faktor VIII profilaksisi alan hemofili A hastalarinda
farmakokinetik parametreleri degerlendirmek tzere kullanildi. Farmakokinetik degerlendirme igin 18
hastada toplam 41 6rnek (13 hastada 2 6rnek, 5 hastada 3 6rnek) incelendi. Hastalarin yas, agirlik,
FVIII diizeyi kayit edildi. Arinma sonrasi 0. saat ve hastanin profilaksi dozu sonrasi 4. ve 24. saatinde
alinan kan sonuglari degerlendirildi. Farmakokinetik egriler 6rnek alinma saatleri, giinleri ve sonuglari

girildikten sonra elde edildi.

Sonuglar: Toplam 18 inhibitorsiiz agir hemofili A hastasinin ortanca yasi 15 (1.5-32 yas), ortalama
kilosu 47.1 kg (16-82 kg) seklindeydi. Tium hastalarin bazal FVIII diizeyi %5’in altindaydi.Bazal faktor
diizeyi ortalama 0.92 = 0.09 idi. Hastalarin tamami primer veya sekonder profilaksi almaktaydi.
Profilaksiye baslama yasi en kiigiik 9 ay ve en biyilk 30 yas idi. Hastalardan 3’0 haftada 3 kez, 13’
haftada 2 kez ve 2’si de haftada 1 kez profilaksi almaktaydi. Toplam prpflaksi dozu ortalama 23.2
6.2 IU/kg , ortalama proflaksi sikligi 2.05 + 0.5 bulundu. Toplam 8 hastada (%44.4) hedef eklem
varligr mevcuttu. Hastalarin faktorlerinin ortalama yarilanma émri 9.95 saat, ortalama %1 in altina
ininceye kadar gegen siire 49.8 saat olarak bulundu. myPKfit sonrasi; 3 hastada doz artisi, 3 hastada
siklik artisi, 2 hastada hem doz hem siklik artisi seklinde olmak lzere toplam 8 hastada tedavide

degisiklik yapildi.

Tartisma: Bayezyan yontem kullanilarak yapilan farmakokinetik ¢alisma yapilmasi tedavinin
bireysellestiriimesinde giderek artan siklikla kullanilan bir yontemdir. MyPKfit uygulamasi isiginda

hastalarin kisisellestirilmis tedavileri planlanarak doz degisiklikleri yapilabilir ve tedavi karari alinabilir.
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Bu araca eklenen mobil hasta aplikasyonu kullanilmasi ile tedaviye uyum arttirilabilir. Etkin ve uygun

profilaksinin saglaniimasinda myPKfit'in faydali oldugunu ve bu sonuclara dayali olarak 0zellikle

sinirh kaynaklara sahip UGlkelerde faktor tiiketimi konusunda bu tir uygulamalarin bize yol gosterici

oldugunu diisiinmekteyiz.

Tablo-1: myPKfit ile takip edilen hastalarin tedavi semasi

Hemofili-A hastalari

(n=18)

Bazal FVIII diizeyi, ortalama t ss 0.92 +0.09
Toplam profilaksi dozu (1U/kg), 23.2+6.2
ortalama t ss

Profilaksi sikligi, ortalama * ss 2.05+0.5
Hedef eklem varligi, n(%) 8 (%44.4)
Onerilen toplam doz (IU/kg), 27.2+8.2
ortalama t ss

Onerilen sikhik, saat 48
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Tablo-1: Hastalarin karakteristik ozellikleri, myPKFiT ile hesaplanan farmakokinetik profilleri ve tedavi

semasi
Hastalar Yas Agrhk Bazal Tedavi Toplam Profilaksi Hedef  Onerilen  Omnek FVIII %]1 Doz Yeni Yeni
(33))] (kg) FVIII  baslama  profilaksi sikhg eklem  profilaksi  sayis1  yamlanma  siiresi  degisimi  profilaksi  profilaksi
diizeyi vasi dozu varhg dozu omri dozn sikbg&
G QUkg) AU/kg)
1 6.5 21 0.2 6 238 2 yok 21 2 9.6 49.1 var 500 3
2 24 57 0 10 35.1 2 var 26 2 9.3 52 yok 2000 2
3 8.6 35 <1 5 28.6 2 var 56 2 7.6 41 var 1500 3
4 16 82 0.1 6 24 2 yvok 35 2 9 43 yok 2000 2
5 11 52 0.1 4 19 2 yok 30 2 9 42 yok 1000 2
6 13 32 0 6 31.25 2 yok 22 3 9 52 var 1000 3
7 5 16 0.7 5 31 1 yok 31 3 10.5 59 yok 500 2
8 16 46 0.2 1 21 3 var 33 3 114 63 var 1500 3
9 16 58 0.004 10 17 3 var 26 3 92 42 var 1500 3
10 24 70 0.8 10 28 2 vok 23 2 9.7 52 vok 2000 2
11 22 65 03 11 23 2 var 23 2 9.5 47 var 2000 2
12 17 63 2 16 15 1 vok 24 3 13.4 77 var 1500 2
13 5 21 0.2 2 1 2 yvok 24 2 9.2 16 yok 250 2
14 .5 10 0.8 9 ay 25 2 vok 25 2 8.6 46 yok 250 2
15 S5 12 1 9 ay 1 2 yok 21 2 8.7 45 yok 250 2
16 20 60 0.8 19 25 3 var 25 2 11.8 60 yok 1500 3
17 32 76 1 30 25 2 var 25 2 123 69 yvok 2000 2
18 27 83 1 27 25 2 var 25 2 114 60 yok 2000 2
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S12- HEMOFILiIK ARTROPATIDE KiNESIOTAPING

Elif Giiler Kazanci®,Erkan Kaya®

'Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Yuksek ihtisas Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji
Servisi, Bursa Sehir Hastanesi, Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Servisi

Amag: Hemofili nedeni ile gelisen eklem komplikasyonlarinda kinezyolojik bantlamanin etkinligini
gostermek.

Yontem: 13 yasinda Agir Hemofili A tanisiyla 7 yildir takip edilen erkek hastaya sag dirsek agrisi ve eklem
hareket kisitliligi nedeniyle kinezyolojik bantlama uygulandi. Kinezyolojik bantlamada Alan dizeltme
teknigi, Lenfédem teknigi , Triceps ve Biceps kasini kuvvetlendirme uygulandi. 2 adet web bant, 1 adet
donate ve 1 adet Y bant uygulandi. Bantlama sirasinda gerim uygulanmadi. 3 er giin ara ile toplam 3
seans kinezyolojik bantlama yapildi. Tedavi 6ncesinde ve tedavi sonrasinda hastanin agrisit Numerik Skala
ile, Ust ekstremite fonksiyonlari Quick Disability of Arm, Shoulder and Hand (Q-DASH) oOlcegi ile
degerlendirildi.

Bulgu: Hastanin tedavi oncesinde sag dirsek eklemi hafif sis gorlinimde idi. Aktif dirsek eklem
ekstansiyonu -10 derece, aktif dirsek fleksiyonu 10 derece kisitliydi. Pasif eklem hareketleri tamdi.
Hastada ilk kinezyolojik bantlama sonrasinda aktif eklem hareketleri tama ulasdi. Agri skorunda %40
azalma gorildi. Tedavi seans bitiminde hastanin st ekstremite fonksiyonlarinda iyilesme gorildi.

Sonug: Kinezyolojik bantlama son vyillarda kas iskelet sistemi rahatsizliklarinda kullanilmaya baslanan,
hastalarin 6zellikle agrilarinda azalma ve fonksiyonlarinda artis saglayan tamamlayici bir tedavi
yontemidir. Olgumuz Hemofilik Artropatide kinezyolojik bantlamanin etkisinin arastirildigi ilk vaka olmasi
sebebiyle 6nemlidir. Daha ileri kontrolli ¢alismalarla Kinezyolojik bantlamanin hemofilik artropatide
hastalarin ginliik yasam aktivitelerinde artisa katkida bulunabilecek tamamlayici bir tedavi yontemi
olabilecegi gosterilebilir.
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$13- ERiSKiN HEMOFILIKLERDE ESLIK EDEN HASTALIKLARIN DEGERLENDIRILMESi: TEK MERKEZ
DENEYiMmI

Mehmet Can Ugur',Fatma Keklik?,Aysenur Arslan’,Cansu Atmaca Mutlu',Ziihal Demirci’,Fahri Sahin’

'Bozyaka Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Hemofili tedavisindeki etkili ve glivenli tedavilerin gelistirilmesi, hemofiliklerin yasam
beklentisinde de 6nemli bir artisa neden olmustur. Buna bagli olarak kronik artropati ve viral hepatit gibi
hemofili iliskili ko-morbiditelere kardiyovaskiler hastalik ve malignite gibi ek hastaliklarin da eklenmesi
bu orta ve ileri yastaki popilasyonun yonetimini glgclestirmektedir. Bu calisma, eslik eden hastaliklari,
sikhgini ve bu hastaliklarin yonetim stratejilerini tespit etmeyi amaglamaktadir.

Yontem: Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi’nde takip edilen 30 yasin lstlindeki Hemofili A tanili
hastalarin dosyalari tarandi. Hastalarin hemofili iliskili 6zellikleri ve tedavileri, gegirmis olduklari cerrahi
operasyonlar, eslik eden hastalik ve tedavi 6ykilerine ait veriler kaydedildi.

Bulgu: Calismaya dahil edilen 103 hastanin ortalama yasi 45,3'dli (min:31-max:71). Hastalarin 64’0 agir,
29'u orta ve 10°u hafif hemofiliydi. Altmis bes (%62,5) hastanin ailesinde hemofili 6ykisi vardi. Bes
(%4,8) hastada inhibitor pozitifti. Profilaksi alan hastalarin orani %61,5’dir. Ortopedik girisim oykusl 34
(%32,7) hastada, major cerrahi o6ykisl ise 22 (%21,2) hastada saptandi. Majoér cerrahi nedenleri
apandisit (n=6), glokom (n=), karaciger kist hidatik (n=1), mide Ulseri (n=1), ¢cene kemik rezeksiyonu
(n=1), 6zefagus hasari (n=1), 1 ven6z yetmezlik (n=1), 1 kolesistektomi (n=1), varikosel (n=1), ileus (n=1),
timpanoplasti (n=1), katarakt (n=1), santral sinir sistemi kanamasi (n=1), bariatrik cerrahi (n=1),
splenektomi (n=1) ve nefrektomiydi (n=1). Yirmi bir hastada (%20,2) hipertansiyon, 15 hastada (%14,4)
diyabet, 15 hastada (%14,4) obezite, 9 hastada (%8,7) hiperlipidemi, 7 hastada (%6,7) psikiatrik hastalik
5 hastada (%4,8) koroner arter hastaligi (KAH), 5 hastada malignite (%4,8), 5 hastada (%4,8) epilepsi, 4
hastada (%3,8) Kronik obstriktif akciger hastaligi (KOAH), 4 hastada (%3,8) glokom, 4 hastada (%3,8)
siroz, 3 hastada (%2,9) romatolojik hastalik, 2 hastada (%1,9) benign prostat hipertrofisi (BPH), 2 hastada
(%1,9) demir eksikligi anemisi, 1 hastada (%1) ¢olyak hastaligl, 1 hastada (%1) hipotiroidi, 1 hastada (%1)
konjestif kalp yetmezligi, 1 hastada (%1) kalp kapak hastaligi Oykuleri vardi. Atriyal fibrilasyon,
serebrovaskiiler hastalik ve kronik bdébrek yetmezligine hi¢ bir hastada rastlanmadi. Hepatit C
enfeksiyonu 30 hastada (%28,8), Hepatit B enfeksiyonu 1 hastada (%1) gortlmuisti. Hemofiliklerin eslik
eden hastaliklar nedeniyle kullandiklari ilaglar arastirildiginda, 21 hasta (%20,2) antihipertansif 6 hasta
(%5,8) ASA, 1 hasta (%1) klopidogrel, 15 hasta (%14,4) oral antidiyabetik, 1 hasta (%1) insilin, 7 hasta
(%6,7) atorvastatin, 1 hasta (%1) fenofibrat, 1 hasta (%1) BPH igin Alfuzosin, 1 hasta (%1) levotiroksin, 7
hasta (%6,7) antidepresan, 5 hasta (%4,8) antiepileptik ve 4 hasta (3,8) inhaler tedavi kullanmaktaydi.

Sonug : Hemofili bakimindaki gelismelere paralel olarak ileri yaslara ulasan hemofilik sayisindaki artis,
eslik eden diger hastaliklara da daha sik rastlanmasina yol agmistir. Bu nedenle eriskin hemofiliklerin,
eslik eden hastaliklarinin ilgili branslarla multidisipliner olarak yonetilebilecegi eriskin hemofili
merkezlerinde takip edilmesi ihtiyaci da giderek 6nem kazanmaktadir. Koroner arter hastaligl,
hipertansiyon, malignite gibi diger kronik hastaliklarin hemofili ile ortak takibinin standardizasyonu igin
epidemiyolojik ve etiyopatogeneze yonelik daha kapsamli ¢calismalar gereklidir.
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$14- HEMOFILI HASTALARINDA OBEZITENIN FiZIKSEL PERFORMANSLA iLiSKiSININ
DEGERLENDIRILMESi

Hincal Ozbakir',Yesim Oymak®,Duygu Cubukgu®,Meral Tiirker',Isik Odaman Al%,Salih G6zmen®,Tuba
Hilkay Karapinar®

'SBU. izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, SBU. Tepecik
Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Hemofili, zamanla ilerleyici artropati, fonksiyonel bozukluk ve kronik eklem agrisi ile
sonuglanabilen, siklikla eklemlerde kanamayla karakterize kronik bir hastaliktir. Bu durum hastanin fizik
aktiviteye katilmanin 6niinde engeller olusturarak saglikh oldugu kiloyu korumasinin zorlastirir. Bu
calismada adolesan ve ¢cocuk yas grubu hemofili hastalarinda viicut kitle indeksine gére obezite oraninin
degerlendirilmesi ve hemofiliye 6zgi parametreler ile iliskisinin degerlendirilmesi amaclandi.

Yontem: Hemofili A ve B tanisi ile izlenen yaslar 4-19 yil arasinda degisen 26 hasta calismaya alindi.
Hastalara Fonksiyonel Bagimsizlik Skorlamasi, Eklem Skorlamasi uygulandi. Hastalarin hedef eklemi,
eklem ve yumusak dokuya kanama sayilari son iki hafta, 6 ay ve son bir yil icinde olmak (izere kaydedildi.
Hastalarin yaslarina gore vicut kitle indeksleri hesaplanarak zayif-normal- fazla kilolu- obez olarak
degerlendirildi. Gruplar arasindaki farklarin degerlendirilmesi icin ki-kare testi ve Mann Whitney U testi
kullanildi.

Bulgu: Calismaya alinan hastalarin 23’4 hemofili A, G¢l hemofili B ve yaslarinin median degeri 12,5 (4-
19) yildi. Viicut kitle indeksine gore hastalarin ikisi zayif, 15’i normal, ikisi fazla kilolu ve yedisi obez idi.
Hastalarin 24’tinagir, biri orta ve biri hafif hemofili olup dérdi profilaksi almiyordu (ikisi agir hemofili).
Eklem skorlamasi patolojik olan bes hasta normal-zayif l¢l obez gruptaydi (p>0.05). Vicut kitle
indekslerine gore zayif-normal olan (n=17) ve fazla kilolu-obez olan (n=9) hastalar arasinda son iki
haftada, son 6 ay ve bir yil icinde eklem ve eklem disi kanama sayisi agisindan fark saptanmadi. Eklem
skoru patolojik olan sekiz (%30,8), hedef eklemi olan dort (%15,4) hasta vardi. Hedef eklemi olan (g
hasta viicut kitle indeksine gére normal-zayf biri fazla kilolu-obez gruptaydi (p>0.05).

Sonug: Bu calismada 4-19 yil yas araliginda degerlendirilen hemofili hastalarinin %26,9'u obez ve %
34,4’s1 fazla kilolu-obez gruptaydi. Tirkiye Beslenme ve Saglik Arastirmasi-2010’a gore c¢ocuk ve
adodlesan erkeklerde obezite orani %9,1’'dir. Bu degerlere gére bizim grubumuzdaki hemofili hastalarinda
obezite oraninin daha yiksek oldugu goriilmektedir. Ancak hemofili gruplarinda bildirilen obezite
oranlari ile benzerdir. Bu ¢alismada obezitesi olan hemofili hastalarinda hastalikla iliskili parametreler
acisindan fark saptanmamasi hasta sayisinin az olmasina bagh olabilir. Ancak hastalarin fizik aktivitelerini
sinirlandirmalari obeziteyi aciklayabilecegi gibi eklem sagliklarini da bu sayede koruyabildiklerini
duslindirebilir.
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$15- NADIR FAKTOR EKSIiKLiGi TANISIYLA iZLENEN HASTALAR
Esra Pekpak’,Sinan Akbayram®
'Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali

Amag: Nadir kanama bozukluklari (NKB) ; Faktor | (Fibrinojen), Faktor Il (protrombin), Faktor (F) V,
kombine FV+VIII, FVII, FX, FXI, XIl, FXIll, K vitaminine bagl faktorlerin kombine eksikligi olup kalitsal
faktor eksikliklerinin %3-5’idir. NKB’nin sikhgi 1:500.000-1:2.000.000 olup akraba evliligiyle 10-20 kat
artmaktadir. Faktor VII (FVII) eksikligi NKB’nin %28-36’sini olusturur, en sik gorilenidir, Faktor Xl
eksikligiyse %23-32 ile ikinci siradadir. Faktor I, FV ve FX eksikliklerinin her birinin gortlme sikligi %7-10,
FXIII eksikliginin %6, FV+FVIII eksikliginin %2-3’dir. En nadirleri Fll eksikligidir (2%). Ayni kanama
bozukluguna sahip farkli bireylerde dahi kanamanin agirligi degisebilmektedir. FI, Fll, FX, ve FXIlI
dizeyleriyle kanama bulgulari koreleyken, FV+FVIIl eksikligi olanlarda korelasyon zayif, FXIII
eksikligindeyse yoktur. Mukokutandz kanamalar en sik kanamadir. Stinnet, topuk kani, dis ¢cekimi dahil
cerrahi, menstruasyon ya da gebelikle iliskili kanamalar siktir. Umblikal kord ve santral sinir sistemi (SSS)
kanamalari genellikle agir FI, Fll, FX , FXIIl eksikliginde, gastrointestinal sistem kanamalari agir FX
eksikliginde, yumusak doku ve eklem kanamalari agir FI, Fll, FX, FXIII eksikliginde daha siktir. K vitaminine
bagh faktorlerin kombine eksikligindeyse infant ya da erken ¢ocukluk déneminde SSS ya da gobek bagi
kanamalari gorilir. Ayrica iskelet sistemi deformiteleri, nazal hipoplazi, sagirlik, gelisim ve zeka geriligi
gorilebilir. Protrombin zamani ve aktive parsiyel tromboplastin zamani 6lglim, FXIII eksikligi disinda
tanida yol gostericidir. Tedavide taze donmus plazma, kriyopresipitat, plazma kaynakli saflastiriimisg
faktorler, protrombin kompleksi kullanilabilir. Mukozal kanamalarda traneksamik asit, menstruasyonda
oral kontraseptif kullanimi kanamayi azaltir. Merkezimizde nadir faktér eksikligi tanisiyla takipli
hastalarin tani ve izZlemdeki kanama profilini degerlendirmeyi amacladik.

Yontem: Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bélimimiizde nadir faktér
eksikligi tanisiyla izlenen hastalarin dosyalarindan veriler toplandi. Tanidaki yakinmalari, profilaksi
kullanim durumlari ve kanama 6ykiileri degerlendirildi.

Bulgu: 51 hasta saptandi. Ortanca yaslari 82 ay (24-205), E/K:1.2. Tanida ortanca yaslari 32 aydi (0-192).
En sik gorilen nadir faktor eksikligi FVII eksikligi olup hastalarin % 43.1’inde (22 hasta) saptand..
Fibrinojen (12 hasta-%23.5), FX (10 hasta-%19.6), FXIIl (3 hasta-%5.9), FXI (2 hasta-%3.9), FV (1 hasta-
%2), FXIl (1 hasta-%2) eksikligi diger nadir faktor eksiklikleriydi. Tanida hastalarin 14’tinde (%27.5)
epistaksis, 7’sinde (%13.7) gébek, 5’inde (%9.8) dis eti, 4’inde (%7.9) intrakraniyal kanama (iKK), 4’iinde
(%7.9) yumusak doku, 2’sinde (%3.9) gastrointestinal sistem, 2’sinde (% 3.9) kan alimi sonrasi, 1’inde
(%1.9) dis ¢cekimi sonrasi, 1’inde (%1.9) siinnet sonrasi kanama saptanirken 11 (%21.6) hastada kanama
yoktu. Tanida en sik basvuru nedeni epistaksisti (%27.5) ve hastalarin %21.6’si asemptomatikti. 6
(%11.7) hastada hayati kanama vardi. IKK olan 4 hastanin 2’si fibrinojen,1’i FVII, 1’i FX eksikligiydi.
Gastrointestinal kanamasi olan iki hastada FX eksikligiydi. izlemde hastalarda en sik mukokutanéz
kanamalar saptandi, ancak 4 hastada iKK gelisti (3 hasta FX, 1 hasta fibrinojen eksikligi). Tiim hastalarda
kanama durumuna gore traneksamik asit, plazma kaynakli faktor (fibrinojen, aPCC), rekombinant faktor
(rFVIla), taze donmus plazma kullanildi. 8 (%15.7) hastaya profilaksi baslandi. Biri FVII eksikligi olup
tekrarlayan eklem kanamasi nedeniyle digerleri gecirilmis iKK nedeniyle profilaksi aliyordu. inhibitér
saptanmadi.
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Sonug: Literatiirle uyumlu sekilde klinigimizde de en sik gérilen nadir kanama bozuklugu FVII eksikligi ve
en stk kanama sekli mukokutandzdi. Ancak intrakraniyal kanama gibi hayati kanamalar gorilebildigi
unutulmamalidir
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$16- HEMOFiLi VAKASINDA AKCIGER KANSERI TESHiSi: BiR VAKA SUNUMU

Lutfiye Secil Deniz Balyen',Giil ilhan,Murat Kagmaz*

"Mustafa Kemal Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji

Amag: Hemofili hastalarinin yasam siiresi arttikga kanama disi sorunlar ortaya ¢ikmaktadir. Maligniteler
de bunlardan biridir. Burada akciger kanseri olan bir hemofili vakasini sunduk.

Yontem: Vaka Sunumu

Bulgu: Elli yedi yasinda agir Hemofili A tanisi ile izlenen, eklem kanamalarinin oldugu zaman faktér
tedavisi alan ancak diizenli olarak kontrollere gelmeyen hasta Acil Servis’e sirt, bel ve sag bacaga vuran
siddetli agri ile basvurdu. Herhangi bir travma 6ykisii olmayan hastanin Hb:8.8 g/dl WBC:8940/mm3
PLT:26000/mm3, APTT:73 sn, Faktor VIII diizeyi: %0.3 ve inhibitérii negatif bulundu. Hastanin Abdominal
BT'de sagda retroperitoneal bolgede 76x84x120 mm boyutunda hematomu oldugu saptandi.
Rekombinant Fakt6r VIII 3000 unite yikleme dozu ile baslanip 3x1500u/giin devam edilerek 7 giin
verildikten sonra hasta taburcu edildi. Taburculuktan 1 hafta sonra karin agrisi ile tekrar Acil Servis’e
basvuran hastanin abdominal BT’sinde sag retroperitonda 64x77x45 mm ve sag psoas kasl icinde
34x37x79 mm’lik hematom saptandi. Hastaya tekrar Rekombinant Faktoér VIII 3000 Unite ile baslanip
3x1500u/glin devam edildi. Dokuz glinliik tedavi sonrasi profilaksi onerilerek (4500 U/hafta) taburcu
edildi. Hasta 1.5 yil kadar profilaksi tedavisi altinda izlenirken bu tarihte hemoptizi sikayeti ile basvurdu.
Rekombinant Faktor VIII 3000 Unite baslanip 2x1500u/glin devam edildi ve 3 glin verildi. Toraks BT’sinde
bronsiektazi ve sag akciger alt lobda 8x1.3 mm’lik pulmoner nodil izlenen hastanin hemoptizisi azalinca
taburcu edildi. Alti ay sonra hasta nefes darligi ile G6gus hastaliklari’'na basvurdugunda bu kez nodil
boyutlarinda belirgin artis (30x24 mm) ve kavite olusumu saptandi. Elli paket/yil sigara Gykiisi olan
hastanin bu bélgeden G6gls alinan biyopside Skuamoz Hiicreli karsinom saptandi. Hastaya radyoterapi
ve Sisplatin tedavisi baslandi ve 4 kir verildi. Bu sirada Rekombinant Faktor VIII ile profilaksi almaya
devam etti. Hasta son kemoterapiden 20 giin sonra nefes darligi ile Acil Servis’e geldi. Herhangi bir
kanamasi olmayan hastanin Toraks BT’sinde kitlede belirgin progresyon (13x12 cm’ye c¢ikan boyut,
plevral invazyon) saptandi. Yogun Bakim’da izlenen hastaya bu donemde 1000U/gin Rekombinant
Faktor VIII verildi, hasta solunum yetmezligi nedeniyle kaybedildi.

Sonug: Maligniteler hemofili hastalarinda giderek artis gostermekte ve kanama disinda da 6nemli
morbidite ve mortalite nedeni olabilmektedir. Kemoterapi ve radyoterapiye bagli trombositopeni
geliserek kanamaya egilimi arttirabilmektedir. Bu tiir hastalara devamli profilaksi tedavisi
onerilmektedir. Hemofili hastalarinin da tipki diger kisiler gibi risk faktorlerine gére malignite agisindan
takipleri ve yasa ve cinsiyete gore gerekli taramalarinin yapilmasi ¢ok biiylik 5nem tasimaktadir.
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S17- NADIR GORULEN BiR FAKTOR EKSiKLiIGi OLARAK FAKTOR XI

Ayse Hilal Eroglu Kiiciikdiler',irfan Yavasoglu®,Giirhan Kadikoylii>,Ali Zahit Bolaman®

1Ayd|n Adnan Menderes Universitesi Tip Fakdiltesi Hastanesi, Eriskin Hematoloji B.D., 22. Ozel Kent
Hasnatesi, Eriskin Hematoloji Klinigi

Amag: Faktor XI eksikligi ilk olarak 1953 yilinda dis ¢ekimi sonrasi siddetli kanama yasayan hastalarda
tanimlanmis olup, Hemofili C veya Rosenthal Sendromu olarak da adlandiriimaktadir. Cogu hasta invaziv
prosediirler sonrasi artan kanama ile tani almakta olup spontan kanama nadirdir. Menoraji ve epistaksis
ise nispeten yaygindir[5]. Burada menoraji ile Faktor Xl eksikligi tanisi alan iki olgu sunulmaktadir.

Bulgu: Olgu 1: 29 yas kadin hasta Eylil 2019 tarihinde menorajiye bagli demir eksikligi anemisi nedeniyle
poliklinigimize basvurdu. Hemoglobin 9,6 g/dL, MCV 64 fL, l6kosit 7800/uL, trombosit 244.000/ uL;
bobrek ve karaciger fonksiyon testleri normal aralikta idi. Menoraji etyolojisi acisindan goérilen Aktive
Protrombin Zamani(APTz) 40 sn (normal aralik 23-31 sn) saptanirken protrombin zamani ve fibrinojen
diizeyi normal aralikta idi. APTz mixing test ile dizelme(APTz mixing 30 sn) saptandi. Faktor eksikligi
acisindan bakilan faktor(F) VIII, IX ve Xl diuzeyi normal aralikta bulunurken FXI duzeyi 50 U/dL(normal
arahk 70-120 U/dL) idi. Hastaya hafif FXI eksikligi tanisi koyularak bilgilendirildi ve takibe alindi. Eyldl
2019 tarihinde 6 haftalik gebe iken basvurusunda APTz 34 sn ve FXI dizeyi 56 U/dL saptandi. Gebelik
boyunca dizenli takiplerine devam eden ve sorun yasamayan hasta 35 haftalik gebe iken karin agrisi
sikayeti ile basvurdu. KHD bolimi tarafindan degerlendirilen hasta ablasyo plasenta 6n tanisi ile acil
operasyona alindi. intraoperatif degerlendirmede uterus riiptiirii ve batin igerisinde yaklasik 1000 cc
pihti ile karisik kanama izlendi. 1 hafta 6nce poliklinik kontrolinde goriilen APTz 32 sn, FXI diizeyi 40
U/dL, INR:1,1 ve fibrinojen dizeyi 350 mg olan hastaya peroperatif olarak 10mL/kg dozundan taze
donmus plazma(TDP) ve 4 unite eritrosit stispansiyonu verildi. Canli dogum gerceklesen ve postop
takiplerinde kanamasi olmayan hasta 6. giinde taburcu edildi. Hasta semptomsuz takiplerine devam
etmektedir. Olgu 2: 34 yas kadin hasta Nisan 2013 tarihinde KHD boéliim tarafindan menoraji sikayetiyle
gorilen APTZnin uzun saptanmasi nedeniyle konsiilte edildi. Ozgecmisinde daha o6nce gegirdigi
kolesistektomi operasyonu sonrasi kanama 6ykisi yoktu. Tarafimizca yapilan tetkiklerinde APTz 94 sn,
INR 0.9, fibrinojen 370 mg ve APTz mixing 30 sn olarak sonuglandi. Faktor eksikligi dustinilerek bakilan F
VIII, IX ve Xl duzeyi normal aralikta, FXI <10 U/dL olarak raporlandi. Siddetli FXI eksikligi saptanan
hastanin bu siirede uterin kanama sikayetinin artmasi tizerine KHD bolimu tarafindan histerektomi ve
ooferektomi yapilmasi planlandi. Preop ve postop 10mL/kg dozundan kanama kontroli saglanana kadar
verilen TDP replasmani ile hasta komplikasyonsuz bir sekilde opere edildi. Haziran 2015’te inguinal herni
operasyonu plani ile basvuran hastanin APTz 64.7 sn idi. Preop 6 Unite TDP replasmani ile opere edilen
hastada postop kanama olmadi. Ocak 2018’de APTz 80 sn iken 4 Unite TDP replasmani ile dis ¢ekimi
yapildi. Ekim 2020’de burun kanamasi sikayeti ile basvuran hastanin kan basinci regilasyonu ve lokal
tampon uygulamasi ile kanama kontroll saglandi. APTz 70-80 sn arasinda seyreden hasta semptomsuz
olarak takiplerine devam etmektedir.

Sonug: Sonug olarak FXI eksikligi, asemptomatikten postop masif kanamalara kadar degisebilen genis bir
klinik varyasyona sahip, koaglilasyon testleriyle zayif korelasyon gosteren nadir bir kanama bozuklugu
olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Bu nedenle, 6zellikle fibrinolitik aktivitenin yliksek oldugu oral kavite,
farinks ve genitoiriner sistemle iliskili baska bir sebeple aciklanamayan kanamalarda akla gelmelidir.
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$18- TiP Il VON WILLEBRAND HASTALIGI OLAN COCUKLARDA UZUN SURELi PROFILAKSi — PROFILAKSI
VERELIM Mi? VERMEYELIM Mi?

Cagri Coskun®, Tekin Aksu®,Fatma Giimriik',Selin Aytag'
'Hacettepe Universitesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Amag: Tip lll Von Willebrand hastaligi (VWH), bu hastaligin en nadir gorilen sekli olup tiim vakalarin %
5'inden daha azini olusturmaktadir. Kanama fenotipleri, esas olarak mukokutanéz kanama (burun
kanamasi, menoraji, gastrointestinal kanama) ve cerrahi miidahalelerden sonra uzun sireli kanama ile
karakterizedir. Ayrica tip lll VWD'li hastalarda agir FVIII eksikligine bagli olarak hematom ve hemartroz
olusabilir. Tekrarlayan kanamalari olan hastalarda VWF iceren faktorlerle uzun sireli profilaktik tedavi
gerekebilir. Burada tip lll VWD hastasi olan pediatrik vakalarimizin klinik belirtilerini, uzun sureli
takiplerini ve eklem durumlarini degerlendirmek istedik.

Yontem: Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Anabilim Dali'nda 2005 ile 2019 yillari
arasinda tani konulan 125 VWD hastasi saptandi. 125 ¢ocuktan 6'si (3 kiz, 3 erkek) (% 4,8) tip 1l VWD
tanisi aldi. Tum hastalar 2 yasin altinda, hafif kanama ataklari (burun kanamasi, kolay morarma, dis eti
kanamasi) ile basvurdu. Hastalarin ortanca yasi su anda 11 yasti (6 ile 14,5 yas arasi). Tani konulduktan
sonra hastalar yakin takip edildi ve HJHS skorlari, yillik kanama oranlari kaydedildi. Takip siresi boyunca
alti hastadan (cglinde herhangi bir eklem kanamasi gecirmemis olsa da dramatik hemoglobin disisiyle
giden mukozal kanamalar meydana geldi. Eklem kanamasini da iceren agir ve sik kanama ataklari olan
hastalar VWF-faktor VIl konsantresi ile diizenli olarak profilaksi programina alinmis olup ortanca 3 yil
boyunca (2-7 yil arasi) diizenli olarak profilaksi aldilar.

Bulgu: Profilaksi tedavisi 4 hastada eklem kanamasi ve menorajiden 6nce baslandi, diger 2 vakada hedef
eklem gelistikten sonra sekonder profilaksi verildi. Profilaksi sonrasi 4 vakada yillik kanama oranlari
dnemli dlciide azaldl. iki vakanin eklem kanamalari azalmadigindan, profilaksi rejimleri haftada iki kez 40
IU/kg /giin dozundan kademeli olarak arttirilarak giin asiri tedaviye gecildi. Eklem USG ve MRG
bulgularina gére HIJH skorlari hemofilik artropati ile uyumluydu ve radyosinovektomi yapildi. Higbir
hastada inhibitor gelismedi.

Sonug: Tip Il VWD hastalarda artropatiyi 6nlemek ve yasam kalitesini iyilestirmek icin primer
profilaksinin 6nemli oldugunu, ayrica stk meydana gelen hafif ile orta dereceli kanamalarin da uzun sireli
profilaksi adayi oldugunu diisiinlyoruz.
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$19- AFiBRINOJENEMi OLGUSUNDA COVID-19 ZEMiNiNDE GELISEN TROMBOZ YONETiMI
Aybiike Olgun’,Hale Biilbiil*,Cengiz Ceylan®
's.B.U izmir Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi

Amag: Konjenital afibrinojenemi, dolasimda fibrinojenin bulunmadigi, oldukg¢a nadir gérilen otozomal
resesif bir hastaliktir. Agir kanamalarla seyredebildigi gibi nadiren tromboz da gorilebilir.

Yontem: Bu posterde COVID-19 zemininde akut derin ven trombozu geciren, fibrinojen destegiyle
antikoagiilan tedavisi yonetilen kalitsal afibrinojenemi olgusu sunulacaktir.

Bulgu: Ondokuz yasinda kadin hasta ¢ocukluk ¢aginda menstriiasyon kanamasinin basladigi dénemde
kalitsal afibrinojenemi tanisi almis. Oykisiinde intrakraniyal kanama, yogun bakim {initesi ve entiibasyon
gerektiren agir pulmoner kanama, bir kez over kist riptirid olan hastaya; yasamsal kanamalar nedeniyle
iki yil stireyle 1 gram/hafta fibriojen tedavisi ile profilaksi verilmis. Hastanin fibrinojen tedavisi altinda st
ekstremite derin ven trombozu (DVT) gelismesi nedeniyle fibrinojen profilaksisi kesilmis. Nisan 2020'de
karin agrisi nedeniyle acil servise basvurusunda over kist riptird, batin ici hematom saptanan hastanin
basvuru aninda Hemoglobin: 10,2gr/dL, Trombosit: 208000/uL olarak saptanmis. Fibrinojen
Olgllememis, aPTT-PT-INR pihti olusmamasi nedeniyle 6l¢lilememis. Fibrinojen ve kan {riin destegiyle
acil operasyona alinan hasta postoperatif entiibe, akut bobrek yetmezligi tablosuyla yogun bakim {initesi
izlemine alinmis. Fibrinojen 2x1 gram/gin IV destek tedavisi uygulanan hastanin annesinde COVID-19
tanisi olmasi nedeniyle ¢ekilen toraks BT'sinde bilateral buzlu cam seklinde infiltrasyonlar ve COVID-19
PCR pozitif saptanmis. Favipravir baslanan hastanin yogun bakim yatisinin 4.giiniinde sag bacakta akut
derin ven trombozu gelismesi nedeniyle hasta tarafimiza danisildi. Hemostaz saglanmis olan hastanin
fibrinojen tedaivisi kesilerek, enoksaparin 4000mIU 2x1 subkutan olarak baslandi. Literatiir arastirmasi
sonrasl hayati kanama atagl ve akut derin vendz tromboz birlikteligi olan hastanin fibrinojen hedefi
100mg/dL Ustii tutularak aralikli fibrinojen tedavisi ile antikoagiilan tedavisi devam edildi. izlemde
ekstibe olan, akut bobrek yetmezligi gerileyen hastaya taburculuk sonrasi endikasyon disi onam ile
fibrinojen profilaksisi haftada bir olacak sekilde devam edildi. Eszamanh antikoagllan tedavisi
enoksaparin 4000mIU/giin olarak, kanama komplikasyonu olmadan verildi. izlemin 3.ayinda d-dimer
negatif olan, doppler ultrasonda kronik ven6z DVT bulgulari gériilen hastanin fibrinojen ve antikoagiilan
tedavisi sonlandirildi. Hasta tedavi kesilmesi sonrasi 3.ayinda halen kanama veya tromboz
komplikasyonu olmaksizin izlemine devam etmektedir.

Sonug: Afibrinojenemi hayati kanamalarla seyredebilen bir kanama diyatez bozuklugudur. Bununla
birlikte tedavide kullanilan fibrinojen preperatlarinin, 6zellikle immobilite, COVID-19 gibi trombotik risk
iceren durumlarda tromboz riskini arttirabilecegi distiniilerek hastalar bu agidan yakin takip edilmelidir.
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$20- FAKTOR VII EKSIKLIGi OLAN iKi HASTADA YASAMI TEHDIT EDEN HEMORAIJi: BiR DEVLET
HASTANESI DENEYiMi

Piisem Patir',Serkan Borazan’
!Aydin Devlet Hastanesi, Hematoloji Boliimii, 2Aydin Devlet Hastanesi, Gastroenteroloji

Amag: Faktor VII eksikligi nadir gorilen bir pihtilasma bozuklugu olarak kabul edilir. Faktor VII seviyeleri
ile klinik belirtilerin kanama seklinde ifade edilmesi arasindaki zayif korelasyon bunu ilging bir hastalik
haline getirir.

Yontem: Burada, biri inguinal herni cerrahisi sonrasi masif intrabdominal hemoraji ve digeri tekrarlayan
duodenal Ulser hemorajisi olmak lzere hafif faktor VIl eksikligi olan iki hasta sunuldu.

Bulgu: 29 yasinda erkek, gecmiste Faktor VII eksikligi oldugu séylenen fakat elinde herhangi bir tibbi
kayit olmayan hastaya sol inguinal herni cerrahisi yapilmis. Post-op 1.glin hemorajik soka giren hasta
hastanemiz acil servisine sevk edilmis. Koagililasyon testelerinde INR:1.33, PZ:16, APTZ:27.4’tli. Hastanin
tiim vicut bilgisyarli tomografisinde batin ici yaygin serbest sivi mevcuttu. Batin sol alt kadranda yaklasik
100x50 mm boyutlu hematom ile uyumlu semi-solid kitle lezyonu vardi. Sol rektus abdominis adelesi
kalin ve heterojen olarak izlendi. Hastaya hizlica eritrosit ve taze donmus plazma replasman tedavisi
baslandi. Vitalleri stabillesen, kanama kontroll saglanan ve hemoglobin degerleri ylikselmeye baslayan
hasta faktor VII dlizeyi bakilmasi agisindan hemofili merkezine yonlendirildi. Faktor VII diizeyi %35 olarak
geldi. 39 yasinda erkek, bilinen Faktor VIl eksikligi (FVIl diizeyi:%6.8, INR:3.98) olan ve gegirilmis
duodenal lilser kanama 6ykiisi olmasi nedeniyle ayda 1 novoseven profilaksisi alan hasta diski renginde
koyulasma olmasi lizerine hastanemiz acil servisine basvurdu. Hastaya taze donmus plazma replasman
tedavisi baslandi. Hemoglobin diislisii olmasi Uzerine eritrosit slispansiyon destegi yapildi. INR degeri
normal deger araliklarina gelen hastaya gastroskopi yapildi. Gastroskopisinde hiperemik pangastrit,
gastrik erezyonla, eroziv bulbitis, bulbusta llser (forrest 3) izlendi. Aktif kanamasi olmayan, hemoglobini
sabit seyreden hasta takip edildigi hemofili merkezine yonlendirildi.

Sonug: Faktor diizeyi %5 ve lzerinde olan kisilerde menoraji, epistaksis ve ekimoz gibi daha hafif
hemorajiler gorilur. Faktor dizeyi % 10-15 arasinda olanlarda daha ¢ok hafif kanamalar gozlense de
spontan ve ciddi kanamalar da olabilmektedir. Plazma faktor seviyesi ne siddette bir kanama goérilecegi
konusunda glivenilir bir belirleyicilige sahip degildir. Faktor VII eksikliginde akut hemorajinin yonetimi,
oncelikle hemorajiyi kontrol etmek icin faktor VIl replasman tedavisinden olusur. Spontan veya travma
sonrasl meydana gelen hemorajilerde plazma faktor VII seviyesini %5-10 diizeyinde tutmanin kanamayi
durdurabilecegi ve bu amagla taze donmus plazma transfiizyonu kullanilabilecegi belirtilmistir.
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$21- KALITSAL FXI EKSiKLiGi OLAN HASTALARIMIZ VE FENOTiP-GENOTIP iLiSKiSi
Canan Albayrak®,Davut Albayrak®Hakan Giirkan®,Selma Demir®
'Ondokuz Mayis Universitesi, ’Samsun Medicalpark Hastanesi, *Trakya Universitesi

Amag: Kaltsal faktort XI (FXI) eksikligi, hemofili C olarak da adlandirilan F11 genindeki mutasyonlarin
neden oldugu nadir bir kanama bozuklugu olup otozomal resesif gecislidir. F11 geni, 4'lincl
kromozomun (4935) uzun kolunda bulunur ve 15 ekzondan olusur. Bugiline kadar, FXI eksikligi olan
hastalarda F11 geninde 220'den fazla mutasyon tanimlanmistir. Genel olarak Askenazi Yahudileri disinda
sikhgr milyonda bir olarak tanimlanmistir. Tirkiye’de az sayida hastada kalitsal faktér XI eksikligi
gosterilmis ve mutasyonlari calisiimistir. Karadeniz boélgesinde hastaligi yiksek oranda gormekteyiz. Bu
¢alismanin amaci, klinigimizde kaltsal Faktor XlI eksikligi tanisi alan hastalarimizin fenotip-genotip
iliskisini belirlemektir.

Yontem: Klinigimize kanama bulgular ile gelen hastalarda, éyki ve fizik muayene sonrasinda PT testi
normal, APTT testi normalden uzun bulundugunda sirasiyla faktor VIII, VWF, IX, XI ve XIl aktivitesi
¢ahsildi. Faktor Xl aktivitesi %20'nin altinda olanlar agir faktor Xl eksikligi olarak degerlendirildi. Faktor XI
aktivitesi %20-70 olanlar ise hafif faktor X1 eksikligi olarak degerlendirildi. Ailelere genetik gegis hakkinda
bilgi verildi ve aile icinde tarama yapildi. Bu calisma icin hastanemizin etik kurulundan onay alindi.
Ondort aileye faktor F11 gen mutasyonu calisildi. Genomik DNA, periferal kan lenfositlerinden izole
edildi. Hedeflenen gen bolgesi PCR ile biydtildi. Mutasyon analizi yapildi. Agir faktor Xl eksikligi olan
hastalara kanama skorlamasi (pediatric bleeding score) yapildi. Mutasyon sonuglari ile karsilastirildi.

Bulgu: Klinigimizde 2005-2018 vyillari arasinda 255 hastada kalitsal faktor Xl eksikligi tespit edildi.
Hastalarimizin 85’inde faktor XlI dizeyi %20’nin altinda idi, agir faktér XI eksikligi olarak yorumlandi.
ilimiz ve cevre illerden hastalarin refere edildigi hastanemiz yaklasik bes milyonluk niifusa hizmet
vermektedir. Bulunan hasta sayisi nlfusa oranlanirsa kalitsal faktér Xl eksikligi sikhg bolgemizde cok
yuksektir. Heterozigot siklik en az 30 binde bir, homozigot siklik ise en az 60 binde bir olarak
hesaplanabilir. Ondoért agir faktor Xl eksikligi olan hastamiz ve aile bireylerinden faktor Xl dizeyi ve
mutasyon analizi ¢alisildi. Tiim hastalarda ve ailelerinde mutasyon tespit edildi. On hasta homozigot,
dort hasta ise bilesik heterozigot olarak degerlendirildi. Aile bireylerinden 30’u ise heterozigot idi.
Toplam 44 hastada 58 mutant allel tespit edildi. Hastalarin 23'si erkek, 21'i kadindi. En sik bulunan
mutasyon p.Alal09Thr olup, mutasyona ugramis allellerin % 71'inde (41/58) bulundu. ikinci siklikta
bulunan mutasyon p.Ala43Thr, mutasyona ugramis allellerin % 9'unda (5/58) bulundu. Ugiinci siklhkta
bulunan mutasyonlar ise p.Glul35Ter, ¢.325 + 1G>A, p.Thr150Met, p.Phe61Cys, p.Thr208Lys ve
p.Thr60lle olup herbiri mutasyona ugramis allellerin % 3,3'iinde (2/58) bulundu. Bir hastamizda yarik
damak yarik dudak, bir hastamizda ise vezikolretral reflii tespit edildi.

Sonug: Agir kalitsal FXI eksikligi olan 14 ailede sekiz farkli mutasyon tespit edildi. Bu ¢alisma Ttirkiye’den
bildirilen en genis kalitsal faktor XI eksikligi mutasyon calismasidir. Halen mutasyonu calisilan
hastalarimiz vardir. Tirkiye'den daha 6nce bildirilen birka¢ makalede, Tiirk toplumunda FXI eksikliginin
genetik heterojenligine dikkat c¢ekilmistir. Ancak bu c¢alismada, %71 siklikta bulunan p.Alal09Thr
mutasyonu, Tirkiye'nin kuzey bolgesinde yiksek siklikta bulunmustur
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$22- EDINSEL HEMOFiLi TEDAVISI iLE BIRLIKTE GELISEN KOMPLIKASYONLARLA MUCADELE; OLGU
SUNUMU

Unal Atas’,Ece Vural',Fadime Nurcan Alhan',0rhan Kemal Yiicel’,Utku Iltar, Turgay Ulas’,0zan
salim’,Levent Undar’

!Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, 2Yakin Dogu
Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢c Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali

Amag: Edinilmis hemofili A, genellikle kendiliginden ve siddetli olan kanamaya yol acan endojen faktor
Vlil'e (FVIII) karsi otoantikorlardan (inhibitorler) kaynaklanan nadir otoimmin bir hastaliktir. Genellikle
komorbiditeleri olan vyash hastalarda ortaya c¢ikma egilimindedir. Bu hastalarda altta vyatan
komorbiditeler ile birlikte kanama veya tedavi komplikasyonlarindan kaynakli mortalite ve morbidite
riski ile yuksektir. Hemostatik yonetimden ve inhibitorlerin ortadan kaldirilmasindan olusan tedavi
yaklasimini yonetmek zor olabilmektedir. Burada 20 yildir takip edilen ve tedavi siirecinde cesitli
zorluklarla karsilasilan edinsel hemofili A olgusundan bahsetmek istedik.

Yontem: Olgu Sunumu

Bulgu: Edinsel hemofili A tanisiyla takip edilen 83 yasindaki kadin hasta hematiiri ile basvurdu. ilk olarak
2001 yilinda yine ayni sikayetle basvuru sonrasi dis merkezde tani konulan hastaya sonraki yillarda
hematiiri, dis eti kanamasi gibi semptomlar sonrasi aralikh baypas edici ajan kullanildigi 6grenildi. Ek
olarak eritrosit transflizyonu nedeniyle hepatit C enfeksiyonu gelistigi ve bu yonden takiplerinin yapildigi
ogrenildi. 2017 yilinda takibimize sol uyluk bolgesindeki kanama nedeni ile giren hastanin o dénem
hemoglobin: 5,6 g/dl, I6kosit ve trombosit degerleri normal, aPTT:83 sn,PT: normal, faktor 8: %0,2 ve
inhibitor dizeyi: 114 Bethesda Unitesi (BU) olarak saptandi. Aktive protrombin kompleksi konsantresi
(aPCC) 2x50 IU/kg kullanilan hastada 4 glin sonra nefes darligi ve gogls agrisi gelisti. Pulmoner emboli
saptanan ve hematomunda klinik diizelme olan olguya disiik molekiler heparin (DMAH) tedavisi
baslandi ve aPCC tedavisi kesildi. Klinik olarak iyi olan ve ayaktan takip edilen hastaya HCV RNA diizeyi
yliksek olmasi nedeniyle gastroenteroloji bolimi tarafindan Dasabuvir, Ritonavir-Ombisitavir-
Peritaprevir tedavisi verildi. Tedavisi sonrasi HCV RNA dizeyi negatiflesti. Pulmoner emboli icin baslanan
DMAH tedavisi 6 ay sonra kesildi. 2018 yilinda bu defa sag uylukta hematom gelisen ve faktor 8 inhibitor
dlzeyi: 353(BU) olan hastaya bu defa aktive rekombinan FVII (rFVila) 4x90 mcg/kg tedavisi verildi. Es
zamanl 1 mg/kg/glin olarak metilprednizolon tedavisi baslandi. Steroid tedavisi sonrasi 4 ay igerisinde
inhibitor duizeyi azalarak negatiflesen hastanin steroid dozu 4 mg/ glin e kadar duslrildiginde inhibitor
diizeyi tekrar yikselmeye basladi. HCV RNA negatif olan ve gecirilmis hepatit B ile uyumlu serolojisi olan
hastaya entakavir proflaksisi basladiktansonra Ocak 2019’da Rituksimab 375 mg/m2/hafta tedavildi
ancak son Rituksimab dozunda anaflaksi gelisti ve miidahale ile kontrol altina alinabildi. Rituksimab
tedavisi sonrasi faktor 8 inhibitér dizeyinde belirgin disme olmasa da 2 yilda sadece 1 defa hastane
yatisi gereken hasta son 2 ayda 6nce sol omuz bdlgesindeki hematom ve bu basvurusunda hematdiri
nedeniyle yatirildi. HCV RNA diizeyi hala negatif olan, ancak osteoporoz ve hipertansiyon gibi ek
komorbiditeler gelisen hastaya kontrolll bir sekilde aPCC tedavisine ek olarak yeniden 0,5 mg/kg/glin
metilprednizolon baslandi.

Sonug: Edinilmis hemofili A ile iliskili kanamalarin yonetilmesine ve hastaliga neden olan antikorlarin
ortadan kaldirilmasina yonelik kombine tedavi yaklasimi gerekmektedir. Kanama yénetiminde aPCC ve
rFVila kullanilabilen iki 6nemli baypas edici ajan olup ikisininde en biylik yan etkisi tromboembolik
olaylardir. Steroid, Rituksimab, Siklofosfamid gibi immiinsipresif ajanlar ve immunabsorbsiyon ve
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plazmaferez gibi antikor uzaklastirici islemler inhibitor miktarini azaltmak icin kullanilabilmektedir. Ancak
olgumuzda oldugu gibi ileri yas, komorbiditeler, tedavi iliskili tromboembolik olaylar ve reaksiyonlar,
kronik viral hepatitler ve faktor inhibitor diizeyi tedavi stratejisinin belirlenmesinde énemlidir. Bunlara
ek olarak hastaligin nadir olmasi da tedaviye rehberlik edecek bilgilerin az olmasina neden olmaktadir.
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$23- BERNARD-SOULIER SENDROMLU HASTADA KANAMA KONTROLUNDE REKOMBINANT FAKTOR
Vila DENEYiMi

Merve Kestane',0sman Akidan®,Ceyda Ozgelik Sengoz',Mehmet Sonmez*
'Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiltesi, Hematoloji Bilim Dali-Trabzon

Amag: Kalitsal trombosit fonksiyon bozuklugu ¢cogunlukla mukokutandz kanama ile presente olan nadir
bir hastaliktir. Bernard-Soulier sendromu (BSS) otozomal resesif gecis gosteren dev trombositlerin eslik
ettigi trombositopeni, kanama zamaninda uzama ve ristosetin kofaktor aktivitesinde bozulma ile
seyreden trombosit fonksiyon bozuklugudur. Etkilenen hastalarda siklikla epistaksis, gastrointestinal
sistem kanamasi ve menoraji gérilmektedir. Hafif kanamalar genellikle lokal kompresyon, antifibrinolitik
ajanlar ve desmopressin asetat ile kontrol edilebilmektedir. Ciddi kanamalarda hemostazi saglamak igin
trombosit transflizyonu gerekmektedir. Ancak trombosit siispansiyonunun sik kullanimi antikor aracih
reaksiyon ve enfeksiyon gelisimine yol agabilmektedir. Son yillarda, trombosit slispansiyonu ile
durdurulamayan kanamalarda rekombinant faktér Vila’nin basariyla kullanildig bildirilmistir. Bu vakada
takdiminde (st gastrointestinal sistem kanamasi ile basvuran BSS tanili hastada rFVila kullaniminin
etkinligi sunuldu.

Bulgu: 72 yasinda kadin hasta halsizlik, yorgunluk, nefes darligi ve bir glin 6nce baslayan kanli diskilama
nedeni ile acil servise basvuruyor. Genel durumu orta, cilt ve mukozalar soluk, kalp tepe atimi 126/dk
olarak saptaniyor. Rektal tusede aktif kan bulasi gozleniyor. Laboratuvar tetkiklerinde Hemoglobin: 3.2
gr/dl, Hematokrit: %12.4, Trombosit: 4.000mm3, Lokosit: 28.450 mm3, Protrombin Zamani: 13.4sn,
Aktive Parsiyel Tromboplastin Zamani: 21sn saptaniyor. Periferik yaymada eritrositler hipokrom
mikrositer olup anizositoz mevcuttu, 100°’lik bliyitmede her alanda 11-12 iri-dev trombosit izlendi.
Hastaya proton pompa inflizyonuna ek olarak eritrosit ve trombosit stispansiyon transfiizyonu yapildi.
Ozofago-gastro-duedonoskopide 6zofagus z hatti distalinde sizinti seklinde aktif mukozal kanama
gorilerek argon plazma koagiilan ve skleroterapi uygulandi (Resim 1). Trombosit slispansiyon
replasmani sonrasi dokiintli ve kasinti ile seyreden alerjik reaksiyon gelisti. Yapilan tedaviler ile kanama
kontrolii saglanamayan hastaya endikasyon disi onam alinarak 90mcg/kg dozundan 2 saatte bir
rekombinant faktor Vlla tedavisi baslandi. Uygulanan 10 doz sonrasi kanama kontroli saglandi. Kontrol
0zofago-gastro-duedonoskopide kanama izlenmedi

Sonug: BSS’li hastalarda gelisen major kanamalarda trombosit slspansiyonu kullanimi kanamayi
durdurmada yetersiz kalir ise alternatif tedavi yaklasimlari oldukga sinirlidir. Lokal hemostaz saglayan
tedavi yaklasimlari genellikle yeterli olamamaktadir. Bu vaka takdiminde bir diger kalitsal trombosit
fonksiyon bozuklugu olan Glanzmann trombastenisi tedavisinde kullanilan rekombinant faktér Vila'nin
BSS’de gelisen major kanama tedavisinde de etkili oldugu izlendi. Bu durum bize BSS’li hastalarda gelisen
major kanamalarda trombosit siispansiyonu verilmesine ragmen kanama kontrolli saglanamadiginda
rekombinant faktor Vlla tedavisinin uygun bir yaklasim oldugunu gostermekteydi. Kaynaklar 1. Peters M,
Heijboer H. Treatment of a patient with Bernard—Soulier syndrome and recurrent nosebleeds with
recombinant factor Vlla. Thromb Haemost 1998; 80: 352. 2. Ozelo MC, Svirin P, Larina L. Use of
recombinant factor Vlla in the management of severe bleeding episodes in patients with Bernard-—
Soulier syndrome. Ann Hematol 2005; 816—22. 3. Almeida AM, Khair K, Hann |, Liesner R. The use of
recombinant factor Vlla in children with inherited platelet function disorders. Br J Haematol 2003; 477-
81. 4. Hacihanefioglu A, Tarkun P, Gonuaeaeu E. Use of recombinant factor Vlla in the management and
prophylaxis of bleeding episodes in two patients with Bernard—Soulier syndrome. Thromb Res 2007;
120:455-7.
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S24- AFiBRINOJENEMI: TEK MERKEZ DENEYiMi “ KANAMA MI? TROMBOZ MU?”
Aysenur Arslan®,Fatma Keklik Karadag',Ziihal Demirci',Giiray Saydam®,Fahri Sahin®
'Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Afibrinojenemi fibrinojenin tam eksikligi ile karakterize otozomal resesif gegisli konjenital bir
hastaliktir. Nadir olan bu kanama bozuklugunun prevalansi 1/1000000’dur. Nadir faktor eksikliklerinin
%7'sini  olusturmaktadir. Olgularin  %85’inde hemofilide beklenmeyen umblikal kanamalar
gortlmektedir. Mukozal kanamalar, hematomlar, menometroraji ve kas-iskelet sistemi kanamalari da
sikhkla karsimiza ¢ikmaktadir. Afibrinojenemide hayati tehdit eden kanamalar olabilecegi gibi paradoksal
olarak tromboz sikliginin artmasi tedavi yonetimini oldukga zorlastirmaktadir.

Yontem: Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi'nde takip edilen afibrinojenemi tanili 8 hasta
retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin yasi, cinsiyeti, tani yaslari, kanama ve tromboz oykiileri,
kanama o6zellikleri, aile dykdleri, proflaksi ve tedavileri her hasta igin ayri ayri kaydedildi.

Bulgu: Afibrinojenemi ile takip edilen 8 hasta retrospektif olarak degerlendirilmistir. Hastalarin ortanca
tani yaslari 48 olup, 8 hastanin 2’si kadin 6’s1 erkekti. Hastalarin 7’si 3 yasindan 6nce tani almisti, bir
hasta ise eriskin yasta tani aldi. 3 yas altinda tani alan hastalarin sadece biri uzamis gébek kordonu
kanamasi ile tani almisken, digerleri hastalara cocukluk ¢caginda diisme sonrasi ekimoz ve uzamis kanama
sonrasi tani koyulmustur. Gegmis medikal éykiide 3 hastamizda hipertansiyon mevcuttu. 7 hastamizda
aile 6ykusl bulunuyordu. Hastalarimizin kinik seyrinde hem kanama hem tromboz gézlemlendi. 7 hasta
sikhkla kanama ile seyrederken sadece 1 hasta yalnizca trombozla seyretmekteydi. 3 hastada hem
kanama hem tromboz mevcuttu. Koroner arter hastaligi, splenik ven trombozu ve derin ven trombozu
olan Uzere hem arteryel hem vendz tromboz mevcuttu. Tromboz dykisi olan hastalarimiz antiagregan
ve/veya antikoagilan tedavi ile izlenmektedir. Hastalarimizda siklikla epistaksis, dis eti kanamasi, uzamis
menstiel kanama ve hemartroz mevcuttu. Hayati tehdit eden intrakranial kanama 3 hastamizda
gozlendi. Her (¢ hastaya da hayati tehdit eden kanama sonrasi proflaktik olarak fibrinojen konsantresine
baslandi. Proflaktik tedavi ile kanama tekrari gézlenmemis olup nérolojik sekel kalmamistir.

Sonug: Fibrinin solubl prekiirsorii olan fibrinojen karacigerde sentezlenen, 340 kDa agriliginda bir
proteindir. Fibrinojen, fibrin pihtisi olusumunda primer substrattir. Afibrinojeneminin en sik gbézlenen
klinik bulgulari umblikal kord kanamasi ve agiz igi kanama, burun kanamasi, menometroraji gibi mukozal
kanamalardir. Kas-eklem kanamalari izlenebilir. Hayati tehdit eden intrakranial kanamalar nadirdir.
Kanamalarla seyreden bu hastalikta paradoksal olarak arteriyel ve vendz tromboz sikligi artmistir. Buna
bagl olarak koroner arter hastaligl, serebrovaskiiler olaylar ve pulmoner tromboemboli gibi trombotik
olaylar gorilebilmektedir. Fibrinojen eksikliginin geleneksel tedavisi hastaya kanadik¢ca tedavi
verilmesidir. Hasta bazinda degerlendirilerek primer ve sekonder proflaksi de uygulanabilir. Tedavide
insan fibrinojen konsantreleri baslica tedavi secenegi olup bu tedavinin de tromboz riskini artirdig1 géz
ardi edilmemelidir. Planlanmis cerrahi girisim 6ncesi de en uygun tedavi secenegi insan fibrinojen
konsantrelerinin uygulanmasidir. Hem kanama, hem trombozla seyredeiblen bu nadir hastaligin
yonetimi bireysellestirilerek ve tromboz riski gz éniinde bulundurularak, multidisipliner bir yaklasimla
planlanmalidir.
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P1- AKUT APANDISIT iLE GELEN HEMOFiLi A : OLGU SUNUMU

Dervis Murat Akkurd®,Abdi ibrahim Halil Sonmez’,Ali Tekbas',Handan Haydaroglu Sahin',Vahap Okan®

'Gaziantep Universitesi Sahinbey Arastirma ve Uygulama Hastanesi

Amag: Hemofili hastalarinda en sik gorilen kanama yerleri, eklemler ve ardindan kas/yumusak
dokulardir. Perioperatif hastalarda , uygun dozda faktor verilmesine ragmen kanama kontrol altina
alinamaz ise, inhibitor varhgindan siphelenilmeli, faktor dlzeyi O6lctlmeli ve inhibitér varlig
arastirlmalidir. Biz de akut apandisit perforasyonu ile genel cerrahi tarafindan acil opere olan,
takiplerinde faktor inhibitor pozitif saptanmis hastamizi sunarak literattire katki sunmak istedik .

Bulgu: OLGU Sedat G. , 49 yas, Erkek ,Hemofili A tanili hasta Karin agrisi ile acile servise basvurdu.
Subfebril atesi mevcuttu. Fizik muayenesinde sag alt kadranda hassasiyet ve defans mevcuttu.
Tetkiklerinde beyaz kiresi 16000 c-reaktif protein:254 idi. Hastaya akut apandisit 6n tanisi ile acil
serviste bilgisayarli tomografi cekildi. Apandisit capi 9-10 mm , mezenter kirli, inflamasyona sekonder
terminal ileum ve sigmoidde duvar kalinliginda artis saptandi. Genel cerrahi boélimiU akut apandisit
tanisiyla yatis yapilmasi planlandi. Hasta kendi istegi ile imza atip ¢ikti. 3 glin sonra perfore apandisit ile
tekrar basvurunca acil operasyon agisindan yeniden danisildi. Faktor 8 diizeyi %1 alti, dis merkez takipli
ve profilaksi programinda oldugu, inhibitor negatif oldugu 6grenildi. Viicut agirhg 60 kg. Hedef faktor 8
diizeyi %100 olarak hesaplandi. 3000 Unite faktor 8 yikleme , 3 x 1500 Unite idame olarak hesaplandi,
verildi. Hasta acil cerrahiye alindi. Postoperatif takip eden giinlerde dren yerinden kanamasi devam eden
hastanin hemoglobin 8 gr/dL ye dusti, glinde iki Unite eritrosit stispansiyonu replasmanina ragmen
hemoglobin seviyesi 8 gr/dL nin (izerine g¢ikarilamayinca kontrol batin bilgisayarli tomografi
gorintlilemesinde rektus kasi posteriorunda 3.5 x 3.5 cm boyutlarinda hematom alani saptandi.
Hastadan acil olarak faktor inhibitdér diizeyi cahsildi. Pozitif saptaninca rekombinant faktor VI
(novosevenR) baslandi. Novoseven altinda kanama kontrol altina alindi . Faktoér VIII inhibitér by-pass
edici ajan (FeibaR) ile ayaktan poliklinik kontroli onerileriyle taburcu edildi ve poliklinikte FeibaR
tedavilerine devam edildi. Feiba ile kontrollerine gelen hastanin takiplerinde kanamasi ve hemoglobin
disusleri olmadi.

Sonug: Hemofili hastalarinda en sik gorilen kanama vyerleri, eklemler ve ardindan kas/yumusak
dokulardir. Perioperatif hastalarda , uygun dozda faktor verilmesine ragmen kanama kontrol altina
alinamaz ise, inhibitér varhigindan siphelenilmeli, faktor dizeyi O6lgilmeli ve inhibitér varhg
arastirilmalidir. Biz de akut apandisit perforasyonu ile genel cerrahi tarafindan acil opere olan
takiplerinde faktor inhibitor gelismis olan hastamizi sunarak literatiire katki sunmak istedik .
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P2- NOONAN SENDROMLU OLGULARDA KANAMA DiATEZiNiN DEGERLENDIRILMESi

Sultan Okur Acar®,Neryal Tahta?, Tuba Hilkay Karapinar?

'Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, ?5.B.U Dr. Behcet Uz Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Egitim Ve
Arastirma Hastanesi

Amag: Noonan sendromu dismorfik ylz gorinim, yele boyun, dogumsal kalp defekti, boy kisahgi,
gogus kafesi deformitesi ve hafif-orta derecede motor-mental gerilikile karakterize bir hastaliktir. Son
yilllarda, Noonan sendromunun cgesitli hematolojik bozukluklara bagh olarak kanama diyatezine yol
acabilecegi gosterilmistir. Bu nedenle, kardiyak patolojileri nedeni ile operasyon veya vaskiler girisim
ihtiyaci olan bu olgularin kanama diyatezi agisindan ayrintili olarak arastirilmasi énerilmektedir. Noonan
sendromlu olgularda kanama diyatezi sikhginin belirlenmesi amaglanmistir.

Yontem: Calismaya 18 yas alti Behcet Uz Hastanesi Cocuk Hematoloji poliklinigine basvuran noonan
sendromlu olgular alindi. Tim olgulara kanama skoru anketi uygulandi. Olgulardan hemogram, periferik
yayma, PZ, aPTT, Trombin zamani, fibrinojen, kanama zamani (PFA-100), trombosit agregometre, vVWF
RICOF, vVWF Ag, FV, FVII, FVIII, FIX, FX, FXI, FXII, FXIII diizeyleri calisildi.

Bulgu: Calismaya 12 hasta (ortalama yas 6,7 yil; yas araligi2-18 yil) alindi. Kanama skoru sadece bir
olguda 2 idi, diger olgularda 0 olarak belirlendi. Kanama diyatezi 6ykisi olan bu olguda trombosit
fonksiyon bozuklugu saptandi. Yedi olgunun ge¢miste operasyon oOykisi olup hicbirinde kanama
durumu yoktu. Bu olgulardan sadece birinde PFA-100 uzun, agregometrede epinefrin yaniti bozuk
saptandi. Hi¢bir hastada faktor eksikligi saptanmadi. 12 olgunun 2’sinde (%16,6) trombosit fonksiyon
bozuklugu saptanmistir.

Sonug: Literatlirde, Noonan sendromlu olgularda kanama diyatezi siklig1 %20 ile %89 arasinda bildirilmis
olup bu galismada % 16,6 saptanmistir. Kanama bozukluklari NS'nin énemli bir yoniini temsil eder ¢linki
onemli sayida hasta ameliyat gerektirebilir. Bu nedenle, bu durumun belirlenmesi 6nemlidir.
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P3- DUSUK TiTRELI iNHIBIiTOR VARLIGI OLAN VON WILLEBRAND TiP 3 VAKASINDA MAJOR CERRAHI
OPERASYON YONETiMi: OLGU SUNUMU

Aysenur Arslan®,Fatma Keklik Karadag',Ziihal Demirci*,Nur Akad Soyer’,Fahri Sahin*
'Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Von Willebrand hastaligi (VWH) von Willebrand faktoérin (VWF) kantitatif veya kalitatif bozuklugu
nedeniyle olusan, otozomal gecis gosteren kalitsal bir kanama bozuklugudur. Eksik veya defektif vWF,
karakteristik olarak etkilenmis bireylerde mukokltan6z kanama gibi hafif ve orta derecede kanama
semptomlarina neden olur. Ancak tip 3 vWH hastalarinda hemofili hastalarina benzer sekilde eklem
kanamalari, hayati tehdit edici kanamalar ve major cerrahi operasyonlarda komlikasyonlar
gozlenebilmektedir. Bu yazimizda nadir gorilen distk inhibitor titreli tip 3 vWH ile izlenen olguda major
cerrahi deneyimimizi sunmayl amagladik.

Yontem:

Bulgu: 29 yasinda kadin hasta Ege Eriskin Tromboz ve Hemofili Merkezi’'nde artroskopik bilateral diz
sinovektomi operasyonu oncesi degerlendirildi. 4 yasinda trafik kazasi sonrasi durdurulamayan kanama
nedeniyle tetkik edilen hasta tip 3 vVWH tanisi almis olup hastanin trafik kazasi nedeniyle sag alt
ekstremite ve batin ici operasyon 6ykisl mevcuttu. Hastaya ilk olarak 4 yasinda faktor 8 (F8) tedavisi
uygulanmisti. 8 yasinda aydan 3’ten fazla kanama 06ykisl olan hastaya F8 ve vVWF iceren preparatlar ile
proflaksi tedavisine baslanmisti. 8 yasindan bu yana dizenli olarak proflaksi ile izlenen hasta
merkezimize basvurdugunda fizik muayenesinde bilateral diz eklemlerinde sislik ve hareket kisithlig
mevcuttu. Ortalama yilda iki kez diz eklemi kanamasi olan hastada hareket sirasinda agri ve aksama
gorildu. Merdiven inme ve ¢ikma hareketleri kisitlanmis, ¢émelme hareketi 90’ ile kisith olan hastaya
bilateral sinovektomi operasyonu planlanmisti. Hastanin hemogram parametreleri olagan olup aPTZ: 42
sn olculdu. Faktor 8: %1, Faktoér 8 inhibitér aktivitesi 1.76 BU/ml, von Willebrand antijeni: % 0.6,
ristosetin kofaktor aktivitesi: % 0.7 olan hastada distk inhibitor titreli vWD tip3 tanisiyla operasyon
Oncesi F8+vwF kombine preparat ile recovery testi uygulandi. Test sonrasi aPTZ'nin diizeldigi izlendi.
Hastanin F8 diizeyi %120 olacak sekilde F8 + vwF kombine preparati operasyondan 6nce baslandi.
Operasyon sonrasl 16. saatte hastanin bilateral diz eklemlerinde hayati tehdit eden ve hemodinamiyi
bozan masif kanama izlendi. Duslk inhibitor titresi olan hastada rekombinant faktor 7a (RF7a),
90mcg/kg dozunda 2 saatte bir uygulandi. Doz azaltilarak tedavisi diizenlenen hastaya 4. giin yeniden
debridman planlandi. Operasyon o6ncesi baslanarak RF7a ,90mcg/kg dozunda 2 saat araliklar ile
planlandi. Toplamda 9 giin boyunca RF7a ile tedavi edilen hastanin kanamasi kontrol altina alindi. 10.
giin tedavi azaltilarak kesildi ve F8 + vWF preparati faktor diizeyinin %60 tutulmasi planlanarak baslandi.
Hastanin operasyon sonrasi faktér uygulamasi 20 giin’e tamamlandi. Doz tedrici olarak azaltilarak hasta
sthhat ile taburcu edilmistir. Hastamiz operasyon sonrasi proflaksi tedavisine devam etmektedir.

Sonug¢: VWH genetik, klinik ve laboratuvar bulgulari olarak hafiften agir forma dogru degisen heterojen
bir grup hastaligi tanimlamaktadir. Tip 3 tanil hastalarin seyri agir hemofili A hastalar ile benzer
olabilmektedir. Ozellikle proflaksi uygulanan hastalar inhibitér gelisimi agisindan yakin takip edilmeli,
major cerrahi operasyonlar mutlaka hemofili konusunda deneyimli hematolog ve cerrahlarin oldugu
multidisipliner bir merkezde gergeklestirilmelidir.
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P4- FAKTOR V EKSiKLiGi ve TROMBOZUN ESLiK ETTiGi OLGU SUNUMU

Fatma Keklik Karadag',Aysenur Arslan,Zuhal Demirci',Nur Akad Soyer’,Giiray Saydam®,Fahri Sahin'

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

Amag: Faktor V (FV); karaciger ve megakaryositlerden sentezlenen pihtilasma faktérlerinden biri olup
aktive formu protrombinden trombin olusumu i¢in mutlaka gereklidir. FV eksikligi olduk¢a nadir goriilen
kanama bozuklugu sebebidir ve FV diizeyi %10’ un altinda olan olgularda ilimli spontan kanamalar,
dogum veya cerrahi durumlarinda ciddi kanamalar gortlmektedir. FV geni Gizerinde olan mutasyonlar
sonucu hem kanamaya hem de tromboza yatkinlik olabilecegi hatta FV eksikligi ile FV leiden
mutasyonunun birlikte gérildtgi vakalar bildirilmistir. Ancak FV leiden mutasyonu olmayan FV eksikligi
olan ve INR uzun iken derin ven trombozu gelisen vaka sunulmaktadir.

Yontem: FV eksikligi olan gebe hastada derin ven trombozu gelismesi sonrasinda takip ve tedavisi
takdim edilmistir.

Bulgu: 30 yasinda kadin hasta, klinik bulgu ve yakinmasi yok iken gebeliginin 9. haftasinda yapilan
tetkiklerinde protrombin zamani (PZ) uzun saptandig icin tetkik edildi. Ozgegmisinde 6zellik olmayan ve
daha 6nce 2 kez vajinal yolla komplikasyonsuz olarak dogum yaptigl 6grenildi. Hastanin soyge¢mis
sorgulamasinda 2 kiz kardesinde de Faktor V (FV) eksikligi oldugu oOgrenildi. Yapilan laboratuar
incelemelerinde PT: 34,4 saniye (sn) (10,9-14,7) INR: 3,3 aktive parsiyel tromboplastin zamani (APTZ): 38
sn (22,5-31,3) saptandi. Faktér diizeyleri; FV: < %5 (70-120) ; FVIII: >144,6 (70-150) ; FX : 113,3 (70-120)
olarak saptandi. Tedavisiz takibe alinan hasta gebeligin 16. haftasinda sol bacakta sislik nedeni ile
basvurdu. Yapilan doppler ultrasonografide sol iliak ven proksimalinden itibaren derin ve trombozu
izlendi. Yapilan tetkiklerinde D-dimer: 2480 pg/L FEU (<550); INR:3,1; PT:31,5 saptandi. Hastaya dislik
molekdl agirhikli heparin (DMAH) baslandi. 2 hafta sliresince yatarak takip edilen hastanin koagtilasyon
parametreleri degerlendirildi ve INR=2-2,5 araliginda tutulacak sekilde taze donmus plazma ve DMAH bir
arada verilerek izlendi. Hastanin trombofili genetik incelemesinde mutasyon saptanmadi.
Komplikasyonsuz olarak vajinal yoldan saglkl bebek dogumu yapildi. Postpartum kanama kontrolii
saglandiktan sonra 6 hafta DMAH devam edildikten sonra kesildi. Hasta 4 aydir sorunsuz olarak
izlemdedir.

Sonug: Nadir faktoér eksikliklerinden olan FV eksikligi; kanamalarin eslik ettigi klinik tabloya sebep
olmaktadir. Ancak bu hastalarda tromboz goriilme olasiligi da oldukga yliksektir ve trombofiliye yatkinlik
acisindan genetik inceleme mutlaka yapilmahdir. FV eksikligi olan hastalarda tanimlanmis standart
tedaviler yoktur ve hastaya 6zgii bireysellestirilmis tedaviler uygulanmahdir.
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P5- FAKTOR V EKSiKLiGi TANILI HASTADA REKURREN iNTRAKRANIAL KANAMA YONETiIMi

Hiiseyin Avni Solgun’,Sibel Tekgiindiiz>,0zlem Terzi Duman®,Duygu Ozkorucu Yildirgan*

Basaksehir Cam Ve Sakura Hastanesi'

Amag: FV eksikliginin insidansi yeterli veri olmasa da milyonda bir oldugu duslinilmektedir. FV,
koagilasyon kaskadi kompleksininde etkin bir ko-faktéridir. Bu enzim kompleksi aktive FV, kalsiyum,
fosfolipid ve aktive FX'dan olusur.FV eksikligi bulunan olgularin %75’inde faktor seviyesi disuktir. Bu
hastalarda fonksiyon azalmistir (Tip 1),Ylizde 25 olgu da ise, kan Faktér V diizeyi normal olmasina
ragmen, fonksiyon bozuktur (Tip IlI). Kanamalar genelde deri ve mukoza kanamalari seklindedir ve
dogumu takip eden ilk yillar icinde gorulir. Ancak vakamizda oldugu gibi daha geng yaslarda tani alan
hastalar da mevcuttur. Nadiren dogum sonrasinda gdbek kanamasi bildirilmistir. Burun kanamasi ve
menoraji %50 olguda saptanir. Bunun yaninda ameliyat sonrasi ve agiz i¢ci kanamalarda da siktir.
Hematom ve hemartroz daha nadir olup, kafaici ve gastrointestinal kanamalara pek sik rastlaniimaz.

Yontem: 3 aylik iken suur bulanikhigl ve apatiklesme sikayeti ile gittikleri hastane acil serviste yapilan
beyin tomografisinde intrakranial kanamasi tespit edilmis ve koagtilasyon testlerinde yiikselik nedeniyle
bakilan faktor diizeylerinde faktor V dizeyi % 0.3 olmasi nedeniyle faktor V eksiligi tanisi almis. Hastanin
takibi 3 haftada bir Taze donmus plazma(TDP) replasmani ile devam edilmis. FV dizeyleri aile
taramasinda Baba nin % 36, Annenin %39 ve Kiz kardes %62 seklindeydi. Daha sonra takiplerde hafif dis
eti ve burun kanamasi gibi semptomlar disinda 6zellik olmamis. 7 yasindan itaberen proflkasi
verilememis. F V dizeyleri % 6-36 arasi saptanmis ve sadece semptomatik durumlarda TDP replasmani
almis.

Bulgu: Son 3 ayda 2 kez intrakranial kanama sikayetiyle pediatrik yogun bakimda ve beyin cerrahisinde
tedavi alan hastanin ilk ataginda 2,5 ay Once aracg ici trafik kazasi sornasi acil serviste yapilan beyin
tomografide (BT) ; sol temporofrontalde cilt altinda 6n arka capt 75 mm kalinigi 9 mm ye ulasan
hemoraji izlenmistir. FV diizeyi %8,3 idi. Glinde 2 kez Taze donmus plazma(TDP) tedavisi baslandi.15 giin
devam edildi. Klinik olarak suur ve konviilzyon takipleirnde 6zellik olmayan hastanin kontrol
degerlendirmede beyin BT de her iki serebralda frontal loblarda , temporal loblarda, intraparankimal
yerlesimli, hemorajik 6zellikte kitle lezyonlarin boyutunda gerileme saptandi. Hastanin tedavisi 2*TDP ile
devam edilmekte iken klinik bulgular iyi, suur acik ve koopere olmasi nedeniyle hastanin taburcu
edilmesine karar verildi. Hasta 20 glin sonra evde iken suur kaybi ve senkop gecirmesi Uzerine acil
servise basvurmus. Beyin BT de frontal lobda ve temporal lobda belirgin postoperatif ensefalomalazik
alan, verteks ve sentrum semiovale diizeyinde frontal lob subkortikal alanda hiperdens akut hemorajik
alan ve ¢evresinde hipodens 6dem bulgulari mevcuttu. Hastanin 3 hafta boyunca intrakranial hemarojisi
rezorbe olana kadar giinde 2 kez TDP tedavi verildi. Takiben hasta klinik olarak stabil olmasi nedeniyle
taburcu edildi. 3 ay sire ile haftada 2 kez glinde 1 kez TDP verildi. Hasta poklinik takibinde olup, haftada
1 giinde 1 kez TDP proflaksisi ile takip edilmektedir.

Sonug¢: Genelde FV eksikligi selim gidisli oldugu icin profilaksi >%1 in alti diizeyde dahi ¢ok dnerilmez.
Erken yas prezentasyon olabilecegi gibi vakamizda oldugu gibi geng yasta intrakranial kanama ile bulgu
verebilir. Koaglilasyon testlerinde PT ve Aptt ylkseliginde ve anormal klinik prezentasyonda FV eksikligi
akilda tutulmalidir. TDP replasmani bu hastaligin tedavi ve proflaksisinde ana hedeftir.
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P6- ABDOMINAL AORT ANEVRIZMA RUPTURU GECIREN HAFiF HEMOFiLi A: OLGU SUNUMU
Aysenur Arslan®,Tural Pashayev’,Ziihal Demirci',Giiray Saydam,Fahri Sahin®
'Ege Eriskin Tromboz ve Hemofili Merkezi

Amag: Hemofili, X’e bagh resesif gecis gosteren dogumsal bir kanama bozuklugudur. Farkindaligin
artmasi ve kisiye 6zel profilaksi uygulamalari ile hemofilide genel sagkalim artmistir. ilerleyen yasla
birlikte hipertansiyon gibi komorbid hastaliklar artmakta ve hipertansiyona bagh kanama sikliginda artisa
yol agmaktadir. Bu yazimizda aort anevrizma riptiri gegiren bir hemofili A hastasi degerlendirilmistir.

Yontem:

Bulgu: OLGU SUNUMU: 52 yasinda erkek hasta Ege Eriskin Tromboz ve Hemofili Merkezi’'nde hafif
hemofili A tanisi ile kanadikca tedavi altinda izlenmektedir. Hasta ani baslayan karinda ve sirta yayilan
siddetli agri, bas donmesi, carpinti sikayetleriyle baska bir sehirde acil servise basvurmus. Hipertansiyon
oykast bulunan hastanin fizik muayenesinde hipotansiyon saptanmis olup, karinda defans ve rebound
saptanmamistir. Hastanin biyokimyasal parametreleri normal, aPTZ: 37.2 sn saptanmistir. Kontrastl
batin bilgisayarli tomografide (BT) abdominal aortada bifilirkasyon oOncesinde 66mm’ye ulasan
anevrizman genisleme, solda retroperitoneal bolgede genis boyutlu hematom ile uyumlu hiperdens
lezyon ve hematom icerisine aktif ekstravazasyon izlenmistir. Hasta yakinlari tarafindan merkezimize
ulasiimis ve hastanin primer hekimi ile iletisime gegilmistir. Faktor 8 diizeyi %13.7, faktor 8 inhibitori
negatif olan hasta acil operasyona alinmis ve hastanin faktor diizeyi %100 tutulmustur. Operasyon
oncesinde ve sirasinda hastanin 7 linite eritrosit siispansiyonu gerektiren kanamasi olmustur. Operasyon
sonrasi 10. glinde degerlendirilen abdominal BT'de greft limeninden gecis normal izlenmis olup
retropertoneal alanda eski hematom ile uyumlu 16cm’e varan boyutta hipodens sivi lehine goriinim
izlenmistir. Hastanin tedavisi doz azaltilarak devam etmis ve 21 gline tamamlanmistir. Hayati tehdit eden
major kanamasi olan hastada haftada 3 giin proflaksi tedavisine gecilmistir.

Sonug: Hemofilide kontrol edilemeyen major kanama ve cerrahi en 6nemli 6lim nedenlerinden biridir.
Ozellikle ilerleyen yas ve hipertansiyon gibi komorbid hastaliklari olan hastalarda daha sik gorilme
egilimindedir. Aort anevrizma rliptirQ, aort anevrizmasina bagh 6limlerin %90’in1 olusturmakta ve ¢ogu
hasta hastaneye yetisememektedir. Hemofili hastalarinda major kanama varliginda hematologa erken
ulasimin saglanmasi, hasta-hekim iliskisinin glgli olmasi, faktor tedavisinin ve kanama kontrolliniin en
erken dénemde saglanabilmesi hayati belirleyici rol oynamaktadir.
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P7- HAFIF HEMOFiLi B VE PROFILAKSI, FAKTOR DUZEYi TEK BASINA YETER Mi? OLGU SUNUMU
Bahar Sevgili‘,Zuhal Demirci’,Fatma Keklik Karadag?, Tural Pashayev’,Nur Soyer’,Fahri Sahin’

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

Amag: Hemofili B, faktor IX (FIX) eksikligi nedeniyle sik ve spontan kanama ile seyreden genetik bir
hastaliktir. Hastaligin prognozu; faktoér diizeyi, kanama sikligl, kanama agisindan ylksek riskli islem siklig
gibi faktorlerle birlikte degiskenlik gostermektedir. Bildirimizde arteriovendz (A-V) fistiilden rutin
hemodiyalize (HD) giren hemofili B tanili olgumuzun kanama kontrolli agisindan yonetimini ve uzun
sureli takibini sunmayi amacgladik.

Yontem: 66 yasinda kadin hasta, 2005 yilinda batin i¢i kanama sonrasi yapilan tetkiklerinde F IX
diizeyinin %15 saptanmasi lizerine hafif hemofili B tanisiyla klinigimizde takibe alindi. Oykiisiinde hepatit
C (HCV) enfeksiyonu, tek bobrekli, 2007 yilinda bilinmeyen bir sebeple son donem bobrek yetmezligi
tanisiyla haftada 3 giin rutin HD programinda izlendigi bilgisi alindi. Soyge¢mis sorgulamasinda; erkek
kardesinde ve kiz kardesinin cocugunda da hemofili tanisi mevcuttu.

Bulgu: HD amach A-V fistll ponksiyonu sonrasi durdurulamayan kanama nedeni ile degerlendirildi.
Hedef faktor diizeyi %40-50 hesaplanarak hastaya FIX profilaksi tedavisi baslandi. FIX profilaksisi sonrasi
fistll kanamasi sikhiginda belirgin azalma izlendi. Fistil disfonsiyonu nedeniyle 2 kez yeni A-V fistil acildi.
Her iki islem Oncesinde uygun diizeyde FIX replasmani uygulandiktan sonra islem basarilh sekilde
tamamlandi. Hastanin izlemde mindr travma sonrasi sag el bileginde hedef eklem gelisti. 2018 yilinda
HCV’ye sekonder karaciger sirozu ve Ozofagus varisleri nedeniyle gastroenteroloji takibine alindi.
Takibinde gastrointestinal kanama gelismedi. izlemde faktér inhibitdrii gelisimi gdzlenmedi. Hasta,
hemofili B acisindan halen takip, tedavi ve aralikli profilaksiye devam etmektedir.

Sonug: Hemofili hastalari, faktér tedavilerinin ve profilaksinin etkin kullanimiyla neredeyse normal
yasam siresine erisebilmektedir. Prognoz; kanama sikhgi, kanama acisindan yiksek riskli girisim
gereksiniminin sikligi, inhibitor varligi, hedef eklem tutulusu ve ciddiyet diizeyi, hasta uyumu ve hastanin
takipli oldugu merkezle yakin iletisimi ile orantii olarak degiskenlik gostermektedir. Rutin HD
programinda uzun siredir izlenen, karaciger sirozu gibi komorbiditeleri olan olgumuz da baslangi¢ faktor
diizeyi hafif hemofili B ile uyumlu olsa bile sik profilaksi ve yakin takip gereksinimi gdstermistir.
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P8- INTRAKRANIYAL KANAMA iLE GELEN HEMOFiLi A OLGU SUNUMU

Abdi ibrahim Halil Sonmez’,Dervis Murat Akkurd®,Ali Tekbas',Handan Haydaroglu Sahin',Vahap Okan'

'Gaziantep Universitesi Hematoloji Bilim Dali

Amag: Hemofili hastalarinda eklem ve yumusak doku kanamalari sik goriilir, travmaya bagh derin doku
kanamalari da goralir. Travmayla iliskili intratorasik, intraabdominal ve intrakraniyel kanamalar acil
operasyon gerektiren durumlardir. Burada travma sonrasi gelisen sag temporal lob intraparankimal
kanamasi olan bir hastamizi sizlere sunmak istedik.

Yontem: Klinigimizde takip edilen bir Hemofili A tanili hastamizi travma sonrasi gelisen intrakraniyal
kanama nedenli perioperatif replasman ihtiyacini retrospektif degerlendirdik

Bulgu: Y.E.K, 22 erkek, Hemofili A tanili hasta kafa travmasi nedenli acil poliklinigimize basvuruyor.
Travma sonrasi sol kolda ve ayakta yeni baslayan gii¢stizlik, uyusma sikayetleri ile kraniyal bilgisayarli
tomografi (BT) gorintilemesinde “Sagda frontotemporal alanda 6x5 cm'lik hiperdens ve izodens
hemorajik dansite ile cevresinde belirgin 6demin eslik ettigi intraparankimal hematom sahasi, sag lateral
ventrikiil hematom ve 6dem etkisine sekonder sagdan sola 5,5 mm sift”” saptandi. Hasta beyin cerrahi
yogun bakima alindi. Merkezimizde takip edilen, Faktor VIII dizeyi %2, inhibitori negatif olan 60 kg
agirligindaki hastamiza istenen hedef faktér VIII diizeyi %100 planlanarak 30000 yiikleme sonrasi acil
cerrahiye alindi, kraniyotomi ve parankimal hematom drenaji sonrasi yogun bakimda takip edildi ve
3x1500 U idame faktér VIII replasmani yapildi. Postoperatif dénemdeki kraniyal BT goriintiilemede
11mm’lik minimal kanama alani ve yaklasik 2 mm sift saptandi. Antikonviilzan tedavi baslanan ve siki
hemogram takibinde hemoglobin degerleri stabil seyreden hastanin postop 4. giininde kanama
olmamasi Uzerine drenaj sondalar cekildi. Faktor idame replasmanina 3x1000 U devam edildi. Genel
durumu diizelen ve vitalleri stabil olan hasta beyin cerrahi servise alindi. Faktor VIII idame replasmani
2x1000 U olarak yapilan hastanin kontrol kraniyel BT gériintiilemesinde degisiklik saptanmadi.
Hastamiza yiikleme 3000 U sonrasi alti giin 3x1500 sonrasinda (¢ giin 3x1000 ve ii¢ giin 2x1000U Faktér
VIl replasmani yapildi. Genel durumu diizelen hasta ayaktan poliklinik kontroll 6nerisiyle taburcu edildi.
Kontrollerde ek kanamasi olmadi ve 1 ay sonra ¢ekilen kraniyal BT gorintiilemesinde operasyona bagh
sekel degisiklikler ve minimal 6dem disinda bulgu saptanmadi.

Sonug: Hemofili hastalarinda derin kanamalar acil faktor replasmani yapilmadig takdirde ¢esitli
komplikasyonlara ve mortaliteye sebep olabilir. Perioperatif hastalara uygun dozda faktor replasmani
yapilmazsa operasyona bagli komplikasyonlar ortaya ¢ikabilmektedir. intraparankimal kanamasi olan ve
acil operasyona alinan bu hastamiza yogun faktor replasmani yaparak ek komplikasyon gelisimini
engellemeye calistik. Bu vakamizi sunarak literatire katki sunmak istedik.
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P9- AKUT KORONER SENDROM GEGIREN BiR HEMOFiLi A OLGUSU
Murat Kagmaz',Liitfiye Secil Deniz Balyen',Giil ilhan®
'Hatay Mustafa Kemal Universitesi Arastirma Hastanesi

Amag: Hemofili hastalarinin ileri yas sorunlari arasinda kardiyovaskiler hastaliklar énemli bir yer
tutmaktadir. Burada akut koroner sendrom geciren bir hemofili A hastasi sunulmustur.

Yontem: Vaka sunumu

Bulgu: Otuz sekiz yasinda hipertansiyon, Tip Il Diyabet ve agir hemofili A tanisi ile (Faktor VIII<%1 ve
inhibitor negatif) izlenmekte olan erkek hasta Rekombinant faktor VIII uygulamasindan 2 saat sonra
baslayan ve baski seklinde olan gogiis agrisi ile Acil Servis’e basvurdu. Hastanin diizenli profilaksi
kullanmadigi ancak kanama olunca faktor kullandigi 6grenildi. Acil Servis’te hastaya Non-ST elevasyonlu
miyokard infarktiisii tanisi kondu. intravenéz Nitrogliserin, oral Asetil Salisilik Asit ile semptomlarinda
azalma oldu ancak kardiyak enzimlerde artis devam etti. DOrt saat sonra hastanin gogis agrisi tekrar
basladi. Ekokardiyografide sol ventrikil infero-septal ve lateral duvarlarda hipokinezi olup apekse kadar
devam ettigi gorildi. Hasta 40U/kg (2500 u) Faktér VI verilerek acilen sag femoral giris yerinden
koroner anjiografiye alindi. LAD’de %85 ve RCA’da %99 darlik saptandi. Hastaya kisa sireli ikili
antiplatelet tedavi gerektiren stent takilarak komplikasyonsuz olarak islem sonlandirildi.Hasta bir
taraftan 1000 Unite/gln asiri Rekombinant faktor VIl ile profilaksiye alinirken diger taraftan Asetil
salisilik asit 100 mg ve Klopidogrel 1X75 mg almaya basladi. Hasta Yogun bakimda 3 giin kaldiktan sonra
servise alindi. Hastanin APTT diizeyi 40-42 sn civarinda seyretti. Taburculuk sonrasi da hastaya faktor VIl
profilaksisi haftada 3 giin 1500 U/giin gin seklinde, Asetil salisilik asit 100mg ve Klopidogrel 1x75 mg ile
1 ay onerildi. Bir ay sonra Klopidogrel kesildi ve Faktdr VIII 1000U/hafta dozuna dusurilerek devam
edildi.

Sonug: Hemofili'nin kardiyovaskiiler hastaliklara karsi koruyucu olup olmadigi halen bilinmemektedir.
Hastalik ateroskleroza karsi koruyucu olamamaktadir. Son 20-30 yildir kardiyovaskiler hastalk sikligi
artmistir. Hipertansiyon ve obezite bu hastalarda nadir olmayip kardiyovaskiler hastaliklari arttiran
onemli risk faktorleridir. Sonug olarak eriskin dénemde hemofili hastalarinda kardiyovaskiiler
hastaliklarin olabilecegi unutulmamali, hastalar risk faktorlerine karsi korunmali ve gerekli taramalari
yapilmalidir.
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P10- AFiBRINOJENEMIDE GENETIGE GORE PRIMER PROFILAKSIDE KOMPLiIKASYON RiSKi
Saadet Akarsu®
'Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bd, Elazig

Amag: Afibrinojenemide hastanin kanama veya tromboz riskine sahip olup olmayacagl cogu zaman
tahmin edilemez. Fibrinojen tedavisine ragmen intrakraniyal kanama gelisen yeni mutasyonlu hastalar
bildirilmistir. Afibrinojenemide trombotik olaylar %30 oraninda gorilir. Genellikle trombofili ve
replasman tedavisi ile ilgilidir. Bu hastalarin fibrinojen konsantresi almasi riski daha da artirr.
Afibrinojenemi tanili olgularda genetik mutasyonlar farklidir. Farklh mutasyonlara gore hastaligin siddeti,
kanama ve/veya tromboz riski belirlenebilir mi?. Biz de, yenidogan déneminden itibaren primer
profilaksi alan 2 olgumuzu; genetik mutasyonlari tizerinden degerlendirmek istedik. Bu sekilde, genetik
mutasyonuna gore; profilaksi vermenin uygun olup olmadigi tahmin edilebilir mi sorusuna cevap bulmak
istedik.

Yontem: Olgu 1. Onbes ginliik iken gébek kordonunda kanama ile basvuran olguda PT >120 sn, INR >8,
aPTT >180 sn ve fibrinojen <20 mg/dL (N:200-400 mg/dL) olup; afibrinojenemi tanisi ile primer profilaksi
baslandi. Faktdr (Haemocomplettan®) araliklari 4 haftada bir olarak baslandi. Hasta su an 10 yasinda
olup 6nemli kanama ve tromboz izlenmedi. Olguda, fibrinojenin o zincir geninde (FGA); p.A370Lfs*51
(c.1108delG) (Homozigot) saptandi. Fibrinojenin [ zincir geni (FBG)'nde B-Fibrin 455 G>A homozigot
mutasyon, Faktoér XIIV34L heterozigot, MTHFR A1298C heterozigot, PAi-1 4G/5G 4G/5G saptandi. Anne
p.A370Lfs*51 (c.1108delG) (Heterozigot) ve baba p.A370Lfs*51 (c.1108delG) (Heterozigot) olarak
saptandi. Olgumuzda fibrinojen konsantresi iyi tolere edildi ve yan etki goérilmedi. Kardiyak ve diger
trombotik hadiseler agisindan hasta sik araliklarla kontrol edilmekte olup 10 yil siirede bir sorun
gelismemistir. Olgu 2. Ug aylik iken, 3 giindiir devam eden gobek kanamasi ile getirilen kiz olgunun;
tirnak kesilmelerinde kanamalari oldugu belirtildi. PT, INR, aPTT 6l¢llemeyip fibrinojen 34 mg/dL (N:200-
400 mg/dL) saptandi. Afibrinojenemi tanisi ile primer profilaksi baslandi. Hasta su an 8.6/12 aylik olup 5
aydir 3 hafta ara ile TDP aliyor. Profilaktik tedavi sonrasi kanama ve tromboz izlenmedi. Olguda,
FGA'nde; p.A370Lfs*51 (c.1108delG) (Homozigot) saptandi. Anne p.A370Lfs*51 (c.1108delG)
(Heterozigot) ve baba p.A370Lfs*51 (c.1108delG) (Heterozigot) olarak saptandi.

Bulgu: Fibrinojen primer ve sekonder hemostazda anahtar rol oynar. Pihti olusumunu, trombosit
agregasyonu ve fibrinolizisi saglar. Fibrinojen AT aktivitiye sahiptir. Konjenital hipofibrinojenemi
karmasik patofizyolojiye sahiptir. Hipofibrinojenemide hastaligin kliniginde en fazla kanama gorilmesine
ragmen ciddi trombotik olaylarda gorilebilir. Fibrinojenin yarilanma 6mrii 71.7-91.6 saatdir. Profilakside
ilk 6nce haftada 1 kez 50-100 mg/kg verilerek fibrinojen aktivitesi >0.5 g/L hedeflenir. Profilaksi
afibrinojenemi ve ciddi kanama egilimi olanlarda faydal olabilir. Fibrinojen aktivitesi seviyesini >0.5-1.0
g/L (50-100 mg/dL) devam ettirecek doz ve uygulama sikhgi ayarlanmalidir. Fibrinojen 3 farkli polipeptid
zincirinden (Aa, BpB, y) olusan bir hegzamerdir. 7 farkli fibrinojen y zincir mutasyonu (p.Gly284Arg,
p.Arg375Trp, delGVYYQ 346-350, p.Thr314Pro, p.Asp316Asn, p.Gly366Ser, y216Gly->Glu) saptanmistir.
Hastalarimizda FGA'inde; p.A370Lfs*51 (c.1108delG) (Homozigot) mutasyon saptanmistir. Bu
mutasyonda tromboz gelisme riski daha dislk olabilir. Genetik incelemede; FGB’inde p.Cys241Tyr
homozigot misens mutasyon olan erkek olguda, fibrinojen tedavisine ragmen intrakraniyal kanama
gelismistir. Sag hepatik, portal ve dalak venlerinin tam trombozu olmasina ragmen émir boyu kanama
oykisu tarif eden afibrinojenemili olgu bildiriimistir. FGB’inde ekson 8'inde G8017A yer degisimi
homozigot idi. Afibrinojenemi mutasyonlarinin ¢ogunlugu FGA’'nde lokalizedir. FGB ve FGG’'de de
bulundugu bilinmektedir. Simdiki kilavuzlar, hastada ciddi kanamanin bireysel ya da aile 6ykisi veya
fibrinojen aktivitesi <0.5 g/L ise uzun donem profilaksi 6nermektedirler.

Sonug: Genetik mutasyon bireysellestirilmis tedaviyi belirlemede oldukg¢a dnemli olabilir.
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P11- FAKTOR DUZEYi %1 OLAN GCOCUK VE GENG ERiSKIN HEMOFiLi HASTALARINDA YASAM KALITESI
Adnan Deniz',Nazan Sarper’,Emine Zengin?,Sema Aylan Gelen?,Meriban Karadogan®,Ugur Demirsoy*

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD, *Kocaeli Universitesi Tip Fakdltesi
Cocuk Hematoloji bilim Dali, *Kayseri Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi, *Kocaeli
Universitesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali

Amag: Bu calismadaki amacimiz merkezimizde takip edilen 4-25 yastaki faktor diizeyi %1 ve altinda olan
hemofili hastalarindan demografik verilerin toplanmasi; hemofiliye 6zgli 6zbildirim anketlerinin (Haemo-
Qol) uygulanarak hastalarin yasam kalitesi hakkinda bilgi sahibi olmaktir. Bolgemizdeki hastalarin yasam
kalitelerinin Glke ve Avrupa verileri ile karsilastiriimasi ve bdlgemizde hemofili tedavisinde ulastigimiz
standartlarin ortaya konmasidir.

Yontem: Faktor dizeyi < %1 olan hemofili A ve B hastalarinin (4-25 yas) demografik ozelliklerini
belirlemek icin tek merkezli prospektif bir calisma planlandi. Hastalara ve ebeveynlerine kendilerinin
doldurduklari hemofiliye 6zgi yasam kalitesi anketleri (cocuklar icin Haemo-Qol ve 16 yasindan biyikler
icin Haemo-A-Qol) uygulandi. Elde edilen verilerden yola ¢ikarak hasta izlemi ve tedavisinin iyilestirilmesi
amaclandi.

Bulgu: Hastalarin 43’0 (%74,1) calisma kriterlerini karsiladigi icin calismada yer aldi. Hastalarin 36’si
hemofili A, 7’si hemofili B idi. Hastalarin 22’si 4-16 yas, 21’i 17-25 yas arasindaydi. 4-7 yas, 8-12 yas, 13-
16 yas ve 17-25 yas gruplarindaki medyan tani yaslari sirasiyla 2.3 (0.2-8.0), 12 (9.5-27), 18 (8-36) ve 12
(6-27) aydi. Koltuk degnegi veya tekerlekli iskemle gereksinimi olan hasta yoktu. Protez takilmis veya
ekstremite kaybi olan hasta yoktu. 14 yasin Uzerindeki tim hastalar en az 8 vyillik ilkogretimi
tamamlamisti. Universitede okuyan ya da iniversiteden mezun hastalar vardi. Bes hasta (%11.6),
hemofili hastaliginin egitimlerini sirdirmelerine engel oldugunu bildirdi. Geng yetiskinlerin hepsi is
sahibiydi. Hastalarin %84’G profilaktik faktor tedavisi uygulamaktaydi. 2 hastada (%4,6) hepatit B
tastyiciigr tespit edildi. Hemofili A hastalarinin %5.5’inde inhibitér gelisme 6ykisi vardi. Hastalarin
%7’sinde ilk basvuru beyin kanamasina baghydi ve %2,3'(i yenidogan donemindeydi. 16 hastaya (%37.2)
radyosinovektomi, 5 hastaya (%11.6) artroskopik sinovektomi yapildi. 3 hastada (%6.9), 7 annede
(%16.3) ve 1 babada (%2.3) depresyon o6ykisi izlenirken psikologa ve psikiyatriste basvuru oykisi
saptanmadi. Annelerin 7’sinin (%16,3) ¢ocugunun hemofili hastasi olmasindan kendini sorumlu tuttugu
saptandi. Haemo-Qol anketinden alinan yiksek puanlar yasam kalitesinin bozuldugunu géstermekteydi.
Grup 1'de (4-7 yas), yasca daha buyik cocuklara kiyasla aile ve tedavi puanlari daha yuksekti. 4-16 yas
grubundaki hastalarin ortalama toplam Haemo-Qol skoru 34.5 idi.

Sonug : Cok merkezli Avrupa calismasina kiyasla, bu ¢alismanin 4-7 yas grubu olumsuz etkilenmistir. Aile
ve tedavi alt alanlarindaki puanlar Avrupa galismasinda sirasiyla 34.38 + 24.8 ve 24.45 + 28.1 iken bu
¢alismada 58.3 £ 12.9 ve 70.8 £ 33.2 idi. 4-25 yas arasi hemofili hastalarinin fiziksel ve ruhsal saglklarinin
oldukga iyi oldugunu , egitim ve is hayatinda aktif olduklarini séyleyebiliriz.
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P12- HEMOFiLi HASTALARINDA HEPATIT B VE C PREVELANSI: TEK MERKEZ DENEYiMi

Fatma Keklik Karadag',Aysenur Arslan,Zuhal Demirci',Nur Akad Soyer’,Giiray Saydam®,Fahri Sahin®

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

Amag: Hemofili hastalarinda transfiizyon iliskili olarak hepatit B, C ve HIV enfeksiyonlarinin gérilme
sikhgr artmistir. Hepatit B asisinin rutin asilama programina alinmasi ile bu hastalarda hepatit b sikligi
azalmis olsa da hepatiti ¢ ve buna bagh gorilen karaciger sirozu ve hepatoselliiler kanser halen
morbidite ve mortalitenin énemli sebeplerinden biridir. Bu ¢calismamizda merkezimizde takip ettigimiz
hemofili hastalarinda hepatit B ve C enfeksiyonlarinin sikhgini belirlemeyi amacgladik.

Yontem: Ege eriskin hemofili ve tromboz merkezinde takip edilen 290 hemofili A ve 90 hemofili B hastasi
¢alismamizda degerlendirilmistir. Hepatit B ve C viral serolojisi son 1 yil icerisinde degerlendirilmis ve
kaydedilmis olan 150 hemofili A ve 37 hemofili B hastasi olmak lizere toplam 187 hasta ¢alismamiza
dahil edilmistir. Hastalarin dosyalarindan retrospektif olarak yas, hemofili tipi, derecesi, inhibitér varligi,
HbsAg, anti-Hbs, anti-Hbc, HBV DNA, anti HCV ve HCV RNA diizeyleri incelenmistir.

Bulgu: Medyan yasin 41 (24 ve 82 yas araliginda) oldugu 150 hemofili A, 37 hemofili b olmak lzere 187
hasta degerlendirilmistir. Hastalarin 163’ {inde inhibitor dizeyi bilinmekte olup; 1 hasta hemofili B; 6
hasta hemofili a olmak lizere 7 (%3,7) hastada inhibitor pozitif izlenmistir. Hastalik derecesi agir, orta ve
hafif olarak hastalar degerlendirildiginde hastalarin yarisindan fazlasinin (101 hasta) agir hastalk
derecesine sahip oldugu goriildii. Orta ve hafif hemofili olanlar ise sirasiyla 44 ve 18 hasta idi. inhibitori
pozitif olan hastalarin yalnizca bir hasta orta hemofili a iken diger 6 hasta agir hemofili nedeni ile takip
edilmekteydi. HBsAg pozitif olan 7 (%3,7) hasta da 32 yas ve Uzerindedir; 7 hastanin tamami antiviral
tedavi almaktadir ve HBV DNA diizeyi takip edilmektedir. Otuzbes hasta hepatit b gecirmis ve bagisiktir
(anti-Hbs, anti-Hbc pozitif, HbAg negatif). Okult HBV sadece 15 hastada bakilmis olup saptanmamuistir.
Anti-HCV dizeyi 183 hastada bakilmistir. Negatif saptanan hasta sayisi 140; pozitif saptanan hasta sayisi
43’ dir. Pozitif saptanan 43 hastanin 11’ inde HVC RNA diizeyi de yiiksek izlenmis olup HCV prevelansi
%6,01’ dir.

Sonug: Hepatit B ye karsi asinin kullanima girmesi, ardindan son 20 yilda transflizyon tibbindaki
ilerlemeler ve plazma kaynakli pihtilasma faktorlerinin hazirlanmasinda gelistirilen teknolojiler ile
hemofili hastalarinda transflizyon iliskili enfeksiyon sikhgi azalmistir. Ancak bu hastalarda beklenen
yasam siresi de uzadigl icin; kronik hepatit enfeksiyonu ve buna bagl goérilen komplikasyonlarin
yonetimi hematoloji-gastroenteroloji-enfeksiyon hastaliklari-radyoloji ve genel cerrahi gibi dallari igine
alan multidisipliner bir yaklasim gerektirmektedir.
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P13- YENIDOGANDA, CiLTALTI, SOLUNUM YOLU, UST GASTROINTESTINAL SiSTEM VE URINER SiSTEM
KANAMALARIYLA SEYREDEN TiP | GLANZMANN TROMBASTENISI

Mehmet Azizoglu',Resat Giirpinar? Evig Zeynep Akgiin® Emine Zengin®,Ayla Giinlemez?,Sema Aylan
Gelen'

Kocaeli Universitesi C. Hematoloji, ’Kocaeli Universitesi Neonatoloji, *Kocaeli Universitesi . Kardiyoloji

Amag: Glanzmann Trombastenisi; trombosit ylizey zarindaki GPllb/llla (integrin allbB3) kompleksinin
eksikligi veya islev bozuklugu nedeniyle trombosit agregasyonun kusurlu oldugu bir trombosit
hastaligidir. Otozomal resesif gecisli olup ITG allbf3’yi kodlayan gen 17. kromozomun (zerindedir.
Yenidogan doneminde durdurulamayan ciddi mukoza kanamalarinda, agir tip Glanzmann
trombastenisinin ayirici tanilar arasinda distinilmesi gerektigini vurgulamayi amagladik

Bulgu: Yirmi alti yasindaki annenin ikinci gebeliginden normal spontan vajinal yol ile 3750 gr dogan kiz
bebegin postnatal APGAR skoru 1. dakika 8 ve 5. dakika 9 olarak saptanmis. Besinci saatte viicudunda
yaygin ekimozlari, petesileri olmasi ve solunum sikintisi gelismesi nedeniyle yenidogan yogunbakim
Unitesine alinmis. Orogastrik sondadan kanamalari olmasi nedeniyle hastaya K vitamini yapilmis ve taze
donmus plazma (TDP) verilmis. Hastanin hemogram, PT, aPTT, fibrinojen degerleri normal sinirlarda
saptanmis ve kanamalarinin devam etmesi ve genel durumunun koétiilesmesi nedeniyle 5. giin
merkezimizin yenidogan yogunbakim Unitesine sevk edilmis. Anne-baba birinci derece kuzen evliligi
yapmis. Ug yasinda saglikl bir erkek kardesi var, annenin gebelikte ilag kullanim 8ykiisii yok. Ailede
kanamalarla giden hastalik tanimlanmiyor. Merkezimizde hasta entlibe edilmis. Entlibasyon tliplinden,
orogastrik sondadan, agiz icinden ve idrar yolundan kanadigi gérilerek hematolojiye danisildi. Hastanin
kan sayimi WBC12659/ pl Hb12.3 g/dl, PLT185.000/ ul, PT14,5 sn (normal 12-23,5 sn), INR 1,16, aPTT
32,8 sn (normal 25-39 sn), fibrinojen 2,09 g/l (normal 1,68-3.60 g/l) olarak saptandi. Parmak ucundan
yapilan periferik yaymada goriilen trombositlerin kime olusturmadigi saptandi. Hastanin cilt ve mukoza
kanamalarinin olmasi, akraba evliliginin olmasi, pihtilasma tarama testlerinin normal olmasi ve yaygin
damar i¢i pthtilasma, karaciger islev bozuklugu diisiindiirecek enfeksiyon, hasta bebek klinigi olmamasi
nedeniyle trombosit fonksiyon bozuklugu veya vWF eksikligi diisiindirdi. Hastaya TDP ve trombosit
sispansiyonu verilmesi onerildi. Hematirisi olmasi nedeniyle traneksamik asit verilmedi. Hastaya
trombosit slispansiyonu verildikten sonra kanama azalmakla birlikte devam etti. Rekombinan FVlla, iki
saat aralarla 90ucg/kg/doz, 3 kez uygulandiktan sonra kanamalar durdu ve takipte tekrar kanamadi. PFA-
100 ile kollagen epinefrin agregasyonu >269 sn, kollagen ADP agregasyonu >230 sn, VWF antijeni %149,
protein C %48, protein S %116, akim sitometrisi ile CD61+41a %0, CD61 %0.05 saptandi. Tekrarlanan
analizlerle de sonugclar dogrulanarak hastaya tip | Glanzmann trombastenisi tanisi konuldu. Cok fazla kan
gerektirdiginden lumiagregometre ile agregasyon testleri yapilmadi. Echokardiyografi ile hastanin bir dizi
ameliyat gerektiren kompleks kalp anomalisi oldugu da (sol ventrikil, mitral kapak ve aort hipoplazisi)
saptandi. Bu ameliyatlarin agir pthtilasma sorunu olan hastadaki riskleri aile ve cerrahi ile paylasildi ve
ameliyatsiz izlem karari alindi. Sepsis gelisen hasta 47. giinliikken kaybedildi. Aileye genetik danismanlik
verildi.

Sonug: Diinya genelinde milyonda bir siklikta gorilen Glanzmann trombastenisi akraba evliliklerinde,
trombosit sayisi, morfolojisi, PT, aPTT, fibrinojen diizeyi normal sinirda olan hastalarda dislintilmelidir.
Bu hastalikta sik goriilen kanamalar erken ¢ocukluk ¢agindan itibaren burun kanamasi, dis eti kanamasi,
kesi yerinden kanama ve adolesan kizlarda menorajilerdir. Literatlirde hastamizda gorildigi gibi
yenidoganlarda cilt alti kanamalarin yanisira, solunum yolundan, mideden ve mesaneden ayni anda
kanayan hastalarin bildirildigine rastlanmamistir. Tedavide trombosit slispansiyonlari ve rFVlla hayat
kurtaricidir. Mutasyonun belirlenmesi, preimplantasyon genetik tani ve prenatal taniya olanak
vermektedir.

~47 ~

18-20 Subat 2021 | 7. Hemofili Vakalarla Egitim Sempozyumu | Canl Yayn



P14- FAKTOR VII EKSIKLiGi TANILI OLGUDA CERRAHi

Cansu Atmaca Mutlu’,Aysenur Arslan?,Zuhal Demirci®,Fahri Sahin?

's.B.U. Bozyaka SUAM, Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Faktor VIl eksikligi nadir faktor eksiklikleri grubu icinde en sik goérilendir. Otozomal resesif
gegislidir.Hastaligin toplumdaki sikhg 1/ 300.000 —500.000 olarak bildirilmistir. Faktor VII eksikligi,
plazma faktor VII seviyeleri ile zayif bir sekilde iliskili olan genis bir klinik siddet yelpazesi ile kendini
gosterir. En yaygin semptomlar, invaziv prosedirlerden sonra asiri kanama ,agir adet kanamasi,mukozal
sistem, eklem ve kas kanamasidir.Biz de faktér VII olan hastamizda cerrahi yonetimini sunmayi
amacladik.

Yontem: Bu yazida faktor VII eksikligi ile takibimizde olan hastanin ortopedik cerrahi postoperatif
surecinden bahsettik

Bulgu: 40 yas erkek hasta 2012 yilinda faktor VII eksikligi tanisi aldi.Tani anindaki faktor dizeyi <%5
olarak sonuglandi. Hastanin ¢ocukluktan bu yana eklem ici kanama oykisi mevcuttu. 2017 yilinda sol
ayak bileginden artroskopik debritman 6ykiisi olan hastanin 2019 yilinda ayni bélgede lokalize agrisi,
effizyonu ve yirime glgligl olmasi nedeniyle ortopedi klinigi tarafindan girisimsel ayak bilegi
artroskopisi ve biyik eklem artrodezi planlandi. Hastaya rFVlla 15 mcg / kg dozundan preop olarak
uygulandi.Tedaviye postoperatif donemde 2. ve 4. saatte ayni dozdan devam edildi.4 saat arayla 24 saat
boyunca ayni dozdan tedavisi uygulandi.Takibinde kanamasi olmayan hastanin tedavisine 3giin boyunca

4 saat arayla 10 mcg / kg olarak devam edildi. Postoperatif 6.giinde kanamasi olmayan hasta taburcu
edildi

Sonug: Konjenital FVII eksikligi travma sonrasi ve postoperatif kanama riskini artirsa da, FVII eksikligi olan
hastalarda FVII aktivitesi ile kanamanin siddeti arasindaki zayif korelasyon nedeniyle perioperatif
kanama riskini tahmin etmek zordur. Protrombin kompleksi konsantreleri, FFP ve rFVlla, plazma FVII
seviyesini artirmak icin kullanilmistir. RFVIla'nin uygulanmasi, cerrahi ortamlarda konjenital FVII eksikligi
icin en yaygin kabul goren terapétik segenek haline gelmistir. RFVIla'nin perioperatif uygulamasi igin
optimal rejim henliz belirlenmemis olsa da, genel cerrahi icin 6nerilen rFVlla doz araligl, hemostaz
saglanana kadar her 4-6 saatte bir 15-30 pg kg dir.
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P15- VON WILLEBRAND OLGUSUNDA SOL SURRENAL KANAMA
Saadet Akarsu’,Eda Kaya’,Yesim Eroglu®

'Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bd, Elazig, *Firat Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Saghg
Ve Hastaliklari Ad, Elazig, *Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Ad, Elazig

Amag: von Willebrand hastaligi (vWD) en sik goriilen kalitsal kanama bozuklugudur. Kanama belirtileri
genellikle hastalik daha siddetli ise ve/veya cerrahi, travma veya dogum gibi 6nemli bir kanama sorunu
varsa ortaya c¢ikar. Travmaya bagli surrenal bez yaralanmasi insidansi distik olup %0.44-0.61 arasinda
degisir. Bunlarin timi neredeyse kint travmaya baglidir. Sag tarafta daha fazla gorilir. Bizde
apendektomi sonrasi sol surrenal kanama gelisen hastayi literatlrde nadir gériilmesi nedeniyle sunmak
istedik.

Yontem: 10 yas kiz hasta, 2 yil 6nce dis ¢ekimi sonrasi gece boyunca devam eden kanama ve senkop
nedeniyle basvurdugunda; kanama zamani: 12 dk, vWF:Ag: 10.9, vWF:RCo: 4 ve faktor VIII: 37 olarak
saptanarak tip 1 vWD tanisi konuldu. Daha sonra belirgin sikayeti olmayan hasta, 30 giin 6nce karin
agrisi sikayeti ile basvurdugu hastanede akut apendisit tanisi almis. Hasta kontrol amach poliklinigimize
basvurdu. Batin muayenesinde hassasiyeti olan hastanin yapilan abdomen USG’sinde sol surrenalde
32X16 mm hematom saptanmasi (izerine CT cekildi. CT’de sol lob Ust pol komsulugunda hematom
gorilmesi Uzerine yatirildi. 7 giin stre ile 12 saatte bir 500 IU Haemate-p® ve transamin devam edildi.
Sonraki 7 giin 24 saatte bir 500 |IU Haemate-p® tedavisine devam edildi. Hastanin aktif sikayeti yoktu. ilk
gortntilemeden 15 giin sonra kontrol MRI cekildi. Hematomun aynen devam ettigi izlendi.

Bulgu: Surrenal bezler 11. kaburga seviyesinde ve retroperitoneallerdir. Ortalama 5 cm'den kiguk ve
yaklasik 3 g agirliktadirlar. Blylimis ve hemorajik surrenal bezlere gesitli etiyolojik nedenler sebep
olabilir. En sik gorilen adrenokortikal adenomlar ve neoplastik olmayan adrenal bezlerdir. Kanamaya
katkida bulunan temel faktorler hipertansiyon, diabetes mellitus, hiperlipidemi ve otoimmiin
hastaliklardir. Surrenal hemorajiler spontan olabilecegi gibi; 6érnegin antikoagilanlar, trombositopeni,
vWD, faktor IX-X eksikligi, bening adrenal kistlerin eksizyonu, antifosfolipid antikor sendromu,
klopidogrel ve kortikosteroidlerin kullanimi gibi bazi etmenler de bunu tetikleyebilir. Kronik bdbrek
hastaligi olan tremik hastalarda disfonksiyonel trombositler kanamaya neden olabilir. Antikoagilan
tedavi, radyasyon ve kemoterapi yapabilir. Olgularinn kiglk bir kisminda, 6énceki mekanik travma ve
prosediirel komplikasyonlar da kanamaya neden olmus olabilir. Kiiglik boyutlarina ragmen aort ve renal
arterden genis bir arteriyel besleme alir. Her bezin vendz sistemi basittir. Herbiri tek bir merkezi
damardan bosalir. Sagda kisadir ve dogrudan inferior vena kavaya akar. Solda daha uzundur ve sol
bébrek damarina bosalmadan dnce sol alt frenik ven ismini alir. Surrenal bez yaralanmasi nadirdir ve sag
tarafta daha fazla gorilir. Hastamizda apendektomiye ragmen kanamanin sol surrenalde olmasi bu uzun
veno6z yol nedeniyle olabilir. vVWD'li hastalar her yasta semptomatik olabilir. Tip 1 ve 2’de hafif, orta
siddetli mukokutandz kanamalar olur. Siddetli kanama tip 2 ve 3'te daha yaygindir. Tedavi, kanama
durumunda veya cerrahi miidahale 6ncesi VWF ve faktor VIII seviyelerinin normallestirilmesine dayanir.
Fetal surrenal kanamalar intrauterin kisa siirede kendiliginden absorbe edilir. Olgumuzda 20 glinlik
yogun tedaviye ragmen goérintilemede kanama ayni blyuklikte devam etti.

Sonug: Apendektomi sonrasi travma ile surrenal kanama gelisen vWD literatlirde nadir goriilmektedir.
Tedavinin ne kadar suirecegi belirli degildir.
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P16- NADIR FAKTOR EKSIKLiGi TANISI OLAN HASTALARIN RETROSPEKTiIF DEGERLENDIRILMESi
Istk Odaman Al*,Tuba Hilkay Karapinar',Salih G6zmen',Yesim Oymak*
'Dr. Behcet Uz Cocuk hastaliklari ve Cerrahisi EAH Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali

Amag: Nadir faktor eksiklikleri (NFE) tim kalitsal kanama bozukluklarinin %3-5’ini olusturmaktadir.
Fibrinojen, faktor (F) Il, FV, FVII, FX, FXI, FXIll ve kombine FV ve FVIII (FV + VIII) eksikliklerinden olusur.
Prevelansi faktor 1l ve Xlll i¢in 2 milyonda 1 iken, faktor VIl icin 500.000 de 1 olarak bildirilmistir. NFE,
nadir goriilmesi nedeni ile klinik 6zellikleri net olarak bilinmemektedir. Bu ¢alismamizda hastanemizde
NFE tanisi ile takip ettigimiz hastalarin klinik ve laboratuvar 6zelliklerini sunmak istedik.

Yontem: 2005-2020 vyillari arasinda, NFE tanisi ile takip edilen 115 hasta ¢alismaya alindi. Hastalarin
verileri hasta dosyalari ve elektronik kayit sistemi kullanilarak retrospektif olarak incelendi. Aile 6ykisdi,
sikayetlerin basladigi yas, tani yasl, kanama episodlari, proflaktik uygulanan tedaviler kayit edildi.

Bulgu: Calismaya alinan 115 hastanin (E/K:1.8) tani yasi medyan 74 ay (min 1,max 197 ay), izlem sdiresi
medyan 24 ay ( min 1,max 183 ay) idi. Hastalarin 87’si (%75.7) faktor VII, 10'u (%8.7) faktor XI eksikligi,
6’s1 (%5.2) hipofibrinojenemi, 4’0 (%3.5) faktor X, 3G (% 2.6) faktor Xl eksikligi idi. Tani sirasinda 49
(%42.6) hasta semptomatik, 66 (%57.4) hasta asemptomatik idi. En sik sikayet burun kanamasi (n:16, %
32.7), kolay morarma (n:6, %12.2), gobek kanamasi (n:5, %10.2), merkezi sinir sistemi kanamasi (n:5,
%10.2) idi . On iki (%10.4) hastanin yenidogan déneminde semptomlari vardi. Hastalarin kanama fenotipi
European Network of Rare Bleeding Disorders (EN-RBD) grup onerilerine gore siniflandirildi. Otuz yedi (%
32.2) hastada grade 2, 15 (%13) hastada grade 3, 7 (%6.1) hastada ise grade 1 kanama klinigi mevcuttu.
Hastalarin ortalama protrombin zamani (PT) 20.6£17.3 sn ( 10-120 sn), aktive parsiyel thromboplastin
zamani (aPTT) 46.2+27 sn (25-144 sn) idi. Doksan alti hastanin pihtilasma sistemi tromboelastogram
(TEG) ile degerlendirildi ve 66’sinin (%68.7) normal, 30’'unun (%31.2) bozuk olarak saptandi. Hastalarin
ortalama hb 12.3 + 1.07 gr/ dl (aralik: 9.8-15) olup, 23’lGinde (%20) demir eksikligi mevcuttu. Kanama
siddeti ve faktor dizeyi dikkate alinarak 7 hasta ( %6.1) proflaktik tedavi almaktaydi (2 hasta faktor VII, 3
hasta faktor X, 1 hasta faktor VII, 1 hasta afibrinojenemi). Hastalarin 43’line (%37.4) tanidan sonra
invaziv girisim uygunlanmis olup, 17’sine (%39.5) faktor replasmani yapilmistir ve kanama gorilmemistir.

Sonug: NFE, asemptomatik seyredebildigi gibi hayati tehtid eden semptomlara da yol agan nadir bir grup
hastaliktir. Mukokutan6z kanama en sik goriilen semptomdur. Kanama siddeti ayni faktor eksikligi olan
kisilerde bile farklilk gosterebilmektedir. Koagulasyon parametrelerinde uzama saptanan kisiler
asemptomatik olsalar bile NFE acisindan arastirilmalidir. Erken tani ile daha sonra gelisebilecek olan
kanamalarin éniine gegilebilir.
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P17- OTOIMMUN HEPATIT SEYRINDE PANINHIBITOR GELISEN EDINSEL HEMOFiLi
Ferda Can',Tekin Giiney’,Meral Akdogan®Bayram inan*

'Ankara Sehir Hastanesi Hematoloji Bilim Dali, °SBU Ankara Sehir Hastanesi Hematoloji Bilim Dali, *SBU
Ankara Sehir Hastanesi Gastroenteroloji Bilim Dali, “Ankara Sehir Hastanesi Gastroenteroloji Bilim Dali

Amag: Edinsel hemofili, siklikla faktor VIl nadiren de olsa diger faktorlere karsi gelisen antikor varligi ile
karakterize kazanilmis bir kanama bozuklugudur.%50 hastada neden saptanamayan bir durum iken %11-
12 hastada altta yatan otoimmun hastaliklarin varhgi bildiriimektedir.Otoimmun hepatit disindilen,
paninhibitor disliniilen ve steroid tedavisinden fayda géren bir vaka sunulmaktadir.

Bulgu: 70 yas bilinen bir hastaligi,kullandig ilag olmayan erkek hasta Temmuz 2020'de gozlerde sararma
ve idrarda koyulasma lzerine basvuruyor.Fizik muayenede ikter disinda patolojisi olmayan hastanin
testlerinde Ast,Alt ve direk hakim bilirubin yiksekligi tespit ediliyor. Basvuru tetkik sonuglari Tablo 1'de
gosterilmistir.Akut hepatit tanisiyla etyoloji acisindan bakilan hepatit testleri negatif, gortintlilemede
karaciger sirozu lehine bulgu izlenmemis,serum bakir ve ferritin normal tespit ediliyor. ANA+ ASMA+
tespit ediliyor, MRG,USG veya doppler USG' de patolojik bulgu saptanmiyor.lg G:17 g/L olan hastada
otoimmun hepatit disindliyor.Takipte hastanin etyolojik testleri yapilirken karaciger biyopsisi igin
yatirilan hastanin Temmuz ve Kasim 2020' de normal olan aPTT degeri 55,9 sn olarak olglluyor.
Tarafimiza aPTT yuksekligi nedeniyle danisilan hastanin PT:12,6 sn , fibrinojen 2,2 g/L olup normal
trombosit sayisi periferik yaymada 150 000 ile uyumlu olarak izlendi. Hastanin fizik muayenede kolda
kan alma yerinde ekimoz mevcuttu. Kontrol testlerinde yine izole aPTT uzamasi olan hastanin karisim
testinde 0. saat: 31,6 sn, 2. saat 40,5 sn idi. Faktor VIII: %403, FIX: %11, FXI: %53, FXIl %104, F8 ve F9
antikoru negatif idi. Klinik izlemde kalcada ve kolda spontan ekimoz ve hematomu olan hastada (Resim
1) edinsel hemofili diisiiniildi karisim testi ile bu diisiince kuvvetlendi ancak faktor inhibitori tespit
edilemedi. Kontrol FIX diizeyi %12 ,lupus antikoagiilan taramasi negatif, dis laboratuarda 1 hafta sonra
FIX %28 ,lupus antikoagiilani ve F8 ve F9 inhibitorii tespit edildi. Karisim testi dis laboratuarda galistirilan
hastanin bazal aPTT: 62.0 sn, karisim sonrasi hemen diizelme:% 72 CHANG-ROSNER :12.4; Karisim
inkubasyon sonrasi diizelme % 51,3 CHANG -ROSNER:14.5 olarak tespit edildi. CHANG: aPTT % duzelme:
> %70 Faktor Eksikligi lehine, < %58 Inhibitor lehine ROSNER <15: Faktor Eksikligi lehine >15 Inhibitor
lehine yorumlanirken hastada aPTT, normal havuz plazma ile karisimin ardindan normalin Ust sinirina
kadar kisalmis, inkubasyonu takiben kontrol havuz plazmaya gére daha fazla uzamis oldugu izlendi.
CHANG indeksi inhibitor lehine bulundu ve ROSNER indekslerine gore kesin inhibitor varligini séyletecek
siniri asmasa da normal olarak degerlendirilemedi.Hastada klinik ile birlikte otoimmun hepatit iliskili
edinsel hemofili distnuldu. Hastaya gastroenteroloji tarafindan prednol 60 mg/giin baslandi.Steroid
tedavisinden sonra karaciger testleri diisiise gecen hastanin 5.glinde aPTT normale geldi.Hastanin tedavi
Once ve sonrasi tetkikleri Tablo 2' de gosterilmistir. Hastaya ek immunsupresif tedavi verilmedi hasta
izleme alindi.

Sonug: Edinsel hemofili;1.3-1.5 /milyon siklikla gériilen, ortanca gorilme yasinin 64-78 oldugu,dogumsal
hemofiliden farkli olarak hemartroz yerine ekimoz,hematom,ciddi mukozal kanamalarin gorildiga, ciddi
kanama durumunda 6limcil seyreden bir hastaliktir. Tedavisi altta yatan durum tespit edilirse bu
duruma vyonelik tedavi, altta yatan neden bulunamadigi durumda inhibitoriin steroid ve/veya
immunsupresif tedavi ile yok edilmesidir. Vakada nadir de olsa spesifik faktor inhibitoriiniin laboratuar
testi ile gosterilemedigi, otoimmun duruma bagl paninhibitér dislinilen ve bunun klinik bulgular ve
karisim testi ile desteklendigi bir hasta sunulmustur.Hemodinamiyi bozan kanamasi olmamasi nedeniyle
hastada hemostatik tedavi verilmemis ve altta yatan hastaligin tedavisi ile aPTT' nin normale geldigi
gozlenmistir.
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P18- EDINILMi$ COKLU FAKTOR EKSiKLiGi OLAN HASTADA DOUBLE-J KATETER REViZYONU DENEYiMi
Osman Akidan’,Merve Kestane',Ceyda Ozcelik Seng6z',Mehmet S6nmez*
'KTU Farabi Hastanesi, Hematoloji Bilim Dali, Trabzon

Amag: Pihtilagsma proteinlerini inhibe eden otoantikorlar siddetli, hatta yasami tehdit eden kanamalara
neden olabilmektedir. Edinilmis hemofilinin %7,9-22 oraninda yasami tehdit eden kanamalarla
sonuglandigl bilinmektedir. Edinilmis hemofili siklikla yashlarda goriilmekte olup vakalarin %50’sinde
antikor gelisimine neden olabilecek bir neden saptanamamaktadir. Rekombinant faktor Vlla (rFVila) ve
aktive protrombin kompleks konsantresi (aPCC) gibi by-pass edici ajanlar edinilmis hemofililerin kanama
epizodlarinda ve operasyon hazirliginda etkin olarak kullaniimaktadir. Bu vaka takdiminde aPCC ile islem
sonrasi hematirisi olan edinilmis hemofilili bir hastada rFVlla deneyimini sunduk.

Yontem: 2007 yilinda her 2 ayak bileginde hafif sislik olmasi nedeniyle gittigi dis merkezde hastanin
trombosit degeri 216 x103/uL, protrombin zamani (PT) 16 sn, aktive parsiyel tromboplastin zamani
(aPTT) 48 sn, INR 1.2 olarak saptaniyor. Yapilan mixing testinde diizelme olmayan hastada, orta diizeyde
FVII, FIX ve hafif diizeyde FV, FVII, FX, FXI ve FXII eksikligi izleniyor. Ayni zamanda FVIII ve FIX’a karsl
antikor saptaniyor. ANA, antikardiolipin antikor ve direk coombs testi negatif, Bilgisayarli Tomografi (BT)
goriintiilemesi normal degerlendiriliyor. immunoglobulin (Ig) A ve Lambda hafif zincir diizeyinde
diagnositik olmayan yukseklik ve Ig G, M ve kappa hafif zincir diizeyinde hafif disliklik izlenen hastaya
iki kez yapilan kemik iligi aspirasyon ve biyopsisinde belirgin patoloji saptanmiyor. Takiplerinde zaman
zaman by-pass edici ajanlar kullaniyor. Bizim merkezimizde 2019 yilinda nefrolitiazis nedeniyle sag ve sol
Uretere DJ stent kateter takilmasi ve 5 ay sonra da sol lreterden DJ stent ¢ikariimasi-sag lreter DJ stent
revizyonu aPCC esliginde yapiliyor. Yaklasik 1 yil sonra sag Ureterdeki DJ stent revizyonu planlanan
hastaya islem 6ncesi ve islemden sonra 12 saat arayla 50 U/kg aPCC baslandi. Takiben hemattrisi olan
hastanin aPCC dozu arttirilmasina ragmen diizelme olmamasi Uzerine post-operatif 10. giinde son aPCC
dozundan 12 saat sonra, 2 saatte bir 90 mcg/kg dozunda rFVlla baslandi. Hematdirisi diizelen hastada
rFVIla 12 saatte bir 90 mcg/kg dozuna dusuldi. Takibinde hematurisi olmayan hastada rFVlla kesilerek
kanamasiz olarak taburcu edildi.

Sonug: By-pass edici ajanlar (rFVIla ve aPCC) inhibitorli vakalarda kanamayi durdurma ve onlemede
oldukga etkin olarak kullanilmaktadir. Her iki ajanin birbirine belirgin bir istliinligl olmamasina ragmen
birlikte kullanimdaki artan tromboz riskinden dolayr zaman zaman tedaviyle durmayan kanamalarda
degisim gerekmektedir. Bu vaka takdiminde 6ncesinde aPCC ile kanama kontrolii saglanan hastada
tekrarlanan kullanimlarda etkinligin azalabilecegi ve rFVlla kullanimiyla kanamanin kontrol altina
alinabilecegi gozlendi. Kaynaklar - M. E. Mingot-Castellano, R. Nufez, and F. J. Rodriguez-Martorell,
Acquired haemophilia: Epidemiology, clinical presentation, diagnosis and treatment. Med. Clinica
English Ed., vol. 148, no. 7, 2017. - H. Zeitler, G. Goldmann, N. Marquardt, and G. Ulrich-Merzenich, Long
term outcome of patients with acquired haemophilia - A monocentre interim analysis of 82 patients.
Atheroscler. vol. 14, 2013. - M. J. Sumner, B. D. Geldziler, M. Pedersen, and S. Seremetis, Treatment of
acquired haemophilia with recombinant activated FVII: A critical appraisal. Haemophilia, pp. 451-461,
2007. - G. Castaman, Acquired hemophilia: From diagnosis to novel therapeutic advances.
Haematologica, 189-191, 2015.
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P19- FAKTOR V VE FAKTOR VIII KOMBINE EKSiKLiGi OLAN OLGUDA CERRAHI iSLEM
Tural Pashayev’,Ziihal Demirci',Aysenur Arslan,Giiray Saydam®,Fahri Sahin®
'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Faktor V ve Faktor VIII komnine eksikligi (F5F8D) ¢ok ender gorilen bir kanama bozuklugudur.
Diger otozomal resessif gecisli faktor eksiklikleri gibi F5F8D de akraba evliligi ile iliskilidir. Literatlirde
birka¢ yliz vaka bildirilse de vakalarin ¢ogunlugu Akdeniz ve Orta Dogu (lkelerindendir. F5F8D’de
semptomlar genellikle hafiftir. En sik goriilen kanama tipleri epistaksis, dis eti kanamasi, kolay morarma
ve menorrajidir. Hemartroz, hematuri, GiS ve SSS kanamalari daha az siklikta bildirilmistir. Dogu ve islam
rejyonlarinda erkeklerde siinnet sonrasi asiri kanama ile tani konulmustur. Kadinlarda ise en sik
menorraji sonrasl tani konuldugu bildirilmistir. Kanamali hastada koagtilasyon tetkiklerinde es zamanl
Protrombin zamani (PTZ-INR) ve Aktive parsiyel tromboplastin zamanr’nin (aPTZ) uzamasi F5F8D igin
siphe uyandirmalidir. Tani plazma FV ve FVIII diizeylerinin distklGgi (tipik olarak %5-%30 arasi) ile
konulmaktadir. F5F8D’de faktor diizeyleri ile kanama siddeti arasinda korelyasyon bulunamamistir. Bu
hastalarda genellikle tani cocukluk doneminde konulmaktadir. Bu hastalarda spontan kanamadan fazla
cerrahi ve ya travma sonrasi asiri kanama olustugundan perioperatif hasta yonetimi onem arz
etmektedir. Basarili inguinal herni cerrahisi yapilan bir vakayi literatire katki olmasi amaciyla sunmayi
planlandik

Bulgu: Cocuklukta dis eti kanamasi ve slinnette asiri kanamasi nedeniyle F5F8D tanisi alan 61 yasinda
erkek hastaya Genel Cerrahi bélimi tarafindan direkt inguinal herni nedeniyle operasyon planlanmisti.
Hasta F5F8D nedeniyle Rekombinant FVIII (rFVIII) profilaksisi (4500 Unite /hafta) altinda izleniyordu.
Profilaksi altinda hastanin spontan kanama 6ykisu yoktu. Profilaksiye uyumu iyiydi. Hastanin preoperatif
degerlendirmesinde bakilan laboratuvar degerlerde INR: 1.4; aPTZ:55 sn; F5 diizeyi:%13.8; F5 inhibitor
negatif, F8 inhibitdr negatif olarak sonuglandi. Hastanin islem sirasinda Faktor VIII diizeyi %50 olarak
hedeflendi ve hastaya islem ©6ncesinde 1500 (nite rFVIII uygulandi. Preoperatif 2 (inite Taze donmus
plazma (TDP) replasmani yapildi ve cerrahi islemden 12 saat sonra 1000 inite rFVIIlI sabah ve 500 (inite
rFVIIl aksam uygulandi ve postoperatif 2 (inite ve 12 saat sonrasinda 2 (nite daha TDP replasmani
yapildi. Sik INR ve aPTZ takibi yapildi. Hastanin islem sirasinda ve islem sonrasinda asiri kanamasi olmadi
ve postoperatif 10.glin kontroliinde cerrahi alaninda kanama, hematom bulgusu yoktu. Hastanin rFVIII
profilaksisine devam edildi.

Sonug: F5F8D’de ciddi kanamalar genellikle cerrahi islem ve ya agir travmalar sonrasinda goraldigi
dikkate alinirsa bu hastalarin preoperatif donemde tim kanama bulgulari, FV ve FVIII duzeyler, Faktor
inhibitér durumu, iINR, aPTZ degerleri, tam kan sayimi dikkatli bir sekilde degerlendirilmelidir. Hastalarin
cerrahi islem sirasinda FVIII dizeyi mindr cerrahilerde %50, major cerrahilerde %100 tutulmali, FV
eksikligi icin TDP replasmani yapilmalidir. Postoperatif kanama bulgulari, koagiilasyon parametreleri
yakin takip edilmelidir.
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P20- GLANZMANN TROMBASTEN:ISI : TEK MERKEZ DENEYiMi
Tural Pashayev',Ziihal Demirci',Fatma Keklik Karadag',Giiray Saydam®,Fahri Sahin®
'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Glanzmann trombastenisi nadir genetik trombosit hastaligidir. Trombosit fonksiyon bozuklugu ile
giden hastaligin insidansi 1 milyonda 1’dir. Hayati tehdit edici kanamalara neden olabileceginden erken
tani 6nemlidir. Geng,kanamasi olan hastalarda ayirici tanida diisiinilmesi gerektigine vurgu yapmak
istedik

Yontem: Bu calismada poliklinigimizde takip ve tedavi edilen Glanzmann tromastenili 13 hasta geriye
yonelik olarak degerlendirildi. Hastalarin medyan yasi 33 (13-65), medyan tani yasi ise 1 (1-27) olup 11'i
kadin (%85), 2'si erkekti (%15). Tanida ilk bulgulari, en sik goriilen kanama semptomlari ve ciddiyeti,
genel koagiilasyon parametreleri, aile 6ykisi her hasta icin kaydedildi.

Bulgu: 13 hastanin 7'de (%54) ilk bulgu cilt ve mukozal kanama ( epistaksis, dis eti kanamasi, ekimoz )
iken, 1 hastada major kanama sonrasi ( mide kanamasi), 2 hastada ise dlisme sonrasi tetkiklerle tani
konulmus.3 hastada major kanamasi (GiS) olusmus ve sadece 1 hastada tekrarlayan majér kanama
olmustur. En sik gorilen kanama bulgulari epistaksis , ekimoz ve uzamis adet kanamalari olarak
gozlemlenmis. 11 kadin hastadan sadece 1 hastada kanamaya bagh gebelik kaybi yasanirken, 3 kadin
hastada basarili dogum gerceklesmistir.Bunlardan 1’'i Sezaryen cerrahisi gecirmis ve intraoperatif
kanama, post-operatif komplikasyon gelismemistir. 2 erkek hastadan 1’de slinnet zamani asiri kanama
olmus , diger hasta kanama diatezinden dolayi siinnet olmamistir. 2 hastanin ailesinde genetik kanama
bozuklugu mevcut ve bunlardan 1’nin kiz kardesinde Glanzmann trombastenisi mevcut. 1 kadin hastada
es zamanl malignite mevcut. 1 hastada ise retinal ven trombozu 6ykiisi mevcut. Tiim kadin hastalarda
adet kanamasi uzamis olup, genellikle transamin tedavisi ve ya oral kontraseptif tedaviler ile kontrol
altina alinmistir. 13 hasta’nin 8'de dental islemler zamani asiri kanama olmus ve tamaminda tibbi
midahele gerekmis. Sik trombosit transflizyonu sadece 1 hastada (over kist rlptiri sonrasi cerrahi
oykisi) uygulanmis.

Sonug: Cocukluk cagl ve geng¢ adeldsanlar basta olmakla tlim kanamali hastalarda ayirici tanida
Glanzmann trombastenisi olmalidir. Zamaninda tani konulmasi dogum, gebelik, stinnet, dental islemler
zamani 6nlem alinmasi, transflizyon agisindan hazirlikli olunmasi, komplikasyonlar olusmadan midahele
etme sansindan dolayl 6nemlidir. Bu hastalik nadir gorildiigiinden paylasilan vaka sayisinin artmasi bu
konuda bilgilerimize katki saglayacaktir
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P21- COVID-19 HASTASINDA iMMUN TROMBOSITOPENIK PURPURA VE YONETIMI

Rafiye Ciftciler’,Ali Erding Ciftciler’
Aksaray Egitim Arastirma Hastanesi, 2Ortakdy Devlet Hastanesi

Amag: Yeni Koronavirusun (SARS-CoV-2) neden oldugu, mevcut yeni COVID-19 pandemisi, hastalarda
gelisen trombositopeninin arastiriimasi ve immun trombositopenik purpurali (ITP) hastalarin yonetimi
konusunda bir dizi belirsizlige neden olmaktadir. Bu durum, yeni veya nikseden akut ITP icin standart
tedavi seceneklerinin avantajlarinin ve dezavantajlarinin dikkate alinmasinin yani sira, COVID-19 ile
hastaneye yatirilan hastalarda goriilen hem kanama hem de trombotik riskler nedeniyle ITP hastalarinin
yonetiminde zorluklar ortaya cikarmaktadir. Biz bu yazida COVID 19 tanisi hastada ITP tanisi ve
yonetimini sunmayi amagladik.

Bulgu: Prezente edecegimiz olgu 60 yasinda erkek hastadir. Hastaya 23.10.2020’de PCR ve toraks BT ile
COVID 19 tanisi konuldu. Hastanin yatisinda trombosit sayisi 199.000 idi. Takibinde 1 giin sonra hastanin
trombosit sayisi 4000 olarak geldi. Periferik yayma ile trombosit sayisi dogrulandi. COVID 19 tedavisi
baslanmis olan hastanin ciddi trombositopenisi olmasi ve 24 saattle >50’den fazla disiis olmasi nedeni
ile immun trombositopeni 6n tanisi ile 1 mg/kg dan metilprednizolon tedavisi baslandi. Tedavinin 2. ve 3.
gliniinde hastanin trombosit sayisi 3000 olmasi nedeni ile tedavinin 3. giininde metilprednizolon
tedavisi 2mg/kg’a cikildi. Tedavinin 4. giiniinde alt ekstremitede petesi ve purpurasi olmasi nedeni ile
hastaya 1 Unite trombosit stispansiyonu verildi ve 400 miligram/kg’dan intravendz immunglobulin (IVIG)
tedavisi baslandi. izleminde tedavisinin 5. Giiniinde hastanin burun kanamasi ve trpmbosit sayisinin
2000 olmasi nedeni ile IVIG tedavisi 1gram/kg olarak 2 gln verildi. Hastanin tedavisinin 6. Gliniinde
trombosit sayisi 15000’e yikseldigi gozlendi. Trombosit sayisi progresif yiikselmeye devam eden hasta
tedavisinin 11. giininde 50.000 trombosit ile 1mg/kg’dan metilprednizolon ile taburcu edildi. Hematoloji
poliklinik kontrollerine devam eden hastanin tedavisi azaltilarak kesildi. Trombosit sayisi normal
sinirlarda olmaya devam etti.

Sonug: COVID 19 pandemisinin erken dénemlerinde yapilan bir calismada COVID-19 ile hastaneye
yatirilan hastalarin  %36'sinda trombositopeni gelistigini bildirildi. Daha sonraki arastirmalar
trombositopeninin genellikle hafif oldugunu dogrulamislardir. Hala, yeni veya niikseden akut ITP ile
basvuran COVID 19 olan bir hastanin optimal yonetimini saglamak icin ¢ok az kanit vardir. Ciddi
trombositopeni, son donem hastaliga kadar COVID-19 pozitif hastalarda nadir goriilmektedir. Cok diisiik
trombosit sayisi <209/I veya trombosit sayisinda 24-48 saatte >%50 ani diisme, bir immun etiyolojiye
isaret edebilir. Bununla birlikte, heparin iliskili trombositopeni, mikroanjiopatik hemolitik anemi ve
ilaglar gibi diger immiin trombositopeni nedenleri, ITP tanisi konmadan 6nce dusinilmelidir.
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