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S1- ADAPTOADULT(ATA) ANDROID/iOS UYGULAMASININ ERGENLIKTEN
ERISKINLIGE GECiS DONEMiNDEKi HEMOFiLi OLGULARINDA GECiS SURECINE
ETKiSININ DEGERLENDIRILMESi: COK MERKEZLi RANDOMIZE KONTROLLU
GCALISMA

Fatma Burcu Belen Apak:,Aysegiil Uniivar;,Melike Sezgin Evim:,Serap Karamanz,Dilek
Gokelilers,Pamir Isik;,0zlem Akbuluts,Eylem Giil Atess,Aydan Akdeniz’,Hasan Miicahit Ozbas:

1Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji BD, Ankara, 2istanbul Universitesi istanbul
Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji BD, istanbul, sUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk
Hematoloji BD, Bursa, ‘Baskent Universitesi Miihendislik Fakiiltesi, Biyomedikal Mithendisligi BD,
Ankara, sBaskent Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD, Ergen Saghgi Birimi,
Ankara, ¢Orta Dogu Teknik Universitesi Kurumsal Biiyiik Veri Yénetimi Koordinatérligi, Ankara, ’Mersin
Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, Mersin, sGiresun Universitesi Tip Fakiiltesi
Hematoloji BD, Giresun

Amag: Hemofilide ergenlikten eriskinlige gecis slireci, hem hasta ve ailesi hem de tedavi merkezleri
acisindan zorlu bir dénemdir. Bu dénemde hastalarin tedavi sorumlulugunu Ustlenmeleri ve pediatrik
izlemden eriskin lnitelerine gecmeleri gerekmektedir. Calismamizda, bu sireci kolaylastirmak amaciyla
gelistirilen “AdapToAdult” isimli Android/IOS uyumlu mobil uygulamanin etkinligi degerlendirilmistir.

Yontem: Uygulama, Baskent Universitesi Biyomedikal Miihendisligi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali ve Tiirk
Hematoloji Dernegi Hemofili BAK isbirligi ile, THD Bilimsel Proje Destegi (2023-7) kapsaminda
gelistirilmistir. iceriginde bilgilendirme videolari, spor, beslenme, okul ve seyahat konularinda rehber
bilgiler, ilac dozu hatirlatma moddli ile bilgi-tutum anketleri yer almaktadir. Ayrica hekimler icin hasta
anket sonugclarini goriintiileyebilecekleri bir ara yiiz olusturulmustur. Calismaya istanbul ve Uludag
Universiteleri’nden 35 inhibitérsiiz hemofili A olgusu (29 ergen, 6 geng eriskin) dahil edilmistir. Hastalar
Ug ay slireyle uygulamadan egitim alan midahale grubu ve standart izlem yapilan kontrol grubuna
randomize edilmistir. Gruplara 0. ve 3. ayda hemofili bilgi diizeyi anketi, yasam kalitesi oOlcekleri
[ergenlerde Haemo-Qol, eriskinlerde Hem-A-Qol] ve General Self-Efficacy (GSE) uygulanmistir.
Uygulamay! kullananlara ek olarak memnuniyet anketi yapilmis, veriler SPSS v28.0 ile analiz edilmistir.

Bulgu: Ergen grubunda (n=29), bilgi skorlari egitim grubunda 15.31+3.18’den 16.31+2.96’ya ylkselmis,
kontrol grubunda 15.85+2.73’ten 16.15+2.34’e ¢ikmistir. Tutum skorlarinda anlamli degisim olmamistir.
GSE egitim grubunda 31.81+5.26’dan 34.56+5.49’a artarken, kontrol grubunda 32.46+5.27’den
33.1515.94’e yiikselmistir. Haemo-Qol skorlari egitim grubunda 29.18+15.74’ten 28.38+18.45’e, kontrol
grubunda 26.74+12.91’den 23.03+11.63’e gerilemistir . Dlsik skor daha iyi yasam kalitesi anlamina
gelmekle birlikte, gruplar arasinda anlamli fark bulunmamistir (p>0.05). Korelasyon analizinde bilgi dizeyi
ile GSE arasinda pozitif (r=0.49; p=0.048), bilgi diizeyi ile Haemo-Qol arasinda giiclii negatif korelasyon
(r=-0.76; p<0.001) saptanmistir (Sekil 2). Geng eriskin grubunda (n=6) 6rneklem kii¢likligl nedeniyle
yalnizca tanimlayici analiz yapilmistir. Memnuniyet anketine katilan 14 olgunun timi (%100),
uygulamanin bilgi dizeylerini artirdigini, gegis slirecine katki sagladigini ve akranlarina tavsiye edeceklerini
bildirmistir. Bilgilendirme videolari ve gegis anketi %100 oraninda faydali bulunurken, ila¢ hatirlatma
modili %71 oraninda yararli degerlendirilmistir.

Sonug: Mobil uygulama tabanl egitim, hemofili hastalarinin bilgi ve 6zyetkinlik diizeylerini artirmis, yasam
kalitesinde iyilesme egilimi gostermistir. Ancak, midahale ve kontrol gruplari arasinda anlamli fark
saptanmamistir. Bu durum, calismaya dahil edilen merkezlerin ergenlere ge¢is doneminde halihazirda
glcll destek saglamasindan kaynaklaniyor olabilir. Bulgular, dijital araglarin 6zellikle ergenlerde gegis
surecinde etkili tamamlayici stratejiler olabilecegini gostermektedir.Uygulama diinyada 'Ergenlikten
Eriskinlige Gegis Doneminde Hemofili Hastalarina Yonelik' ilk uygulama olup, Tirk Hematologlarinin
kullanimina sunulmustur.
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S2- TEK iLAG, iKi FARKLI KONJENITAL KANAMA BOZUKLUGU: BASARILI GEBELIK
YONETIMI

Ayse Uysal:,Kiibra Oral:,Zekeriya Aksoz:
tFirat Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali

Amag: Rekombinant faktér Vila (rFVlla), inhibitorli hemofili A/B, edinsel hemofili, Glanzmann
trombastenisi ve faktor VII eksikliginde etkili bir tedavi se¢enegidir. Biz de burada farkli kanama
bozukluguna sahip 2 gebenin, rFVlla ile basaril gebelik yonetimini sunmayi amacladik.

Bulgu: Olgu 1: Yirmi sekiz yas kadin hasta, kadin dogum polikliniginde protrombin zamani yani INR
ylksekligi saptamasi tizerine hematoloji poliklinigine basvurdu. 34 haftalik gebeligi olan hastanin 3 saglikh
gebelik ve 2 spontan abortus 6ykisi olup daha dénceki dogumlarinda uzayan kanamalari olmasi Uzerine
taze donmus plazma alma 6ykisi mevcut. Dogum disinda operasyon Oykisii olmayan hastanin
menometrorajisi olup demir eksikligi nedeniyle aralikli demir replasman tedavisi disinda ila¢ kullanimi yok.
Yapilan tetkiklerinde aPTT: 23.5 saniye, PT: 25.7 saniye, INR: 2.2 saptanmasi Uzerine karsim testi yapildi
ve %50’ den fazla diizelme olmasi lizerine faktor VII diizeyi olglldi. Faktor VI dizeyi %6 olarak saptanan
hastaya konjenital faktor VII eksikligi tanisi konuldu. Hasta dogum konusunda ve kanamalar konusunda
bilgilendirilerek takibe alindi. Yaklasik 2 hafta sonra erken membran riptiri tanisi ile kadin dogum
servisine yatirilmasi Uzerine tarafimiza konsulte edildi. Sezaryan ile acil dogum planlanan hastanin
preoperatif tetkiklerinde PT: 23 saniye, INR:1.9 olarak saptandi. Hastaya dogum 6ncesi 20 mcg/kg ‘dan bir
doz; dogum sonrasi kanama kontroll saglanincaya kadar 2 saatte bir olacak sekilde doz tekrari yapilarak
rFVlla tedavisi verilmesi planlandi. Dogum sonrasi toplam 2 doz rFVIla uygulandi. Postoperatif kanama
komplikasyonu olmadi ve dogumdan sonra 9. glinde taburcu edildi. Olgu 2: Otuz (g yasin kadin hasta, 5
yasinda tekrarlayan burun kanamasi olmasi (izerine basvurulan merkezde Glanzmann trombastenisi tanisi
almis olup 28 yildir bu tani ile takip edilmektedir. Otuz alti haftalik gebe iken hastanemiz kadin dogum
klinigine, hematiri, anemi, maternal bilateral hidronefroz tanilariyla yatirihp tarafimiza konsiilte edildi.
Gross hematiirisi olan hastaya 3U aferez trombosit siispansiyonu verildi. Ancak hemattiirisi gerilemeyen,
kanama iliskili derin anemisi gelisen hastaya rFVlla baslandi. Dozu, kanama duruncaya kadar 2 saatte bir
90 mcg/kg’ dan olmak lizere tedavi uygulanmaya baslandi. iki doz uygulandiktan sonra idrar rengi agild
ve toplam 4 doz sonrasi kanama durdu. Sag bobrekte grade 2-3 hidronefrozu olan hastaya (roloji
tarafindan double J katateri rFVIla replasmani ile takildi. Bu sirecte maternal ve fetal komplikasyon
gelismedi. Otuz yedinci haftada dogum planlanan hasta, kanama riskinden dolay! tarafimiza yeniden
konslilte edildi. Hastaya dogum oncesi 90 mcg/kg ‘dan bir doz; dogum sonrasi kanama kontroll
saglanincaya kadar 2 saatte bir olacak sekilde doz tekrari planlanarak rFVila 6nerildi. Peripartum ve
postportum donemde beklenmeyen kanama komplikasyonu olmadi. Postpartum siirecte toplam 2 doz
rFVIla uygulanan hasta dogum sonrasi 3. giinde taburcu edildi.

Sonug: Glanzmann trombastenisi ve konjenital faktor VII eksikligi, nadir gérilen otozomal resesif kanama
bozukluklaridir. Bu kanama bozukluklarina sahip gebelerde ise peripartum ve postpartum ekstra maternal
veya fetal kanama riski bulunmaktadir. rFVlla ise trombositlere direngli Glanzmann trambastenisi ve FVII
eksikligi olan hastalarda kanamanin dnlenmesi ve tedavisi icin etkili bir tedavi se¢cenegidir. Bu ylizden bu
hastaliklara sahip gebelerde dogum, rFVIla' ya erisim olanagl olan merkezlerde, hematologlar, kadin-
dogum uzmanlari ve anestezi uzmanlari ile multidisipliner ekip ile planlanmalidir.
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$3- HEMOFiLi/AILESEL AKDENiZ ATESI HASTALARININ ASEMPTOMATIK
ANNELERINDE VE TiP 3 VON WiLLEBRAND HASTALIGI OLAN KADINLARDA HEAD-
US iLE EKLEM SAGLIGININ DEGERLENDIRILMESI

Serap Kirkiz Kayali:,Zithre Kaya:,Emine Yilmaz Orulluoglu:,ismail Akdulum:,Cisem Yildiz,
Ulker Kogak:

1Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Hemofili Erken Artropati Tespit Ultrason Skoru (HEAD-US), hemofili hastalarinda erken eklem
hasarini tespit etmek icin yaygin olarak kullaniimaktadir. Hemofili hastalarinin asemptomatik annelerinde
(%4-19), Ailesel Akdeniz Atesi (FMF) hastalarinda (%47) ve Tip 3 von Willebrand hastaligi (VWD)
hastalarinda (%87,5) subklinik eklem hasari orani iyi bilinmesine ragmen, HEAD-US'nin bu
populasyonlardaki rolii henliz arastirlmamistir. Bu c¢alismada, FMF/siddetli hemofili hastalarinin
asemptomatik annelerinde ve Tip 3 VWD'li kadinlarda HEAD-US kullanarak eklem saghgini
degerlendirmeyi amacladik.

Yontem: Calismaya 32 kadin dahil edildi ve bu kadinlarin 192 eklemi HEAD-US yoéntemiyle incelendi.
Katilmcilar dort gruba ayrildi: Grup 1'de Tip 3 VWD'li kadinlar (n=7), Grup 2'de genetik olarak kanitlanmis
FMF hastalarinin asemptomatik anneleri (n=8), Grup 3'te siddetli hemofili hastalarinin asemptomatik
anneleri (n=11) ve Grup 4'te hem FMF hem de hemofili hastalarinin asemptomatik anneleri (n=6). Faktor
dizeyleri ve genetik sonuclar kaydedildi. Egitimli bir radyolog , HEAD-US uygulanan bireylerin diz, dirsek
ve ayak bilegindeki eklem hasarini (pozitif skor >0) tespit etmek icin Mindray Resona i9'un L14-3Ws lineer
probunu kulland:.

Bulgu: Cinsiyet ve ortalama yas gruplar arasinda farkllik géstermedi. HEAD-US'ta eklem hasari Grup 1'in
%100'liinde, Grup 2'nin %62,5'inde, Grup 3'lin %50'sinde ve Grup 4'lin %33'linde gorildi. Sinovit, kikirdak
ve kemik hasari Grup 1'de sirasiyla %86, %100 ve %100; Grup 2'de %50, %62,5 ve %25; Grup 3'te %36,
%45 ve %36; ve Grup 4'te %33, %33 ve %16 oranlarinda meydana geldi. Diz, tiim gruplarda en sik etkilenen
eklemdi; ancak Grup 2 ve 4'te dirseklerde patolojik anormallik bulunmadi. M694V genetik pozitifligi Grup
2 vakalarinin %62,5'ini olusturdu. Grup 4'lin ortanca faktor seviyeleri (%86), Grup 3'e (%51) gére anlaml
derecede daha yiiksekti (p<0,05).

Sonug: Bulgularimiz, Grup 1'in en fazla eklem hasarina sahip olabilecegini, Grup 4'lin ise en az hasara sahip
oldugunu gostermektedir. Bu nedenle, Tip 3 VWD'li kadinlar i¢in dlzenli faktér profilaksisi onerilir.
Bununla birlikte, FMF’te inflamasyon nedeniyle Uretilen artmis faktor seviyeleri, FMF'li hemofili annelerde
eklem kanamasina karsi koruma saglayabilir.
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S4- GINGIVAL KANAMA KONTROLUNDE REKOMBINANT AKTIVE FAKTOR VIIA VE
ANKAFERD iLE BASARILI TEDAVi: GLANZMANN TROMBOSITOPENILIi 2 ERiSKIN
OLGU

Ebru Kavak Yavuz:,Medeni Yelmer:,Vehbi Demircan:,Abdullah Karakus:,Orhan Ayyildiz:

1Dicle Universitesi

Amag: Ozet Glanzman trombastenisi(GT) nadir gériilen ciddi kanamalara sebep olabilen herediter bir
trombosit hastaligidir. Dis eti kanamasi olan 2 GT hastamizda recombinant aktive faktérVila(rFVila) ve
ankaferd blood stopper(ABS) uygulamasi sonrasi hemostaz saglanan vakalarimizi sunmak istedik. Olgu 1
Hastamiz 35 yasinda erkek, cocukluk déneminden beri epistaksis ve dis eti kanamalari mevcut olup GT
tanisi almistir. Hastanin daha onceki yillarda gesitli dental islemler sirasinda kanama sikayeti gelismis ve
bu sebeple bircok kez trombosit transflizyonu uygulanmis. Hasta dis merkezde alt molar dis ¢ekimi sonrasi
durmayan kanama ile acile basvurdu. Cekimden sonraki ilk 24 saat icinde kanamanin artarak devam ettigi
ogrenildi. Ancak agiz ici muayenesinde ¢ekim boslugundan siirekli sizinti tarzinda taze kan geldigi gorulda.
Hastanin laboratuvar sonuglari Hb: 11.2 g/dL, Hct: %33 ,Trombosit: 220.000/mm?3 ,PT/INR, aPTT: normal,
Fibrinojen: normal olarak saptandi. Lokal kompresyon ve traneksamik asit tedavisi uygulandi. Bir Gnite
trombosit stuspansiyonu verildi. Hemostaz saglanamamasi Uzerine rFVlla tedavisi planlandi, 90 pg/kg
dozunda intravendz bolus halinde uygulandi ve 2-3 saat arayla doz seklinde tekrarlandi. ilk dozdan
yaklasik bir saat sonra kanamada belirgin azalma izlendi. Ancak sizinti seklinde kanama devam etmesi
lizerine ABS uygulandi. ABS sonrasi hemostaz saglandi. Olgu 2 22 yasinda erkek hasta cocukluk doneminde
olan mukozal kanamalar nedeniyle yapilan tetkiklerde GT tanisi almis ve aralikli olarak dis eti kanamalari
nedeni ile hastaneye basvurmaktadir. Aralikli mukozal kanamalari icin trombosit replasmani, treneksamik
asit ve rFVlla uygulanmistir. Dis eti kanamasi ile bagvuran hastanin yapilan tetkiklerde hemoglobin:4.1
gr/dl, trombosit: 260.000/mm?3, PT/INR, aPTT: normal, Fibrinojen: normal, VWF: %124.4. Hastanin kanama
kontrolG igin traneksamik asit uygulandi, lokal tampon yapildi ve trombosit replasmani yapildi.
Hemoglobin dislikliigl nedeniile eritrosit stispansiyonu verildi. Hastanin takiplerinde kanamasinin devam
etmesi lizerine rFVIla uygulandi. Hastanin kanama kontroll saglanamamasi tizerine ABS uygulandi kanama
durduruldu. Tartisma: GT trombosit ylzeyinde bulunan ve CD41-CD61 reseptdr kompleksi olarak da
bilinen trombosit ylizey glikoproteini (GP) llb-llla reseptor kompleksinde eksiklik veya fonksiyonel kusurla
karakterizedir. Milyonda 1 kiside gorilen herediter trombosit bozuklugudur. Otozomal resesif bir
trombosit bozuklugu olarak kaltildigi icin, akraba evliliginin yaygin oldugu topluluklarda gorilme sikhigi
1:40.000-200.000 kadar yiikseklir. GT'nin klinik belirtileri genellikle burun kanamasi, dis eti kanamasi,
menstirel siklus kanamasi ve daha az oranda gastrointestinal kanama gibi karsimiza cikar. Mukokutanoz
dokularda gorilen kanama paterni orta veya siddetli olabilir, spontan gelisebilir ve cocukluk ¢agindan
itibaren 6mir boyu stiren kanamalar gorilebilir. GT’li 2 olgumuzda dis eti kanamasi sonrasi rFVila ve ABS
uygulanmasi sonrasi basarili hemostaz saglanmistir. ABS etki mekanizmasi Ozellikle fibrinojen gama
Gzerinden hizli bir sekilde protein aginin olusmasina dayanir. GT'de rFVlla'nin hangi mekanizma ile
hemostaz sagladigi net olmamakla birlikte olasi bir etki mekanizmasina gore rFVIla araciligiyla lokal
trombin olusumu artar ve glikoprotein llb(GPlIb) ve glikoprotein Illa(GPIlla) eksikligi olan trombositlerin
yapismasini saglar. Ancak trombositler yeterince aktive olamadigi icin olusan fibrin pihti daha zayif bir
karakterdedir. Ancak vakalarimizin 6zelligi tim tedaviler ve replasmanlari almasina ragmen hastalarin
ozellikle ABS sonrasi hemostazin tam olarak saglanmasidir. ABS GT’li benzer vakalarda gegici hemostaz
etkisine vurgu yapilmistir. Ancak bizim vakalarimizda rFVlla kullanmasina ragmen kalici hemostaz
saglanamadi. Bu nedenle ABS etkisi tam hemostaz saglamaya yardimci olmasi agisindan 6nemini
gostermistir. Bu nedenle dikkate degerdir.
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S5- HEMOFILIK ARTROPATIDE EVRELEMEYE GORE FiZYOTERAPI VE
REHABILITASYONUN ETKiSi: VAKA SERISi

Ayse Merve Tat:

Van Yiziinci Yil Universitesi, Saghk Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Bdlimii

Amag: Tekrarlayan hemartrozlar hemofilili bireylerde en sik diz, ayak bilegi ve dirsek eklemleri olmak
Gzere sinovyal eklemlerde artropatiye sebep olabilmektedir. Erken donemlerde kanama kontroliiniin
saglanmasi ve fizyoterapi ve rehabilitasyon (FTR) ile eklemdeki bulgular iyilesebilmektedir. FTR ve diizenli
egzersizlerle hastalarda kanama sikliklari da azaltilabilmektedir. Ancak kanama kontrolinin
saglanamamasi eklemdeki dejenerasyonu artirmakta nihai olarak ileri evre hemofilik artropati ile
hastalarda engellilik durumuna varan bir tablo gérilebilmektedir. HA’da evreleme akut, subakut ve kronik
Literatlirde FTR’nin farkli yontemlerinin hemofilik artropatide etkili olduguna dair ¢alismalar mevcuttur.
Ancak FTR, hemofilik artropatinin her evresinde ayni etkiyi saglayamamaktadir. ileri evrelerde hastalarda
fonksiyonelligin azalmasi ve artan agri ile yasam kalitesinin bozulmasiyla hastalar ortopedik cerrahiye
yonlendirilmektedir. Ancak diz eklemi igin total diz artroplasti ile iyi sonuglar alinabilmesine ragmen, ayak
bilegi icin son evrede artrodez secenegi uygulanabilmektedir. Artrodez ise hastalar tarafindan kaginilan
bir secenek olabilmektedir. Bu durum ozellikle ayak bilegi agisindan konservatif segeneklerin dnemini
vurgulamaktadir. Bu ¢alismanin amaci FTR uygulanan farkh evrelerdeki hemofilik artropatili bireylerde
FTR’nin etkisini incelemektir.

Yontem: Calismaya Arnold—Hilgartner siniflamasina gore evre 3 (2 hasta), 4 (2 hasta) ve 5’te (1 hasta) olan
5 hemofilik artropatili hasta dahil edilmistir. Degerlendirme Hemofili Eklem Saghgi Skoru ve Nimerik Agri
Skoru ile yapiimistir. Hastalarin artropatili diz ve ayak bilegi eklemlerine yonelik FTR, 6 hafta boyunca
haftada 2 kez uygulanmistir. FTR programinda manuel terapi fizyoterapist tarafindan uygulanmis,
kuvvetlendirme egzersizleri ve denge egzersizleri fizyoterapist tarafindan gézetimli olarak yaptiriimistir.

Bulgu: Evre 3’teki 2 hasta ve evre 4’teki 1 hastanin eklem sagligi ve agri skorlarinda belirgin iyilesme vardi.
Evre 4’teki diger hastanin egzersiz seansinin ertesi glinli kanama olmaksizin hafif bir agri artisi oluyordu.
Hasta kinezyofobisi olan bir hastaydi ve bu agri onu endiselendirdi ve FTR’ye devam etmek istemedi. Evre
5’teki 1 hasta ise FTR’den fayda gordi eklem saghgi skorunda bariz bir degisim olmamasina ragmen
agrisinda azalma meydana geldi. Ancak 2 haftanin sonunda hasta egzersiz sirasinda takilma hissi yasamaya
basladi ve bu his egzersizler i¢in bir engel olusturdu. Bu hasta ortopediye yonlendirildi ve hasta icin
artroplasti karari verildi.

Sonug: Hemofilik artropatide radyografik evrelemeye goére evreler ilerledikge hastalarin FTR’den elde
ettikleri yarar azalmaktadir. Hatta son evrelerde hastalarin FTR'yi tolere edemedigi olabilmektedir. Bu
nedenle daha erken evrelerde hastalarin FTR almasi ve dizenli bir egzersiz programina dahil olmalari
saglanmalidir.
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S6- GLANZMAN TROMBASTENIiSi OLAN OLGUDA DENTAL iSLEMLERIN YONETIMi

Ali Himmet Cakmak:,Nil Giiler:

iPamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari A.B.D, :Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi,
Hematoloji A.B.D

Amag: Glanzman trombastenisi trombosit ylizey membran glikoproteini olan GP llb/llla kompleksinin
eksikligi veya fonksiyon bozuklugunun yol actigi trombosit agregasyonun defekti gézlenen bir hastaliktir.
Hastalarin periferik kan yaymalarinda trombositler normal olmasina ragmen kiimelesmedikleri dikkat
ceker. Hastalik nadir gorillr ve otozomal resesif gecer ancak yiiksek akraba evliligi olan yerlerde goriilme
sikhgr artmaktadir. Tipik 6zellikleri kanama zamaninin uzun, trombosit sayisinin normal olmasidir. Bu
hastalarda kanamali girisimlerden 6nce kanama ydnetimi konusunda standardize edilmis bir yaklasim
bulunmamakta olup, merkezler genellikle multidisipliner ekiplerle bireysel vaka bazinda karar
vermektedir. Kanama kontroli hasta 6zelinde degismektedir. Biz burada Glanzman trombastenisi tanisi
ile takip ettigimiz bir vakada dis islemleri (¢cekim, dolgu, dis tasi temizleme) 6ncesinde vaka deneyimimizi
paylasmak istedik.

Yontem: Glanzmann trombastenili hastada iki farkli dental girisim sirecinde uygulanan faktér 7a ve
trombosit replasman stratejileri retrospektif olarak karsilastirmali incelenmistir.

Bulgu: Glanzman trombastenisi tanili hasta takibi siirecinde 10 ay ara ile iki ayr klinik epizod dahilinde
dental islemler (dis cekimi- dolgu- kanal tedavileri) agisindan hematoloji poliklinigine basvurdu. Glanzman
disinda ek hastaligi ve traneksamik asit gargara- tablet disinda kullandigi baska ilaci yoktu. Hastanin agiz
hijyeni cok kétiiydi. ilk planlanan dis islemlerinde hastaya F Vlla (90 mcg/kg) uygulandi, dis islemlerinin 2
saat icerisinde yapilmasi planlandi. islem sonrasi kanamasi olan hasta tarafimiza basvurdu, interne edildi.
iki saat arayla toplam 4 doz daha F Vlla uygulandi. 2 Ginite havuz trombosit verildi. Kanamasi durdu ve
taburcu edildi. Yaklasik 10 ay sonra diger dental islemleri planlanan hasta tekrar tarafimiza basvurdu.
Aferez trombosit dnceden hazirlatildi. Dis hekimligi ile gorisulerek ortak bir giin ve saat kararlastirildi.
Hasta dis cekimi dncesi poliklinik kontroliine geldi, 1 (inite aferez trombosit komplikasyonsuz bir sekilde
verildi. Ardindan dis islemleri icin yonlendirildi. Cekim sonrasi kanamasi olan hasta interne edildi. Toplam
2 Unite aferez trombosit verilerek kanamasi kontrol altina alindi. Son yatisinda faktér 7a verilmedi. Genel
durumu iyi olan hasta taburcu edildi.

Sonug: Glanzmann Trombastenisi olan olgularda hemostatik yonetim; antifibrinolitikler, desmopressin,
trombosit transfiizyonlari ve rekombinant faktér Vlla (rFVIla) kullanimini iceren multidisipliner bir
yaklagim gerektirir. British Society for Haematology kilavuzlari, invaziv girisimlerde kademeli olarak; ilk
basamakta antifibrinolitikler ve yerel 6nlemleri, direngli vakalarda rFVIla kullanimini, son gare olarak ise
trombosit transfliizyonunu 6nermektedir. Bizim vakamizda da bu protokol benimsenerek ilk dis islemleri
yonetiminde rFVlla destegi saglanmis, ancak hemostazin tam saglanamamasi Uzerine trombosit
transfiizyonuna ihtiya¢ duyulmustur. Literatlirde rFVIla’nin cerrahi islemlerdeki basari orani %90'in
Gzerinde bildirilse de, lokal faktorlerin bu etkinligi kisitlayabildigi goérilmektedir. Glanzmann
Thrombasthenia Registry verileri, minér cerrahiler icinde en sik tekrarlayan kanamalarin dental
prosedirlerde yogunlastigini gostermektedir. Vakada rFVlla ve trombosit destegine ragmen karsilasilan
hemostatik glicliik, hastadaki siddetli gingivitis ve yetersiz agiz hijyeni ile iliskilendirilmistir. Dis etindeki
kronik enflamasyonun lokal fibrinolitik aktiviteyi artirarak hemostatik tika¢ stabilitesini bozdugu
bilinmektedir. Nitekim GTR sonuglari, sistemik tedavilerin basarisinda lokal doku bitinligi ve enfeksiyon
kontroliiniin belirleyici rollini teyit etmektedir. Sonug olarak, GT hastalarinda invaziv dental girisimler
oncesinde sistemik replasman tedavisi tek basina yeterli olmayabilir. Dis eti iltihabinin varligi hemostatik
sireci inhibe edebileceginden, agresif oral hijyen protokolleri ve enflamasyonu baskilayacak lokal
miidahaleler, kanama yonetiminin ayrilmaz bir parcasi olarak degerlendirilmelidir.
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S7- HEMOFiLi OLGULARININ ACiL SERVISE BASVURU NEDENLERININ
INCELENMESI: 10 YILLIK TEK MERKEZ DENEYiMi

Pelin Kan Ozkaya:,Sinan Akbayram:

1Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Bu calismada hemofili A ve B tanili hastalarin acil servise basvuru nedenlerinin, kanama tiplerinin
ve hayati tehdit eden kanamalarin siklik ve klinik 6zelliklerinin degerlendirilmesi amaclanmistir.

Yontem: Tek merkezli, retrospektif bu calismada 2015—-2025 yillari arasinda Uglincli basamak bir merkezde
izlenen hemofili A ve B tanili hastalarin acil servis basvurulari degerlendirildi. Hastalarin demografik
ozellikleri, hemofili tipi ve derecesi, profilaksi ve inhibitor durumlari kaydedildi. Acil servise hemofili ile
iliskili olmayan pediatrik hastaliklar nedeniyle yapilan basvurular ile rutin faktdr replasman tedavisi
amaciyla yapilan basvurular calisma kapsamina dahil edilmedi. Acil servis basvurulari kanama tiplerine
gore siniflandirildi. Hayati tehdit eden kanamalar intrakraniyal/SSS, iliopsoas ve gastrointestinal sistem
(GiS) kanamalari olarak tanimlandi. istatistiksel analizler i¢in SPSS yazilimi kullanildi.

Bulgu: Calismaya toplam 68 hemofili hastasi (Hemofili A: n=51, Hemofili B: n=17) dahil edildi. Toplam 589
acil servis basvurusu degerlendirildi. En sik basvuru nedenleri ekimoz (%37,5) ve kas—eklem kanamalari
(%27,3) idi. Hayati tehdit eden kanamalar toplam 10 acil basvuruda (%1,7) saptandi. Bu basvurularin 4’
intrakraniyal/SSS, 4’0 iliopsoas ve 2’si GiS kanamasi nedeniyleydi. Hayati tehdit eden kanama gegiren
hastalarin ¢ogu agir hemofili tanili olup, bu hasta grubunda inhibitér pozitifligi dikkat gekiciydi.

Sonug: Hemofili hastalarinda acil servise basvurularin 6nemli bir kismini kanamalar olusturmaktadir.
Hayati tehdit eden kanamalar nadir gorilmekle birlikte, 6zellikle agir hemofili ve inhibitor varligi olan
hastalarda klinik acidan biyik 6nem tasimaktadir. Bu hastalarda yakin izlem ve bireysellestirilmis tedavi
yaklasimlari hayati 6neme sahiptir.
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S8- KONJENITAL FAKTOR VII EKSiKLIGINDE CERRAHI YONETIMDE KANAMA VE
TROMBOZ ARASINDA DENGE: BiR OLGU SUNUMU

Serife Emre Unsal:

iErciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Erigkin Hematoloji

Amag: GiRiS Konjenital faktor VII(F VII) eksikligi, nadir gériilen otozomal resesif bir koagiilasyon bozuklugu
olup, klinik spektrumu asemptomatik bireylerden yasami tehdit eden kanamalara kadar genis
yelpazededir. Cerrahi girisimler, ciddi kanama riski nedeniyle dikkatli preoperatif planlama ve
multidisipliner yaklasim gerektirir. Bu olgu sunumunda, konjenital F VII eksikligi bulunan bir hastada total
diz artroplastisi stirecindeki perioperatif yonetim ve klinik seyir sunulmustur.

Yontem: OLGU SUNUMU Konjenital faktor VIl eksikligi olan 66 yasinda kadin hasta profilaktik faktor
tedavisi almamaktadir. Sag dizde agri ve hareket kisithhgi sikayetleri nedeniyle hastaya sag diz gonartrozu
tanisi konulmus ve total diz artroplastisi planlanmistir. Hastanin operasyon sirasindaki vicut agirligi 100
kg, FVII diizeyi ise %1,8 olarak saptanmistir. Operasyon, hafta basinda pazartesi glinii sabah ilk vaka olacak
sekilde gerceklestirildi. Cerrahiden 30 dakika 6nce 20 pg/kg/doz(15-30 pg/kg/doz) olacak sekilde toplam
2000 pg FVII konsantresi, 2—5 dakika icinde intravendz bolus inflizyon seklinde uygulandi. Uygulamadan
20 dakika sonra protrombin zamani ve INR diizeyleri degerlendirildi ve INR degerinin <1,2 olmasi
durumunda cerrahi girisime baslandi. Operasyondan sonra FVII konsantresi 20 pg/kg/doz olacak sekilde 4
saatte bir intravendz bolus inflizyon seklinde uygulandi. Operasyon sonrasi birinci glinden itibaren,
hemostaz saglanana kadar ayni dozda FVII konsantresi 6 saatte bir sirdirilerek verildi. Operasyon
sirasinda gozlenen kanama miktari, koaglilasyon bozuklugu olmayan hastalara kiyasla daha azdi. FVII
konsantresi tedavisi sirdurilirken, hastanin immobil olmasi nedeniyle profilaktik dozda antikoagilan
tedavi baslandi ve emboli ¢orabi kullanildi. Postoperatif liglincli glinde dren yerlerinden gelen kanamanin
minimal oldugu saptandi ve drenler cekildi. Hasta, postoperatif besinci glinde taburcu edildi. Hastanin
karsi dizine de ayni cerrahi girisim planlandi. Ancak operasyon 6ncesi yapilan degerlendirmelerde hastada
ciddi aort darligi ve sol ventrikiil hipertrofisi saptandi. Transkateter aort kapak implantasyonu (TAVi)
yapilmasi planlandi. islem 6ncesi 15-30 pg/kg/doz rekombinant aktif faktdr VII replasmani uyguland.
Girisim sirasinda standart TAVi protokolii kapsaminda unfraksiyone heparin kullanildi ve aktive pihtilasma
zamani(APZ) islem silresince 250-300 saniye araliginda tutuldu. FVII replasmani 48 saat boyunca
surdirilerek hasta yakindan izlendi.

Bulgu: TARTISMA Konjenital faktor VII(FVII) eksikligi, nadir gorilen bir koagilasyon bozuklugu olup,
kanama riski ile faktor dizeyi arasinda dogrusal bir iliski bulunmamaktadir. Cerrahi girisim planlanan
olgularda, laboratuvar degerlerinin yani sira kanama Oykiisii ve cerrahinin invazivligi géz 6nlnde
bulundurulmahdir[1]. Major cerrahiler, FVII eksikligi olan hastalarda yiiksek kanama riski tasimaktadir.
Glincel literatlirde en sik tercih edilen hemostatik ajan rekombinant aktif faktér VII(rFVIla) olup, 15—
30ug/kg doz araliginda uygulanmasinin perioperatif hemostaz saglanmasinda givenli oldugu bildirilmistir
[2,3]. Major cerrahilerde faktor eksikligi olsa da tromboembolik risk devam etmektedir. ileri yas, obezite
ve immobilizasyon gibi ek risk faktorleri bulunan hastalarda tromboz riski devam etmekte olup, hemostaz
saglandiktan sonra uygun hastalarda profilaktik antikoagiilan tedavi dnerilmektedir [4,5]. TAVI, biyik
damar erisimi ve kateter temelli manipiilasyonlar icermesi nedeniyle tromboembolik riski yiksek bir
girisimdir. Bu nedenle koagiilasyon bozuklugu bulunan hastalarda dahi islem sirasinda unfraksiyone
heparin kullanimi gerekmektedir[6].FVII eksikligi bulunan hastalarda TAVIi sirasinda rFVlla replasmani
esliginde standart doz heparin uygulanarak ACT’nin 250—-300 saniye araliginda tutulmasini gerekmektedir
[6-8].

Sonug: Sonug olarak, bu olgu konjenital FVII eksikligi bulunan hastalarda major girisimlerin, multidisipliner
ve bireysellestirilmis yonetim ile glivenli sekilde gerceklestirilebilecegini gostermektedir. Kanama riskinin
replasman tedavisi ile kontrol altina alinirken, tromboz riskinin kontrolli antikoagilasyonla yonetilmesi
temel prensiptir.
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S9- AGIR HEMOFiLi A TANILI PEDIYATRIK OLGUDA ELEKTiF KOMBINE CERRAHi
YONETiIMI: INHIBITOR NEGATIF HASTADA FAKTOR VIII REPLASMAN
STRATEJILERI VE KLINiK SONUCLAR

Siileyman Atay:,Defne Ay Tuncel:

1Adana Sehir Hastanesi

Amag: Giris ve Amag: Hemofili A, pihtilasma faktora VI (FVII) genindeki mutasyonlar sonucu gelisen, X'e
bagli resesif gecisli, nadir goriilen ancak ciddi kanamalara yol acabilen bir koaglilopatidir. Dlinya Hemofili
Federasyonu (WFH) kilavuzlarina goére, bazal FVIII diizeyinin <%1 (0.01 1U/mL) oldugu durumlar "agir
hemofili" olarak tanimlanir ve bu olgularda cerrahi 6ncesi hematolojik hazirlik hayati 6nem tasir. Burada,
anestezi riskini ve maliyeti azaltmak amaciyla, es zamanli inguinal herni onarimi ve siinnet (sirkumsizyon)
yapilan agir Hemofili A tanili olgumuzda, multidisipliner yonetimimizi literatlr esliginde tartismayi
amacgladik.

Yontem: Olgu Sunumu: Merkezimizde Ekim 2019 yilindan bu yana takip edilen, 14 kg agirligindaki erkek
¢ocuk hastaya bazal FVIII dizeyi %0.3 saptanarak agir Hemofili A tanisi konulmustur. Hastanin
O0zgecmisinde sag diz eklem hematomu, gluteal hematom ve intrakraniyal kanama (serebral kontiizyon)
ile sonuglanan kafa travmasi Oykisli mevcuttur. Hastanin rutin kontrollerinde saptanan cerrahi
gereksinimler (inguinal herni) ve aile istegi (slinnet) dogrultusunda, operasyon karari alinmis, pre-operatif
tetkiklerinde inhibitor taramasi negatif olarak saptanmistir. Hastanede kalis siiresini kisaltmak ve toplam
faktor tiiketimini optimize etmek amaciyla kombine operasyon planlanmistir.

Bulgu: Yontem ve Cerrahi YOonetim: Pre-operatif donemde, Dinya Hemofili Federasyonu’nun major
cerrahiler icin Onerdigi "tepe dizeyi" esas alinarak operasyon sabahi FVIII diizeyini %100’e ¢ikarmak
amaciyla hastaya 50 U/kg (3x500 U) dozunda faktér replasmani uygulanmistir. Operasyon (inguinal herni
onarimi + Slinnet) sliresince beklenmeyen bir kanama komplikasyonu gelismemistir. Postoperatif ilk 24
saatlik siirecte FVIII diizeyi %60-80 araliginda hedeflenmis ve 12 saatlik araliklarla 500 U FVIII
uygulamasina devam edilmistir. Postoperatif 3. giinde, sirkumsizyon sahasinda sizinti seklinde minimal
kanama gozlenmesi Uzerine -literatlirde siinnet sonrasi 3-5. giinlerde gorilen sekonder kanama riski ve
fibrinolitik aktivite artisi gdz ©niinde bulundurularak- faktér replasmani 50 U/kg/giin dozunda
surdirdlmistir. Cerrahiyara iyilesmesi stabil seyreden hasta, postoperatif 5. glinde taburcu edilerek evde
idame tedaviye gegcirilmistir.

Sonug: Tartisma ve Sonug: Agir Hemofili A olgularinda elektif cerrahilerin basarisi, preoperatif inhibitor
negatifligine ve titizlikle planlanmis faktor replasman protokollerine baglidir. Literatiirde, kombine cerrahi
girisimlerin, tekli seanslara oranla toplam faktor tiiketiminde %30-40'a varan tasarruf saglayabildigini ve
hasta konforunu artirdigini desteklemektedir. Ayrica, cerrahi travmanin immiin sistemi uyararak inhibitor
gelisimini tetikleme riski nedeniyle, postoperatif donemde de inhibitor taramasinin tekrarlanmasi kritiktir;
nitekim bu olguda takipte inhibitér negatif kalmaya devam etmistir.
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$10- HEMOFiLi HASTALARINDA TERAPOTIK EGZERSIZLERIN FONKSIYONEL
KAPASITE UZERINE ETKISi: SISTEMATIK BiR DERLEME

Volkan Deniz:,Ceylan Ekerer:,Ali Biilent Antmen:
iTarsus Universitesi, 2Cukurova Universitesi, Adana Acibadem Hastanesi

Amag: Hemofili hastalarinda terapétik egzersizler, eklem sagliginin korunmasi ve fonksiyonel kapasitenin
artirlmasi agisindan 6nemli bir rehabilitasyon yaklasimi olarak 6nerilmektedir. Bununla birlikte, farkli
egzersiz yaklasimlarinin fonksiyonel kapasite tzerindeki etkilerine iliskin kanitlarin metodolojik kalitesi ve
tutarhligi net degildir. Bu sistematik derlemenin amaci, hemofili hastalarinda uygulanan terapdtik
egzersizlerin fonksiyonel kapasite (izerine olan etkilerini inceleyen g¢alismalari kalite, yanilma riski ve kanit
diizeyi agisindan degerlendirmektir.

Yontem: Bu sistematik derlemede, hemofili hastalarinda terapotik egzersizlerin fonksiyonel kapasite
Gzerindeki etkilerini inceleyen calismalarin belirlenmesi amaciyla PubMed, Web of Science ve Google
Akademik veri tabanlari taranmistir. Tarama sonucunda uygun bulunan galismalar; katilimci 6zellikleri,
uygulanan egzersiz yaklasimlari ve fonksiyonel kapasiteye yonelik sonug olgltleri agisindan incelenmis,
metodolojik kalite PEDro 6lcegi ile, yanilma riski ise Cochrane Risk of Bias (RoB 2) araci kullanilarak
degerlendirilmistir. Elde edilen bulgularin kanit dizeyi, GRADE yaklasimi kullanilarak belirlenmistir.

Bulgu: Derlemeye dahil edilen toplam sekiz ¢alismada, terapétik egzersiz yaklasimlari; kuvvetlendirme,
denge ve propriosepsiyon, aerobik egzersizler, kapali kinetik zincir egzersizleri, sanal gerceklik destekli
uygulamalar ve su i¢i pliometrik egzersizleri iceren ¢ok bilesenli programlar seklinde uygulanmistir.
Fonksiyonel kapasite en sik 6 Dakika Yiriime Testi ve Timed “Up and Go” testi ile degerlendirilmis olup,
¢ogu calismada egzersiz gruplari kontrol gruplarina kiyasla anlamli iyilesmeler géstermistir. Calismalarin
metodolojik kalitesi PEDro skorlarina gére disik ile yliksek arasinda degisirken, yanilma riski cogunlukla
randomizasyon ve korleme eksiklikleri nedeniyle orta veya yiksek olarak degerlendirilmistir. GRADE
yaklasimina gore elde edilen kanit diizeyi dislik ile orta arasinda degismektedir.

Sonug: Terapotik egzersizler hemofili hastalarinda fonksiyonel kapasitenin artirilmasinda etkili bir
rehabilitasyon yaklasimi olarak gérilebilir. Ancak mevcut kanitlarin metodolojik sinirhliklar ve orta—dusiik
kanit diizeyleri nedeniyle temkinli yorumlanmasi gerekmektedir. Fonksiyonel kapasite (izerine daha gicli
ve genellenebilir sonuglara ulasilabilmesi icin, metodolojik kalitesi yiksek, iyi tasarlanmis randomize
kontrollii calismalara ihtiyac vardir.
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S11- EMiCiZUMAB PROFILAKSISi ALAN HEMOFiLi A HASTALARINDA TEDAVI
ONCESI KLINiK OZELLIKLER VE TEDAVi SONRASI SONUCLAR: TEK MERKEZ
DENEYiIMI

Suayip Keskin:,Gokhan Kartal:,Merve Tellioglu Sariaslan:,Cansu Sert Jabarin:,
Nermin Mammadova:,Veysel Gok:,Alper Ozcan:,Ebru Yilmaz:,Musa Karakiikcii:

iErciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Kanka Cocuk Hematoloji-Onkoloji ve Kemik iligi Hastanesi

Amag: Hemofili A’da tekrarlayan kanamalar; hedef eklem gelisimi, fiziksel aktivite kisitlihig ve yasam
kalitesinde azalma ile iliskilidir. Emicizumab, Faktor VIII'e bagimsiz etki mekanizmasiyla profilakside
kanama kontroliinii artirmayi ve tedavi ylkini azaltmayl hedefleyen bir secenektir. Bu calismada
emicizumab profilaksisi baslanan Hemofili A hastalarinda emicizumab 6ncesi kullanilan ajanlar, kanama
sikhgr ve hedef eklem varligi ile emicizumab sonrasi kanama durumu, fiziksel aktivite degisimi ve hasta
memnuniyetinin degerlendirilmesi amacglanmistir.

Yontem: Erciyes Universitesi Cocuk Hematoloji-Onkoloji kliniginde emicizumab profilaksisi alan Hemofili
A tanil hastalarin verileri retrospektif olarak incelendi. Emicizumab 6ncesi dénemde kullanilan
faktor/bypass ajanlari, kanama sikligi ve hedef eklem varligi; emicizumab sonrasi donemde kanama varlig,
invaziv islem/cerrahi yonetimi, travma sonrasi ek faktor gereksinimi, yan etki, fiziksel aktivite dizeyi ve
memnuniyet verileri degerlendirildi.

Bulgu: Toplam 9 hasta degerlendirildi. Emicizumab kullanim stiresi minimum 178 giin, median 275 giin ve
maksimum 1485 giin olup; bu siireler yaklasik olarak sirasiyla 5,8 ay, 9,0 ay ve 48,8 aya karsilik gelmektedir.
Emicizumab oncesinde profilakside farkh ajanlarin kullanildigi gorildi; (¢ hasta standart yari dmurlu
faktor kullanirken, dort hasta uzatilmis yari 6mdarla faktor, bir hasta plazma kaynaklh faktor ve bir hasta
bypass edici ajan kullanmaktaydi. Emicizumab 6ncesi son 6 ay donemde hastalarin bir kisminda ayda bir
kez kanama 6n plandaydi (4/9, %44,4) ve iki hastada haftada 1-2 kanama bildirimi mevcuttu (2/9, %22,2).
iki hastada emicizumab 6éncesi kanama olmadigi kaydedildi (2/9, %22,2) ve bir hastada dogumdan itibaren
U¢ kez intrakraniyal kanama 6ykisi mevcuttu (1/9, %11,1). Hedef eklem varhigi G¢ hastada saptandi
(%33,3) ve hedef eklemler dirsek ve/veya ayak bilegi olarak kaydedildi. izlem sirasinda bir hastaya dis
¢ekimi uygulandi ve yalnizca traneksamik asit ile destek tedavisi verildi; faktor gereksinimi olan kanama
olmadi. Bir hastada diisme sonrasi ciltte abrazyon gelisti ve lokal tedavi ile kanama kontrol altina alindi.
ila¢ takip median siiresi 275 giin yaklasik 9 ay idi. Emicizumab sonrasi dénemde tiim hastalarda faktor
gereksinimi olan kanama gerceklesmedi (9/9), travma sonrasi ek faktor gereksinimi olmadi, yan etki
gozlenmedi; memnuniyet ve fiziksel aktivite diizeyi tim olgularda artmis olarak izlendi.

Sonug: Bu tek merkez serisinde emicizumab profilaksisi, Hemofili A hastalarinda kanamalarin kontroliinde
belirgin etkinlik gostermis; fiziksel aktiviteyi artirmis ve hasta memnuniyetini yikseltmistir. Dis ¢ekimi
uygulanan olguda yalniz traneksamik asit ile sorunsuz peri-prosediirel yonetim saglanmasi ve ek faktor
gereksinimi olmamasi, emicizumab alan hastalarda uygun destek tedavisiyle invaziv islemlerin glivenle
yonetilebilecegini distindirmektedir. Dogumdan itibaren lic kez intrakranial kanamasi olan olgunun
emicizumab profilaksisis altinda son Ug yildir herhangi bir kanamasinin olmadigi gézlemlendi. Emicizumab
profilaksisi, bu seride basit-ciddi kanamalari kontrol altina almis; fiziksel aktiviteyi artirmis ve yliksek hasta
memnuniyeti ile iyi tolere edilmistir.
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S12- EMIiCiZUMAB’A GECINCE NE DEGIiSTi?: GERCEK YASAM VERILERI

Hayrullah Tiirkmen:,Serife Sebnem Onen Géktepe:,Begiimhan Demir Giindogan:,
Hamiyet Hekimci Ozdemir:, Tuba Hilkay Karapinar:,Yesim Oymak:

1S.B.U. izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Hematolojisi ve Onkolojisi Klinigi

Amag: Emicizumab, hiimanize monoklonal modifiye immiinoglobulin G4 (IgG4) antikorudur ve etkin
hemostaz icin gereken eksik aktif faktor VIIl'in yerine aktif faktor IX ve faktor X arasinda kdpri gorevi gorr.
FVIIl ile yapisal bir iliski veya benzerligi yoktur ve bu nedenle FVIll'e yonelik inhibitorlerin gelisimini
tetiklemez. Ulkemizde 17 Mart 2025 tarihinden beri 17 yas alti hastalarda geri édeme kapsamindadir.
Emicizumab profilaksisine dair gergcek yasam verileri ile literatiire katki saglamayr amagladik.

Yontem: izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hastanesi’'nde emicizumab profilaksisi alan bes hemofili A olgusu
retrospektif olarak incelenmistir. Olgularin demografik 6zellikleri, emicizumab kullanim sireleri, eklem
bulgulari ve kanama o6ykileri hasta dosyalarindan kaydedilmistir. Emicizumab tedavisi slirecinde ve
oncesinde olgularin ilag koruyuculugu, uygulama yolu ve sikligi acisindan memnuniyetleri 10 lizerinden
puanlamalari istenerek degerlendirilmistir.

Bulgu: Bu calismada, medyan yaslari 136 (94—177) ay olan biri orta digerleri agir olmak tizere 5 hemofili A
hastasi degerlendirildi. Agir hemofili olgularindan birinde inhibitér pozitiflig§i mevcuttu. Emicizumab
profilaksisi dncesinde dort olgu haftada iki glin rekombinant faktor ile, bir olgu ise haftada Ug¢ glin plazma
kaynakli faktor ile profilaksi almaktaydi. U¢ olguda eklem ve/veya yumusak doku kanamasi nedeniyle
hastaneye yatis 6ykiisi bulunmakta olup, bu olgularin medyan yatis sayisi 5 (3,5-7) ve medyan yatis siiresi
41 (33-51,5) giindii. iki olguda hedef eklem mevcuttu. Bir olgu yas siniri nedeniyle emicizumab ile
profilaksiye devam edemedi. Kalan dért olgunun iglinde yikleme déneminden sonra iki haftada bir 3
mg/kg/doz idame profilaksisine gecilirken, bir olguda haftada bir 1,5 mg/kg/doz subkutan uygulama tercih
edildi. Olgularin emicizumab profilaksisi altinda gecen medyan siiresi 30,5 (15,5-38,75) hafta olarak
saptandi. Emicizumab profilaksisi 6ncesinde yillik kanama orani medyan degeri 1,2 (0,8-2,9) iken,
emicizumab sonrasi izlemde kanama izlenmedi. ila¢ koruyuculugu, uygulama yolu ve sikligi acisindan
memnuniyetlerini degerlendirmek amaciyla yapilan ankette, olgular emicizumab 6ncesi memnuniyetlerini
10 lzerinden medyan 5 (2—7) puan olarak degerlendirirken, emicizumab profilaksisine gectikten sonra
medyan 10 (9-10) puan olarak bildirildi.

Sonug: Emicizumab profilaksisi sonrasi bu olgu serisinde, uygulamanin pratikligi ve damar yolu
gereksiniminin ortadan kalkmasina baglh olarak hastalarin tedaviden memnuniyet diizeylerinin daha iyi
oldugu gozlenmistir. Daha 6nce damar yolu problemi yasanan olguda bu sorunun ortadan kalktig
izlenmistir. Hedef eklemi bulunan olgularda klinik izlemde eklem gevresi 6lgciimlerinde azalma saptanmis,
faktor profilaksisi altinda ekimoz ve epistaksis 6ykisii olan bir olguda emicizumab sonrasi bu sikayetlerin
tekrarlamadigr gorilmdistlir. Hayati tehdit eden ciddi kanama Oykiisi bulunan olgularin izleminde
emicizumab profilaksisi altinda kanama izlenmemesi dikkat gekici bir bulgu olarak degerlendirilmistir.
Bununla birlikte, yasi nedeniyle geri 6deme kapsami disinda kalan bir olguda tedaviye devam
edilememesi, gercek yasam verilerinde karsilasilan énemli bir kisithhgi ortaya koymaktadir.
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S13- FVIII/FIX DISI NADIR KANAMA BOZUKLUKLARINDA DUSUK FAKTOR
AKTIVITESI SPEKTRUMU VE KLiNiK KARSILIGI

Ozlem Candan:,Dilek Keskin:,Burcu Emetli:

1SBU istanbul Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji Klinigi, istanbul,
Turkiye, 2SBU istanbul Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, i¢c Hastaliklari Anabilim
Dali, istanbul, Tiirkiye

Amag: FVIII ve FIX disindaki koagiilasyon faktorlerini iceren nadir kanama bozukluklari (rare bleeding
disorders, RBD), heterojen klinik spektrumlari ve degisken penetranslari nedeniyle tani ve izlem agisindan
onemli zorluklar olusturmaktadir. Bu bozukluklarda faktor aktivite dizeyi ile klinik kanama fenotipi
arasindaki iliski, hemofiliye kiyasla daha degisken ve ongoérilmesi glctlir. Rutin klinik pratikte faktor
dizeyleri ¢cogunlukla laboratuvar referans araliklari temel alinarak yorumlanmakta; ancak RBD’lerde
faktor-spesifik klinik agirlik tanimlarinin esikleri birbirinden farkh olup, bu referans araliklari klinik esikleri
her zaman yansitmamaktadir. Bu durum, laboratuvar referans alt sinirinin altinda 6lglilen ancak ilgili faktor
icin tanimlanmis klinik hafif eksiklik esigini dahi karsilamayan olgular igin tanisal bir gri alan
olusturmaktadir. Bu calisma, bu hasta grubunu “subthreshold disiik” olarak tanimlayarak FVII/FIX disi
RBD kohortunda faktor aktivite dizeyi ile kanama fenotipi arasindaki uyumu degerlendirmeyi
amaclamaktadir.

Yontem: Bu retrospektif calismaya Eylil 2021-Aralik 2025 tarihleri arasinda eriskin hematoloji
poliklinigine basvuran hastalar dahil edildi. FVIII ve FIX eksikligi saptanan olgular ¢alisma disi birakild.
Normal trombosit sayisi ve MPV’'ye sahip, karaciger veya bobrek yetmezligi bulunmayan ve
antikoagilan/antiplatelet ilag kullanmayan hastalar analiz edildi. Demografik veriler, RBD alt tipleri, faktor
aktivite dazeyleri ve kanama 6ykisi kaydedildi. Her faktor icin literatlirde kabul edilen faktor-spesifik
klinik agirlik tanimlari esas alinarak olgular hafif, orta ve agir olarak siniflandirildi. Laboratuvar referans alt
sinirinin  altinda 6l¢lilmesine ragmen ilgili faktor icin tanimlanmis klinik hafif eksiklik kriterlerini
karsilamayan olgular subthreshold dusik olarak tanimlandi. Kanama fenotipi ikili (var/yok) olarak
degerlendirildi.

Bulgu: Toplam 224 hasta tarandi; FVIII/FIX eksikligi olan 37 hasta dislandi ve 187 FVIII/FIX disi RBD olgusu
analiz edildi. Medyan yas 29 (IQR 22-39) olup olgularin %64,2’si kadindi. En sik saptanan alt tipler faktor
VIl eksikligi (%41,2), diistik VWF aktivitesi/von Willebrand hastaligi (%25,1) ve faktor X eksikligi (%10,7) idi.
Diger RBD alt tipleri faktor Xl (%7,0), fibrinojen bozukluklari (%6,4), faktor V (%4,3), faktor X1 (%2,7) ve
faktor Xl (%2,1) eksikliklerini icermekteydi. Olgularin %34,8’inde subthreshold dislk faktor dizeyleri
saptandi ve bu grubun %60’inda kanama 6ykiisii mevcuttu. Subthreshold disiik olgular ile klinik olarak
hafif—orta—agir eksiklik tanimi alan olgular arasinda kanama Oykisi sikhigr agisindan anlamh fark
saptanmadi (sirasiyla %66,1 ve %65,1; Fisher exact test, p=0.65). Ayrica, faktor aktivitesi klinik tani
esiklerinin tGzerinde olmasina ragmen kanama 6ykiisli bulunan olgular ile daha diisiik aktivite diizeylerine
ragmen asemptomatik seyreden olgularin ayni kohortta yer aldig1 gbzlendi.

Sonug: FVIII/FIX disi nadir kanama bozukluklarinda faktdr aktivite dizeyi ile klinik kanama fenotipi
arasindaki iliski dogrusal degildir. Her faktor icin farkh klinik esiklerin gegerli oldugu bu spektrumda,
laboratuvar referans araliklarina gore diisik ancak klinik olarak subthreshold kabul edilen faktor
dizeylerinde dahi anlamli kanama gorilebilmektedir. Bu bulgular, RBD olgularinda klinik karar
sureclerinde tek tip sayisal esiklere dayali yaklasimlarin yetersiz oldugunu ve faktor-spesifik, fenotip odakh
bir degerlendirme gerekliligini vurgulamaktadir.
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$14- MALMO PROTOKOLU iLE TEDAVI EDILEN EDINSEL FAKTOR 8 iNHIBITORU
OLAN OLGU

Giilcin Miyase Sonmez:,Selami Kogak Toprak:

1Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Amag: Edinsel hemofili kazanilmis otoantikorlarin neden oldugu akut, hayati kanamalara neden olan bir
hemostaz bozuklugudur. Burada malmd protokoli ile basarili bir sekilde tedavi edilen edinsel hemofili
vakasinin sunulmasi amacglanmistir.

Bulgu: OLGU SUNUMU : 77 yasinda bilinen hipertansiyon, diyabetes mellitus, kronik obstruktif akciger
hastaligi 6yklsi olan erkek hasta ciltte yaygin ekimoz, petesiler nedeni ile klinigimize basvurdu. Agustos
2024 yilinda sol popliteal vende derin ven trombozu olmasi lizerine 6nce enoksaparin sonra rivaroxaban
kullanan hastanin daha sonra eklem i¢i kanama olmus. Kullanmakta oldugu antikoagtlan ilaglar
kesilmesine ragmen ciltte, mukozalarda kanamalari devam eden, femur posterolateralinde hematom
tespit edilen hastanin yapilan tetkiklerde aptt de uzama tespit edildi. aPTT 64.2 saniye, karisim testi
sonrasl aPTT 40 saniye (25.1-36.5 saniye) olarak bulunan hastanin faktér 8 diizeyi %7 olarak bulundu (%50-
150) ve faktor 8'e karsi inhibitor saptandi. Takiplerinde trombositopeni (37 x109/L) tespit edilen hastanin
periferik yaymasinda trombosit kimeleri izlendi. Mevcut durum pseudotrombositopeni olarak
degerlendirildi. Hastaya modifiye Bonn-Malmé protokoli baslandi. Protokol sonrasi kontrol faktor 8
diizeyi %216, faktor 8 inhibitorli negatif olarak saptandi. Hastanin yapilan tetkiklerinde eslik eden baska
bir hematolojik hastalik saptanmadi. Alt ekstremite dopler ultrasonografisinde tromboz bulgusu
saptanmadi. Takiplerinde yeni kanama bulgusu olmayan, hematomu gerileyen hasta ayaktan, kanama
bulgusu olmadan takip edilmeye devam edilmektedir.

Sonug: TARTISMA: modifiye Bonn-Malmo Protokolli inhibitér eliminasyonu igin imminadsorpsiyonu,
faktor VIII replasmanini, intravendz immiinoglobulini ve immiinosupresyonu igeren, 8lim oraninin %16
oldugu Edinilmis hemofilili hastalarda basarisi kanitlanmis bir tedavi yontemidir.
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$15- DISFIBRINOJENEMININ iKi YUZU:0LGU SUNUMU VE LITERATUR DERLEMESI

Cemre Gonenc Arslan:,Emre Akbas?,Neslihan Andig:

iEskisehir Osmangazi Universite Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali, 2Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip
Fakiiltesi Genetik Anabilim Dall, sEskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Amag: Konjenital fibrinojen bozukluklari ; afibrinojenemi, hipofibrinojenemi,disfibrinojenemi ve
hipodisfibrinojenemi olarak siniflandiriimakta olup FGA,FGB VE FGG genlerindeki mutasyonlarla iliskilidir.
Disfibrinojenemiler, fibrinojenin normal veya normale yakin seviyelerde Uretildigi ancak islevsel olarak
kusurlu oldugu otozomal dominant kalitilan nadir bir hastalik grubudur. Genellikle hafif kanamalarla
seyretmekle birlikte tromboza veya her ikisine de neden olabilir. Bu dual hemostatik imbalans hem tani
hem de tedavi icin klinik olarak zorluk teskil etmektedir. Tanida altin standart, molekiler defektin
saptanmasidir. Sunulan olgular, bu heterojen klinik spekturumun ayni genetik zemin Uizerinde dahi
gozlenebilecegini gostermekte ve disfibrinojenemide aile oykisli, genetik analiz ve laboratuvar
degerlendirmelerinin  klinik kararlara rehberlik etmesi acgisindan olduk¢a ©nemli oldugunu
vurgulamaktadir.

Bulgu: OLGU 1:31 yasinda kadin hastada oral kontraseptif kullanimi sonrasi karaciger enfarkti, portal ve
splenik ven trombozu gelismistir. Hastada trombofili yaratacak durumlar arastiriimistir. Otoimmiin testler,
dogal antikoagllan dlzeyleri, FV Leiden ve protrombin gen mutasyonu sonuglari normal olarak
sonuclanmistir. Hastanin INR, aPTZ sonugclari normal iken fibrinojen tekrarlayan testlerde 125-189 mg/dl
araliginda dustk olarak saptanmis ve D dimer tromboz sonrasi bakilan testlerde normal bulunmustur.
Hastanin 6ncesine ait kanama ve tromboz 6ykisl yoktur. Anne, babasi akraba evliligi (kuzen) ve
teyzesinde de 38 yasinda trombotik serebrovaskiiler olay 6ykiisi mevcuttur. Hasta tromboz sonrasi DOAK
ile takip edilmektedir. Hastaya disfibrinojenemi agisindan c¢alisilan WES analizinde: FGG geni
NM_021870.3 c.1316dup p.(Ala440CysfsTer6) varyasyonu (kalitsal disfibrinojenemi ) homozigot olarak ve
FXI geni NM_000128.4 c.403G>T p.(Glul35Ter) varyasyonu heterozigot olarak saptandi. OLGU 2:
Yukaridaki indeks hastanin 30 yasindaki kiz kardesinin degerlendirilmesinde, dis ¢cekimi yapildiktan sonra
2 glin stiren kanamasinin oldugu, kesiler sonrasi 2-3 saat kadar kanamasinin durmadigi 6grenildi, tromboz
Oyklsl yoktu. Kardesin basvuruda fibrinojen diizeyi 149,33 mg/dl olarak gorildi. SANGER dizi analizi ile
ablasiyla ayni patolojik mutasyonu homozigot olarak tasidigi gorildi. FXI mutasyonu bu kiz kardeste
saptanmadi.

Sonug: FGG gen mutasyonlariyla iliskisi iyi tanimlanmis olan ve klinik olarak heterojen seyir gosterebilen
disfibrinojenemilerde, olgularimizda saptanan spesifik varyanta iligkin klinik, fonksiyonel ya da fenotipik
ozellikler literatlirde daha 6nce bildirilmemistir. Olgularimizdaki s6z konusu aminoasit degisikligi, mevcut
veri tabanlarinda daha 6nce raporlanmamis olup VarSome anotasyon veritabaninda olasi patojenik
varyant olarak siniflandiriimistir. Ayrica varyant sikligini gosteren gnomAD Exomes veritabaninda bu
varyanta iliskin herhangi bir verinin bulunmamasi genel popiilasyonda son derece nadir oldugunu ve sik
gorilen benign bir polimorfizm olma olasihginin disiik oldugunu disindirmektedir. Casini ve
arkadaslarinin derleme calismalarinda ve genis vaka serilerinde de vurgulandig (izere 6zellikle FGG gen
mutasyonlari ile iliskili disfibrinojenemilerde belirgin fenotipik heterojenite mevcuttur. Benzer genetik
zeminlerde dahi kanama ve tromboz gibi zit klinik tablolarin ortaya cikabildigi bildirilmistir. Bizim
olgularimizda da ayni genetik varyantin bulunmasina ragmen birinin kanama digerinin tromboz ile
seyretmesi literatlirde bildirilen genotip-fenotip iliskisinin O0ngorilemezligini desteklemekte ve
disfibrinojenemilerin hasta bazli yonetilmesinin gerektigini gostermektedir. Bu olgu sunumu FGG
mutasyonlari iliskili disfibrinojenemilerin klinik spektrumuna yeni bir katki sunmasi ve genetik bulgularin
klinik veriler, aile 6ykisi ve laboratuvar bulgulariyla birlikte yorumlanmasi gerektigini hatirlatmasi
acisindan 6nemlidir.
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$16- UZAYAN DOGUM KANAMALARI iLE SEYREDEN HiPOFiBRINOJENEMILi OLGU
SUNUMU

Ebru Kavak Yavuz:,ilhami Bars:,Adnan Oniin:,Aziz Karakog:,Vehbi Demircan:,
Abdullah Karakus:,Orhan Ayyildiz:

1Dicle Universitesi

Amag: Fibrinojen, karaciger parankimal hiicrelerinde sentezlenen, 340 kDa agirliginda hekzamerik bir
proteindir, yaklasik plazma konsantrasyonu 200-400 mg/dL arasindadir ve yari émri 3-5 gindir. (1)
Fibrinojen, fibrin/trombosit pihtisinin olusumunda ve kanamanin durdurulmasinda ¢ok énemli bir rol
oynar.(2) Kalitsal fibrinojen hastaliklari, tip | ve tip Il bozukluklara ayrilan genis bir koagulasyon eksikligi
grubudur. Tip I'de (kantitatif) dolasimdaki fibrinojen miktari etkilenirken (afibrinojenemi ve
hipofibrinojenemi), tip 1I'de (kalitatif) ise dolasimdaki fibrinojenin fonksiyonu etkilenir (disfibrinojenemi
ve hipodisfibrinojenemi)(1). Diinya Hemofili Federasyonu 2021 Yil Global Surveyans Raporu’na gore (118
ulkede yapilan) nadir kanama bozukluklarinin yaklasik %7’sini fibrinojen eksiklikleri olusturur, kadinlarda
erkeklere gore daha siktir. Otozomal resesif gecisli oldugundan prevalanstaki cografi farkliliklar akraba
evliliklerine baglidir.(1).

Yontem: OLGU SUNUMU. 27 yasinda kadin hasta(G:4, P:3, A:0, Y:3) 4. Gebeligin 6. rutin poliklinik
degerlendirilmesi sonrasi hipofibrinojenemi 6n tanisi ile hematoloji gorisi istenmistir. Hastanin 2019
senesinde hem gebelikte vajinal kanama hem de postpartum uterus atonisi ve vajinal kanamasi oldugu
ogrenildi. Hastaya yapilan laboratuar degerlendirmesinde HB:13.4g/dL, HCT:%38,8 INR:1.13, PT:12.9 sn,
aPTT:23.4 sn, Fibrinojen:60 mg/dL, Protein C:%90.2, Protein S:%67,3 olarak tespit edilmis, hastaya
hipofibrinojenemi tanisi konuldu ve hasta diizenli pithtilasma Faktor | replasmani aldi. Takiplerinde
hipofibrinojenemi ile ilgili herhangi bir komplikasyon gelismeyen hasta fibrinojen dizeyi 210-260 mg/dL
araliginda seyretti

Bulgu: TARTISMA Hipofibrinojenemi ilk olarak 1935 yilinda bildirilmistir. Hipofibrinojenemi (fibrinojen
seviyeleri 150 mg/dL'nin altinda) genellikle bir fibrinojen geni mutasyonu heterozigotluktan kaynaklandigi
icin afibrinojenemiden ¢ok daha sik goralir (3). Konjenital hipofibrinojenemi ve disfibrinojenemi igin
pithtilasma testleri, fibrinojen seviyeleri hari¢ genellikle normaldir.(4) Afibrinojenemili hasta genellikle
dogumda gobbek kordonundan kanama varligiyla belirlenir. Bununla birlikte, hipofibrinojenemi ve
disfibrinojenemi genellikle asemptomatiktir. (5) Hipofibrinojenemide gobek kordonu kanamasi,
epistaksis,ilk 3 aylik donemde dislik, daha az gérilmekle birlikte cilt, gastrointestinal sistem, genitoliriner
sistem kanamalari da gorilebilir.(6)Gebelik ve dogum son derece vyiksek riskli durumlardir;
hipofibrinojenemisi olan kadinlar kanamaya daha yatkindir.(7) Kaltsal fibrinojen bozukluklari, plasenta
dekolmani ve dogum sonrasi kanama gibi durumlar i¢in daha biyik riskler olusturdugundan, bu hasta
populasyonu icin dikkatli prenatal ve perinatal yonetim sarttir (5). Hipofibrinojenemisi olan bir gebede
kanama, tromboz, tekrarlayan duslkler goériilebilir. Plazma fibrinojen aktivite seviyesi 100 mg/dL’nin
uzerinde ise genellikle bu durumlar gorulmez, ancak travma ve cerrahide kanama gorulebilir. Kanama riski
ve siddeti, fibrinojen seviyesinin 100 mg/dL’nin altinda olmasi ile artar (1). Fibrinojen eksikligi olan
hastalarda kanama sirasinda en kisa zamanda fibrinojen verilmelidir. Bu amagla TDP veya kriyopresipitat
tedavi secenekleri arasinda olsa da, viral inaktivasyon uygulanmis fibrinojen konsantresi ilk tercih olarak
secilmelidir. Fibrinojen konsantrelerinin voliim yiki ve transflizyon reaksiyonu riski azdir, farmakokinetik
calismalarda 60-70 mg/kg’den tek doz uygulamanin fibrinojen aktivitesini 40-60 dakika icerisinde 130- 145
mg/dL artirdigi ve yari omrunun 80 saat civarinda oldugu tespit edilmistir (1). Delphi konsensusuna goére
disik veya diger komplikasyonlari 6nlemek i¢in gebelik sirasinda aylik fibrinojen kontrollerinin yapilmasi
ve seviyelerin 50 ile 100 mg/dL arasinda tutulmasi, dogum oncesi ve sonrasi donemde ise seviyelerin 150
mg/dL'nin Gzerinde tutulmasi onerilmektedir (6). Ayrica hastalarin kanama/trombotik bireysel riskine
bagh olarak klinik olarak endikasyon oldugunda dusik molekul agirlikh heparin (LMWH) ile postpartum
tromboprofilaksi uygulanmasini desteklemektedir (8).
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Sonug: Hipofibrinojenemi gebe hastalarda cesitli sayida ve spektrumda komplikasyonlar ile seyreden bir
hastaliktir. Plazma fibrinojen seviyesi uygun araliklarla izlenmeli ve fibrinojen seviyesi hedeflenen esik
degerin Uzerinde tutulmahdir

S17- HEMOFiLi A TEDAVISINDE DEGISEN TEDAVi SECENEKLERi: TEK MERKEZ
DENEYiMi

Ayse Ceyda Oren:

'Gaziantep Universitesi

Amag: Bu calismada takibimizde olan ve emisizumab proflaksisine gecilen hemofili A tanili olgularin
ozelliklerinin degerlendirilmesi amaclanmustir.

Yontem: Tek merkezli, bu calismada 2016—-2026 yillari arasinda izlenen ve emisizumab proflaksisine
gecilen hemofili A tanili olgularin bilgileri retrospektif olarak toplanip degerlendirildi. Hastalarin
demografik 6zellikleri, hemofili derecesi, almakta olduklari profilaksi tedavisi ve inhibitor durumlari,
emisizumab tedavisi altindayken ara kanama ve cerrahi girisimleri kaydedildi.

Bulgu: Calismaya toplam emisizumab proflaksisine gecilen 40 hemofili A olgusu dahil edildi, 2 olgu daha
sonra takiplerini baska merkezde devam etmislerdir. Emisizumab tedavisi baslangi¢ yasi 4- 202 ay arasinda
olup tedaviye basladiktan sonraki izlem siresi 20 glin- 43 ay arasinda degismekteydi. Olgularin 32’ si agir
(%80), 8’ i orta hemofili (%20) idi ve 6 olguda yiksek titrede inhibitor varligl (%6,6) mevcuttu. Emisizumab
tedavisi 6ncesinde 3’ U proflaksi almiyordu (%3,3), 6 inhibitorlii olgunun 5’ i (%80) APCC kullaniyorken biri
uzun etkili faktor VI kullaniyordu ki bu olgunun inhibitér sonucu emisizumab tedavisine gegis yapilacagi
sirada 6grenilmisti, 11 olgu (biri inhibitorli) (%27,5) uzun etkili faktoér VIII, 10 olgu (%27,5) rekombinant
faktor VI ve 11 olgu (%27,5) da plazma kaynakh factor VIII kullaniyordu. Olgularimizdan biri 17 yasini
gectigi icin emisizumab tedavisini birakmak zorunda kalmistir. Tedavi tiim olgularda yikleme dozlari ile
baslamistir, bu dénemde 4 hafta boyunca 3mg/kg/doz’ dan haftalik emisizumab subkutan yolla
olgularimiza uygulanmistir. Yikleme tedavisini takiben idame tedavisine gegilmistir. Emisizumab
proflaksisi altinda iken 1 olguya dis eti kanamasi sebebi ile tek doz, bir olguya da slinnet dncesi tek doz
sonrasi da kanama dolayisiyla iki doz faktor VIII uygulanmis olup takibimizdeki geri kalan 36 olguda (%94,7)
ek faktor VI yapilmasini gerektirecek ara kanama saptanmamis ya da cerrahi girisim yapilmamustir.

Sonug: Emicizumab, hemofili A tedavisi icin ilk factor disi yerine koyma ilacidir. Onayli doz rejimleriyle,

emicizumab iyi tolere edilebilen bir ilactir ve FVIII inhibitor durumu, yas veya hastaligin siddetinden
bagimsiz olarak hemofili A olgularinda dikkate deger kanama kontroli saglar.
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S18- KONJENITAL HiPOFIBRINOJENEMILI OLGULARIN KLiNIiK VE LABORATUVAR
OZELLIKLERI

Aybike Kog:,Sebnem Apaydin:,Dildar Bahar Geng¢:,Zeynep Yildiz Yildirmak:
1SBU Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji Klinigi, istanbul

Amag: Konjenital fibrinojen eksikligi, afibrinojenemi, hipofibrinojenemi, disfibrinojenemi veya
hipodisfibrinojenemi gibi cesitli klinik formlarla ortaya ¢ikan hemostazin nadir bozukluklarindandir. Nadir
kanama bozukluklarinin yaklasik %7’sini fibrinojen eksiklikleri olusturur. Konjenital afibrinojeneminin
gorilme sikligr 1:1.000.000’dur. Akraba evliliklerinin yaygin oldugu llkelerde daha sik gorilur ve genellikle
yenidogan déneminde gobek kordonu kanamasi veya siinnet sonrasi ortaya ¢ikan siddetli kanamalar ile
tani konulur. Hipofibrinojenemili olgular daha gec yaslarda ciddi kanamalarla tani alabilir. Son yillarda
genis hasta serileri ve genomik veriler, konjenital fibrinojen eksikligi distinildigliinden daha sik oldugunu
ve klinik heterojenitenin genetik cesitlilikle yakindan iliskili oldugunu géstermistir. Hipofibrinojenemi
tanisiyla merkezimizde takip edilen alti hastanin klinik ve laboratuvar bulgularinin degerlendirmek amaci
ile bu ¢alisma yapildi.

Yontem: Olgularimizin besi erkek, biri kiz idi. TUm yenidogan déneminde tani almis olup, tani yasi 2 giin
ile 1 yas arasinda degismekteydi. Basvuru yakinmalari agirlikli olarak gobek kordonu kanamasi idi. Bir olgu,
yasamin ikinci glinlinde gelisen intrakraniyal kanama ile tani almis olup, kalici nérolojik sekel gelismisti.
Tum hastalarin soygecmisinde akraba evliligi vardi, bes hastada annenin daha 6nceki gebeliklerinde
intrauterin eksitus ve 6li dogum &ykist vardi. Tani anindaki fibrinojen dizeyleri 10 ile 50 mg/dl
arasindaydi. Genetik analiz yapilabilen iki olguda FGB geninde homozigot patojenik varyantlar (ekzon 4)
saptandi. Bir hastamizda 8 yasinda dalak ruptirid ve 9 yasinda intrakraniyal kanama, bir hastada ise 12
yasinda spontan dalak riptiria gelisti. Kardes olan iki hastada uzun kemiklerde agrili subperiostal
kanamalar izlendi. Ortalama takip siiresi 16,7 yil (minimum 8, maksimum 24 yil) idi. intrakranial kanama
gelisen olgularda proflaktik olarak fibrinojen konsantresi uygulandi. Uzun kemiklerde periost alti
kanamalari olan iki olguda agrili donemlerinde, geri kalan iki olguda kanama veya travma sonrasinda faktor
inflizyonu uygulanmaktadir.

Bulgu: Bu olgu serisi, hipofibrinojeneminin yalnizca yenidogan doneminde degil, cocukluk ve addlesan
cagda da ciddi ve yasami tehdit eden kanama komplikasyonlari ile seyredebildigini gostermektedir.
Serimizde intrakraniyal kanama ve gbbek kordonu kanamasina ek olarak spontan dalak riptiri gibi nadir
ancak mortal seyirli komplikasyonlarin izlenmesi dikkat cekicidir. Literatlirde afibrinojenemi olgularinda
spontan dalak riptiiri bugline kadar sadece 6 vakada bildirilmistir. Konjenital fibrinojen eksiklikleri, FGA,
FGB ve FGG genlerindeki patojenik varyantlara bagl olup, niceliksel veya niteliksel fibrinojen
bozukluklarini kapsar. Hipofibrinojenemi olgularinda ¢ogunlukla heterozigot varyantlar saptanmaktadir.
Bu genlerde tanimlanan ylzlerce mutasyon, fibrinojen sentezi, birikimi, salinimi veya stabilitesini
etkileyerek klinik fenotipin genis heterojenitesine yol agmaktadir. Klinik olarak benzer fibrinojen
diizeylerine sahip hastalarda kanama siddetinin degiskenlik gdstermesi, hipofibrinojenemide yalnizca
kantitatif olgimlerin degil, altta yatan genetik varyantin tipinin de klinik seyri belirlemede 6nemli
oldugunu duslindiirmektedir. Bu nedenle genetik analiz, taninin dogrulanmasinin yani sira, agir kanama
riski tasiyan hastalarin erken dénemde tanimlanmasi, uzun dénem izlem stratejilerinin belirlenmesi ve aile
bireylerine yonelik genetik danismanlik agisindan kritik 6neme sahiptir.
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$19- GLANZMAN TROMBASTENISi, ULUDAG UNIVERSITESi OLGULARIMIZ

Merve Nur Akyol Yasar:,Tuba Ersal:,Vildan Ozkocaman:,Fahir Ozkalemkas:
1Bursa Uludag Univeristesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Amag: Glanzmann trombastenisi (GT), trombosit ylizeyinde bulunan glikoprotein (GP) llb-llla
kompleksinin yoklugu ya da islevsel yetersizligi sonucunda gelisen, otozomal resesif gecisli nadir bir
trombosit fonksiyon bozuklugudur. Hastalik, trombositlerin agregasyon yeteneginin bozulmasina bagh
olarak ¢ogunlukla mukokiitandz kanamalarla kendini gosterir. Tedavi secenekleri arasinda traneksamik
asit uygulamalari, profilaktik veya kanama sirasinda trombosit transflizyonlari ve tekrarlayan veya siddetli
kanamalarda rekombinant faktor Vlla (rFVIla) kullanimi yer almaktadir. Tanisal degerlendirmede akim
sitometrisi 6nemli bir rol oynamaktadir; CD41 ve CD61 monoklonal antikorlari kullanilarak GPllb-llla
ekspresyonu olclilmekte ve elde edilen degerlere gore hastalik tip I, tip Il ve tip Il olarak
siniflandiriimaktadir.

Yontem: 2023-2025 vyillari arasinda retrospektif dosya taramasi yapildiginda Uludag Universitesi Tip
Fakiltesi, Hematoloji Bilim Dali’'na kayitli Glanzman Trombastenisi tanili 6 hasta saptandi. Hastalarin
demografik ve aile oykileri, son bir yil icindeki kanama bulgulari ve tedavi gereksinimleri kaydedildi.
Laboratuvar verileri arasinda trombosit sayisi, ortalama trombosit hacmi (MPV) ve akim sitometrisi ile
CD41/CD61 ekspresyon dizeyleri degerlendirildi.

Bulgu: 2023-2025 yillar arasinda merkezimize basvuran, Glanzmann trombastenisi tanili alti hasta
saptandi. Hastalarin ortalama yasi 30,8 yil (19-48) idi. Olgularin besi erkek, biri kadin olup bes erkek hasta
bebeklik déneminde tani almis, kadin hasta ise 31 yasinda, dogumu sirasinda kanamanin
durdurulamamasi nedeniyle tani almistir. Aile 6yklsu incelendiginde, bes hastanin kardeslerinde kanama
Oyklsi mevcutken, bir hastanin anne ve babasinda da kanama 6ykiisi saptanmis ve anne ile baba uzaktan
akraba olarak bildirilmistir. Bu bulgular, Glanzmann trombastenisinin otozomal resesif gecis 6zelligini
desteklemektedir. Hastalarin son bir yil icerisindeki basvurulari retrospektif olarak degerlendirildiginde (g
hastada (%50) dis eti kanamasi, bir hastada (%16,7) epistaksis ve bir hastada (%16,7) gastrointestinal
sistem kanamasi saptandi. Kanamalar genel olarak siddetli olmamakla birlikte, iki hastanin son bir yilda
birden fazla rFVlla kullanimi ihtiyaci olmustur; bir hastada trombosit replasmanina refrakter
gastrointestinal kanama, diger hastada ise dis eti kanamasi ve hemoglobin diisikligli endikasyon
olusturmustur. Diger olgular semptomlarini sistemik traneksamik asit ve lokal traneksamik asitli
pansuman ile kontrol edebilmektedir. Laboratuvar degerlendirmelerinde ortalama trombosit sayisi
260x103/uL (143x103-483%x103%/uL), ortalama MPV 9,7 fL (7-13 fL) olarak saptandi. Bu bulgular
olgularimizda trombosit sayilarinin genellikle normal veya hafif degismis oldugunu gdstermektedir. Ug
hastada akim sitometrisi ile CD41 ve CD61 monoklonal antikorlari kullanilarak GPllb-Illa ekspresyonlari
incelenmis ve iki hastada 0,1, bir hastada ise 0,2 olarak saptanmistir. Bu bulgular, olgularin tip | veya tip Il
Glanzmann trombastenisine denk geldigini ve ciddi veya orta derecede glikoprotein eksikligi ile fonksiyon
bozuklugunu yansitmaktadir. Kanama yonetimi acisindan, olgularin besinde farkli zamanlarda rFVila
kullanimi gbzlenmis, kadin olguda yalnizca profilaktik trombosit transfiizyonu uygulanmistir. rFVila
kullanim endikasyonlari arasinda trombosit replasmanlarina direncli epistaksis ve gastrointestinal sistem
kanamalari yer almistir.

Sonug: Bu bulgular Glanzmann trombastenisi olgularimizda kanama siddetinin her zaman yiksek
olmadigini, ancak burun, dis eti ve gastrointestinal kanamalarin sik gérildigini géstermektedir. Aile
oykusu, hastaligin otozomal resesif gecisini degerlendirmede 6nemli ipuglari saglamaktadir. Trombosit
sayisi genellikle normal veya hafif degismis olmakla birlikte, tani igcin GPllb-llla ekspresyonu ve fonksiyonel
testlerin kullaniimasi kritik 6neme sahiptir. Glinliik kanama kontroliinde sistemik ve lokal traneksamik asit
uygulamalari etkili ve glivenli bir secenek olarak dne ¢ikarken, rekombinant faktér Vlla tekrarlayan veya
ciddi kanamalarda tercih edilen bir tedavi yaklasimidir. Trombosit transflizyonlari ise yalnizca
endikasyonlu ve miimkiinse HLA uyumlu olacak sekilde uygulanmalidir.
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$20- RUTIN TETKIKTEN NADIR TANIYA: CERRAHi ONCESi FAKTOR XI EKSIKLiGi

Elif Esra Altunbas:,Mihriban Yildirinm:,Giilsah Polat Akyol:

iErciyes Universitesi Tip Fakdltesi

Amag: Faktor XI koaglilasyonun intrensek yolaginda rol oynayan bir plazma glikoproteinidir. Faktor X
eksikligi, Hemofili C veya Rosenthal Sendromu olarak da adlandirilan, otozomal resesif gecisli bir kanama
bozuklugudur. Siddetli Faktér XI eksikligi nadirdir ve prevalansi yaklasik 1 milyonda 1’dir. Faktor Xl
eksikliginde spontan kanamalar nadir olmakla birlikte, 6zellikle cerrahi girisimler, travma ve invaziv
islemler sonrasi beklenmeyen kanamalar ortaya c¢ikabilmektedir. Bu nedenle hastalar uzun yillar
asemptomatik kalabilmekte ve tani siklikla gecikmektedir. Bu olgu, jinekolojik cerrahi éncesi yapilan rutin
laboratuvar tetkikleri sirasinda izole aPTT uzamasi saptanan ve ileri incelemeler sonucunda Faktor Xl
eksikligi gorilen bir hastanin tanisal sireci ele alinmakta, preoperatif taramanin klinik 6nemi
vurgulanmaktadir.

Bulgu: Kirk yedi yasinda kadin hasta, rektosel tanisiyla planlanan cerrahi dncesi anestezi degerlendirmesi
sirasinda aPTT’nin 72 sn saptanmasi Gizerine hematoloji poliklinigine yonlendirildi. Hastanin bilinen kronik
hastalig, diizenli ilag kullanimi ve ailede kanama bozuklugu 6ykiisti yoktu. Ayrintili anamnezde, 20 yil 6nce
sezaryen operasyonu sonrasi 2 Unite eritrosit transfliizyonu yapildigi, 17 yil dnce hemoroid nedeniyle
opere edildigi ve sonrasinda tekrarlayan kanama gelismedigi 6grenildi. Dis ¢cekimi sonrasi anormal kanama
oykusi yoktu. Menopoz 6ncesi dénemde menoraji tariflemiyordu. Laboratuvar incelemelerinde tam kan
sayimi, INR ve trombin zamani normaldi. Gegmis sonuglar incelendiginde, Ocak 2025’ten itibaren aPTT’nin
70-100 sn arasinda seyrettigi goriildii. izole aPTT uzamasinin etiyolojisini arastirmak amaciyla yapilan
mixing testte tam diizelme izlendi. Bunun Uizerine faktor diizeyleri degerlendirildi ve FXI diizeyi %0,9 olarak
saptandi. Bulgular dogrultusunda hastaya Faktor Xl eksikligi (Hemofili C) tanisi konuldu. Planlanan cerrahi
girisim oncesinde profilaktik taze donmus plazma replasmani verilmesi kararlastirildi.

Sonug: Faktor XI bir homodimer olarak dolasimda bulunur ve ve pihti stabilizasyonunda, fibrinolizin
baskilanmasinda ve trombin olusumunun sirdirilmesinde rol oynar. Faktér Xl diizeyleri dogumda
disuktiir ve gebelik yasiyla iliskilidir; yetiskin duzeylerine alti aylikken ulasilir. Sentezin birincil yeri
karacigerdir. Hemofili C, Faktor XI'in kalitsal eksikligi ile karakterize, nadir gorilen bir kanama
bozuklugudur. Bu hastalik otozomal bir kalitim gosterdigi icin hem erkekler hem de kadinlar etkilenir.
Klasik hemofili A ve B’den farkli olarak hastalarda spontan kanama nadir olup, kanama riski genellikle
cerrahi girisimler, travma veya invaziv islemler sonrasi ortaya ¢ikmaktadir. Bu nedenle hastalik uzun yillar
asemptomatik seyredebilmekte ve tani ¢ogu zaman gecikmektedir. izole aPTT uzamasi, Faktér Xl
eksikliginin en sik laboratuvar bulgusudur. Ancak bu bulgu lupus antikoagiilani, diger intrinsik yol faktor
eksiklikleri veya inhibitor varhigi gibi bircok farkl durumla karisabilmektedir. Bu nedenle mixing test, ayirici
tanida kritik Gneme sahiptir. Olgumuzda mixing testte tam diizelme izlenmesi, inhibitor varligini dislamig
ve faktor eksikligi yoniinde ileri incelemeyi gerekli kilmistir. Faktor Xl eksikliginin yénetiminde standart bir
tedavi yaklasimi bulunmamakta olup, tedavi genellikle girisim tirine ve kanama riskine gore
planlanmaktadir. Glinlimiizde en sik kullanilan yontem taze donmus plazma replasmanidir. Sonug olarak,
rutin preoperatif degerlendirmelerde saptanan izole aPTT uzamasi, nadir fakat klinik acidan énemli bir
kanama bozuklugunun ilk bulgusu olabilir. Faktor XI eksikliginin erken taninmasi, uygun preoperatif
hazirlik ve profilaktik tedavi planlamasiyla cerrahiye bagl kanama komplikasyonlarini azaltmada temel rol
oynamaktadir.
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S21- EMiCiZUMAB PROFILAKSISi ALTINDAKI INHIBITORLU HEMOFILIK BIREYDE
GOZ CERRAHISI DENEYiMi

Selin Kir:,Ali Yilmazer: Ziihal Demirciz,Cumali Degirmenci¢,Fahri $Sahins
iEge Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Emicizumab, hemofili A(HA) olan bireylerde kanama ataklarinin édnlenmesi amaciyla kullanilan,
faktor I1Xa ve faktor X’a karsi gelistirilmis, faktor VIII'in aktivitesini taklit eden, immunglobulin G4 yapisinda
bispesifik monoklonal antikordur (1). Tirkiye’de eriskin yastaki inhibitoérli HA hastalarinda
kullanilmaktadir. Heniiz yaygin olarak kullanilan bir ajan olmadigl icin emicizumab kullananlarda
cerrahilerin yonetimine dair tecriibeler sinirlidir. Emicizumab kullanan inhibit6rli bireylerde major cerrahi
olarak ortopedik islemler; mindr cerahi olarak siinnet, dental islemler, santral venz kateter ve port
girisimlerine dair veriler sunulmustur (2,3,4). G6z cerrahilerine yonelik literatlir incelendiginde ise;
emicizumab alan inhibitorsiiz HA hastasinda katarakt cerrahisi yapilan bir olgu bildirilmisken, inhibitorla
hastalarda goze lazer uygulanmasi disinda herhangi bir goz cerrahisine iliskin veri yoktur (5,6). Bu yazida
emicizumab kullanan inhibitérli hemofilik bireyde vitrektomi ve sonrasindaki silikon g¢ikarma isleminin
yonetiminin vurgulanmasi amaglanmistir.

Yontem: HA nedeniyle bebeklik cagindan beri takip edilen 60 yasinda erkek hasta, kendi tercihi
dogrultusunda kanadikga faktor replasman tedavisi alarak izlenmekteydi. Sag ve sol diz protezi gereksinimi
gelismesine ragmen yalnizca cerrahi donemlerde, dikis alinmasi sirasinda ve postoperatif fizik tedavi
siirecinde faktor kullandi. izlemde hematiiri, gastrointestinal sistem kanamalari, tekrarlayan hemartrozlar
ve kas ici hematomlar gelisti. Damar yolu problemi nedeniyle, hayati tehdit eden kanamalari olmasina
karsin profilaksi kullanimini reddetti. Mayis 2023’te ikinci kez gastrointestinal sistem kanamasi ile acil
servise basvurdu. Taburculuk sirasinda uzatilmis etkili faktér VIII kullanimini kabul etmesi tzerine, 50
Unite/kg dozunda 5 glinde bir efmoroctocog alfa baslandi. Haziran 2023’te faktor VIl inhibitori 5,7 BU/mL
saptandi ve haftada 3 giin 1500 (inite aktive protrombin kompleks konsantresi (aPCC) baslandi. Profilaksiyi
diizenli kullanan hastada bir yil sonunda inhibitor titresi negatiflesti ve aPCC kesildi. Bu dénemde faktor
VIl profilaksisi dnerilmesine ragmen hasta tekrar reddetti. inhibitér negatifliginden 5 ay sonra faktér VIl
inhibitort 7,36 BU/mL olarak ol¢tildu ve yeniden aPCC baslandi. Haziran 2025’te damar yolu problemi ve
hasta istegi Gzerine emicizumab tedavisi 3 mg/kg/hafta yikleme dozu ile baslandi ve ardindan iki haftada
bir idame tedavisine gecildi. Daha 6nce katarakt operasyonu ve vitrektomi 6ykiisi bulunan hasta,
emicizumab profilaksisinin 4. ayinda retinal yirtik nedeniyle basvurdu. Lokal anestezi altinda acil
vitrektomi planlandi. Son emicizumab dozunu 12 giin 6nce aldigi 6grenildi. Kromojenik yontemle calisilan
faktor VIII <%1,5, inhibitor 3,76 BU/mL pozitifti. Major cerrahi olarak degerlendirilen vitrektomiden 30
dakika 6nce rFVIla 90 mcg/kg uygulandi. Postoperatif 4. saatte ayni doz tekrarlandi. Postoperatif 24. saatte
komplikasyon saptanmayan hastaya rFVila 45 mcg/kg verildi ve hasta taburcu edildi. Ertesi gin
emicizumab profilaksisine devam edildi. Vitrektomi sirasinda yerlestirilen silikonun g¢ikarilmasi amaciyla
hasta Ui¢ ay sonra yeniden degerlendirildi. Min6r cerrahi olarak planlanan islem 6ncesinde faktér VI
<%1,5, inhibitér 1,56 BU/mL 6lcildi. Operasyondan 30 dakika 6nce rFVIla 90 mcg/kg uygulandi ve
postoperatif ek tedavi verilmedi. Komplikasyon gelismeyen hasta taburcu edildi. Hasta halen iki haftada
bir 3 mg/kg emicizumab altinda izlenmektedir.

Bulgu: Emicizumab alan inhibitorli HA hastalarinda cerrahi deneyimlere iliskin veriler sinirl olup, bildirilen
olgular cogunlukla ortopedik ve genel cerrahi girisimlerini kapsamaktadir. G6z cerrahisine 6zgii veriler ise
oldukga kisithdir. Bu olguda, emicizumab profilaksisi altindaki inhibitorli HA hastasinda vitrektomi ve
ardindan silikon cikarilmasi islemleri, perioperatif rFVlla destegiyle komplikasyonsuz olarak basariyla
gerceklestirilmistir.

Sonug: Bu olgu, emicizumab profilaksisi alan inhibitorli HA hastalarinda goz cerrahilerinin uygun
hemostatik destekle glivenli sekilde uygulanabilecegini gostermektedir.
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$22- AL AMILOIDOZISE BAGLI FAKTOR X EKSiKLiGi OLAN OLGUDA MiINOR
CERRAHi YONETIMI

Denis Cetin:,Ali Yilmazer:,Fatma Keklik Karadag:,Ajda Giines:,Meltem Sezis?,
Ziihal Demircis,Fahri Sahin:,Gliray Saydam:

:Ege Universitesi Hastanesi, i¢c Hastaliklari A.D., Hematoloji B.D., 2Ege Universitesi Hastanesi, i¢
Hastaliklari A.D., Nefroloji B.D.

Amag: AL amiloidoziste goriilen edinsel faktor X (FX) eksikligi, nadir gortlen ancak yonetimi oldukca zor
ve hayati tehdit edici olabilen bir komplikasyondur. Bu durum, FX Gretiminin azalmasindan ziyade, amiloid
fibrillerinin dolasimdaki faktor X'u baglamasi sonucu plazmadan hizla temizlenmesiyle ortaya cikar. AL
amiloidozis, eriskinlerde gorilen edinsel izole faktor X eksikliginin en sik sebebidir. Literatlirde en genis
hasta sayisina sahip Mayo Clinic verilerine gore, AL amiloidozlu hastalarin yaklasik %8.7-%14'linde FX
seviyelerinde disiklik (genellikle <%50 aktivite) saptanir. Kanama riskini dogrudan arttiran siddetli
eksiklik (FX aktivitesi <%10) ise hastalarin %2.5 - %5'inde gorilir. FX eksikligi olan amiloidoz hastalarinin
kiimilatif olarak %30-%50'sinde klinik olarak anlaml kanama ataklari rapor edilmistir. En sik goriilen
kanama tipleri; yaygin ekimozlar , gastrointestinal kanamalar, hematiiri ve retroperitoneal kanamalardir.
Periorbital purpura, amiloidozda sik goriilse de, FX eksikligi bu durumu siddetlendirir ancak tek basina
gostergesi degildir. Amiloid fibrilleri FX'u o kadar hizli ve etkili baglar ki taze donmus plazma (TDP) veya
protrombin kompleks konsantresi (PCC) verilse bile verilen faktorler dakikalar icinde dolasimdan kaybolur.
Bu nedenle edinsel FX eksikligi olan bir hastada kanama gelismesi durumunda yonetim oldukg¢a zorludur
ve genellikle bypass edici ajanlar kullanilir. Bu vaka sunumunda FX eksikligi olan AL amiloidozis tanih
hastanin cerrahi sirasinda hemostaz durumunun nasil yonetildigi vurgulanmistir.

Bulgu: Koroner arter hastaligi ve evre 3 kronik bobrek hastaligi olan 72 yasinda erkek hasta, bulanti, kusma
istahta kayip ve son 6 ayda %15 kilo kaybi nedeniyle tetkik edilmistir. Yapilan tetkiklerinde;
hemoglobin=9.4 g/dl, kreatinin=5.27 mg/dL (bazal degeri= 0.69 mg/dL) 24 saatlik idrarda protein= 8gram,
IgG= 17.69 g/L ; serbest kappa= 36.4 g/L ; serbest lambda= 234 g/L (skappa/lambda orani = 0.156) , M
proteini 1.34 g/dL, serum immunfiksasyon elektroforezinde 1gG lambda monoklonal bant saptandi. Tani
aninda bakilan troponin T dlzeyi 182 ng/L (<14), NT pro BNP 26601 ng/L (<125) saptandi. Hastanin
koagulasyon parametrelerinde; aktive parsiyel tromboplastin zamani(aPTZ)= 32.3 sn (22.5-31.3 sn),
protrombin zamani 26.1 sn (10.9-14.7 sn) uzamis izlendi. aPTZ mixing 0.saat 28.3 sn (normal), APTZ mixing
2. Saat 34.3 sn (22.5-31.3 sn), PZ mixing 0. Saat 13.8 sn (normal), PZ mixing 2. Saat 17 sn (10.9-14.7 sn)
saptandi. FX dlizeyi %9.9 azalmis olarak gorildi. Asikar kanama bulgusu olmayan hastada grade 3 pretibial
odem izlendi. %40 atipik morfoloijde plazma hiicresi goriildii ve immunhistokimyasal olarak CD38(+)
plazma hiicreleri genelde %20, odaksal %60'a ulasan oranlarda saptandi. IgG lambda myelomu olarak
degerlendirilen hastanin , kemik iligi incelemesinde kongo red negatif gozlendi. Hastaya bortezomib,
siklofosfamid ve deksametazon (VCd) rejimi baslandi. Siddetli dispepsi ve kilo kaybi nedeni ile yapilan
endoskopisinde mide antrumda yerlesik Glserden alinan biyopsi AL amiloidozis lehine degerlendirildi ve
hastanin tedavisine 2. kiirden itibaren daratumumab eklendi. Otolog kok hiicre nakline uygun olmayan
hastanin 8. siklus Dara-VCd tedavisi sirasinda myelom disi sebeple kreatinin progresyonu nedeniyle
nefroloji tarafindan rutin hemodiyaliz ihtiyaci sebebi ile kalici katater takilmasi planlandi. 8 siklus sonrasi
bakilan NTproBNP diizeyi 5805 g/L, troponin T 53 ng/L, serum M protein 0.25 g/dL gériuldi. Tekrar dlcllen
FX dizeyi yine %10’un altinda saptandi. Hastaya 2 giin boyunca 15 ml/kg/giin dozunda verilen TDP’ye
ragmen istenen INR diistsii gbzlenemedigi icin kalici kateter uygulamasindan hemen 6nce hastaya 15 IU
/kg dozundan PCC uygulandi. INR diizeyinin 2.2 den 1.88’ e diismesi Uzerine hastaya kalici hemodiyaliz
kateteri takildi Tedavi degisikligi distiniilen hastada yapilan kemik iligi aspirasyon biyopsisinde klonal %30
atipik plazma hicre infiltrasyonu gorildi ve hastanin amiloidoz ve myeloma yoénelik tedavisi de erken
erisim programi ve endikasyon disi basvuru ile belantamab mafodotin-pomalidomid-deksametazon olarak
degistirildi.

Sonug: AL amiloidoziste siddetli edinsel faktor X eksikligi cok sik gorilmese de (%5) bu hastalara kanama
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riski yuksek bir islem yapilacagl zaman mutlaka amiloidozis konusunda deneyimli bir merkezde islemin
yapilmasi ve PCC ya da bypass edici ajanlar kullaniimasi 6nerilmektedir. Bu hastalarda tromboza da
yatkinlik oldugu unutulmamali, optimal INR hedefi belirlenmeli ve buna gore doz hesaplanmalidir.

$23- FAKTOR XI EKSIKLiGi OLAN COCUKLARDA KLINiK iZLEM VE TEDAVi
GEREKTIREN DURUMLAR

Gamze Giirsoy:,Nihan Avcu Oral:,Cem Kurtoglu:,Cagri Coskun:,Selin Aytag:

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari, Cocuk Hematolojisi

Amag: Faktor Xl eksikligi, intrensek koagtilasyon yolunun nadir gérilen kalitsal bir bozuklugudur; otozomal
resesif formda insidansi yaklasik 1/1.000.000’dur. Hastalarin ¢cogunda belirgin klinik bulgu izlenmezken,
bir kisminda FXI aktivite dlzeyi ile kanama siddeti arasinda dogrusal olmayan bir iliski gorilebilir. Faktor
Xl eksikligi; faktor diizeyi ve semptom siddeti korelasyonunun en zayif oldugu konjenital faktor eksikligidir.

Yontem: Bu calismada, HUTF Cocuk hematoloji kliniginde son bir yil icerisinde izlenen FXI eksikligi olan
olgularin, klinik 6zellikleri, kanama fenotipleri, laboratuvar parametreleri ve uygulanan girisimsel, cerrahi
islemlerdeki profilaksi yaklasimlari geriye doniik olarak degerlendirilmistir.

Bulgu: 01 Ocak 2025 ile 01 Ocak 2026 tarihleri arasinda poliklinige basvuran Faktor X1 (F11) eksikligi tanil
28 hasta geriye doniik olarak incelenmistir. Hastalarin %21'inde Faktor XI aktivite dizeyi <%1 (n=6)
saptanmistir. Diger 6 hastada (%21) diizey %1-20 araligindayken, hastalarin %58’inde (n=16) %20-40
arahginda bulunmustur. Hastalarin 8'i kiz, 20’si erkekti ve Faktor XI aktivitesi <%1 olan 6 hastanin ise 2’si
kiz, 4’0 erkekti. Hastalarin 6ykistinde 12 hastanin anne ve babasi arasinda akraba evliligi vardi. Ayrica, 13
hastanin birinci derece akrabalarinda kanama 6ykilsii mevcuttu. Faktor Xl aktivitesi <%1 olan hastalarda
aPTT’nin en az Ug kat uzadigl saptandi. Faktor XI aktivitesi <%1 olan alti hastada tani yasi ortancasi 4.0 yil
idi (Minimum:1- Maksimum 12 yas). Hastalarin biri, kardesinde F11 eksikligi saptanmis olmasi nedeniyle
aile taramasi sirasinda degerlendirilerek; biri kolay morarma sikayetiyle basvuru sonrasi, dort hasta ise
preoperatif degerlendirme sirasinda saptanan uzamis aPTT nedeniyle tani aldi. Preoperatif donemde
uzamis aPTT ile tani alan bu dort hastada geriye donik sorgulamada spontan epistaksis ve dis ¢ekimi
sonrasl uzamis kanama Oykist bulundu. 0-2 yas doneminde tani alan 9 hasta olup (%32) almis olup, bu
grupta taniya gotiuren nedenler ailede bilinen F11 eksikligi (n=6/9) olgusu olmasi, preoperatif
degerlendirmede insidental saptanan aPTT uzamasi (n=2/9) ve morarma (n=1/9) yakinmasiydi. Faktér 11
aktivite diizeyi <%1, %1-20 ve %20-40 olarak hastalar tg¢ gruba ayrildiginda spontan kanama ve travma ile
iliskili kanama siklklari acisindan istatistiksel farkhlik saptanmadi. Yirmi erkek hastanin 16’si siinnet olmus
ve bu hastalarin 2’si, Faktor XI eksikligi tanisi henliz bilinmedigi icin siinnet 6ncesi profilaksi almamisti,
kalan 14 hastada ise slinnet 6ncesi taze donmus plazma (TDP), fibrin yapistirici ve/veya traneksamik asit
ile profilaksi uygulanmisti, slinnet sonrasi hicbir hastada kanama izlenmemisti. Sekiz kiz hastanin besi adet
gormekteydi ve bes hastanin li¢clinde anormal uterin kanama (AUK) oykist mevcuttu. AUK 6ykiisi olan
hastalardan birinde Faktor XI aktivitesi <%1 idi. izlem sirasinda bir hasta oral kontraseptif tedavi, bir hasta
ise traneksamik asit kullanmis ve bir hasta tedavi almadan menstriiel kanama kontrol altina alinmstir.

Sonug: Bu olgu serisi, Faktor XI eksiklig§inde kanama fenotipinin yalnizca faktor dizeyiyle
ongorilemedigini; klinik 6ykd, aile 6ykisl ve planlanan girisimin tipine gore bireysellestirilmis yaklasim
gerektigini gostermektedir. Ozellikle invaziv islemler dncesi uygun profilaksi stratejileri kanama riskini
azaltmada kritik gérinmektedir.
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$24- KANAMA COK, CINKO AZ...HEMOSTAZIN GizLi KAHRAMANI

Muhammet Ali Coskun:,Cevdet Yergin:,Sule Toprak:,Aylin Diizenli,
Oytun Aybike Karaaslan:;,Meryem Albayrak:

iKirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari A.D.

Amag: Hemostaz; trombosit fonksiyonu, koagilasyon faktérleri ve vaskiiler bitlnlGgin koordineli
etkilesimi ile saglanan dengeli bir slirectir. Cinko, trombosit aktivasyonu, granil salinimi ve koagtlasyon
proteinleriyle etkilesimi izerinden hemostatik yanitin diizenlenmesinde rol oynayan bir eser elementtir.
Aktive trombositlerin lokal mikro ¢evreye ¢inko salmasi, pihti olusumunun kontroliine katki saglamaktadir.
Cinko eksikligi; trombosit agregasyonunda bozulma, artmis kanama egilimi ve koagtilasyon anormallikleri
ile iliskilendirilmistir. Cinko, antioksidan savunmada rol alan birgok enzim igin kritik bir kofaktoér olarak
hizmet eder; bu enzimlerin ginko eksikligi sirasinda islev bozuklugu oksidatif stresin artmasina ve ardindan
endotel hasarina yol acar. Cinko, endotel hiicreleri arasinda siki birlesim bitinligini korumada da 6nemli
bir rol oynar. Bu calismada, Kirikkale Universitesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi’nde kanama diatezi
tanisiyla izlenen hastalarda serum g¢inko diizeyleri ile kanama klinigi arasindaki iliski degerlendirilmesi
amaglanmistir.

Yontem: Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi’nde farkli kanama diatezi
tanilari ile izlenen 105 hasta; tani, kanama klinikleri ve hastaneye kanama nedeniyle yatislari dosya
kayitlarindan retrospektif olarak incelendi, serum ¢inko degerleri kaydedildi. Cinko dizeyleri; saglhkli
cocuklar i¢in belirlenen referans araliklari temel alinarak; <72 pg/dL dustk, 72-115 araligi normal, >115
ug/dL yuksek olarak siniflandirildi. Normal araliktaki degerler ayrica 93 pg/dL alti ve 93 pg/dL lizeri olmak
Gzere iki alt grupta degerlendirildi. Serum ¢inko diizeyi ile kanama nedeniyle yatis sayisi arasindaki iliski
Pearson korelasyon analizi ile degerlendirildi.

Bulgu: Calismaya dahil edilen 105 hastanin; on altisi nadir faktor eksikligi, kirk iki immuin trombositopenik
purpura (ITP), dokuz trombosit fonksiyon bozuklugu, sekiz hemofili A, bir hemofili B, yirmi dokuz
vonWillebrand hastaligi (vWD) tanili idi. Serum ¢inko diizeyleri incelendiginde, hastalarin seksen bir hasta
ile 72-115 pg/dL araliklarinda yogunlastigi saptandi. Ozellikle ITP ve vWD olan hastalarda diisiik ¢inko
dizeyinde dusliklik daha fazla idi. Serum ¢inko dizeyi distik (<72 pg/dL duslik) saptanan on sekiz hastanin
dokuzu ITP (%50), besi VWD (%27) tanili idi. 105 hastanin kanama nedeniyle hastane yatis oraninin 0,5/yil
oldugu gorulirken, serum cinko diizeyi <93 pg/dL olan hastalarin oraninin 0,63/yil ve serum ¢inko diizeyi
<72 pg/dL olan hastalarin bu oranin 0,74/yil oldugu goruldi. Primer hemostaz bozuklugu olan hastalarin
serum cinko diizeyi <93 ug/dL olan hastalarin 0,86/yil, serum ¢inko diizeyi <72 pg/dL olan hastalarin
1,12/yil olan yatis orani ile hastane yatislarinin daha sik oldugu dikkat cekti. Serum cinko diizeyi ile kanama
nedeniyle yatis sayisi arasindaki Pearson korelasyon analizinde, zayif diizeyde negatif korelasyon saptandi
(r = =0,22). Serum c¢inko dizeyi azaldik¢a kanama nedeniyle hastaneye yatis sayisinda artis gozlendi.
immiin trombositopenik purpura, trombosit fonksiyon bozukluklari ve vWD hastalarinda ginko eksikligi
olanlarin kanama nedeniyle daha sik hastaneye yatirildiklari, kanama sikliginin daha fazla oldugu gorildd.

Sonug: Bu calismada, hemostaz bozuklugu olan hastalarda serum ¢inko durumu ile kanama yuki birlikte
degerlendirildi. Saptanan zayif negatif korelasyon, cinkonun kanama sikligini tek basina belirleyen bir
faktor olmaktan ziyade, hemostatik dengeyi etkileyen destekleyici bir biyolojik modilatér oldugunu
disindirmektedir. Bulgular, cinkonun trombosit fonksiyonu ve koagiilasyon mekanizmalarindaki roliini
ortaya koyan c¢alismalarla uyumludur. Serum ¢inko diizeylerinin degerlendirilmesi, klinik izlemde kanama
riski agisindan tamamlayici bir parametre olarak dikkate alinabilir. Bu sonuglara dayanarak kanama diatezi
tanili hastalarin izleminde c¢inko diizeyinin degerlendirmesi ve geregi halinde takviye edilmesi
Onerilmektedir.
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$25- FARKLI ETiYOLOJILERLE TEKRARLAYAN EDINSEL HEMOFiLi A VAKASI

Ali Yilmazer:,ilkge Akgiin Kurtulmusz,Zuhal Demirci:,Fatma Keklik Karadag:,Fahri Sahin,
Giliray Saydam:

iEge Universitesi Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi, 2Ege Universitesi Hastanesi i¢ Hastaliklari Ana
Bilim Dali

Amag: Edinsel hemofili A(EHA), dnceden kanama 0Oykiisii olmayan bireylerde faktor Vill'e karsi gelisen
otoantikolar sonucu beklenmedik uzayan kanamalar, laboratuvar tetkiklerinde aktive parsiyel
tromboplastin zamaninda (APTZ) uzama ile kendini gosteren mortalitesi %40’lara kadar varabilen
kazanilmis ciddi bir kanama bozuklugudur. Her yasta goriilebilecek bir durum olan EHA, genc¢ kadinlarda
Ozellikle postpartum dénemde ortaya gikabilmektedir. Genellikle gebelik ve malignitelerin etiyolojide rol
oynadigl bilinse de vakalarin yarisi idiyopatiktir. Biz bu vaka sunumunda postpartum donemde tani alan,
uygun tedaviye ragmen farkli sebeplerle inhibitériin tekrar pozitiflestigi ilging bir edinsel hemofilinin klinik
bulgularini ve yonetimini paylasmayi amagladik.

Bulgu: Bilinen kanama bozuklugu olmayan daha dnce 2 gebelik yasayan ve 1 cocuk sahibi 31 yasinda kadin
hasta, hastanemize basvurusundan 21 giin 6nce dis merkezde vajinal yolla saglkli bir cocuk dogurmustu.
Postpartum 8.gilinde vajinal kanama ile tekrar basvurusunda plesantal kalinti goriilen hastaya kiiretaj
uygulanmisti. Kiiretaj sonrasi kanamasinin devam etmesi Uizerine histerektomi yapilan hastaya operasyon
sonrasl halen kanamasi oldugu icin hipogastrik arter ligasyonu yapilmisti. Kadin hastaliklari ve dogum
kliniginde izlenen hastaya 24 saat igerisinde 7 Uinite eritrosit slispansiyonu, 6 lnite taze donmus plazma
ve 8 linite kriyoprespitat verilmisti ve kanamasi devam etmekteydi. Yapilan tetkiklerinde protrombin
zamani (PZ) 15.3 sn, INR 1.2, APTZ 67 sn saptandi(Tablo 1). Hastanin gebelik sirasinda bakilan APTZ
degerinin normal oldugu gorildi ve karisim testi yapildi. APTZ karisim 0.saat 43.1 sn, 1.saat 63.5 sn olarak
goriilen hastaya EHA tanisi konularak, faktdér ve inhibitdr diizeyleri calisildi. inhibitér eradikasyonu adina
1 mg/kg metilprednizolon intraven6z ve kanama kontroli i¢cin 90 mcg/kg dozundan eptacog alfa 2 saat
aralikla iv olarak baslandi. Hastanin ilk degerlendirmesinde tansiyon 84/58 mm/Hg ve nabiz 148/dk olup,
ylksek oksijen ihtiyaci vardi. Akut bobrek hasari tablosu ile beraber oligiirisi, akut faz reaktan yiiksekligi
ile aciklanan ¢oklu organ yetmezligi tablosu(COY) mevcuttu. Destek tedavisi uygulanan hastanin batindaki
dreninden sizinti tarzinda ve vajinal kanamasi devam etmesi nedeni kanama kontroliini daha iyi
saglanabilmesi icin eptacog alfa tedavisi ile bypass edici ajanlardan aktive protrombin kompleks
konsantresi(aPCC) alterne olarak kullanildi. COY tablosundaki hastanin inhibitor dizeyini hizli
disurebilmek amaciyla plazmaferez uygulandi. Tedavisinin 48.saatinde haftalik rituksimab ve
siklofosfamid tedavisi kanama parametreleri yakin takip edilerek eklendi(Tablo 2). Hastanin ¢oklu tedaviye
ragmen inhibitor dizeyinde beklenen azalmanin olmamasi ve aPTZ'nin gerilememesi (zerine batin
bilgisayarli tomografisi(BT) cekildi. BT'de vezikovajinal fistiil tespit edildi ve hastanin dreninden gelen sivi
biyokimyasal olarak degerlendirildiginde idrar igerikli oldugu dogrulandi. Hastaya tedavinin 18.glinlinde
bilateral nefrostomi uygulandi ve islem sonrasi inhibitor diizeyi negatiflesti. Nefrostomi kateteri
dislokasyonu nedeni ile idrar ¢ikislarinin azalmaya basladigl glinlerde APTZ degerleri dramatik olarak
ylkselen hastanin revizyon islemleri sonrasi APTZ'leri normale dondi. Kontrol inhibitér dizeyleri negatif
olarak goriilen ve immunsupresif tedavileri kesilen hasta fistll onarim operasyonuna hazirlanmaktadir.

Sonug: EHA, Oncesinde kanama 6ykist bulunmayan, cerrahi sonrasi uzamis kanama durumlarinda,
uzamis aPTZ degerlerine sahip olgularda akla gelmesi gereken, multidisipliner degerlendirme isteyen
hayati 6neme haiz bir klinik durumdur. Kritik hastalarda agresif yaklasim ve inhibitor dizeylerinde
beklenen azalmanin olmamasi, eslik edebilecek durumlarin tanimlanmasi dnemlidir. Vakamizda, EHA igin
tetikleyici sebep gebelik olsa da vezikovajinal fistiil nedeni ile batin icine idrar kagagl, inhibitor
eradikasyonunu engellemistir.Burada yonetimi oldukca zor olan komplike bir postpartum EHA olgusunun
deneyimli, multidisipliner ¢alisan bir ekiple basarili yonetimi vurgulanmistir.
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$26- AGIR HEMOFiLi A HASTALARINDA UZUN ETKiLi FAKTOR VI
PREPARATLARININ HAFTALIK PROFILAKSi PROTOKOLUNDE FARMAKOKINETIK
PROFiLi: TEK MERKEZ DENEYiMi

Sifa Sahin:,Ahsen Basaran: ibrahim Eker:

1Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim
Dali, ?Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Amag: Agir hemofili A tedavisinde uzun etkili faktor VIIl preparatlari, standart preparatlara kiyasla 1.4-1.9
kat daha uzun yari 6mir sunmaktadir. Efmoroctocog alfa (Elocta) Fc flizyon, turoctocog alfa pegol
(Esperoct) ve rurioctocog alfa pegol (Adynovate) PEGilasyon teknolojisi kullanmaktadir. Literatiirde
haftalik profilakside faktor VIII dizeylerinin 168 saatlik seyrine dair gercek yasam verileri sinirhdir. Bu
calismada, merkezimizde haftalik profilaksi alan agir hemofili A hastalarinda t¢ farklh uzun etkili faktor VIl
preparatinin farmakokinetik profilini degerlendirmeyi amacladik.

Yontem: Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim
Dali'nda izlenen dort agir hemofili A hastasi ¢calismaya dahil edildi. Hastalarin yas ortalamasi 14.313.6 yil
olup, timi dizenli haftalik profilaksi almakta ve inhibitorleri negatifti. Hastalar efmoroctocog alfa (n=1,
65 1U/kg), turoctocog alfa pegol (n=2, 75 IU/kg) ve rurioctocog alfa pegol (n=1, 50 1U/kg) ile haftalik
profilaksi rejimindeydi. Calisma 6ncesi 96 saatlik wash-out uygulanarak bazal faktor VIII diizeyleri %1'in
altina diistraldi. Faktor VIII dizeyleri ve APTT degerleri tedavi sonrasi 1, 24, 48, 72, 96, 120, 144 ve 168.
saatlerde olg¢lldi. Tum olgiimler siiresince hastalar klinikte yatirilarak takip edildi.

Bulgu: Hastalarin 6zellikleri Tablo 1'de, farmakokinetik profil Grafik 1'de sunulmustur. Turoctocog alfa
pegol alan hastalarda ortalama yari dmiir 16.8+1.4 saat, pik diizey 176.3%4.2 |U/dL, cukur diizey 0.21+0.11
IU/dL saptandi. Efmoroctocog alfa alan hastada yari 6mir 16.9 saat, pik 121.7 1U/dL, cukur 0.13 1U/dL;
rurioctocog alfa pegol alan hastada yari 6mur 13.1 saat, pik 118.6 IU/dL, cukur 0.02 1U/dL 6l¢ildi. World
Federation of Hemophilia (WFH)'nin 6nerdigi %3 cukur diizeyi agisindan, efmoroctocog alfa 96. saatte
%2.47'ye, turoctocog alfa pegol alan hastalardan biri 96. saatte %2.39'a digeri 120. saatte %1.96'ya,
rurioctocog alfa pegol 72. saatte %2.75'e dismustir. Faktor VI dizeyinin %1'in altina diisme saatleri
degerlendirildiginde, efmoroctocog alfa 120. saatte, turoctocog alfa pegol alan hastalardan biri 120. digeri
144. saatte, rurioctocog alfa pegol 96. saatte %1'in altina diismistir.

Sonug: Bulgularimiz, tg farkli uzun etkili faktor VIII preparatinin farkh farmakokinetik profiller gésterdigini
ortaya koymustur. Efmoroctocog alfa icin 6lciilen 16.9 saatlik yari d6mir literatir verileriyle (19-20 saat)
uyumludur. Turoctocog alfa pegol icin Pathfinder 8 calismasinda 75 |U/kg dozda ortalama 168. saat cukur
dizeyi %1.3 bildirilmisken, hastalarimizda %0.21 gibi belirgin disik c¢ukur diizeyi saptanmistir.
Rurioctocog alfa pegol grubunda olgllen 13.1 saatlik yari émir, literatlir verileriyle (14.7+3.8 saat)
uyumludur. WFH 2020 kilavuzlari %3-5 ¢ukur diizeylerini 6nerirken, ¢alismamizda efmoroctocog alfa 96.
saatte, turoctocog alfa pegol 96-120. saatlerde, rurioctocog alfa pegol 72. saatte %3'ln altina digmastar.
Bu bulgular, her li¢ preparatin da haftalik uygulamanin ortalarinda WFH'nin 6nerdigi cukur diizeyinin
altina diistiglini gbstermektedir. Bu nedenle, haftalik uygulama rejiminin yeterli faktor koruyucu dizeyini
saglamadigl ve daha sik dozlama gereksinimi oldugu gortlmektedir. Agir hemofili A hastalarinda g farkh
uzun etkili faktor VIII preparatinin timi haftalik profilakside WFH'nin 6nerdigi %3-5 ¢ukur diizeyinin altina
dismektedir. Efmoroctocog alfa 96. saatte, turoctocog alfa pegol 96-120. saatlerde, rurioctocog alfa pegol
72. saatte kritik esik degerin altina inmektedir. Bu bulgular, uzun etkili faktor VIl preparatlari igin haftada
bir kez dozlama rejiminin uygun olmadigini ve 72-96 saatlik araliklarla, daha sik dozlama protokollerinin
uygulanmasi gerektigini gostermektedir. Modern hemofili tedavisinde optimal eklem korunmasi igin
bireysellestirilmis farmakokinetik rehberli profilaksi stratejileri gelistirilmelidir.
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$27- NADIR FAKTOR EKSIKLIKLERINDE iNTRAKRANIYAL KANAMA: TEK MERKEZLI
PEDIATRIK OLGU SERiSI

Deniz Biisra inci:,Duygu Ozkorucu Yildirgan:,Ali Aygicek:,Sibel Akpinar Tekgiindiiz,
Ayse Gonca Tanirl:,0zlem Basoglu Oner:;,Mehmet Cemal Dénmez:

1Basaksehir Cam Ve Sakura Sehir Hastanesi

Amag: Nadir kalitsal koagiilasyon faktér eksikliklerinde intrakraniyal kanamanin (iKK) klinik dzelliklerini,
tani siireclerini ve tedavi yaklasimlarini sunmak ve hemofili disi kanama bozukluklarinda KK agisindan
farkindaligi artirmayi amacladik.

Yontem: Klinigimizde izlenen ve intrakraniyal kanama ile tani alan nadir faktor eksikligi bulunan pediatrik
hastalar retrospektif olarak yas, cinsiyet, intrakraniyal kanama yeri, koagiilasyon testleri (PT, aPTT,
fibrinojen), spesifik faktor dizeyleri, uygulanan tedavi ve klinik sonuglari agisindan degerlendirildi.

Bulgu: Klinigimizde 5'i erkek ve 2'si kiz olmak tizere toplam 7 pediatrik olgu intrakraniyal kanama ile nadir
faktor eksikligi tanisi almistir. Olgularin Giglinde Faktor VI eksikligi, ikisinde Faktor V eksikligi, birinde Faktor
Xl eksikligi ve birinde hipofibrinojenemi saptanmustir. Faktor VIl eksikligi olan (¢ olgunun timi
intrakraniyal kanama ile prezente olmus olup, iki olgu erken ¢ocukluk doneminde sag frontopariyetal
subdural kanama ile, bir olgu ise addlesan donemde multifokal (sag frontotemporal ve sol pariyetal)
kanama ile basvurmustur. Bu olgularda izole PT uzamasi dikkat cekmistir. Faktor V eksikligi olan iki olguda
hem PT hem de aPTT belirgin uzamis olup, bir olgu travma sonrasi sol temporal intrakraniyal kanama,
diger olgu ise erken infant doneminde intrakraniyal kanama ile tani almistir. Faktor Xl eksikligi olan olgu
sol serebellar hemisfer kanamasi ile prezente olmus, bu hastada PT ve aPTT normal saptanmistir.
Hipofibrinojenemi tanili olguda ise hem PT hem aPTT ileri derecede uzamis olup distk fibrinojen diizeyi
ile intrakraniyal kanama gelistigi gorilmustir. Tim olgularda hedefe yonelik replasman tedavileri (rFVlla,
TDP, FXIIl konsantresi, fibrinojen replasmani) uygulanmis ve akut donemde kanama kontroll saglanmustir.

Sonug: Nadir faktor eksiklikleri, 6zellikle yenidogan ve erken ¢ocukluk déneminde hayati tehdit eden
intrakraniyal kanama ile prezente olabilir. Normal PT ve aPTT degerleri, 6zellikle Faktor Xl eksikliginde,
kanama bozuklugunu dislamamaktadir. Bu olgu serisi, hemofili disi nadir faktor eksikliklerinde de
intrakraniyal kanamanin ciddi bir morbidite nedeni oldugunu ve erken tani ile hedefe yénelik replasman
tedavisinin prognoz lizerinde belirgin etki olusturdugunu géstermektedir.
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P1- FAKTOR X EKSiKLiGi: NADIR BiR OLGUDA GASTROINTESTINAL KANAMA iLE
BASVURU

Bilal Ozmiis:,Bahar Ozmiis:
1Van 100. Yil Universitesi Dursun Odabasi Tip Merkezi

Amag: Faktor X eksikligi, konjenital koaglilopatilere gére oldukga nadir gorilir ve sikhkla hafif-moderat
kanamalarla seyreder. Bu vaka, minimal travma sonrasi gelisen ve konvansiyonel tedaviye direngli siddetli
gastrointestinal (GiS) kanama ile seyreden bir Faktdr X eksikligi olgusunun tanisal yaklasimini ve tedavi
slrecini sunmayl amacglamaktadir.

Yoéntem: Bu olgu sunumu, Van YYU Dursun Odabas Tip Merkezi acil servisine basvuran 34 yasindaki erkek
hastanin klinik verilerinin geriye donik incelenmesiyle hazirlanmistir. Hastanin anamnezi, fizik muayene
bulgulari, laboratuvar testleri (PT, aPTT, karaciger fonksiyon testleri, faktor diizeyleri), endoskopi sonuglari
ve uygulanan tedavilere verilen yanit degerlendirildi. Hastaya uygulanan tedavi algoritmasi; taze donmus
plazma (TDP), protrombin kompleks konsantresi (PCC), Faktor X konsantresi ve eslik eden destek
tedavilerini igermektedir.

Bulgu: Hasta, 3 glin 6nce baslayan ve giderek artan melena, halsizlik ve senkop atagi ile basvurdu.
Hemodinamik olarak instabildi (TA: 80/50 mmHg, nabiz: 128/dk). Hb: 6,4 g/dL, INR: 3,1; aPTT: 58 sn idi.
Karaciger ve bobrek fonksiyonlari normaldi. Hasta alkol kullanmiyor ve hepatik hastalik 6ykisi
bulunmuyordu. Acil endoskopide aktif kanama odagi gériilemedi; anjiyografik goriintiilemede ise jejunal
bolgede diffliz sizinti tarzinda kanama izlendi fakat embolizasyon yapilamadi. Cesitli merkezlerde daha
once acgiklanamayan burun kanamalari ve dis ¢ekimi sonrasi uzamis kanama oykusi oldugu 6grenildi.
Tekrarlayan TDP ve PCC inflizyonlarina ragmen PT ve aPTT degerleri normalize olmadi. Bunun (izerine
spesifik faktor dizeyi calisildi ve Faktor X aktivitesi %3 (siddetli eksiklik) olarak bulundu. Hastaya 4 gin
boyunca Faktor X konsantresi uygulandi. Tedavinin ikinci giiniinde melena durdu, hemodinamisi diizeldi
ve laboratuvar degerleri belirgin olarak toparladi (INR 1,3; aPTT 34 sn). Hasta 7. giiniinde komplikasyonsuz
taburcu edildi.

Sonug: Bu olgu, aciklanamayan ve konvansiyonel tedaviye direncgli GIS kanamalarinda nadir koagiilopati
nedenlerinin mutlaka dislnilmesi gerektigini gostermektedir. Faktor X eksikligi, PT ve aPTT’'nin birlikte
uzadigl fakat karaciger hastaligi veya K vitamini eksikliginin dislandigi durumlarda akla gelmelidir. Erken
tani ve spesifik Faktor X konsantresi tedavisi, hayat kurtarici olabilir. Ayrica hafif semptomlu hastalarda
dahi ciddi kanamalar gorilebilecegiicin ayrintil kisisel ve ailesel kanama 6yklsi bliyiik nem tasimaktadir.
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P2- TEKRARLAYAN UYLUK AGRISI NEDENIYLE MiYOZIT ON TANISIYLA YATIRILAN
HASTADA GECiIKMi$ HEMOFiLi B TANISI: DAHILIYE iCiN OGRETICi BiR OLGU

Bahar Ozmiis:,Bilal Ozmiis:
1Van 100. Yil Universitesi Dursun Odabasi Tip Merkezi

Amag: Hemofili B'nin hafif formlari genellikle eriskin yasa kadar tani almadan kalabilir ve tekrarlayan kas
ici kanamalar kas-iskelet sistemi hastaliklari ile karistirilabilir. Bu olgu, 36 yasinda bir erkek hastada
tekrarlayan uyluk agrisi ve sislik nedeniyle miyozit/DVT 6n tanilariyla degerlendirilen ancak altta yatan
Hemofili B'nin ge¢ tani almasiyla agiklanan durumu sunmayi amacglamaktadir.

Yontem: Olgu, dahiliye servisine “siddetli uyluk agrisi, hareket kisithhigi ve sislik” yakinmalari ile kabul
edilen hastanin klinik seyrinin, laboratuvarlarin, gorlntileme bulgularinin ve hematoloji
degerlendirmesinin retrospektif incelenmesi ile olusturuldu.

Bulgu: 36 yas erkek hasta, 1 yildir ara ara tekrarlayan sol uyluk i¢ yliziinde agri ve sislik 6ykusii ile basvurdu.
Son epizot 3 glindiir artarak devam ediyordu. Ates yoktu. Travma 6ykisi yoktu. Fizik muayenede sol uyluk
4 cm daha genisti ve palpasyonla belirgin hassasiyet vardi. Laboratuvar: Hb 12,8 g/dL, CRP hafif yiksek (12
mg/L), kreatin kinaz normal, PT normal, aPTT: 82 sn. DVT sliphesiyle yapilan Doppler USG normaldi.
MRI’da 4 x 8 cm boyutlarinda intramiskiler hematom saptandi (vastus medialis iginde). Hastanin dykusi
derinlestirildiginde, cocukluk doneminde “oyun oynarken kolay morarma”, genclikte spor sonrasi birkag
kez benzer uyluk sisligi yasadigi 6grenildi; ancak hi¢cbir zaman arastirilmamisti. Persistan aPTT yiksekligi
Gzerine mixing testi yapildi ve dizeldi. Faktdr analizi sonucunda Faktor IX aktivitesi %12 (hafif hemofili B)
bulundu. Hastanin gecmisteki tiim uyluk agrisi ataklarinin intramdiskiler kanamalar oldugu anlasildi.
Hastaya rekombinant Faktor IX tedavisi baslandi. Tedaviden 48 saat sonra agri belirgin azaldi, hematom
regresyon gosterdi ve aPTT 36 saniyeye geriledi. Hasta 5. glinde mobilize sekilde taburcu edildi. Hastaya
spor aktivitelerinde dikkat, travmadan kaginma, NSAID kullanimindan uzak durma ve kanama agisindan
egitim verildi.

Sonug: Bu olgu, eriskin yasta tekrarlayan kas agrisi ve sislik sikdyetlerinin sadece miyozit veya DVT olarak
degerlendirilmesinin yanlis tanilara yol acabilecegini gostermektedir. Normal PT-normal INR ile birlikte
izole aPTT yiksekligi, travmasiz intramiskiler hematom, kolay morarma oykisi varliginda hemofili
mutlaka duslndlmelidir. Hafif hemofili olgulari ¢ocuklukta fark edilmeyebilir ve tekrarlayan kas ici
kanamalara bagl mobilite kaybi, kronik agri ve kas atrofisine neden olabilir. Erken tani ve faktor
replasmani klinik sonuglari belirgin olarak dizeltir.
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P3- FVIII EKSIiLIGi OLAN YENi TANI HASTADA UZATILMIS YARI-OMURLU FVvIII
PREPARATLAR iLE KANAMA TAKiP VE TEDAVISI

Hiiseyin Avni Solgun:,Sadan Hacisalihoglu:

tistanbul Kanuni Sultan Siileyman EAH, ististanbul Kanuni Sultan Siileyman EAH

Amag: Hemofili A, nadir gorilen kalitsal bir kanama bozuklugudur. Plazmadaki FVIII seviyesinin %1'den az
olmasi siddetli, %1-5 arasi orta, %5'in Uzerinde olmasi ise hafif hastalik olarak siniflandirilir. Bu ¢alismanin
amaci, uzatilmis yari 6murli (EHL) rekombinant FVIII preparatlari ile Hemofili A'da klinik ve cerrahi sonrasi
deneyimleri paylasmaktir.

Yontem: 2024-2025 yillari arasinda, Universite hastanemizin Pediatrik Hematoloji kliniginde yatarak veya
ayakta tedavi goren yeni tani agir (PUP) FVIII eksikligi hastasinin takip ve tedavisi 6zellikli olmasi nedeniyle
sunulmustur.

Bulgu: Hastamiz 2 yas 9 aylik erkek olup; 8 ayliken evde tirnaklarini keserken durdurulamayan kanamasi
olan ve daha 6ncesindede viicudun degisik yerlerinde yaygin ekimozlari/hematomlari olan hatsta bu
sikayetler ile baska bir hastene acil servisine basvurmus. ilk deglerdirme ve miidahaleler sonrasi kanamasi
duran ve kontrol altinda alinan hasta ayaktan polklinik kontolii 6nerilmis ancak hasta takibe devam
etmemis. Hastanin 1,5 yasinda bir ilge hastanesinde siinnet operasyonu yapilmis. Hastanin kanamasi
durmamasi lizerine dis merkzi bir hastneye sevk edilmis ve cocuk yogun bakim sartlarinda 1 hafta yatarak
tedavi almis. Tetkiklerde aPTT uzun olsada tani almamis ve eritrosit ve diger kan Urini tranflizyonlar
yapimistir. Hasta Istanbulda yasadigini iletmis ve bu nedenle taburcu edilmis ve kurumumuza sevk
edilmistir. Hasta ¢ocuk hematolojisi poliklinigimize basvurdu. Aralkli dis eti kanamalari, viicutta
ekimozalari olan hastanin tetkiklerde aPTT:68sn, PTZ: 12sn, INR:1,12, Hb:11,8gr/dl olup; diger hemogram
ve biyokimyasal tetkilerde 6zellik saptanmamistir. Hastaya bakilan kan faktor dizeyleri sonucunda FVIII:
%0,9 saptamis ve FVIII inhibitor negatif bulunmustur. Hasta agir FVIIl eksikligi (Hemofili A-HA) tanisi
almstir.

Sonug: Hemofili A'li hastalar icin standart tedavi, eksik pihtilasma faktérd VIIl'in intravenoz FVIII
Grlnlerinin uygulanmasi yoluyla yerine konmasiniigerir. Akut kanama tedavisi, kanama ataklarinin yikin
tedavi etmek veya 6nlemek icin hem talep lizerine hem de profilaktik olabilir. Son yillarda, standart yari
Omarla (SHL) FVII Grinleri kullanilarak yapilan profilaktik tedavi, haftalik birden fazla intravenéz inflizyon
gerektirmis, hasta uyumu agisindan zorluklar yaratmis ve saglik sistemleri icin maliyet verimsizliklerine yol
acmistir. FVIII Griinleri iki gruba ayrilabilir: geleneksel plazma kaynakli veya rekombinant FVIIl'i igeren SHL
konsantreleri ve uzun etkili 6zelliklerinin avantajlariyla bilinen uzatilmis yari d6mdirlt (EHL) konsantreler.
Bu daha oOnce tedavi almamis(PUP) yeni tani agir HA hastamaizda aralikli kanama ve slinnet sonrasi
hastane yatisi gerektirecek derecede agir kanama 6ykisl nedeniyle birincil profilaksi icin haftada iki kez
25 1U/kg'lik EHL VIl preparat ile tedavi protokoli baslandi. Hasta primer proflaksinin baslanmasini takiben
en az ayda bir kez muayene edildi. Primer proflasinin 10. Ayinda olan hastada hi¢ kanama atagi yasanmadi.
Bu vaka sunumu ile ginimiz sartlarinda dahi tanisal zorluklar oldugu, kanama semptomlarina ragmen
tanida gecikmeler olabilecegi, PUP hastalardada EHL FVIII preparatlarinin hem kanama hemde proflakside
glvenle ve etkin sekilde kullanilabilecegi vurgulanmak istenmistir.
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P4- AGIR HEMOFiLi A TANILI COCUKTA TRAVMA SONRASI PSOAS KANAMASI VE
PERFORE APANDISIT

Sule Caliskan Kamis:,Defne Ay Tuncel:

1Saglik Bilimleri Universitesi, Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji
Ana Bilim Dali, Adana

Amag: Hemofili A tanili hastalarda akut karin nedenleri nadir gorilmekle birlikte, eslik eden kanama riski
cerrahi yaklasimi énemli 6lclide zorlastirmaktadir. Ozellikle perfore apandisit gibi komplikasyonlu
olgularda, hem kanama kontrolii hem de enfeksiyon yonetimi agisindan multidisipliner ve dikkatli bir
yaklasim gereklidir. Literatiirde hemofili A tanili cocuklarda acil apendektomiye iliskin olgu sayisi sinirlidir.
Bu bildiride, agir hemofili A tanili bir cocuk hastada travma sonrasi gelisen psoas kasi kanamasi ile birlikte
seyreden perfore apandisit olgusunun yénetimi sunulmaktadir.

Bulgu: Agir hemofili A tanili 12 yasinda erkek hasta, el arabasi stirme sirasinda gelisen karin travmasini
takiben ortaya ¢ikan siddetli karin agrisi nedeniyle basvurdu. Fizik muayenede sag alt kadranda hassasiyet
ve defans saptandi. Hastanin 6ykisiinde, 2 yasindan beri hemofili A tanisi oldugu, ge¢miste kas i¢i kanama
ataklari yasadigi ve son 7 yildir haftada ¢ giin 30 U/kg/doz olacak sekilde rekombinant faktdr VIII
(turoktokog alfa pegol) ile diizenli profilaksi aldig1 6grenildi. Laboratuvar incelemesinde faktor VIl diizeyi
<%1 olup inhibitér negatifti. Abdominal ultrasonografi ve bilgisayarli tomografide sag alt kadranda genis
capli abse alani saptandi; manyetik rezonans goriintiileme psoas kasi ve abdominal duvar diizeylerinde
hematom ile uyumlu bulgular gosterdi. Akut apandisit ve psoas kasi kanamasi 6n tanilariyla cerrahi
planlandi. Cerrahi &ncesi hedef faktér VIII diizeyi %80-100 olacak sekilde 50 U/kg/doz faktoér VI
replasmani yapildi ve traneksamik asit baslandi. Laparotomi sirasinda perfore apandisit, karin ici abse ve
cekumda coklu perforasyon alanlar saptandi. Apendektomi, abse drenaji, cekum perforasyonlarinin
primer onarimi ve koruyucu ileostomi uygulandi. Cerrahi ve postoperatif donemde kanama
komplikasyonu gelismedi.

Sonug: Agir hemofili A tanili cocuklarda akut karin cerrahisi, uygun hematolojik hazirlik ve multidisipliner
yaklasim ile glivenle gercgeklestirilebilir. Bu olgu, travma sonrasi gelisen psoas kanamasi ile birlikte
seyreden perfore apandisitin, etkin faktor replasmani ve yakin izlem sayesinde basarili bir sekilde
yonetilebilecegini gbstermektedir.
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P5- ERKEN DONEMDE UYGULANAN HiPERBARIK OKSIJEN TEDAVISI iLE
BASARIYLA TEDAVI EDILEN NADIR BiR PENiL NEKROZ OLGUSU

Mustafa Ozay:,ibrahim Ethem Akin:
1Gaziantep Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji, 2Gaziantep Sehir Hastanesi Su Alti Hekimligi

Amag: Warfarin tedavisi sirasinda gelisen, son derece nadir gorilen penil nekroz olgusunda erken
donemde baslanan hiperbarik oksijen tedavisinin etkinligini ve doku koruyucu rollinii géstermek ve
protein C eksikligi ile iliskili bu komplikasyonda HBO,'nin potansiyel bir tedavi secenegi olabilecegini
vurgulamak.

Yontem: On alti yasinda erkek hasta, glans penis bolgesinde bir giindir devam eden agri, kizariklik, sislik
ve siyanoz sikayetleriyle acil servise basvurdu. Bir ay 6nce derin ven trombozu nedeniyle dislik molekiil
agirhkli heparin (DMAH) ile baslanan antikoagiilasyon tedavisi, terapétik INR dizeyine ulasildiktan sonra
warfarin monoterapisine donistirilmistl. Fizik muayenede glans penis lzerinde hemorajik biller ve
nekrotik lezyonlar ile belirgin skrotal 6dem saptandi. Laboratuvar incelemelerinde CRP yiksekligi (81
mg/L), |6kositoz (18,4 x103/uL) ve INR 3,19 izlendi. Doppler ultrasonografide glans penis bélgesinde lokile
sivi koleksiyonu ve artmis vaskiilarite gorildi. Warfarin tedavisi kesilerek antikoagiilasyon enoksaparin ile
sirdiirtldi; genis spektrumlu antibiyotikler ve lokal yara bakimi uygulandi. Hiperbarik oksijen tedavisine
(HBOy) ilk alti saat icinde baslandi (2,4 ATA, 120 dk/seans); ilk 24 saatte iki seans olmak tizere toplam dokuz
seans uygulandi. Warfarinin kesilmesinden sonraki ticlincl glinde protein C diizeyi %10 olarak saptandi ve
tekrarlayan dlciimlerde persistan protein C eksikligi dogrulandi. Antikoagiilasyon DMAH ve taze donmus
plazma ile devam ettirildi. HBO, tedavisi sonrasinda nekrotik alanlarda belirgin iyilesme saglandi ve cerrahi
debridman gereksinimi olmaksizin tam iyilesme elde edildi. Genetik analizde PROC geninde heterozigot
mutasyon saptandi. U¢ aylik izlemde hasta klinik olarak stabil ve remisyonda seyretti.

Bulgu: Warfarine bagh cilt nekrozu (WBCN), genellikle tedavinin erken déneminde gelisen gegici
hiperkoagitilabiliteye bagli, nadir ancak ciddi bir komplikasyondur. Penis gibi yiiksek derecede vaskiilarize
yapilarin tutulumu son derece nadir olup, bildirilen olgularin ¢gogunda ilerleyici nekroz nedeniyle cerrahi
girisim gerekmistir. Sunulan olguda ise hiperbarik oksijen tedavisinin (HBO,) erken dénemde baslatiimasi,
nekrozun ilerlemesini 6nlemis ve cerrahi miidahaleye gerek kalmaksizin tam iyilesme saglamistir. HBO,,
hipoksik dokularda fibroblast aktivasyonu ve anjiyogenezi uyararak doku iyilesmesini destekler; ayrica
inflamatuvar yaniti baskilayici ve antibakteriyel etkiler gosterir. Literatlirde HBO,'nin yara iyilesmesini
hizlandirdigi ve nekrotizan enfeksiyonlarda prognozu iyilestirdigi bildirilmistir. Bu olguda HBO,'ye bagli
herhangi bir komplikasyon izlenmemistir. Warfarin kesilmesine ragmen protein C diizeylerinin kalici olarak
disik saptanmasi, heterozigot protein C eksikligi tanisini desteklemis ve benzer olgularda genetik
degerlendirmenin 6nemini ortaya koymustur. Daha 6nce HBO, uygulanmaksizin bildirilen pediatrik
olgularda iyilesmenin haftalar sirdigi goz oniine alindiginda, sunulan olguda yaklasik iki hafta icinde
saglanan iyilesme, erken dénemde baslanan HBO, tedavisinin iyilesmeyi hizlandirmis olabilecegini
disindirmektedir.

Sonug: Warfarine bagl penil nekroz nadir ancak ciddi bir komplikasyondur. Erken donemde baslanan
hiperbarik oksijen tedavisi, doku kaybini Onleyerek cerrahi midahale gereksinimini azaltabilir ve
konservatif tedavinin etkinligini artirabilir. Bu olgu, HBO,'nin yardimci bir tedavi secenegi olabilecegini
disindirmektedir. Ayrica, warfarin tedavisi 6ncesinde tromboz 6ykiisi olan hastalarda trombofili
taramasinin ve uygun olgularda DMAH k&priileme tedavisinin dnemini vurgulamaktadir.
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P6- FAKTOR X1l EKSiKLIGINDE GECiIKMiS DALAK YARALANMASI: OLGU SUNUMU

Mustafa Ozay:,Ayca Erinmez;,Faraz Azade,Elif Sena Demir:,Hacer Ucmak:

‘Gaziantep Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji, 2Gaziantep Sehir Hastanesi Cocuk Cerrahisi, 3Gaziantep
Sehir Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari, *Gaziantep Sehir Hastanesi Cocuk Yogun Bakim

Amag: Konjenital faktor Xl (FXIII) eksikligi olan bir hastada, minér kiint batin travmasini takiben gelisen
gecikmis ylksek dereceli dalak yaralanmasinin klinik seyrini sunmak ve FXIIl replasmani sonrasi saglanan
kalict hemodinamik stabilitenin, nonoperatif yonetim icin glivenli bir zemin olusturabilecegini géstermek.

Yontem: Konjenital FXIII eksikligi tanili bir addlesanda, travmadan bir hafta sonra gelisen intraabdominal
kanama ve dalak yaralanmasi olan hasta degerlendirildi. Klinik seyir; seri vital bulgular, laboratuvar
parametreleri ve ardisik abdominal ultrasonografi ile izlendi. Yonetim kararlari, FXIIl replasmani sonrasi
hemodinamik stabilitenin stirekliligi esas alinarak verildi

Bulgu: 17 yasinda 50 KG, daha once profilaksi almayan, bazal FXIII aktivitesi %11,4 olan erkek hasta, minor
klint batin travmasindan bir hafta sonra karin agrisiile basvurdu. Baslangicta erken ve gegici hemodinamik
bozulma izlendi. Hastaya acil olarak FXIII konsantresi (40 IU/kg) uygulandi; es zamanli agresif sivi
reslsitasyonu ve eritrosit siispansiyonu transflizyonu yapildi. Tedavi sonrasi hasta kisa siirede kalici
hemodinamik stabiliteye ulasti ve izlem siresince yeniden instabilite gelismedi. Laboratuvar
degerlendirmede basvuruda hemoglobin distkligi (Hb :6,5 g/dL) saptandi. Rutin koagtilasyon testleri
(PT, aPTT) normal sinirlarda idi. FXIII replasmani sonrasi klinik kanama bulgulari geriledi. Hemodinamik
stabilitenin dogrulanmasinin ardindan yapilan abdominal ultrasonografide, dalakta Grade III-IV
subkapsiler hematom (5 cm) ve yaygin hemoperitoneum saptandi. Hasta ¢cocuk yogun bakim tnitesinde
nonoperatif (konservatif) yaklasimla izlendi. Yaklasik 20 ginliik hastane izlemi siresince klinik ve
radyolojik olarak progresyon izlenmedi; kontrol goériintiilemelerinde hematom boyutunda gerileme
saptandi. Taburculuk 6ncesi haftalik 250 IU FXIIl replasmani ile sekonder profilaksi baslandi. Bir aylik
izlemde klinik ve radyolojik progresyon saptanmamasi lizerine, doz araligi bireysellestirilerek 15 giinde bir
250 IU seklinde devam edildi.

Sonug: Konjenital FXIII eksikligi olan hastalarda travmadan giinler sonra gelisen abdominal bulgular,
gecikmis kanama agisindan dikkatle degerlendirilmelidir. FXIIl replasmani ile hemostaz saglanip kalici
hemodinamik stabilite elde edildikten sonra, se¢ilmis olgularda yiiksek dereceli dalak yaralanmalari dahi
yakin izlem altinda nonoperatif olarak basariyla yonetilebilir.
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P7- iZOLE FAKTOR 5 EKSLIKLiGi

Mahmut Savanoglu:

tKarabik Egitim Arastirma Hastanesi

Amag: GiRiS: Faktdér V (FV) eksikligi, Owren hastaligi veya parahemofili olarak da bilinen yaklasik
1:1.000.000 kiside gorilebilen siklikla otozomal resesif gecis gosteren, edinsel olarakta gelisebilen nadir
bir kanama bozuklugudur. Kliniginde minér mukozal kanamalardan hayati tehdit eden major kanamalar
godzlenebilir. Kanamalar genellikle faktor diizeyi ile korelasyon géstermemektedir. intrakranial kanama ile
basvuran erkek hastanin tedavi slirecini sunmayi amagladik.

Yontem: OLGU SUNUMU: 62 yas erkek hasta konusma bozuklugu ve uykuya meyil sikayeti ile basvurdugu
acilde yapilan kranial Manyetik Rezonans goériintilemede 52x64 mm genisliginde yaygin hemorajik sinyal
Ozelligi gosteren hematom alani izlenmistir(Sekil 1). Laboratuvar parametreleri tablo-1 de gosterilmistir.
Hastanin bir yil dnceki tetkiklerinde INR: >4, aPTT: >120 sn oldugu gérilmektedir. Hastanin hayati tehdit
eden kanamasi oldugundan hedef faktér V > % 20, INR: < 2, aPTT: <40 sn olacak sekilde Taze Donmus
Plazma (TDP) 15-25 ml/kg replasmani uygulandi. Sonraki 12 saatte bir 10 ml/kg TDP replasmanina, sonraki
ginler ise haftada 2 kez 20 ml/kg TDP’ye devam edildi. Tedavinin baslangicindan 2 hafta sonra hematomda
regresyon(sekil 2) ve norolojik bulgularda %80 oraninda dizelme saptandi. Tedavinin 45. gininde
norolojik defisit gdzlemlenmemesi lzerine, haftada 2 kez 20 ml/kg TDP proflaktik ile tedaviye devam
edilmistir. Tablo-1 INR 4,9 Albumin 3,6 g/dl aPTT 123 sn Fakktor VIII 85,57 % PT 52 sn Faktor VI 153,5 %
ALT 21 U/I Faktor V 5,5 % HGB 14 mg/dl Faktor X 136,9 % WBC 10900/ ml VWF ag 136,9 % PLT 208000/ m|
AST 20 U/I

Bulgu: TARTISMA: Faktor V eksikligi akraba evliliginin yaygin oldugu bolgelerde artis gosterebilir. Faktor V
eksikligi, dogustan gelen bir hastalik oldugundan genellikle yeni dogan déneminden itibaren belirti
verebilir. Ancak semptomlarin fark edilme yasi, eksikligin derecesine bagl olarak degisir. Edinsel faktor V
eksikligi ise cok daha nadirdir ve genellikle otoimmiin hastaliklar, ilaglar sonrasi gelisen antikorlar iliskilidir.
Bizim hastamizda aile ve ¢ocukluk yasta kanama anamnezi ve son 3 ayda ila¢ 6ykiisi bulunmamaktaydi.
Orta derece eksikliklerde (faktor diizeyi %1-10) belirtiler ¢ocukluk déneminde dis ¢ikarma, travmalar ya
da cerrahi islemler sirasinda fark edilebilmesine ragmen bizim hastamiz daha agir faktor eksikliklerinde
gorilen intrakranial kanama ile prezente olmustur. Faktér V eksikligi tedavisinde spesifik faktor
konsantresi mevcut degildir. Tedavi daha ¢ok destek tedavisine dayanir. Bizde literatlire uygun olarak
hedef faktor V > % 20, INR: < 2, aPTT: <40 olacak sekilde TDP uyguladik. Hastanin takibinde 3 ay TDP
replasmanindan sonra saglikli normal hayatina geri dénmus olup tanidan sonra 10. Ayda gekilen kranial
BT sekil 3'te gosterilmistir.

Sonug: SONUC: Faktor V (FV) eksikligi minér mukozal kanamalardan hayati tehdit eden majér kanamalara
neden olan koagiilasyon testleri ve faktor diizeylerindeki anormallikler ile tani konabilen, erken replasman
tedavilerine baslandiginda komplikasyonlarin diizelebildigi nadir goriilen hemostaz bozukluklarindandir.
ANAHTAR KELIME: Koagiilasyon, Faktdr V, Kanama, TDP
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P8- VON WILLEBRAND HASTALIGI OLAN BiR HASTANIN UZUN DONEM iZLEMi

Ering Goneng¢ Kdse:,Mustafa Can Basmaci:,Giilsiim Akgiin Cagliyan:

iPamukkale Universtesi Hastanesi

Amag: Von Willebrand hastaligi (VWH), en sik gorilen herediter kanama bozuklugudur. Klinik spektrum;
mukokutandz kanamalar, menoraji, gastrointestinal ve obstetrik kanamalar ile cerrahi girisimler sonrasi
uzamis kanamalari igerir. Tani; ayrintili klinik 6yka, aile 6ykiisi ve spesifik koagillasyon testlerinin birlikte
degerlendirilmesiyle konur. Bu olgu sunumunda, von Willebrand faktor eksikligi tanisi alan bir hastada
uzun donem izlem sirasinda gelisen refrakter kanama ataklari ve yonetim sireci sunulmaktadir

Yontem: Von Willebrand faktor eksikligi tanisi alan bir hastanin uzun dénem izleminde ortaya ¢ikan
menoraji, obstetrik ve gastrointestinal sistem kanamalari ile uygulanan tedavi yaklagimlari retrospektif
olarak degerlendirilmistir.

Bulgu: Yirmi sekiz yasinda kadin hasta, 2012 yilinda travma ile iliskili kolay morarma, yaklasik 10 giin siiren,
glinde ortalama 10 ped gerektiren pihtili menoraji, cocukluk doneminden itibaren epistaksis ve dis cekimi
sonrasi uzamis kanama mevcuttu. iki normal dogum sonrasi her iki dogumda da masif postpartum kanama
gelismis ve transflizyon gereksinimi olmustu. Aile 6ykiisiinde babasinda kesi sonrasi uzamis kanama
oykisii mevcuttu. Tani aninda von Willebrand faktor ristocetin kofaktor aktivitesi %21,6, von Willebrand
faktor antijeni %36,5 olarak saptandi. Faktor VIII diizeyi %77,5 olup inhibitor testi negatifti. Protrombin
zamani (PT), aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTT), fibrinojen ve D-dimer dlzeyleri normal
sinirlardaydi. Klinik 6yki ve laboratuvar bulgulari birlikte degerlendirildiginde von Willebrand hastalig tip
Il tanisi konuldu. Hasta 2012 yilinda menoraji ve mukokutanéz kanama yakinmalari nedeniyle
degerlendirilmis ve tani almistir. Hastaya mens dénemlerinde traneksamik asit tedavisi baslanmis; ancak
ayni yil icinde agir anemi gelismesi Uzerine eritrosit slispansiyonu ve intraven6z demir replasmani
uygulanmistir. 2013-2014 vyillari arasinda tekrarlayan gastrointestinal sistem kanamalari gelismis;
endoskopik incelemelerde Forrest 1b Ulser saptanmis, hemostatik klips uygulanmis ve faktér replasman
tedavisi verilmistir. 2017-2019 doneminde melena ataklari nedeniyle tekrar hastaneye yatislar olmus ve
human antihemophilic factor / von Willebrand factor complex 40-50 1U/kg dozundan uygulanmistir.
2020-2024 yillari arasinda uzamis ve refrakter menoraji ataklari 6n planda olmus; bu dénemlerde
hemoglobin diizeylerinde belirgin disusler izlenmis ve human antihemophilic factor / von Willebrand
factor complex ile intravendz demir tedavileri uygulanmistir. Son basvurularinda uzamis adet kanamalari
sirasinda hemoglobin diizeyinin 6 g/dL’ye kadar distlUgu saptanmis; yatis sonrasi replasman tedavileri ile
klinik stabilizasyon saglanmistir.

Sonug: Bu olgu, von Willebrand hastaligi olan hastalarda uzun donem izlemde tekrarlayan ve yasam
kalitesini ciddi sekilde etkileyen kanama komplikasyonlarinin gelisebilecegini géstermektedir. Ozellikle
menoraji ve gastrointestinal kanamalar agisindan yakin takip, bireysellestirilmis replasman stratejileri ve
multidisipliner yaklasim, morbiditenin azaltiimasinda kritik Gneme sahiptir.
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P9- INTRAABDOMINAL HEMORAIJi iLE BASVURAN FAKTOR X EKSIKLIGi
Huriye Kilin¢:,Serika Kurban:,Giilsiim Akgiin Cagliyan:
iPamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Amag: Faktor X (FX) eksikligi, konjenital veya kazanilmis olarak ortaya ¢ikabilen, nadir rastlanan pihtilasma
faktori eksikliklerindendir. Kalitsal Faktor X eksikligi otozomal resesif gecislidir ve toplumda gorilme sikhgi
yaklasik 1:1.000.000’dir. Faktor X eksikligi, faktor X aktivite seviyesi %10’dan (0,10 IU/mL) daha disik olan
kisilerde kanama ile iliskilidir. Kanama egilimi hafif semptomlardan, santral sinir sistemi kanamasi veya
gastrointestinal kanamalar gibi yasami tehdit eden siddetli kanamalara kadar degiskenlik gosterebilir.

Yontem: intraabdominal hemoraji ile basvuran Faktdr X eksikligi tanili bir hastayi sunuyoruz.

Bulgu: Faktor X eksikligi tanili 18 yasindaki kadin hasta, acil servise bas donmesi ve bulanti sikayetleriyle
basvurdu. Hasta karin agrisi ve anemi gelisimi nedeniyle tarafimiza danisildi. Dis merkezde ayda bir kez
Protrombin Kompleks Konsantresi (PKK) replasmani alan hasta son iki aydir tedavisini almamisti. Bu
surecte aralikli dis eti kanamalari oldugunu belirtti. Hastanin acil servis basvurusunda TA: 100/60 mmHg
Nabiz: 88/dk Saturasyon: %98 Solunum sayisi: 18/dakika Vicut Sicakligi: 36,5°C seklinde idi. Labaratuar
bulgulari Lokosit: 7,59 K/uL Nétrofil: 6,47 K/uL Hemoglobin: 3,1 g/dL Trombosit: 250 K/uL APTT: 70,3 PTZ:
113,7sn INR: 8,8 Kreatinin: 0,43 mg/dL CRP: 1,94 seklindeydi. Acil serviste hastaya eritrosit siispansiyonu
replasmani planlandi ve kanama odagini saptamak i¢in beyin, toraks ve batin gortintiileme yapildi. Batin
BT'de batin icinde disiik dansiteli masif serbest sivi izlendi. USG korelasyonunda sag alt kadranda daha
belirgin, yer yer septalar bulunan sivi koleksiyonu izlendi; 6n planda organize hematom dusinildu. Genel
cerrahi tarafindan acil serviste degerlendirilen hasta, acil operasyon planlanmadigi icin hematoloji
servisine interne edildi. Hastaya 1500 IU (20-30 IU/kg) PKK verildikten 1 saat sonra INR 1,38 olarak 6lculdu.
8 glin boyunca her gilin 500 IU PKK replasmani yapildi. Tedavinin 4. ve 8. giinlerinde yapilan kontrol batin
ultrasonlarinda hematom boyutunda bir artis gézlenmedi, hemoglobinde de disiis olmadi. Faktor X diizeyi
%1 olarak 6l¢lildii. Hasta ayda bir kez mens kanamalari ile es zamanl 500 IU PKK verilmesi planlanarak
taburcu edildi. Hastanin hematoloji takiplerinde, ilk kanamadan sonra araliklarla tekrarlayan dis eti
kanamasi, menoraji ve intraabdominal kanama gelismistir. Intraabdominal kanama 6ykiisi ve menoraji
nedeniyle hasta ayda bir 500 IU PKK replasmani ile takip edilmektedir.

Sonug: Kalitsal Faktor X eksikligi oldukga nadir goriilen bir klinik durumdur. Erken tani ve tedavi yontemleri
ile hastalik iliskili mortalite ve morbidite 6nlenebilmektedir.
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P10- HEMOFiLi C TANILI BiR HASTADA TAZE DONMUS PLAZMA (TDP)
PROFILAKSISINE RAGMEN DiS CEKiMi SONRASI GELISEN KANAMA: OLGU
SUNUMU

Gamzenur Yalcinkaya:,Canan Albayrak:

10ndokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematolojisi ve Onkoloijisi Bilim Dali

Amag: Hemofili C (Faktor XI eksikligi), otozomal resesif gegisli, toplumda yaklasik 1/1.000.000 siklikta
goriilen bir koagiilopati olup kanama egilimi faktoér X| diizeyi ile her zaman paralellik géstermez. Ozellikle
dental ve mukozal girisimler sonrasi kanama riskinin dngoérilmesi glictlrr. Bu olguda, TDP ile uygulanan
profilaktik tedaviye ragmen gelisen erken ve ilerleyici kanama deneyiminin sunulmasi amaglanmistir.

Bulgu: Dokuz yasinda erkek hasta Hemofili C tanisi ile izlenmekteydi. Dis ¢ekiminden {¢ ay 6nce bakilan
faktor Xl diizeyi %8,8 olarak saptandi. Tek dis ¢cekimi planlanan hastaya islem 6ncesinde Taze Donmusg
Plazma (TDP) replasmani uygulandi. Dis ¢ekiminden yaklasik t¢ saat sonra mandibular bolgede belirgin
sislik gelisti. Klinik bulgular Gzerine tekrar bakilan faktor Xl diizeyi %13,0 olarak saptandi. Sisligin klinik
muayene ile progresyon gostermesi lzerine, farkh giinlerde iki kez daha TDP replasmani uygulandi. Es
zamanli olarak traneksamik asit tedavisi baslandi. Sisligin degerlendiriimesi amaciyla yapilan
ultrasonografi ve bilgisayarli tomografi incelemelerinde hematom ile uyumlu bulgular saptandi.
Uygulanan tedavi sonrasi klinik iyilesme gozlendi.

Sonug: Hemofili C'de faktor Xl diizeyi ile kanama siddeti her zaman paralellik gostermemektedir. Bu
olguda, TDP ile profilaktik replasman uygulanmasina ragmen erken ve ilerleyici kanama gelismesi, klinik
izlemin laboratuvar parametrelerinden daha belirleyici oldugunu gdéstermistir. Hemofili C’'nin bilindigi
Uzere rutin kullanimda hazir bir faktor Xl konsantresi bulunmamaktadir ve tedavi cogunlukla taze donmus
plazma ile saglanmaktadir. Klinigimizde Hemofili C tanisi ile izlenen ¢ok sayida hasta bulunmakta olup, bu
olgu TDP replasmani ile uygulanan profilaksinin her zaman yeterli olmayabilecegini gostermistir.
Profilaksinin etkinliginin degerlendiriimesinde, miimkiinse girisim dncesi ve sonrasi faktor Xl diizeylerinin
izlenmesi veya alternatif olarak aPTT degerindeki gerileme gorilmesi klinik bulgularla birlikte
degerlendirilmesinin yararli olabilecegi kanaatine varilmistir. Bu nedenle, Hemofili C tanili hastalarda dis
cekimi gibi dental ve mukozal girisimler sonrasi, profilaktik tedavi uygulanmis olsa dahi yakin klinik izlem
saglanmali; gerektiginde tekrarlayan TDP replasmani ve antifibrinolitik tedavi planlanmalidir.
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P11- GECiCi ANORMAL MIiYELOPOEZ TANISI ALAN MOZAiK DOWN SENDROMLU
BiR YENIDOGAN:BIiR OLGU SUNUMU

Hadi Geylani, Elif Giiler Kazanci:,Betiil Orhaner:
1SBU Bursa Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Gegici Anormal Miyelopoez Tanisi Alan Mozaik Down Sendromlu Bir Yenidogan:Bir Olgu Sunumu
Nadir goriilen ve infant [6semisi ile karisabilen Gegici Anormal Miyelopoez Tanili Mozaik Down Sendromlu
yenidogan bir olgu ile bu konuda farkindalig artirmak amacglanmistir.

Yontem: Burada mozaik Down Sendromlu Gegici Anormal Myelopoez tanisi alan bir yenidogan olgusu
sunulmustur.

Bulgu: 31 yas annenin ilk gebeliginden 36. gebelik haftasinda normal spontan vajinal yolla 1. ve 5.dakika
APGAR skoru sirasiyla 9/10 dogan erkek bebek, postnatal 4. gliniinde halsizlik, emmede azalma sikayeti
ile gittigi acil kliniginde yenidogan sepsisi 6n tanisi ile yenidogan Unitesine yatiriliyor. Fizik muayenesinde
ates 36,6 C°, kan basinci 86/55 mmHg, kalp tepe atimi 100/dakika,bilinci acik, hafif dehidrate ve halsiz
gorinimde, skleralar hafif ikterik, yenidogan refleksleri hafif azalmis, hepatosplenomegali ve patolojik
lenfadenopati saptanmadi; diger sistem muayeneleri normaldi. Laboratuvar incelemesinde; trombosit
30.000/mm3, kan ldkosit sayisi 70.000/mm3, hemoglobin (Hb) 14,0 g/dl bulundu. C-reaktif protein(CRP)
40 mg/L, kan biyokimyasinda Laktat Dehidrogenaz(LDH) 1230 /L saptandi. Periferik kan yaymasi
incelemesinde %80 civarinda myeloblastik karakterde atipik hiicreler izlendi. Periferik kan flow sitometrik
incelemesinde %63 myeloblastik hiicre izlendi, bu hiicrelerde; CD7 : %86, MPO:%42, CD33:%92,
CD34:%73, CD38:%88, CD58:%99, CD117:%84 pozitif saptandi; CD41, CD42, CD61 ve digerleri negatif
saptandi. Yapilan kemik iligi aspirasyonu incelemesinde %10 civari atipik karakterde hiicre izlendi, es
zamanl flow sitometrik incelemesinde %11 blastik hiicre izlendi, bu hiicrelerde; CD20 : %72, CD19:%31,
CD79a:%31, CD22:%81, CD10:%81, HLA-DR:%82 pozitif, digerleri negatif izlendi. Cekilen batin
ultrasonografisinde hepatosplenomegali saptandi, perifer kandan bakilan sitogenetik tetkiklerde; Metafaz
plaklarinda 47, XY, +21 (9)/46,XY(15) mozaik kromozom kurulusu ve GATA 1 mutasyonu saptandi. Hastada
fenotipik Down sendromu stigmatlari olmamasi tizerine genetik uyumlu bulundu.

Sonug: Sonug olarak; TAM Down sendromlu yenidoganlarda sik goriilen ancak klinik spektrumu genis olan
bir hastaliktir. Erken tani, riskli olgularin belirlenmesi ve uzun dénem hematolojik izlem, hem erken
mortalitenin azaltilmasi hem de AML-DS gelisiminin zamaninda saptanmasi acisindan kritik éneme
sahiptir. Sunulan olgu, bu nadir ancak klinik agcidan énemli hastaliga dikkat cekmekte ve fenotipik olarak
Down sendromu stigmatlari tasimayan Mozaik Down sendromunun da akilda tutulmasi gerektigini
vurgulamaktadir.
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P12- iINHiBITORLU AGIR HEMOFiLi A OLGUSUNDA TEKRARLAYAN EPiSTAKSIS VE
KRONIK ARTROPATI YONETiMINDE EMICiZUMAB DENEYiMi

Mehmet Ergin:,Salih Aksu:
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Hematoloji Bilim Dali

Amag: Hemofili A, yetersiz pihtilasma faktori VIII aktivitesinden kaynaklanan spontan veya travmatik
kanama ile karakterizedir (1). Hemofili A hastalarinda tedavinin en énemli komplikasyonu, faktoér VIII'i
inhibe eden alloantikorlarin gelismesidir ve bu durum morbiditeyi belirgin artirir (2). Bu vaka ile
Emicizumab'in ylksek titreli inhibitor varlhiginda mukozal kanama kontroliindeki etkinliginin vurgulanmasi
amaclanmistir.

Yontem: Bilinen ek kronik hastaligl olmayan 59 yasinda erkek hasta bes yasinda tekrarlayan hemartrozlar
nedeniyle konjenital Hemofili A tanisi almis. izleminde 6zellikle dirsek ve diz eklemlerinde hemartroz
oykusi gelistirmis, zamanla bilateral diz protezi uygulanmis. Hasta 35 yasindan itibaren inhibitor gelisimi
nedeniyle ihtiya¢ halinde rekombinant faktor Vila (rFVila ) ve aktif protrombin kompleks konsantresi
(aPCC) ile takip edilmis. Son bir yil icerisinde masif kanama 6ykisi bulunmayan hasta, tekrarlayan ve son
dénemde artis gosteren epistaksis ataklari ile basvurdu. Laboratuvar incelemelerinde faktor VIII dizeyi
%0,3 olarak saptandi, faktor VIII inhibitor titresi 5,52 BU/ml olarak 6l¢iildi. Tedavide aktif protrombin
kompleks konsantresi kullanilan hastanin burun kanamalarinin devam etmesi lizerine Emicizumab tedavisi
3 mg/kg/hafta dozundan baslandi.

Bulgu: Hastanin takibinde 2. haftadan sonra burun kanamalarinin dizeldigi ve ek kanama gelismedigi
gozlendi. Tedavi stirecinde herhangi bir tromboembolik komplikasyon gelismemis olup ayrica bilateral diz
protezi olan kronik artropatili hastamizda, yeni hemartrozlarin énlenmesi protez saghgl ve mobilite
acisindan kritik olarak degerlendirilmistir.

Sonug: inhibitérlii Hemofili A hastalarinda bypass ajanlarin (rFVlla, aPCC) kisa yari émiirleri, stabil bir
hemostaz saglanmasini zorlastirir bu nedenle daha etkili ve daha az zahmetli tedavilere ihtiyag
duyulmaktadir (1). Emicizumab, etkin hemostaz icin gerekli olan eksik aktive faktor VIII'in islevini geri
kazandirmak Uzere aktive faktor IX ve faktor X'i birlestiren rekombinant, bispesifik bir monoklonal
antikordur (3,4). Essiz yapisi nedeniyle, emicizumab'in mevcut faktor VIII inhibitorlerinden etkilenmesi
veya bu tlr inhibitérlerin yeni gelisimine neden olmasi beklenmemektedir (1). Literatirde HAVEN-1
calismasi, Emicizumab'in inhibitorli hastalarda yillik kanama oranini dramatik sekilde duslrdigini
kanitlamistir (1). Bu vaka, ylksek titreli inhibitére sahip artroplasti 6ykistu de olan eriskin hemofili
hastalarinda, Emicizumab’in hemartrozlarin yani sira direngli mukozal kanamalari 6nlemede de son derece
etkili oldugunu gostermektedir. Kaynaklar 1. Oldenburg J, Mahlangu JN, Kim B, Schmitt C, Callaghan MU,
Young G, Santagostino E, Kruse-Jarres R, Negrier C, Kessler C, Valente N, Asikanius E, Levy GG, Windyga J,
Shima M. Emicizumab Prophylaxis in Hemophilia A with Inhibitors. N Engl J Med. 2017 Aug 31;377(9):809-
818. doi: 10.1056/NEJM0al1703068. Epub 2017 Jul 10. PMID: 28691557. 2. Kempton CL, White GC 2nd.
How we treat a hemophilia A patient with a factor VIII inhibitor. Blood. 2009 Jan 1;113(1):11-7. doi:
10.1182/blood-2008-06-160432. Epub 2008 Sep 26. PMID: 18820129. 3. Kitazawa, T, Igawa, T, Sampei, Z,
ve digerleri. Faktor I1Xa ve X'e karsi bispesifik bir antikor, hemofili A modelinde faktor VIII'in hemostatik
aktivitesini geri kazandirir. Nat Med 2012;18:1570-1574. 4. Sampei, Z, Igawa, T, Soeda, T, ve digerleri.
Faktor VIII kofaktor aktivitesinin islevini taklit eden asimetrik bispesifik bir IgG antikorunun tanimlanmasi
ve ¢ok boyutlu optimizasyonu. PLoS One 2013;8:e57479-e57479
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P13- KRONIK LENFOSITER LOSEMIYE ESLIK EDEN EDINSEL VON WILLEBRAND
SENDROMU OLGU SUNUMU

Hakan Oral:,Salih Aksu:,Yahya Biiyiikasik:
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢c Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Amag: Edinsel von Willebrand sendromu, otoimmiin hastaliklar, maligniteler ve kardiyovaskiiler
hastaliklar gibi sekonder nedenlere bagli olarak ortaya cikan, yapisal veya fonksiyonel von Willebrand
faktor eksikligi ile iliskili bir koagllopatidir. Genellikle 6nceden bilinen bir kanama diyatezi olmayan
bireylerde gelismesi ile kalitsal von Willebrand hastaligindan ayrilir. Tani siirecinde hastanin gegcmisteki
kanama oOykiisi, yeni baslayan mukokutandéz kanamalar, kolay morarma ve eslik eden sistemik
hastaliklarin varligi 6nemli parametreler arasinda yer almaktadir.

Yontem: Hematolojik maligniteler icerisinde edinsel von Willebrand sendromu en sik plazma hiicre
diskrazileri ve miyeloproliferatif hastaliklar ile iliskilidir. Bununla birlikte, nadir de olsa kronik lenfositik
|6semi (KLL) olgularinda da bildirilen vakalar mevcuttur.

Bulgu: Bu makalede, 56 yasinda Hashimoto tiroiditi ve KLL tanilari bulunan, klinik ve laboratuvar bulgulari
ile edinsel von Willebrand sendromu saptanan bir olgu sunulmaktadir. Hastanin KLL agisindan Evre 1
asemptomatik olamasi nedeniyle tedavi endikasyonu bulunmamakta olup, agir kanama bulgular
olmamasi nedeniyle edinsel von Willebrand sendromu agisindan tedavisiz izlemine devam edilmektedir.

Sonug: Sonuc olarak, 6zellikle kanama ve kolay morarma sikayetleri olan KLL hastalarinda, nadir bir

birliktelik olmasina ragmen edinsel von Willebrand sendromunun ayirici tanilar arasinda akilda tutulmasi
tani ve hasta yonetimi agisindan biyik 6nem tagimaktadir.
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P14- ACVRL1 MUTASYONUNA BAGLI HEREDITER HEMORAJIK TELENJIEKTAZIDE
SIDDETLI AILESEL EPiISTAKSISIN SISTEMiK BEVASIZUMAB iLE BASARILI TEDAVISI

Sevil Sadri:
iistanbul Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Genetik olarak dogrulanmis HHT tip 2 olgusunda sistemik bevasizumab tedavisinin epistaksis ve
anemi Gzerine etkisini sunmak ve ailesel tutuluma dikkat cekmek.

Yontem: Kirk (¢ yasinda erkek hasta, haftada 2—3 kez tekrarlayan burun kanamalari ve hemoglobinin 9
g/dLl’ye kadar dismesi nedeniyle basvurdu. Ayda bir dizenli ferrik karboksimaltoz ihtiyaci mevcuttu.
Hemostaz testleri (aPTT, PT, fibrinojen, D-dimer, trombin zamani, FVIII, FXIll, vWF antijen ve ristocetin
kofaktor aktivitesi) normaldi. Hastanin 8 yasindaki kizinda da haftada bir kez, okul yasamini etkileyecek
siddette epistaksis oykusi vardi. Genetik incelemede ACVRL1 geninde patojenik varyant saptanarak HHT
tip 2 tanisi dogrulandi. Hastaya 2 haftada bir 400 mg olacak sekilde 2 ay sistemik bevasizumab baslandi,
ardindan ayda bir idame tedavisine gecildi. Hasta ve kizina ek olarak propranolol tedavisi verildi. Klinik ve
laboratuvar izlem yapildi.

Bulgu: Bevasizumab tedavisinin ardindan hastada epistaksis tamamen kayboldu. Hemoglobin degeri 16
g/dL’ye yiikseldi ve demir replasman ihtiyaci ortadan kalkti. izlem siiresince yeni kanama atagi gézlenmedi
ve ciddi yan etki saptanmadi. Kiz hastada propranolol tedavisi sonrasi epistaksis sikhginda klinik diizelme
izlendi ve poliklinik takipleri strdurilmektedir.

Sonug: Bu olgu, ACVRL1 iliskili HHT'de siddetli ve refrakter epistaksisin sistemik bevasizumab ile etkin
sekilde kontrol altina alinabilecegini gostermektedir. Erken tani, aile 6ykisiiniin sorgulanmasi ve genetik
dogrulama, hedefe yonelik tedavilerin uygulanmasini miimkin kilarak hem kanama kontroliinii hem de
aneminin dizelmesini saglamaktadir. Bevasizumab, uygun hastalarda HHT'ye bagli agir epistaksis igin
glcli bir tedavi segenegidir. Pediatrik olgularda beta-bloker tedavisi destekleyici bir yaklasim olabilir.
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P15- EDINSEL HEMOFILI OLGUSU

Mehmet Celik:

‘Manisa Sehir Hastanesi

Amag: Edinsel hemofili A (EHA) daha 6nceden hemostaz sistemi normal olan bireylerde, Faktor VIIl'e karsi
gelisen otoantikor (inhibitdr) sonucu faktér VIIFin (FVIII) islevinin inhibisyonuna bagh nadir gorilen bir
kanama hastaligidir. PZ normal ve aPTZ'si uzamis bulunan olgularda EHA’nin laboratuvar arastirmasi
yapilmalidir. aPTZ’nin normalin st sinirindan 24 saniye olmasi aPTZ'de uzama olarak tanimlanir.
Hastalarin %85’i 60 yasin lzerinde olup; yas koti prognozla ve kanamalarla iliskilidir Klinik olarak spontan
kanama riskinin yiksek oldugu ciddi hemofi li A’ya benzer ancak kanamalar daha ¢ok mukokiitandz,
yumusak doku veya gastrointestinal kanama seklindedir. Hemofi lide goriilen hemartroz tipi kanamalar
stk degildir. Yaygin yumusak doku kanamalari klinigiyle gelen hastada AHA tanisi koydugumuzu, nadir bir
durum olmasi sebebi ile sunmak istedik.

Yontem: OLGU 83 yasinda, kadin, Yirmibes- otuz yildir tip 2 diyabet ve hipertansiyon tanilari olan hasta
Viicudunda 5-6 aydir yaygin morluk sikayeti oldugu, son 1 aydir giderek arttigi 6grenildi. Fizik Muayenede
Sirt, kol ve bacaklarda cilt altinda yaygin ekimozlar mevcut. Sag omuzda belirgin sisligi olan hematom
mevcuttu.

Bulgu: Laboratuvar incelemelerinde Hb: 7.2 g/dL (11.5-15.5), plt 386 x 109/L (150-400), APTT 58 sn (28.6-
38.2),PT:105sn(11.5-14.5), INR 0.9 (0.8-1.2), faktor VI % 0.3 (N %52-290), faktor IX %95 (%59-254), Faktor
Xl %109 (%67-196), Won Villebrand faktor antijen seviyesi %75 (%50-158) saptandi. Faktor VIII inhibitor
diizeyi 10 bethesda unite (BU) idi. Miksing testi ile APTT normale gerilemedi. Takipleri sirasinda sag
omuzda hemartroz ve burun kanamasi gelisen hastaya 50 Unite/kg dozunda 12 saatte bir aktive
protrombin kompleks konsantresi (3 giin siire ile) ve beraberinde 1 mg/kg/glin dozunda metilprednizolon
baslandi. Tedavinin baslanmasiyla hastanin burun kanamasi durdu, ekimozlar geriledi ve sag omuzdaki
hemotamda hizli bir diizelme izlendi. APTT degeri onuncu giinde normale gerilemisti. Etyolojiye yonelik
bakilan timor markerleri ve romatizmal testler (RF, ANA, ANCA, ENA profil) normal saptandi. Malignite
taramasi amaciyla gekilen Tiim viicut BT de 6zellik saptanmadi Steroid tedavisiyle taburcu edilen hastanin
FVIII inhibitori degeri tedavinin Uglincli ayinda negatiflesti. Steroid azaltilarak kesildi.

Sonug: Yash veya postpartum hastada APTT uzamasiyla birlikte olup miksing ¢alismayla diizeltilemeyen
her yeni baslangich kanamada AHA akla getirilmelidir. FVIII diizeyleri diisiik olup FVIII inhibitor varligl tani
koydurur. AHA'nin kesin tedavisi, otoantikorun immiinsupresyon yoluyla yok edilmesini igerir, ancak
hastalar agir ve 6limciil kanama riski altinda oldugu icin, eradikasyon tedavisi basarili olana kadar
kanamalari tedavi etmek igcin hemostatik tedavi gereklidir. Hemostatik tedavi igin, by-pass edici ajanlardan
rFVlla veya plasma deriveleri(APCC) birinci basamak tedavi olarak kullaniimaldir Hastamizda inhibit6r
eradikasyon tedavisine baslandi ancak etki siiresi nedeniyle hemostatik tedavi de verildi. Hemostatik
tedavi ve eradikasyon tedavisi ile klinik ve labaratuvar diizelme saglandi. Sonug olarak, AHA, yonetimi
doktorlar icin baylk bir zorluk teskil eden nadir goriilen fakat siklikla hayati tehdit eden bir durumdur. Bu
ciddi kanama bozuklugunun derhal taninmasi ve erken ve agresif bir tedavi zorunludur.
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P16- EMIiCiZUMAB PROFILAKSISI ALAN INHiBITORLU HEMOFiLi A HASTASINDA
GELISEN KANAMANIN KONTROLU: OLGU SUNUMU

Saime Betiil Caylan:,Fatma Tugba Catan ErdekliElifcan Aladag Karakulak:,Salih Aksu:

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Dali

Amag: Emicizumab, inhibitorll veya inhibitorsiiz hemofili A hastalarinda proflaktik kullanimi ile kanama
sikhgini belirgin sekilde azaltan, subkutan yoldan uygulanan bir bispesifik antikordur. Ancak literatlrde
emicizumab profilaksisi altinda dahi invaziv islemler sirasinda ve sonrasinda kanama riski bulunduguna ve
bu durumlarda faktoér tedavisinin gerekebilecegine dair veriler mevcuttur (1,2). Bu olgu sunumunda
emicizumab proflaksisi altinda kanama gozlenen ve rFVlla replasmani ile kanama kontroli saglanan bir
vaka sunmaktayiz.

Bulgu: 39 yasinda inhibitorli hemofili A tanisiyla takipli erkek hasta, sol ayak tabaninda mevcut
nasir(kallus) Gzerinde gelisen apse lojunda kanama sikayeti ile basvurdu. Hasta 3 glinliik iken hemartroz
ile hemofili A tanisi almis, kanama oldukca TDP destegi ile izlenmis, 2001 yilinda inhibitér gelismis, 2001-
2022 yillari arasinda Feiba proflaksisi altinda izlenmis. Bu proflaksi altinda hemartroz gelisimine bagli coklu
defa diz artroplasti ve gastrointestinal sistem kanama 6ykiisi mevcut olup yurtdisinda gorevli olan hastaya
2022 yilindan itibaren iki haftada bir 300mg emicizumab profilaksisi baslanmis. Hastanin sol ayak
tabaninda nasir gelismis, sonrasinda lzerinde sislik olusmasi tizerine dis merkeze basvurmus, bu lezyona
ornekleme amach ponksiyon yapilmasi sonrasi kontrolsiiz kanama gelismesi lizerine hasta merkezimize
yatirildi. Laboratuvar tetkiklerinde ek patolojik bulgu saptanmadi. 90 kg olan hastaya 3x8mg/gln rFVlla
destegi baslandi. Ultrasonografik gorintilemede sol ayak tabani cilt altinda 27x10 mm boyutunda
koleksiyon ve eslik eden cilt alti yaygin ekojenite artislari saptanmis olup lezyonun solidifiye olarak
degerlendirilmesi Gzerine cerrahi islem planlanmadi. Apse formunda degerlendiriimemesi nedeni ile de
antibiyoterapisiz izlendi. 3x8mg/glin rFVlla destegi altinda 3 giin takip edilen hastanin kanamasi herhangi
bir ilave cerrahi miidahale gerektirmeden kontrol altina alindi. Takipte profilaktik Emicizumab tedavisine
1x300mg/glin 2 haftada bir olacak sekilde devam edildi.

Sonug: Emicizumab profilaksisi inhibitorli hemofili A hastalarinda kanama kontroliinde etkin bir tedavi
secenegidir. Bunula birlikte 6zellikle inhibitorli hemofili A hastalarinda, islem 6ncesinde rFVila destegi
planlanmasi hem gilvenlik hem de tedavi etkinligi acisindan kritik 6neme sahiptir. Bu olgu, emicizumab
profilaksisi altinda dahi minér cerrahi veya invaziv islemler sonrasinda klinik olarak anlamli kanama
gelisebilecegini gostermektedir. Emicizumab’in sundugu kanama korumasina ragmen, faktor bagimsiz
etkinliginin cerrahi travma veya doku hasari sonrasi hemostaz ihtiyacini tam olarak karsilamayabilecegi
g6z 6nunde bulundurulmalidir. Kaynak¢a Castaman G, Linari S, Pieri L, Carulli C, Prosperi P, Tonelli P,
Demartis F, Fjerza R, Attanasio M, Coppo M, Salvianti F. Safe and Successful Surgical Outcome in Persons
with Hemophilia A with and without Inhibitors Treated with Emicizumab: A Large, Single Center, Real-
World Experience. J Clin Med. 2023 Mar 16;12(6):2317. doi: 10.3390/jcm12062317. PMID: 36983317;
PMCID: PMC10055920. Cohen O, Levy-Mendelovich S, Budnik I, Ludan N, Lyskov SK, Livnat T, Avishai E,
Efros O, Lubetsky A, Lalezari S, Misgav M, Brutman-Barazani T, Kenet G, Barg AA. Management of surgery
in persons with hemophilia A receiving emicizumab prophylaxis: data from a national hemophilia
treatment center. Res Pract Thromb  Haemost. 2023 Aug 23;7(6):102178. doi:
10.1016/j.rpth.2023.102178. PMID: 37876894; PMCID: PMC10593567.
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P17- HEMOFiLi A HASTASINDA SPONTAN GELISEN RETROPERITONEAL
HEMATOM VE HEMOTORAKS: NADIR BiR OLGU

Basak Sayinalp Arslani,Salih Aksu:

1Hacettepe Universitesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali

Amag: Hemofili A hastalarinda eksikligin siddetine bagh olarak spontan veya ufak bir travma ile viicudun
degisik bolgelerinde kanamalar izlenebilir. Mukozal kanama, hemartroz ve kas i¢ine olan kanamalar en sik
gorilenlerdir. Hemotoraks literatiirde nadir olarak bildirilmistir, retroperitoneal hematomun da eslik ettigi
bir vaka ise su ana kadar rapor edilmemistir. Bizler de burada spontan gelisen retroperitoneal hematom
ve hemotoraks ile prezente olan nadir bir olguyu takdim etmekteyiz.

Bulgu: Hemofili A tanili 27 yasinda erkek hasta birka¢ glindiir devam eden karin agrisi sikayetiyle
hastanemize basvurdu. Oncesinde herhangi bir travma 6ykiisii yoktu. Hemofili A tanisini iki yasindayken
kafasini garptiktan sonra intrakranial kanama gelismesi tizerine bakilan faktor 8 degerinin %0,9 saptanmasi
Gzerine aldig1 ve 13 yasindan beri haftada iki giin idame rekombinant faktér VIII (2000 Gnite) kullanmakta
oldugu 6grenildi. Faktor 8 inhibitor dizeyine diizenli olarak bakildigi ve hep negatif sonuclandigi goéraldi.
Karin agrisi nedeniyle ¢ekilen abdomen bilgisayarli tomografisinde (BT) sol ilioopsoas, iliacus ve uyluk
proksimal adduktor kas dizeylerinde retroperitoneal yerlesimli yaklasik 12x10x29 cm boyutlarinda
hematom ve solda yaklasik 37 mm plevral eflizyon izlendi. Faktor 8 inhibitor diizeyi kontrol edildi, negatif
sonuclandi. 50 i/kg dozunda faktor 8 yiikleme ve sonrasinda 8 saatte bir 20 i/kg dozunda idame tedavisi
planlandi. Abdominal aorta BT anjiyografide hematom icerisine iliak bifurkasyon dizeyinde aktif
ekstravazasyon saptandi. Bunun Uzerine hastaya pelvik arteriografi yapildi ve aktif ekstravazasyon
gosteren lomber artere coil ile embolizasyon uygulandi. 4 giin sonra yapilan kontrol goriintiilemelerde
hematom boyutunun 12x9 cm’e geriledigi, ancak plevral eflizyonun sebat ettigi gorildi ve sol akciger alt
lobda buzlu cam ve atelektazi alanlari izlendi. Atesi de olan hastaya 6rnekleyici torasentez yapildi. Kanli
vasifta olan sividan bakilan hematokrit diizeyinin periferik kan hematokrit diizeyinin %50’sinden fazla
olmasi lizerine hemotoraks olarak degerlendirildi. Aerob, anaerob ve mantar kiiltirlerinde Greme olmadi.
Tiberkiiloz tani paneli negatif sonuglandi. izlemde atesi kendiliginden gerileyen ve solunum sikintisi
olmayan hastanin idame faktor tedavisine ayni dozdan devam edildi. 3 giin sonra kontrol amach cekilen
akciger grafisinde plevral eflizyonun tamamen geriledigi goérildi. Es zamanh c¢ekilen abdomen
ultrasonografide hematom boyutu stabil izlendi. Retroperitoneal hematom acisindan aralikli
ultrasonografiile boyut takibi planlanan hasta, 12 saatte bir 20 (/kg faktor 8 idame tedavisi alacak sekilde
taburcu edildi.

Sonug: Hemofili A hastalarinda plevral eflizyon izlendiginde hemotoraks gelismis olabilecegi mutlaka akla
getirilmelidir. TUp torakostomi icin hemofili hastalarinda acele edilmemeli, hayati tehdit eden bir durum
olmadikga etkin faktor replasmani ile konservatif izlem ilk tedavi secenegi olmalidir; ¢linkd tip varligi bu
hastalarda basli basina yeni bir kanama odagi olup hastanin izlemini komplike edebilir. Hayati tehdit eden
masif hemotoraks veya ampiyem varliginda tercih edilebilir.
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P18- POSTPARTUM EDINSEL HEMOFiLi A’DA YUKSEK TITRELi VE COKLU FAKTOR
INHIBITORLERININ YONETiMi: BiR OLGU SUNUMU

Melis Bektas:,Ugur Sahin:,Giildane Cengiz Seval:,Selami Kogak Toprak:,
Meltem Kurt Yiiksel:, Muhit Ozcan:,Onder Arslan:, Taner Demirer:,Pervin Topguoglu:

tAnkara Universitesi Tip Fakdiltesi

Amag : Giris: Edinsel hemofili A (AHA), faktor VIilI'e karsi gelisen notralizan otoantikorlar sonucu ortaya
¢ikan, nadir fakat potansiyel olarak yasami tehdit eden kazanilmis bir kanama bozuklugudur [1]. Konjenital
hemofiliden farkl olarak genellikle daha 6nce kanama o6ykiisi olmayan bireylerde ani gelisen ciddi
kanamalarla ortaya ¢ikar [2]. Klinik tablo cogunlukla cilt ve yumusak doku ekimozlari, mukozal kanamalar
ve girisim sonrasi uzamis kanama ile karakterizedir; hemartroz nadirdir [2]. AHA'nin insidansi yaklasik 1—
1.5/milyon/yil olup, ileri yas erkeklerde ve postpartum donemde geng kadinlarda daha sik gortlmektedir
[3]. Postpartum AHA’da kanama semptomlari obstetrik veya cerrahi nedenlere baglanabildiginden tani
sikhkla gecikebilmektedir [4].

Bulgu: Olgu Sunumu: Kirk l¢ yasinda kadin hasta, sezaryen ile dogum yaptiktan 9 ay sonra viicudunda
artan morarmalar nedeniyle basvurdu. Son Uc aydir aralikh ekimozlar, epistaksis ve dis ¢ekimi sonrasi
uzamis kanama 8ykiisii mevcuttu. Ozgegmisinde migren disinda bilinen hastalik yoktu. Fizik muayenede
yaygin 2—-3 cm capinda ekimozlar ve kot alti 4 cm splenomegali saptandi. Laboratuvar incelemelerinde
hemoglobin ve trombosit sayisi normaldi; izole aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTT) 87 sn olarak
uzamisti. Karisim testinde diizelme olmadi. Faktor VIII aktivitesi %0.1 ve faktor VI inhibitor diizeyi >100
Bethesda Unitesi olarak bulundu. Von Willebrand faktér diizeyleri normaldi. Bulgular dogrultusunda AHA
tanisi konuldu. Yiksek inhibitor titresi nedeniyle hastaya imminoadsorpsiyon, faktér VIII replasmani,
intravendz imminoglobulin ve kombine immiinsupresyonu iceren Bonn—Malmo protokoll uygulandi [5].
Tedavi sirasinda aktif kanama izlenmedi; ancak faktor VIII aktivitesi baskili seyretti. Alti ay sonra hastada
ekimozlarin artmasi Gzerine yapilan degerlendirmede faktor VIll'e ek olarak faktor IX, XI ve Xll'ye karsi
inhibitor gelistigi saptandi. Bunun Uzerine haftalik rituksimab tedavisi baslandi. 8 haftalik tedavi sonrasi
izlemde faktor IX, Xl ve Xll dizeylerinde dizelme saglanirken faktor VIII aktivitesi dlistk seyrini stirdtrd.
Bir yil sonra hasta sag 6n kolda ani gelisen agri ve sislik ile basvurdu. Kas ici kanama ve kompartman
sendromu gelismesi (izerine inhibitor titresinin >100 Bethesda Unitesi olmasi nedeniyle bypass edici
hemostatik tedaviler tercih edildi. Rekombinant aktive faktor Vlla ile baslanan tedavi, devam eden kanama
nedeniyle aktive protrombin kompleks konsantresine (FEIBA) ¢evrildi ve kanama tamamen kontrol altina
alindi.

Sonug: Tartisma ve Sonug: Bu olgu, postpartum dénemde gecikmis baslangich AHA’nin tanisal giicliiklerini,
yuksek titreli ve direngli inhibitorlerin yonetimindeki zorluklari ve bireysellestirilmis hemostatik tedavi
yaklagiminin énemini vurgulamaktadir. Ayrica zaman iginde ¢oklu koagtlasyon faktor inhibitorlerinin
gelisimi, AHA’nin nadir fakat agir seyirli bir varyantini temsil etmekte olup uzun dénem yakin izlem
gerektirmektedir [3-5].
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P19- TEK HASTADA iKi KLINiIK TABLO: HiPOFiBRINOJENEMININ iKi YOzU

Giler Kurt:,Beril Betiil Cam:,Mehmet Can Ugur:

1Saglik Bilimleri Universitesi Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, ic Hastaliklari Klinigi, 2Saghk Bilimleri
Universitesi Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji

Amag: Giris: Hipofibrinojenemi nadir goriilen konjenital bir kanama bozuklugu olup klinik spektrum
genellikle mukokitanoz ve eklem kanamalari ile karakterizedir. Bununla birlikte, 6zellikle fibrinojen
replasman tedavisi sonrasinda paradoksal tromboembolik olaylar bildiriimektedir. Kanama ve tromboz
riskinin birlikte yonetilmesi, bu hasta grubunda énemli bir klinik zorluk olusturmaktadir. Amag: Bu olgu
sunumunda ayni hastada farkli zamanlarda gelisen kanama ve tromboz klinik tablolarinin paylasiimasi
amaglanmigtir.

Yontem: Olgu Sunumu

Bulgu: Olgu: Bilinen hipofibrinojenemi tanili, daha dnce fibrinojen replasman 6ykiisi olmayan 26 yasinda
erkek hasta, sol dizde agri ve sislik sikayetiyle basvurdu. Fizik muayenede hasta 60 kg, sol diz 30-45
fleksiyonda, sis ve agriiydi. Laboratuarda fibrinojen diizeyi Olcllemeyecek kadar duisukti.
Ultrasonografide diz ekleminde hafif sivi artisi gorildi ve hemoraji olarak degerlendirildi. Hasta interne
edilerek fibrinojen diizeyi 100 mg/dl Ustiinde tutulmasi hedeflenerek fibrinojen replasman tedavisi
(Haemocomplettan) baslandi. Yatisin 3. gliniinde sikayetleri tamamen gerileyen hasta kanadik¢a tedavi
planlanarak taburcu edildi. 6 ay sonra dis merkeze her iki bacakta agri ve yiriyememe sikayetiyle
basvuran hastada her iki iliak venden itibaren yaygin, akima kismen izin veren derin ven6z tromboz
saptandi. Kolateral vaskdilarizasyonlarin gelismeye baslamasi nedeniyle cerrahi islem 6nplanda
distnlilmeyen hastaya Enoksaparin tedavisi yani sira fibrinojen dizeyi 80-100 mg/dl araliginda
hedeflenerek Haemocomplettan profilaksisi baslandi. Yatisinin 15. glinlinde agrisi gerileyen ve desteksiz
ylriyebilen hasta ayaktan Enoksaparin tedavisi ve haftada 2 glin, giinde 2 g Haemocomplettan profilaksisi
ile taburcu edildi. Tedavinin 2. ayinda hastanin takibi devam etmektedir.

Sonug: Bu olgu, hipofibrinojeneminin yalnizca bir kanama bozuklugu olmadigini; nadir de olsa paradoksal
olarak tromboz gelisebilecegini gostermektedir. Antikoagilasyon gerektiren durumlarda, hedeflenen
fibrinojen dizeyi 80-100 mg/dl araliginda tutularak bireysellestirilmis profilaksi planlanmalidir. Kanama ve
tromboz dengesinin titizlikle saglanmasi, bu hasta grubunda morbiditeyi azaltmada kritik Gneme sahiptir.
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P20- HEMOFiLi A HASTALARINDA EMIiCiZUMAB PROFILAKSISi: ERKEN DONEM
TEK MERKEZ DENEYiMI

Merve S. Yilmaz:,Harun Kasapoglu:,Nilsu Tirkmen:,Buse M. Yorgun:,Ash T. Yilmaz:,
Berkin B. Akbeyaz:,Neslihan Caliskan:,Yilmaz Ay:

1SBU Kartal Dr. Liitfi Kirdar Sehir Hastanesi

Amag: Agir hemofili A hastalarinda profilaksi, tekrarlayan ve 6zellikle vital kanamalarin 6nlenmesi, uzun
donemde gelisebilecek eklem hasari ile hemofilik artropatinin engellenmesinde tedavinin temelini
olusturmaktadir.. Faktor VIl konsantreleri ile uygulanan profilakside damaryolu gereksinimi mevcuttur.
Ayrica etkin koruma icin faktér VIII'in kisa yarilanma omri dikkate alinarak profilaksi haftada 2-3 kez
uygulanmahdir. Bu durum o6zellikle kiiclik ¢ocuklarda damaryolu sorunlari nedeniyle tedaviye uyumu
bozmaktadir. Faktér replasmani ile uygulanan profilaksiye ragmen bazi hastalarda tekrarlayan kanamalar
ve ilerleyici eklem hasari goriilebilmektedir. Emicizumab, subkutan uygulama yolu, uzun yarilanma 6mri
ve inhibitor varligindan bagimsiz etki gbstermesi nedeniyle faktor VIII konsantrelerine kiyasla profilakside
onemli GstlnlUklere sahip olup, Mart 2025 tarihinden itibaren Tirkiye'de geri 6deme sistemine alinmistir.
Bu ¢alismada, merkezimizde izlenen agir hemofili A hastalarinin klinik 6zellikleri sunulmus ve emicizumab
profilaksisine gegilen olgularda erken donem sonuglari degerlendirilmistir.

Yontem: Bu calismada, SBU Kartal Dr. Liitfi Kirdar Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi’nde
2022-2025 yillari arasinda izlenen 0—-18 yas arasi hemofili A hastalari retrospektif olarak degerlendirildi.
Hastalara ait demografik Ozellikler, tani yasi, plazma faktér VI dlzeyleri, inhibitor varligi, tedavi
yaklasimlari (profilaktik veya episodik) ve kanama 6zellikleri incelendi. Klinik veriler hasta dosyalari ve
hastane bilgi yonetim sistemi lizerinden elde edildi.

Bulgu: Merkezimizde 2022-2025 yillari arasinda izlenen 9 hemofili A hastasi calismaya dahil edildi.
Hastalarin tamami erkekti. Ortalama hasta yasi 90.3 + 45.1 (33—155) ay, ortalama tani yasi ise 39.3 + 32.7
(6—108) ay olarak saptandi. Plazma faktor VIl diizeylerine gore hastalarin 4’(i agir, 3’ orta ve 2’si hafif
hemofili Atanisi ile izlenmekteydi. Tani anindaki plazma faktor VI dizeyleri %0,33-%8,2 arasinda
degismekteydi. Hicbir hastada faktor VIl inhibitéri saptanmadi. Hastalarin 5'i profilaktik, 4’G
kanadikca tedavi almaktaydi. Profilaksi uygulanan hastalarin 1’ine primer, 4’iine sekonder profilaksideydi
(Sekil 1). Profilakside kullanilan ajanlar standart yari émirla rFVIII ve uzatilmis yari émirla FVIII
konsantreleri idi. izlem siiresince 2 hastada hedef eklem saptanmis olup hedef eklemler diz ve kalca idi.
Hastalarin yillik kanama oranlari (ABR) 0.4-9.0, yillik eklem kanama oranlari (AIBR) ise 0-6.0 araliginda
bulundu.

Sonug: Klinigimizde izledigimiz agir hemofili A hastalarinda emicizumab profilaksisine gecildikten sonra
tiim kanamalarda belirgin azalma gozlemledik. Bu kanamalarin hepsi travma ile iliskiliydi. Sadece bir akut
kanamada faktor replasmani ihtiyaci oldu. Emicizumab profilaksisine uyum tamdi. Az sayida hastadan elde
ettigimiz bu veriler emicizumab profilaksisinin klinik galismalariyla uyumlu olarak degerlendirildi.
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P21- EDINSEL HEMOFiLi A: 1 YILLIK TEK MERKEZ DENEYiMI

Beril Betiil Cam:,Giiler Kurt;,Mehmet Can Ugur:

1Saglik Bilimleri Universitesi Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, ic Hastaliklari Klinigi, 2Saghk Bilimleri
Universitesi Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Hematoloji

Amag: Giris: Edinsel hemofili A (EHA), daha 6nce herhangi bir kanama diyatezi olmayan bireylerde Faktor
VIilI'e karsi gelisen otoantikorlar sonucu ortaya ¢ikan nadir bir kanama hastaligidir. Yillik insidansi yaklasik
milyonda 1-2’dir. Olgularin yaklasik %50’sinde altta yatan neden saptanamazken, geri kalaninda
otoimmiin hastaliklar, maligniteler, ilaglar veya gebelik iligkili durumlar rol oynayabilir. EHA'nin klinik
Ozellikleri konjenital hemofiliden farkhdir. Spontan genis yumusak doku hematomlari, cilt alti ekimozlar,
kas ici kanamalar ve mukozal kanamalar daha siktir. Laboratuvar olarak en belirgin bulgu izole aPTT
uzamasl olup karisim testi (mixing test) ile dizeltilememesi inhibitér varlhigini disandarir. EHA tedavisi
aktif kanamanin kontroli ve inhibitorin eradikasyonu olmak lizere 2 temele dayanir. Bu olgu sunumunda
son 1 yilda klinigimizde izlenen iki edinsel hemofili vakasinin paylasilmasi amaglanmistir.

Yontem: Olgu sunumu

Bulgu: Olgu-1 31 yasinda erkek, daha 6nce bilinen bir kanama diyatezi, hematolojik hastalik ve travma
oykisl bulunmayan, bilinen tiroid papiller karsinomu tanisi ile Sorafenib, epilepsi tanisiyla Valproik asit,
Pregabalin ve Tramadol tedavisi alan, riskli cinsel iliski 6yklsi olan hasta son birkag giin igerisinde gelisen
spontan morluklar nedeniyle hematoloji poliklinigine basvurdu. Fizik muayenesinde, 135 kg agirliginda ve
morbid obezitesi mevcuttu. Ayrica karin 6n duvarinda 2—3 cm ¢aplarinda multiple ekimoz alanlari ile sol
brakiyal bélgede yaklasik 4-5 cm boyutunda palpasyonla agrili intramiiskiiler hematom saptandi. ilk
yapilan tetkiklerinde izole olarak aPTT 81,4 sn sonuglanmasi Uzerine mixing test istenmis olup mixing
testinde 2. saat aPTT 62.1 sn idi ve anlamli diizelme yoktu. FVIII %11 ve FVIIl inhibitori 1.12 BU saptandi.
EHA tanisiyla yatirilan hastada etiyolojiye yonelik testlerinden Tropenama pallidum pozitif, VDRL negatif
bulundu. Latent sifiliz olarak degerlendirildi. Diger tetkiklerde etiyolojiye yonelik anlamli bulgu
saptanmadi. Hastanin EHA tedavisine yonelik, 4-6 saatte 8 mg F Vlla , 100 mg mg/glin kortikosteroid
baslandi. Siklofosfamid tedavisini hasta kabul etmedi. Yatisin 3. glinlinde ekimotik lezyonlarda gerileme
goriliurken hasta tedaviyi redderek servisten ayrildi. Taninin 1. ayinda poliklinik kontroliine basvuran
hastada APTZ: 36 sn, FVIII %56 ve iinhibitér < 0.6 BU saptandi. Olgu-2 48 yasinda, bilinen herhangi bir
kronik hastalik, kanama diyatezi ve travma oykisii bulunmayan kadin hasta, sag alt ekstremitede giderek
artan morarma ve sislik sikayetleri ile hematoloji poliklinigine basvurdu. Yapilan fizik muayenede, sag
gluteal bolgede genis alanli hematom, ayrica sag ayak bilegi cevresinde palpasyonla agrili, lokalize
hematom izlendi. Basvuru aninda yapilan tetkiklerde aPTT 64,3 sn olarak sonuglandi. Yapilan mixing testte
aPTT degerinde anlamli diizelme olmadi. FVIII aktivitesi %0,3, FVIII inhibitor titresi 10,2 BU saptandi. EHA
tanisiyla yatirilan hastanin etiyolojiye yonelik testlerinde anlaml 6zellik saptanmadi. Hastanin kanama
tedavisi icin F Vlla 6 mg 4-6 saatte bir baslandi. immunsupresif tedavisi icin Prednizon ve Siklofosfamid
baslandi. Yatisinin 7. glinlinde kanama bulgulari tamamen geriledi. Kontrol F VIII diizeyi %66.9, inhibitor
titresi 0,11 BU saptandi. Hastanin aylik takibine devam edilmektedir.

Sonug: Bu olgu sunumunda paylasilan iki farkh klinik senaryo, EHA’nin hem malignite ve hedefe yonelik
tedavilerle iliskili olabilecegini hem de tamamen saglikli bireylerde idiyopatik sekilde gelisebilecegini
ortaya koymaktadir. Bu iki olgu, klinik sliphe duyulmasinin ve izole aPTT uzamasinin dikkatle
degerlendirilmesinin dnemini bir kez daha vurgulamaktadir.
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P22- HAFIF HEMOFiLi A TANILI BiR OLGUDA; iKi DOZ UZATILMIS YARI OMURLU
FAKTOR VIII ILE CERRAHI DENEYiMi

Suayip Keskin:,G6khan Kartal:,Merve Tellioglu Sariaslan:,Cansu Sert Jabarin:,Nermin
Mammadova:,Veysel Gok:,Ahmet Burak Dogan:,Alper Ozcan:,Ebru Yilmaz:,Musa Karakiikcii:

iErciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, KANKA Cocuk Hematoloji-Onkoloji ve Kemik iligi Hastanesi, 2Erciyes
Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dali

Amag: Hemofili A, faktor VIII eksikligi ile karakterize, X’e bagh resesif gecisli kalitsal bir kanama
bozuklugudur. Hafif Hemofili A olgularinda kanama riski gérece diisiik olmakla birlikte, cerrahi girisimler
sirasinda ciddi kanamalar gelisebilmektedir. Bu bildiride, hafif Hemofili A tanili bir cocuk hastada sadece
iki doz uzatilmis yari 6mirli rekombinant faktor VI kullanilarak gerceklestirilen givenli ve
komplikasyonsuz cerrahi yonetimin sunulmasi amaglanmistir.

Yontem: Sag inguinal herni nedeniyle elektif cerrahi planlanan hafif Hemofili A tanili erkek hastanin
perioperatif yonetimi, cerrahi dncesi, sirasi ve sonrasi uygulanan faktor replasman protokoli ve klinik
sonuglar incelendi.

Bulgu: Bes yasinda erkek hasta, alti aylikken agladiginda tekrarlayan epistaksis sikayeti ile basvurmus ve
yapilan tetkiklerde APTT: 44,9 sn, PT/INR: normal, Faktor VIII dizeyi %6 saptanarak hafif Hemofili A tanisi
konulmustur. izlem siirecinde ayda 2—3 kez epistaksis ve travmaya bagl kanama 6ykiisii mevcuttu. iki
bucuk yasinda gerceklestirilen siinnet operasyonu, rekombinant Faktor VIII replasmani esliginde
komplikasyonsuz tamamlanmistir. Temmuz 2025’te sag inguinal herni tanisi alan hasta igin 10 Ekim 2025
tarihinde elektif cerrahi planlandi. Hastanin kilosu 17 kg idi. Preoperatif donemde cerrahiden 15 dakika
dnce uzatilmis yari émiirlii rekombinant Faktér VIII 1000 IU intravendz olarak uygulandi. intraoperatif
dénemde minimal kanama goézlendi ve herhangi bir komplikasyon gelismedi. Postoperatif 24. saatte ek
doz 1000 IU Faktor VIl verildi. Kanama izlenmeyen hastanin ek faktor ihtiyaci olmadi ve postoperatif 3.
glinde sorunsuz sekilde taburcu edildi.

Sonug: Hafif Hemofili A tanili cocuk hastalarda, uygun perioperatif planlama ve bireysellestirilmis faktor
replasman stratejileriile cerrahi girisimler giivenli ve komplikasyonsuz sekilde gergeklestirilebilir. Standart
yari omirla faktor VI preparatlari ile yapilan cerrahilerde siklikla glinde birden fazla doz gereksinimi ve
daha uzun sireli replasman ihtiyaci s6z konusu olabilmektedir. Buna karsilik, uzatilmis yari émarli
rekombinant faktor VIII kullanimi; olguya 6zgl olarak daha disik doz, daha kisa siire ve daha seyrek
uygulama ile etkin hemostaz saglanmasina olanak taniyabilmektedir. Bu durum, hem tedavi ylikini
azaltmakta hem de pediatrik hastalarda konfor ve uyumu artirmaktadir. Sunulan olgu, uzatilmis yari
omurlt faktor VIII'in uygun hasta secimi ve dikkatli izlem ile perioperatif dénemde etkili ve glvenli bir
alternatif olabilecegini desteklemektedir.
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P23- PROTROMBIN ZAMANI VE AKTIVE PARSIYEL TROMBOPLASTIN ZAMANI
UZAMASI OLAN OLGUDA SUPHELI SUPERWARFARIN KULLANIMI?

Beyza Nur Aktas:,Ufuk Demirciz,Mine Miskioglu:

tManisa Celal Bayar Universitesi, Tip Fakiltesi Hastanesi, i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, 2Manisa Celal
Bayar Universitesi, Tip Fakiiltesi Hastanesi, ic Hastaliklari Ana Bilim Dali, Hematoloji B&limii

Amag: ilag iliskili hemostaz problemlerinde antitrombosit ilaglar énemli konumda olup nadir olarak
superwarfarin toksisitesine bagl hemostaz bulgulari klinikte ciddi tablolara neden olabilir.Superwarfarin
toksisitesi, uzun etkili antikoagllan rodentisitlere maruziyet sonrasi gelisen, siddetli, uzamis vitamin K
antagonizmasina bagh bir koaglilopati tablosudur.Bu ajanlar, klasik warfarine kiyasla vitamin K epoksit
rediktaz enzimini daha glicli bloke ederek vitamin K-bagimh pihtilasma faktorlerinin(ll, VII, IX ve X)
sentezini bozarlar. Hastalarda klinik tablo degiskenlik gosterebilir.Hafif mukozal kanamalar(oral, nazal,
gastrointestinal) gorilebilecegi gibi, yaygin cilt, yumusak doku kanamalari, intrakraniyal veya
retroperitoneal kanamalar gibi hayati tehdit eden tablolar gelisebilir.Maruziyete bagli koagtlopati uzun
sureli olup superwarfarin toksisitesini klasik warfarin toksisitesinden ayiran temel 6zelliklerden biridir.
Olgu sunumumuzda, acil servise transflizyon ihtiyacina neden olan, cilt alti yaygin kanamalar, makroskopik
hematiiriyle gelen, antitrombosit ila¢ kullanimi, hematolojik hastaligi bulunmayan, bitkisel kaynakli
takviye GrGn kullanimi olan, agir koagilopati gelisen bir olgunun klinik seyrini tartismaya c¢alistik.

Yontem: Antikoagilan-antiagregan ilag kullanim 6ykisii olmayan 51 yasinda erkek hasta, 4 glindiir devam
eden ciltte ekimotik alanlar, son 2 gilindiir gelisen makroskopik hematiiri sikayetiyle acil servisten
danisildi.Hastanin oykisiinde kanama diyateziyle iliskili patoloji yoktu.Eslik eden Tip2 diyabet mellitus,
esansiyel hipertansiyon, benign prostat hiperplazisi olan hastanin oral mukozasinda kanama alanlari, dil
Gzerinde ekimotik odaklar izlendi.Sol kalgasinda yaklasik 15x10 cm boyutlarinda ekimoz oldugu
gorildi.Hastanin 6ncesinde internetten satin aldigi epimedyum(harem otu) ve ginseng iceren bir herbal
karisim macunuyla birlikte vitamin C preparati kullandig1 6grenildi. Vital bulgular hipotansif, tasikardik
seyreden hastanin laboratuvar incelemelerinde hemoglobin 3.5 g/dL, 16kosit 9.940/mm3, trombosit
178.000/mm? olarak saptandi.Bobrek ve karaciger fonksiyon testleri normaldi.Koagtilasyon testlerinde
aktive Parsiyel Tromboplastin Zamani(aPTZ) 255 saniye, Protrombin Zamani(PZ) aktivasyonu
saglanamadi.Fibrinojen olagan saptandi.Aktif enfektif tablo saptanmadi.Hastaya acil serviste taze donmus
plazma(TDP) ve K vitamini verildikten sonra PZ 17.1, aPTZ 28 saniye saptandi.Ekimotik alanlarin hizh
sekilde geriledigi izlendi. Hastanin takibinde 1/1 karisim testinde hem PZ hem de aPTZ normale dondugu
goraldu. Faktor dizeyleri Fll:%29,3,FV:%126.6,FVII:%44,5,FVIII:%132,FIX:%45,FX:%29,6,
FX1:%83.4,FXI1:%78.9 olarak sonuglandi.Batin USG ve laboratuvar bulgularinda karaciger ile iliskili ek
patoloji saptanmadi.Superwarfarin toksisitesi 6n tanisi ile K vitamini diizenli verildi.PZ ve aPTZ degerleri
takibinde olagan saptandi.

Bulgu: Superwarfarinler mevcut pihtilasma faktorlerini dogrudan etkilemez; klinik etki, mevcut faktorlerin
fizyolojik yikimi sonrasi yeni faktor sentezinin engellenmesiyle ortaya ¢ikar.Bu nedenle klinik bulgular,
faktorlerin yari omdrlerine bagh olarak maruziyetten glnler—haftalar sonra gelisir.Laboratuvar
incelemelerinde genellikle PT/INR ileri derecede uzamis, cogu zaman dlclilemeyecek dizeyde bulunur;
aPTZ uzamistir, buna karsin trombosit sayisi ve fibrinojen diizeyleri normaldir.Tedavide temel yaklasim
uzun streli, yiksek doz vitamin K replasmani olup aktif kanamasi olan hastalarda TDP veya protrombin
kompleks konsantresi gerekebilir. Olgumuzda; hepatik yetmezlik, yaygin damar ici pihtilasmasi lehine
klinik ve laboratuvar bulgularinin olmamasi, edinilmis hemofilide beklenen izole aPTZ uzamasi olmamasi,
K vitamini iliskili coklu faktor eksikligine ikincil her iki koagulametrik parametrenin uzamasi nedeniyle
superwarfarin toksisitesi 6n tanisi disinildi. Anamnezde epimedyum ve ginseng iceren herbal Urin
kullaniminin olmasi disinda stipheli ek maruziyet yoktu.Literatiirde bildirilen bitkinin kendisinden ziyade
Uretim veya dagitim slrecindeki icerik belirsizliginden kaynaklanan, brodifacoum gibi uzun etkili rodentisit
kontaminasyonlariyla olgu bildirimleri mevcut.Oral vitamin K tedavisine dramatik yanit alinmasi da taniyi
desteklemekteydi.
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Sonug: Olgumuz, antikoagilan kullanimi olmayan hastalarda gelisen agiklanamayan PZ, aPTZ uzamasi
saptanan olgulardaki ilag kullanimi ve maruziyetin sorgulanmasinin dnemini vurgulamaktadir.Olgularda
uzun sdreli K vitamini kullanimi gerekliligi 6nemlidir.

P24- PROTEIN S EKSiKLiGi VE HETEROZIGOT FV-LEIDEN MUTASYONU OLAN
OLGUMUZDA UZUN DONEM ANTIKOAGULASYONDA RiVAROKSABAN
KULLANIMI

Cem Kurtoglu:,Gamze Giirsoy:,Nihan Avcu:,Sule Unal:
Hacettepe Universitesi, Pediatrik Hematoloji Bilim Dali

Amag: Protein S eksikligi, nadir gorilen kalitsal trombofili nedenlerinden biri olup vendz tromboemboli
gelisimi acisindan 6nemli bir risk faktoriidir ve klinik spektrumu asemptomatik seyirden yasami tehdit
eden yaygin trombozlara kadar degiskenlik gosterebilir. Burada vendz tromboz ile basvuran, protein S
eksikligi saptanan ve uzun donem direkt oral antikoagulan (DOAK) tedavisi uygulanan adélesan bir olgu
sunulmaktadir.

Yontem: Oncesinde bilinen bir hastaligi olmayan 14 yasinda erkek hasta, karin ve kasik agrisi sonrasi
yapilan degerlendirmede sol ana ve yilizeyel femoral ven, eksternal iliyak ven trombozu saptanmasi
Gzerine disidk molekdl agirlikh heparin (DMAH) ile antikoagulasyon baslandigi, izlemde trombozun
progresyon gelistirmesi nedeniyle trombektomi ve vena kava inferior filtre uygulamasi sonrasi DMAH
tedavisi altindayken klinigimize basvurdugu 6grenildi. Kurumumuzda yapilan gorintilemelerde
trombozun iliak, femoral, popliteal ve safen venlere uzanan yaygin bir dagilim gosterdigi izlendi. Trombofili
incelemelerinde protein S aktivitesinin belirgin diisiik oldugu, faktor V Leiden heterozigot mutasyonu eslik
ettigi saptandi. Akut dénemde terapotik doz DMAH ile tedavi edilen hastada izlemde trombisiin kismen
rekanalize oldugu ancak sebat ettigi gorildi. Hastanin trombozun 6. Ayinda tekrarlanan protein S diizeyi
Olgimiinde disukligin devam ettigi gorildi. Trombozun spontan ve yaygin olmasi, DMAH altinda
progresyon gostermesi, ve eslik eden kalitsal trombofili varligi nedeniyle uzun dénem antikoagiilan
profilaksi karari alindi ve oral direkt faktor Xa inhibitorl rivaroksaban tedavisine gecildi. Rivaroksaban
profilaksisi altinda izlemde yeni tromboz gelisimi ya da mevcut trombiislerde progresyon izlenmedi.

Sonug: Bu olgu, protein S eksikliginin ilk klinik bulgusunun addlesan dénemde agir ve invaziv girisim
gerektiren tromboz seklinde ortaya ¢ikabilecegini gbstermesi agisindan 6nemlidir. Hastamizdaki eslik eden
FV-Leiden heterozigot mutasyon da tromboz riskini artirmaktadir. Bu sunum, segilmis pediatrik hastalarda
DOAK’larin uzun donem profilakside etkili ve glivenli bir alternatif olabilecegini desteklemekte ve
trombofililerde tedavi yaklasiminin bireysellestirilmesi gerektigini vurgulamaktadir.
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P25- HEMOFiILi A TANILI HASTADA EMIiCiZUMAB PROFILAKSISI ALTINDA SUNNET

Biisra Kaya Arslan:,Emine Zengin:

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Amag: Agir hemofili A hastalarinda cerrahi girisimler, 6zellikle inhibitér varliginda, ciddi kanama riski
nedeniyle dnemli klinik zorluklar olusturur. Emicizumab, faktor VIII inhibitéri olan veya olmayan hemofili
A hastalarinda etkin kanama profilaksisi saglayan bispesifik monoklonal antikordur. Bu olgu sunumunda,
emicizumab profilaksisi altinda stinnet yapilan inhibitérli agir hemofili A hastasinin perioperatif yénetimi
ve klinik seyrinin paylasiimasi amaglanmistir.

Bulgu: On Ui¢ yas erkek hasta, postnatal 5.ayinda sol meme altinda sislik ve ekimoz yakinmasiyla
basvurdugunda faktér VIII diizeyinin %0,7 saptanmasi lzerine agir hemofili A tanisi aldi. ilk eklem
kanamasi 21 aylikken gdzlendi. iki yasinda inhibitér gelisti ve inhibitdr diizeyi 1434 BU olarak 6l¢iildi. Ayda
ortalama bir kez eklem kanamasi 6ykisi olan hastaya 6,5 yasinda iken haftada lic kez 2000 IU aktive
protrombin kompleks konsantresi (aPCC) ile profilaksi baslandi. Hemofili genetik analizinde hemizigot
€.6496C>T (p.Arg2166Ter) mutasyonu saptandi. Alti yasinda tip 1 diabetes mellitus tanisi alan hastaya
subkutan insilin tedavisi baslandi. Profilaktik aPCC haftada 3 kere alirken kanamalari oldugunda
rekombinant faktor Vlla (rFVIla) ile tedavi edilen hastaya 2019’dan itibaren rFVila profilaktik olarak
kullanilmaya baslandi. Ancak sol diz, sag dirsek hedef eklem olan ve kas i¢i kanamalari da olan hasta
radyoaktif sinevektomi yapilamayinca artroskopik sinevektomi ve fizik tedavi esliginde izlendi. 10 yillik
ortalama kanama sayisi 8, ortalama yillik eklem kanama sayisi 7 olup sag dirsekte eklem kontraktiri olan
hastaya Nisan 2025’ te emicizumab profilaksisi baslandi ve iki haftada bir 3 mg/kg/doz seklinde
surdiraldi. Emicizumab profilaksisi sonrasi eklem ve diger kanama gozlenmedi; insillin enjeksiyon
bolgelerinde daha 6nce mevcut olan ekimozlarin da kayboldugu izlendi. Sinnet talebi olan hastada,
emicizumab profilaksisini takiben {c¢ gin icinde cerrahi girisimin planlanmasina, operasyon gilini
baslanmak tizere 5 glin siireyle traneksamik asit verilmesine ve kanama gelismesi durumunda faktor
replasmani uygulanmasina karar verildi. Hasta, emicizumab uygulamasindan bir giin sonra siinnet edildi,
intravenoz traneksamik asit baslandi. Postoperatif donemde ¢ glin slreyle hastanede yatirilarak kanama
acisindan izlendi; herhangi bir kanama veya komplikasyon gelismemesi (izerine sorunsuz sekilde taburcu
edildi. Hastaya ek faktor kullaniimadi.

Sonug: Emicizumab, subkutan uygulanabilmesi ve uzun yari dmri sayesinde hemofili A hastalarinda
kanama kontrollini saglayarak yasam kalitesini artirmaktadir. Uygun perioperatif planlama ve yakin klinik
izlem ile emicizumab profilaksisi altinda siinnet ve kiiglik cerrahi girisimlerin hemofili A hastalarinda
glvenle gergeklestirilebilecegi ve ek faktor kullanimina gerek olmadigi gosterilmistir.
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P26- INTRAKRANIYAL KANAMA iLE BASVURAN AGIR HEMOFiLi A TANILI UC
AYLIK HASTADA EMiCiZUMAB DENEYiMi: OLGU SUNUMU

Sebnem Apaydin:,Aybike Kog¢:,Dildar Bahar Geng:,Zeynep Yildiz Yildirmak:

1SBU Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi,istanbul,
Tirkiye

Amag: Hemofili A, faktor VIII eksikligi ile iligkili kalitsal bir kanama bozuklugu olup siklikla eklem ve kas
kanamalari ile seyreder. Nadiren intrakraniyal kanama gibi yasami tehdit eden tablolarla ortaya ¢ikabilir
ve bu durum 6zellikle agir veya tanisiz olgularda yiiksek mortalite ve morbidite riski tasir[1]. intrakranial
kanama sonrasinda baslanmasi gerekli olan intravenoz faktor VI profilaksisi, tekrarlayan damar yolu
gereksinimi nedeniyle Ozellikle pediatrik hastalarda tedavi uyumunu olumsuz etkileyebilmektedir[2].
Emicizumab ise subkutan uygulanabilirligi sayesinde damar yolu sorununu ortadan kaldirmakta,
inhibitorli ve inhibitdrstiz hastalarda uzun sireli etkili profilaksi saglamaktadir[3,4,5]. Olgumuzda,
intrakraniyal kanama ile basvuran ve agir Hemofili A tanisi almis ¢ aylik hastada emicizumab ile saglanan
uzun donem profilaksi deneyimi sunulmaktadir.

Bulgu: Ug aylik erkek hasta; bas bélgesinde sislik, emmede azalma ve artan uyku egilimi nedeniyle cocuk
acil servisine basvurdu. Ozge¢misinde, yenidogan ddéneminde solunum sikintisi nedeniyle yenidogan
yogun bakim Unitesinde yatis 6ykisi disinda 6zellik yoktu. Soygecmisinde saglikh bir kiz kardesi olup
ailede baska hemofilili birey yoktu. Travma 6ykiisii bulunmayan hastanin fizik muayenesinde sol parieto-
oksipital bélgede sislik ve sag hemiparezi saptandi. Laboratuvar incelemelerinde Hemoglobin:6,8g/dL,
Lokosit:13.700/mm3 Trombosit: 533.000/mm3, periferik yayma bulgulari normaldi. Koagulasyon
testlerinde PT:12”, aPTT’nin 52,7”(3 aylk term bebek icin normal aPTT: 29,0-50,1"")[6],fibrinojen:260
mg/dL idi. Bilgisayarl beyin tomografisinde sol parietal kemikten oksipital kemige uzanan fraktir ile sol
parietooksipital bolgede epidural hematom saptandi. Hastaya es zamanli eritrosit slispansiyonu ve taze
donmus plazma (TDP) inflzyonu baslandi ve beyin cerrahisi tarafindan acil hematom bosaltma
operasyonu gerceklestirildi. aPTT uzunlugu saptanmasi Uzerine faktor dizeyleri calisildi; sonuglar ¢ikana
kadar giinde iki kez TDP tedavisine devam edildi. Cocuk Noroloji Uzmani tarafindan levetirasetam tedavisi
baslandi. izlemlerde direncli fokal ndbetleri gelismesi {izerine levetirasetam dozu maksimum diizeye
cikarildi; ancak nobet kontrolii saglanamayinca tedaviye vigabatrin eklenerek nobetler kontrol altina
alindi. Motor fonksiyonlari desteklemek ve kas glicsiizlUglinli azaltmak amaciyla fizik tedavi klinigi
tarafindan bireysellestirilmis egzersiz programi uygulandi. Faktoér VIII dizeyi %0,7 olarak saptanmasi
Uzerine haftada Ug giin 500 U plazma kaynakli faktdr VI intravendz infiizyonu baslandi ve TDP
transflizyonu sonlandirildi. Takiplerdekiizlem goriintiilemelerinde sol frontal bélgede gegirilmis kanamaya
ait sekel bulgular izlendi. Cocuk yogun bakim ve servis izlemleri tamamlanan hasta 6nerilerle taburcu
edildi. Poliklinik takiplerinde tekrarlayan intraven6z damar yolu agma gereksinimi ve aile uyumu sorunlari
nedeniyle iv faktor VIII tedavisi kesildi ve emicizumab tedavisi baglandi. Yukleme dozu olarak 3 mg/kg
haftada bir, ardindan idame dozu 3 mg/kg iki haftada bir subkutan olarak tedavi sirdirildi. Hasta ve
ailesinin tedaviye uyumu iyi olup, sekiz aylik takibi boyunca kanama ile iliskili herhangi bir komplikasyon
izlenmedi.

Sonug: Hemofili A, X'e bagli resesif kalitilan ve faktor VIII eksikligi ile karakterize bir kanama bozuklugudur.
Olgumuz, intrakraniyal kanama ile basvuran agir hemofili A tanili 3 aylik bir hasta olup, emicizumab hem
kanama kontrolii hem de tedavi slirdirdlebilirligi acisindan etkili ve glivenilir bir secenek olmustur.
Emicizumab tedavisine gecis sonrasinda hastada ciddi ve acil miidahale gerektiren kanama olmadi. Ayrica,
subkutan uygulama ile hastane basvurularinin ve intraven6z inflizyon sikliginin azalmasi, ailenin tedaviye
uyumunu belirgin sekilde arttirdi.
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P27- KEMOTERAPI iLiSKiLi TROMBOSITOPENIDE TROMBOPOETIN RESEPTOR
AGONISTLERININ ROLU: METASTATIK SIGMOID KOLON KANSERLi OLGUDA
ELTROMBOPAG KULLANIMI

Berrak Savur Atalay:,Ferhat Ekinciz,Mine Miskioglu:,Ufuk Demirci:

1Manisa Celal Bayar Universitesi, Tip Fakiiltesi Hastanesi, ic Hastaliklari Ana Bilim Dali, 2. Manisa Celal
Bayar Universitesi, Tip Fakiiltesi Hastanesi, i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Tibbi Onkoloji B&limdi, :. Manisa
Celal Bayar Universitesi, Tip Fakiiltesi Hastanesi, i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, Hematoloji Blim{i

Amag: Kemoterapi iliskili trombositopeni (KiT), 6zellikle ileri yas ve ¢oklu kemoterapi rejimi almis kanser
hastalarinda tedavi gecikmeleri ve doz kisitlamalarina yol acarak onkolojik izlemleri olumsuz
etkileyebilmektedir. Son donemlerde bu neden ile Trombopoetin reseptor agonistlerinin (TPO-RAs) solid
kanser tedavisiyle iliskili trombositopenide kullanimi artmaktadir. Biz de metastatik sigmoid kolon kanseri
nedeniyle kemoterapi alan ve persistan trombositopeni gelisen bir hastada TPO-RAs (Eltrombopag)
kullanimina iliskin deneyimi sunmayi1 amacladik.

Yontem: Yetmis alti yasinda erkek hasta, sigmoid kolonda intramukozal karsinom tanisiyla opere edilmis
olup izleminde hastalik progresyonu saptanmasi nedeniyle hastaya FOLFOX (Folinik Asit, 5-Fluorourasil,
Oksaliplatin) ve Setuksimab rejimi baslanmis, toplam 5 siklus tedavi verilmis ve sonrasinda 5-Florourasil
ve Setuksimab tedavisi verilmis. Tedavi siirecinde derinlesen trombositopeni gelisen hastada tedaviye 2
ay sure ile ara verilmis. Aktif enfeksiyon klinigi olmayan olgunun yakin zamanli kontrol i¢in ¢ekilen
PET/BT’sinde kemik iligi ile ilgili patoloji gbriilmedi. Trombositopenisi nedeniyle hastaya Eltrombopag 50
mg/giin tedavisi baslandi ve yanit takibi ile 75 mg/giin’e c¢ikarildi. Hastanin 75 mg/giin ile 7. giin
kontrolinde trombosit degerinin 106.000/ul’e yikseldigi gorildi. Tromboemboli ve veya kanama
izlenmedi.

Bulgu: Kemoterapi iliskili trombositopeni, 6zellikle oksaliplatin ve floropirimidin temelli rejimlerle tedavi
edilen ileri yas kolorektal kanser hastalarinda sik karsilasilan ve klinik yénetimi zorlastiran bir durumdur.
Persistan trombositopeni, kemoterapinin erken sonlandirilmasina veya etkin dozlarin uygulanamamasina
yol acabilmektedir. Son dénemlerde solid kanserlerde KiT’de TPO-RAs kullanimlari ile ilgili literatiirde
gercek yasam verileri paylasimi artmaktadir. Ozellikle TPO-RAs metabolizmasi da goz oniinde
bulunduruldugunda metastatik hastaliklardaki gtvenirligi ile ilgili soru isaretleri de bu veriler ile
azalmaktadir. Bu konuda 2025 yilinda yayinlanan randomize kontrolli ¢calismalarin sistematik derlemeleri
ve meta-analizlerde, tim TPO-RAs’larin genel yan etki acisindan plaseboya benzer oldugu goriilmektedir.
Yine TPO-RAs kullaniminin kemoterapi doz gecikmelerini veya doz azaltimlarini anlaml sekilde azalttig
izlenmektedir. Alt grup degerlendirmelerinde de Eltrombopag, kanama ve mortalite agisindan giivenlik bir
profile sahip olarak degerlendirilmektedir. Bu konudaki gercek yasam verilerinin artmasi ile TPO-RAs’larin
KIT tedavisinde giivenli kullaniminin artacag éngériilebilir.

Sonug: Kemoterapi iliskili trombositopenide TPO-RAs kullanimlari glivenli ve iyi yanitlar verebilmektedir.
Bu nedeniyle solid kanserlerde KiT tedavisinde TPO-RAs kullanimlarinin gercek yasam verileri nemlidir.
Musindz tip, tromboemboli riskini artiran onkogen varligi olan solid kanserlerde, yaygin metastaz
varliginda yakin takip ve kisisellestirilmis tromboemboli 6nlemleri ile akilda tutulmalidir. Ek olarak TPO-
Ras metabolizmasi geregi karaciger tutulumu olan olgularda da yakin laboratuvar takibi gerekebilir.
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P28- FAKTOR VIII VE rFVlla iLE ANAFLAKSI GELISEN iNHIBITOR NEGATIF AGIR
HEMOFiLi A HASTASINDA EMiCiZUMAB PROFILAKSISi: OLGU SUNUMU

Ayse Gonca Kacar:,Duygu Ozkorucu Yildirgan:,0zlem Basoglu Oner:,Deniz Biisra inci:,Sibel
Akpinar Tekgiindiiz:, Ali Aycicek:

1Bagaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkolojji Klinigi

Amag: Hemofili A’da FVIII replasman tedavisine bagli alerjik reaksiyonlar ve anafilaksi nadir gorulir. FVIIlI'e
bagh ciddi reaksiyon gelisen hastalarda kanama tedavisinde bypass ajanlari tercih edilebilir; ancak rFVlla
ile reaksiyon gelisimi oldukca ender bildirilmistir. Emicizumab, FVIII fonksiyonunu taklit eden ve subkutan
uygulanabilen bir ajan olup, profilakside 6nemli bir alternatiftir.

Bulgu: Agir hemofili A (FVIII %0,7) tanisiyla izlenen 13 yasinda erkek hasta, FVIII profilaksisi altinda sol
dirsek hemartrozu nedeniyle servise yatirildi. Hemartroz tedavisi icin rekombinant FVIII uygulamasini
takiben kisa strede dokiint, oksiriik, nefes darligi ve kusma gelisti; klinik olarak anafilaksi kabul edilerek
acil tedavi verildi. Ayrintil 6ykiide daha 6nce de faktor uygulamalarindan sonra benzer reaksiyonlar
yasadigi 6grenildi. inhibitdr saptanmadi. Kanama tedavisi amaciyla rFVlla baslandi; ancak rFVlla sonrasi da
benzer semptomlarin ortaya cikmasi Uzerine hasta cocuk alerji tarafindan degerlendirildi ve rFVlla
desensitizasyon protokolii ile tedavi stirdirilda. Klinik yanit sonrasi, uzun donem kanama profilaksisi igin
emicizumab tedavisi baslandi. Olasi kanama ataklarinda rFVila’nin desensitizasyon protokoliiyle
uygulanmasi planlandi.

Sonug: FVIII uygulamasina bagli anafilaksi nadir olmakla birlikte ciddi bir komplikasyondur. Bu olgu, FVIII
yaninda rFVIla’ya da anafilaktik reaksiyon gelisebilecegini gostermektedir. FVIII ve bypass ajanlarina
reaksiyon Oykisi olan hastalarda emicizumab, uzun dénem profilakside etkin ve glivenli bir secenek
olarak distintlmelidir.
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P29- AGIR HEMOFiLi A TANILI COCUK HASTADA SUNNET CERRAHISINiN
PERIOPERATIF YONETIMi: OLGU SUNUMU

Hatice Yanar Uysal:,Defne Ay Tuncel-

tAdana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Hemofili A, faktor VIII eksikligi ile karakterize, X'e bagli resesif kalitilan ve 6zellikle agir formlarinda
spontan kanamalar ile cerrahi girisimlerde ciddi kanama riski tasiyan herediter bir koagilopati olup,
cocukluk caginda multidisipliner yaklasim gerektiren énemli bir klinik sorundur. Bu hastalarda cerrahi
girisimler, vyeterli hematolojik hazirlik saglanmadigl takdirde yasami tehdit edebilen kanama
komplikasyonlarina yol agabilmektedir. Stinnet, toplumumuzda sik uygulanan bir girisim olmakla birlikte,
Dinya Hemofili Federasyonu kilavuzlarinda major cerrahi islem olarak kabul edilmekte ve mutlaka uygun
faktor replasman tedavisi esliginde yapilmasi 6nerilmektedir. Bu olgu sunumunda, inhibitér negatif agir
Hemofili A tanili bir cocuk hastada, slinnet operasyonunun kilavuzlara uygun perioperatif faktor
replasman protokolii ile giivenli sekilde gerceklestirilmesi ve klinik sonuglari sunulmaktadir

Yontem: Olgu Sunumu: 2023 yilindan itibaren merkezimizde izlenen erkek cocuk hastaya, bazal faktor VI
diizeyinin %0,5 olarak saptanmasi tizerine agir Hemofili A tanisi konulmustur. Hasta daha 6nce tekrarlayan
eklem kanamalari gecirmis olup profilaksi tedavisi altindaydi. Ailenin stinnet talebi nedeniyle elektif
cerrahi girisim planlanmis, preoperatif degerlendirmede inhibitor taramasi negatif olarak bulunmustur.

Bulgu: Perioperatif Yonetim: Hasta operasyon oncesi cocuk hematoloji servisine yatirilarak yakin izleme
alinmistir. Cerrahiden 24 saat 6nce traneksamik asit 30 mg/kg/glin dozunda baslanmis, operasyon éncesi
2. saatte 50 U/kg /doz dozunda rekombinant faktér VIII uygulanmistir. Faktdr replasmanindan yaklasik 30
dakika sonra aPTT degerinin normal aralikta oldugu dogrulandiktan sonra hasta cerrahiye alinmistir.
Operasyon sirasinda ve erken postoperatif donemde ek kanama komplikasyonu izlenmemistir.
Postoperatif dénemde 12. saatte faktor VIl replasmanina devam edilmis, ikinci ve liglincl glinlerde glinde
2 kez 30 U/kg /doz olacak sekilde stirdiiriilmistiir. Cerrahi alan iyilesmesi sorunsuz seyreden hasta, tigiincii
postoperatif glinde taburcu edilerek evde idame tedavisine gecilmis ve traneksamik asit tedavisinin 7-10
gln silreyle strdirtlmesi 6nerilmistir.

Sonug: Hemofili A tanili ¢ocuk hastalarda siinnet, uygun planlama ve yeterli faktér replasmani
saglandiginda giivenli bir sekilde uygulanabilmektedir. Bu olgu, major cerrahi girisim olarak kabul edilmesi
gereken sinnet isleminin, kilavuzlara uygun perioperatif hematolojik hazirlik ile komplikasyonsuz
gerceklestirilebilecegini gostermektedir. Multidisipliner yaklasim, uygun faktor dizeyi hedefleri ve yakin
postoperatif izlem, kanama riskinin minimalize edilmesinde kritik 6neme sahiptir. Hemofili hastalarinda
cerrahi girisimlerin mutlaka deneyimli merkezlerde ve standart protokoller esliginde yapilmasi
onerilmektedir
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P30- FAKTOR Xl EKSIKLiGi TANILI 13 YASINDAKi BiR OLGUDA iLiOPSOAS
TUTULUMUNUN KLiNiK DEGERLENDIRILMESi VE TEDAVi SURECI

Merve Aydemir:,Giilcan Erbas:,0Osman Kuleli:,Yasin Yilmaz:,Serap Karaman;,
Deniz Tugcu:,Zeynep Karakas:,Aysegiil Uniivar,Serap Karaman:

tistanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji

Amag: Bu calismanin amaci faktor Xl eksikligi tanili 13 yas erkek hastanin iliopsoas kanamasi tablosunun
klinik siireci ve tedavisini incelemektir.

Yontem: Gobek kordonunun postnatal 20.glinlinde kanama Oykisl olan ve 1.5 yasindayken travma
sonrasi siddetli burun kanamasi ile basvurusunda yapilan degerlendirmede hemogram, biyokimya ve
koagllasyon parametreleri normal saptanandi. Periferik yaymasinda trombositler bol ve kiimeli idi. Faktor
Xl diizeyi: %6.9 saptanmasi lizerine Faktor XllII eksikligi tanisi aldi. Aile degerlendirmesinde abinin de
yenidogan déneminde benzer 6ykiisinin oldugu 6grenildi ve yapilan degerlendirmede abiye de Faktor
Xl eksikligi tanisi konuldu. izleminde aralikli hematiiri, iliopsosas kanamasi nedeni ile kriyopresipitat ve
TDP tedavileri almis ancak aile plazma kaynakli faktor Xl ( fibrogamin) profilaksisini kabul etmemistir. Son
iliopsoas kanamasindan 4 yil sonra uylukta agri ve ylrilyememe sikayeti ile basvurusunda iliopsoas
hematomu saptandi. Tetkiklerinde koaglilasyon parametreleri normal (PT: 10,7 sn, INR: 0,89, aPTT: 21,1
sn), Hgb:13,4 g/DI,BK:9900/mm3, mutlak ndtrofil:6280/mm3, trombosit:314.000/mm3 gorildi. Batin
ultrasonografi ve tomografisinde sol iliopsoas kasi icinde 30x36mm hematom saptandi. Faktor Xilli
diizeyi:%5.5, Faktor inhibitorli negatif saptandi. Hastanin basvurusunda ilk glin 8 Unite kriyopresipitat
sonraki 4 giin glinde 5 Unite kriyopresipitat uygulandi. Hastaya mutlak yatak istirahati 6nerildi. Kontrol
Faktor Xl diizeyi:%38.9 Faktor inhibitor negatif saptandi.

Bulgu : Kriyopresipitat tedavisi ve yatak istirahati ile izlem sonrasi kontrol ultrasonlarinda hematom
boyutunun giderek kiglldigl gorildi. 3 haftada bir kriyopresipitat profilaksisine devam edildi. En son
ultrasonda hematom gérilmedi. Hastanin takibinde plazma kaynakli faktor Xlll temin edilerek 30Unite/kg
4 haftada bir profilaksiye baslandi.

Sonug: iliopsoas hematomu cogunlukla hemofili A tanili hastalarda goriilebilen nadir bir kanama
tablosudur. Faktor Xl eksikligine bagh da gorilebilmektedir. Kalga, uyluk ve bel agrisi ile agrili kalca
ekstansiyonu, oncelikle iliopsoas hematomunu diisiindirmeli, tani ve tedavide gecikilmemelidir. Ciddi,
tekrarlayan ve hayati tehdit eden kanamalari olan F XIII eksikligi tanili hastalarda, kriyopresipitat veya
saflastirilmis konsantre faktor Xlll ile uzun sireli profilaksi diistintlebilir. Kanamalarin 6nlenmesinde klinik
takip ve hasta uyumu biylk 6nem tasir.
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P31- GAZIANTEP iLi YETiSKIN HEMOFiLi iINHiBITORLU HASTALARIN DURUMU

Mehmet Akif Kiling:,Vahap Okanz,Yusuf Kutlu:
1Gaziantep Universitesi Hastanesi, :Gaziantep Universitesi Hastanesi, :Gaziantep Universitesi Hastanesi

Amag: Hemofili A ve B, faktor VIII veya IX eksikligiyle karakterize, X'e bagl resesif gecisli kalitsal kanama
bozukluklaridir. Giniimizde modern faktér konsantreleri viral enfeksiyon riskini minimalize etse de, bu
proteinlere karsi gelisen notralize edici *inhibitorler*, tedavideki en ciddi komplikasyon olmaya devam
etmektedir. inhibitdrler, standart replasman tedavisini etkisiz kilarak kanama kontroliinii zorlastirmakta
ve kalici eklem hasari riskini artirmaktadir. Bu calisma, *Gaziantep* ilinde takip edilen yetiskin ve addlesan
inhibitorli hemofili hastalarinin klinik profillerini ve gilincel tedavi yaklasimlarini degerlendirmeyi
amaclamaktadir.

Yontem: Gaziantep’te takip edilen, yaslari 17 ile 62 arasinda degisen 4 erkek hasta retrospektif olarak
incelenmistir. Hastalarin faktdr diizeyleri, Bethesda Unitesi (BU/ml) cinsinden inhibitor titreleri, hedef
eklem varligi ve tedavi ge¢cmisleri analiz edilmistir.

Bulgu: incelenen vakalarin 3’l *yiksek titreli* (6.24, 9.52 ve 16.96 BU/ml), 1’i ise *disuk titreli* (2.58
BU/ml) inhibitére sahiptir. inhibitor sireleri 3 ile 8 yil arasinda degismektedir. En dikkat cekici bulgu,
vakalarin tamaminda (%100) *hedef eklem* gelisiminin saptanmis olmasidir. ileri yastaki iki hastada
cerrahi girisim Oykisli mevcuttur. Tedavi yonetiminde, lg¢ hastanin kanama kontrolii icin baypass edici
ajan (aPCC/Feiba) kullandigi, 17 yasindaki bir hastanin (Vaka 4) ise yeni nesil FVIII mimetik tedavisi olan
*emicizumab (Hemlibra)* kullanmaya basladigi gorilmustar.

Sonug: Gaziantep kohortundaki tiim hastalarda hedef eklem bulunmasi, inhibitériin kas-iskelet sistemi
Gzerindeki yikici etkisini ve standart tedavilerin artropatiyi 6nlemedeki sinirlamalarini dogrulamaktadir.
Emicizumab gibi yenilik¢ci profilaktik tedaviler, ozellikle yiksek titreli hastalarda kanama oranlarini
dramatik sekilde disirerek yasam kalitesini iyilestirme potansiyeline sahiptir. Sonug olarak, bu hasta
grubunda eklem sagliginin korunmasi icin multidisipliner yaklasim ve modern profilaksi stratejileri hayati
Onem tasimaktadir.
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P32- EMiCiZUMAB TEDAVIiSi GOREN HEMOFiLi A HASTALARINDA SUNNET:
CUKUROVA DENEYiMi

Hatice ilgen Sasmaz:,Biilent Antmen:,Nurgiin Yonyiil:,Selcan Tiirker Colak:Alper Eken:,
Hatice Yelda Cigsars

iCukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Hematoloji BD, 2Adana Acibadem Hastanesi Pediatrik
Hematoloji, sCukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi BD, ‘Adana Acibadem Hastanesi
Uroloiji, sCukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Hematoloji & Onkoloji BD

Amag: Siinnet, diinyada ve dzellikle Tirkiye'de, diger islam iilkelerinde oldugu gibi dini ve geleneksel
baskilar nedeniyle hemofili hastalari icin en eski ve en sik uygulanan cerrahi islemdir. Ulkemizde hemofili
hastalarinda sosyal baskilar cok giicliidir. Emicizumab, aktif FIX ve FX'i birlestiren, aktif FX olusumuna yol
acan ve daha sonra protrombinden trombin olusumunu katalize eden bispesifik bir monoklonal
antikordur. Bu calismada, 2021-2025 vyillari arasinda emicizumab alan toplam 6 hemofili A hastasinda
Cukurova Universitesi ve Acibadem Adana Hastanesi'ndeki siinnet deneyimini rapor etmeyi amagliyoruz.

Yontem: Emicizumab alan ve siinnet edilmis, inhibitorsiiz bes hemofili hastasi ve inhibitorli bir hemofili
hastasinin tibbi kayitlarini retrospektif olarak inceledik. inhibitérsiiz bes hastaya ek profilaktik FVIII
uygulandi. inhibitorli bir hastaya 90 ug/kg rFVla'nin 3 bolus dozu uygulandi. Tiim siinnetlerde traneksamik
asit de verildi.

Bulgu: Cukurova bolgesinde emicizumab tedavisi goren, yaslari 4 ile 11 arasinda degisen ve ortalama 7,8
yasinda olan 6 hemofili A hastasi slinnet edildi. Yeterli faktor replasmanina ragmen, sadece inhibitorsiiz
bir hastada dnemli kanama goriildii. Bu hastaya iki doz daha faktér replasmani uygulandi. inhibitorli
hastada kanama olmadi. Kanama olan hasta hari¢ tiim hastalar bir gin hastanede kaldi.
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P33- HAFIF DEYiP GECMEYiIN: HEMOFiLi A’DA BIiREYSELLESTIRILMi$ PROFILAKSI
GEREKSINimi

Cevdet Yergin:,Aylin Diizenliz, Muhammet Ali Coskunz,0ytun Aybike Karaaslanz,Sule
Toprak:,Meryem Albayrak:

iKirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk sagligi ve hastaliklari A.D., 2Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Sagligi ve Hastaliklari A.D.

Amag: Giris ve Amag Hemofili A, FVIII diizeyine gore hafif, orta ve agir olarak siniflandiriimaktadir. Agir
hemofili A olgularinda primer profilaksi, ciddi kanamalarin ve eklem hasarinin dnlenmesi amaciyla
standart tedavi yaklasimi olarak kabul edilmektedir. Buna karsin hafif ve orta siddette hemofili A
hastalarinda profilaksi endikasyonlari net olarak tanimlanmamis olup, ¢ogu olguda tedavi kanama oldukga
replasman seklinde uygulanmaktadir. Bu ¢alismada, hafif/orta siddette hemofili A tanisi ile izlenen ve ciddi
kanama sikayetleri basvurup, bireysel risk faktorleri degerlendirilerek proflaksi baslanan olgular
sunulmustur. Amacimiz hemofilide profilaksi gereksiniminin hasta bazli degerlendirilmesinin gerekliliginin
6nemini vurgulamaktir.

Yontem: Olgu Sunumu Kirikkale Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Béliimiinde
yaslari 9 ile 30 yil arasinda degisen 20 hafif-orta hemofili A hastasi izlenmektedir. Bu hastalarin yedisine,
zorlu ev, galisma ve okul kosullari dikkate alinarak proflaksi tedavisi baslandi. Olgu 1-2: Hafif hemofili A
olarak izlenen iki kardese 14 ve 18 yaslarinda mide kanamasi nedeniyle faktér VIII replasman tedavisi
uygulandi. Helicobacter pylori enfeksiyonu ile iliskili mide Ulserine bagl kanadiklar tespit edildi.
Helicobacter pylori enfeksiyonu, dispeptik bulgulari ve hayati tehdit eden kanamalari goézoniine
alindiginda olgulara proflaksi baslandi. Olgu 3: Yirmi alti yasinda erkek hasta, hafif hemofili A tanisi ile
izlenmekte olup insaat isgisi olarak 22 yasinda ¢alismaya basladi. Tekrarlayan eklem kanmalari, travma
sonrasi kas ici kanamalarla (iliopsoas, gastrokinemus kanamalari) sik basvurusu nedeniyle proflaksi
tedavisi baslandi fakat devam edilemedi. Aylik kanamalari devam etmesi nedeniyle proflaksi baslanmasi
tekrar onerildi. Bir yillik proflaksi sonrasi is degisimi nedeniyle tedaviye on demand (kanadik¢a) devam
edildi. Olgu 4: Yirmi bes yasinda hafif hemofili A tanisi ile izlenmekte olan hasta bir yil tutuklu olarak
cezaevine girdi. Darp Oykisl ile basvuran hastanin tekrarlayan kas ve eklem kanamalari nedeniyle
proflaksi baslanmasi distintldi. Olgu 5: On sekiz yasinda hafif hemofili A tanisiyla izlenen olgu telefon
satan bir magazada 10 saat ayakta calisma sonucu tekrarlayan bilateral ayak bilegi eklemleri kanamasi
nedeniyle basvurdu. is degisikligi 6nerisi yapildi ve proflaksi baslandi. Olgu 6: On alti yasinda orta hemofili
olan hasta boébrek tasi nedeniyle hematiiri sikayetiyle basvurdu. Tekrarlayan ve demir eksikligine yol agan
hematiiri nedeniyle bébrek tasi sorunu ¢ozilene kadar proflaksi almasi planlandi. Olgu 7: Sekiz yasinda,
orta hemofili olan hasta ¢ocuk yurduna verilmesi sonrasi tekrarlayan travma sonrasi viicudunda yaygin
ekimozlar ve burun kanamasi ile geldi. Proflaksi baslandi.

Sonug: Tartisma ve Sonug Agir hemofili A’da proflaksi, kanama sikhgini ve hemofilik artropati gelisimini
azaltmak amaciyla standart yaklasim olarak onerilmektedir. Hafif ve orta hemofili A olgularinda ise
profilaksi uygulamasinda goérus birligi bulunmamaktadir. Ancak gilincel veriler, bu hasta grubunda kanama
riskinin yalnizca FVIII dizeyi ile iliskili olmadigini, cevresel risk faktorlerinin de gdzoniine alinarak
bireysellestirilmis proflaksi yapilmasi gerektigini vurgulamaktadir. Olgularimizda; agir fiziksel ¢alisma
kosullari, travmaya acik sosyal ortamlar ve eslik eden gastrointestinal sorunlar gibi faktorlerin, ciddi
kanamalara yol agabildigi gorilmistiir. Bu bulgular, hafif ve orta siddette hemofili A tanili hastalarda
profilaksi kararinin yalnizca laboratuvar degerlerine gore degil, kanama 6ykiisi ve bireysel risk faktorleri
dikkate alinarak verilmesi gerektigini gostermektedir. Hemofili yonetiminde “hastalik yoktur, hasta vardir”
yaklasimi 6nemlidir. Secilmis hastalarda profilaksi bireysellestirilmis izlem ve tedavi stratejileri, kanama
sikliginin azaltilmasinda ve yasam kalitesinin artirilmasinda etkili olabilir.
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P34- FAKTOR IX EKSiKLIGi OLAN KADIN HASTADA SEZERYAN SONRASI
TABURCULUKTA GELISEN KANAMA

Emine Durak:
1Baibii izzet Baysal Egitim Ve Arastirma Hastanesi

Amag: Hemofili B, F9 genindeki bir kusurdan kaynaklanan ve faktoér IX'un yetersiz lretimine yol acan
kahtsal bir hastaliktir . Genetik kusur, X'e bagh kalitim veya sporadik de novo mutasyon yoluyla ortaya
cikabilir. Bu durum agirlikh olarak erkekleri etkilese de, tasiyici kadinlarda da ara sira kanama semptomlari
gorilebilir. Siddetli hemofili neredeyse tamamen erkeklerde goérilen bir hastaliktir, ancak nadir
durumlarda kadinlar da etkilenebilir. Sporadik hastalik (pozitif bir aile oykisi olmaksizin, de novo
mutasyondan kaynaklandigi varsayilir) yaygindir. Calismalar, sporadik hastaligin siddetli hemofili B'li
bireylerin %43'lUnl olusturdugunu goéstermistir. Orta ve hafif hemofili B'de yaklasik %30'u sporadiktir. Bu
vakada sporadik orta siddetli Hemofili B tanisi olan kadin hastanin taburculuk sonrasi kanama tedavisine
yaklasimi anlatmak amaglanmistir.

Yontem: Dis merkezde sezeryan sonrasi taburcu olan hastanin yolda baslayan kanama ile hastanemize
basvurusu ve kanamaya yaklasim gézden gegirilmistir.

Bulgu: 35 yasinda kadin dis merkezde C/S ile dogum yapmis ve dogum sonrasinda 4000 IU rekombinant
FIX ve takip eden glinlerde 2000 IU rekombinant FIX 2x1, toplam 5 glin almis. Rekombinant FIX tedavisini
2 gin keserek hastanin kanamasiz takibi yapilmis ve taburcu edilmis. Taburculuktan sonra evine yola
ciktan hastanin 30 dakika sonra karin agrisi baslamis ve takip eden 1 saatte de kanamasi baslamis. Hasta
ilce hastanesinin acil servisine girmis ve oradan da hastanemiz acil servisine sevk edilmis. Kadin hastaliklari
tarafindan yapilan muayenede batin distandi uterus hematom nedeni ile palpe edilebilmekte ksifoide
kadar uzanmakta ve yapilan USG’de uterus antevert kavitede 11 cmlik hematom izlenmesi izerine servise
yatirilan hasta genel durumu kotllislince yogun bakim Unitesinde entlibe ediliyor ve tarafimiza
danisihiyor. Yakinlarindan alinan bilgi ile Fak IX eksikligi tanisini yaklasik 20 yil 6nce aldig1 68renildi. E-nabiz
verilerinden Eylil 2024 Faktor IX:%3 Faktor IX inhibitor: negatif oldugu gorildii. Dogumdan Once takip
edildigi merkezde faktor IX dizeyi bakilmamis. Yapilan tetkiklerinde dre:25 kre:0,53 gfr:123 wbc:12.000
neu:9430 hb:9.4 hct:26.7 plt:128.000 inr:0,99 aptt:38.5 saptandi. Faktor IX ve inhibitor dizeyi istendi
ancak sonuglar 10 gin icinde ciktigi icin ivedilikle hastaya kanama raporu cikarildi ve faktor IX dozu
hastanin kilosuna gore hesaplanarak recete edildi. Rekombinant faktor IX(1001U/kg) 6000 IU /giin 18-24
saatte bir uygulanmasi, aktif kanama devam ettigi stirece 60001U /giin, kanama durduktan sonra(75 IU/kg)
40001u/glin 18-24 saatte 1 verilmesi planlandi. Faktor temin edilene kadar 3x2 G TDP verildi , hastaya 4
Unite eritrosit stistipansiyonu replase edildi. Fakor IX replase edildikten yarim saat sonra bakilan aptt:28.9
saptanmasi Uzerine recovery testi normal inhibitor varligi disinidlmedi. Kanama durduktan sonra
40001U/glin 18-24 saatte 1 3 giin,20001U(251U/kg/glin)4 giin boyunca verildi. Hastanin uterustaki
hematomu 3cm ve aktif kanamasi olmayinca taburculugu planlandi. Taburculukta haftada 2 giin 2000 U
(251U/kg/glin) faktor IX profilaksi verildi.

Sonug: Hasta hem orta hemofili hem de hemofili B olmasi sebebiyle iyi klinik gdsterecegi distinilirken
agir kanama klinigi ile gelerek literatiire ters dismustlr. Algoritmalarda faktor dizeyi ile siniflandirma
yapilmaktadir ancak bu hasta faktor diizeyine gore orta sinifta yer almasina ragmen agir bir kinik tablo ile
basvurmustur. Nadir olsa da kadin hemofili B hastalari da agir kanama ile basvurabilir.
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P35- YENi KURULAN COCUK HEMATOLOJiSi VE ONKOLOJISi KLiINiGiMizDEKi
VON WILLEBRAND HASTALARININ TANI VE TEDAVI YAKLASIMLARI

Nilsu Tiirkmen:,Merve Sahin Yilmaz:,Harun Kasapoglu:,Buse Metin Yorgun:,
Asli Turgutoglu Yilmaz:,Berkin Berk Akbeyaz:,Neslihan Caliskan:,Yilmaz Ay:

1SBU Kartal Liitfi Kirdar Sehir Hastanesi

Amag: Yeni kurulan bir merkez olarak 3 yillik dénemde; vWH tanisi alan hastalarimizin klinik 6zelliklerini,
tedavi yaklasimlarini degerlendirmeyi amacladik.

Yontem: Bu c¢alismada SBU Kartal Dr. Liitfi Kirdar Sehir Hastanesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi
Klinigi’'nde 2022—-2025 vyillari arasinda izlenen 0—18 yas arasi von Willebrand hastalari retrospektif olarak
degerlendirildi. Hastalara ait demografik 6zellikler, tani yasi, klinik basvuru nedenleri, laboratuvar
bulgulari [trombosit sayisi, protrombin zamani, aktive parsiyel tromboplastin zamani, PFA-100, vWF
antijen duzeyi, vVWF aktivitesi (ristosetin kofaktor aktivitesi), faktor VI (FVIII) aktivitesi, ricof/VWF antijen
orani], kanama ozellikleri, tedavi gereksinimleri ve cerrahi profilaksi uygulamalari hasta dosyalari ve
hastane bilgi yénetim sistemi izerinden incelendi.

Bulgu: Calismaya 36 hasta dahil edildi; hastalarin %41,6’s1 erkek, %58,3’(i kizdi. Ortalama yas 13,4 + 4,9 yil
(3—255 ay), ortalama tani yasi 8,0 + 5,3 yil (1-199 ay) olarak saptandi. Ortalama trombosit sayisi 317.583
+ 113.057/uL, protrombin zamani 13,2 + 1,5 saniye, aktive parsiyel tromboplastin zamani 35,8 + 12,1
saniye idi. PFA-100 incelemesinde ortalama kollajen-ADP degeri 159,3 + 74,0, kollajen-epinefrin degeri
183,3 + 60,0 olarak bulundu. Ortalama vWF antijen diizeyi %37,0 + 23,2, vWF aktivitesi %23,0 + 11,6, FVIII
aktivitesi %56,7 + 45,3 idi. Ricof/VWF antijen orani ortalamasi 1,51 + 2,28 olarak saptandi. Alt tip dagilhimi
degerlendirildiginde hastalarin %41,7’si Tip 1, %41,7’si Tip 2 ve %16,6's1 Tip 3 vVWH olarak siniflandirildi.
Tani nedenleri arasinda en sik asiri adet kanamasi, mukozal kanamalar ve cerrahi girisimler sonrasi uzamis
kanama yer aldi. Tip 3 vVWH tanili hastalarin %50’sinde eklem igi ve/veya kas i¢i kanama go6zlendi. Tedavi
gereksinimleri incelendiginde kiz hastalarin %71,4’inde menoraji 6ykisi mevcuttu ve bu hastalarin %80’
menstruasyon doénemlerinde traneksamik asit kullanmaktaydi. Mukozal kanamasi olan hastalarin
%60’Inda traneksamik asit tedavisine ihtiya¢ duyuldu. Toplam hastalarin %30,5’inde faktoér replasman
tedavisi gereksinimi saptandi. Tip 3 vWH tanili hastalarin %83,3’U diizenli profilaktik faktor replasman
tedavisi almaktaydi. Cerrahi girisimler 6ncesinde ve/veya sirasinda hastalarin %25’inde traneksamik asit
profilaksisi uygulanmis, %11,1’inde traneksamik asit faktor replasmani ile kombine edilmistir.

Sonug: Bu calismada, von Willebrand hastaliginin teorik olarak iyi tanimlanmis olmasina karsin, Turkiye’'de
klinik pratikte kesin tanive alt tip ayriminin laboratuvar olanaklariyla halen gliclikler icerdigi gosterilmistir.
Ozellikle alt tiplerin dogru siniflandirilmasi agisindan genetik testlerin tanisal siirecte daha yaygin
kullanilmasi gereklidir. Kanama yonetimi ve cerrahi girisimlere yonelik profilakside traneksamik asit
ve/veya VWF’ den zengin faktor konsantrelerinin uygun endikasyonlarda giivenle kullanilabildigi ve ciddi
bir komplikasyon izlenmedigi goérilmustir. Merkezimizde izlenen hasta dagiliminda, klinik olarak hafif
olgularin tanisindaki gliclikler nedeniyle Tip 3 vWH olgularinin géreceli olarak daha sik saptandigi dikkati
cekmektedir. Hastalik siddeti ile faktor replasman tedavisi gereksinimi arasindaki iliski, tedavi
planlamasinda yalnizca vVWF dizeylerinin degil, klinik kanama fenotipinin de temel belirleyici olmasi
gerektigini ortaya koymaktadir. Cerrahi girisimler 6ncesinde uygun profilaksi uygulanmasi, kanama
komplikasyonlarinin dnlenmesinde etkili bulunmustur.
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P36- HEMOFiLi A HASTASINDA BIiREYSELLESTIRILMIiS PROFILAKSI: OLGU
SUNUMU

Serife Biisra Dayar:,Nilay Yalginkaya:,Giilsiim Akgiin Cagliyan:

iPamukkale Universitesi Tip Fakdiltesi i¢ Hastaliklari Anabilim dali, 2Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi
Hematoloji Bilim Dali

Amag: Hemofili A, X kromozomuna bagli resesif kalitim gosteren faktor VIII'in genetik eksikligi veya islev
bozuklugu sonucunda ortaya ¢ikan bir kanama bozuklugudur. Hemofilide klinik bulgular; kanama egilimi,
tekrarlayan kanamalarin yol actigi sekeller ve pihtilasma faktorl replasman tedavisine baglh gelisebilen
komplikasyonlarla iliskilidir. Kanama atagi oykusi bulunmayan ancak ciddi faktoér eksikligi nedeniyle
ylksek kanama riski taslyan bireylerde, spontan kanama olasiliginin yiiksek olmasi ve profilaksinin kanama
epizotlari ile iliskili komplikasyonlari 6nlemedeki etkinligi gz onlinde bulundurularak primer profilaksi
onerilmektedir.

Yontem: Ozellikle adélesan ve geng eriskin dénemde tedaviye uyum énemli bir sorun olarak karsimiza
cikmakta olup bu olgu sunumunda, profilaksiye uyumsuzluk nedeniyle belirgin klinik kanama oykisu
bulunmayan, subklinik eklem kanamalari saptanan geng eriskin bir hastada bireysellestirilmis profilaksi
yaklasimi ele alinmaktadir.

Bulgu: 21 yasinda erkek hasta, siddetli Hemofili A ile cocuk hematolojisinde takipliyken takip ve tedavi
devamliliginin saglanmasi amaciyla eriskin hematoloji klinigine basvurdu. Basvuru sirasinda aktif bir
sikayet tariflemeyen hasta, diizenli tedavisinin planlanmasi amaciyla degerlendirmeye alindi. Hastanin ilk
tanisi 1,5 yasinda silinnet sirasinda konulmus olup, tani aninda faktor VIII dizeyi %0,1’di. Hasta sekiz
yasindan itibaren 6zellikle sag diz ekleminde yilda 3—4 kez tekrarlayan hemartrozlar nedeniyle profilaksiye
baslamisti. Hasta, 15 yasindan itibaren profilaksi dozlarini diizensiz kullanmisti. Hastanin tarafimiza
basvurusunda giincel faktor VIII diizeyi %0,5 olup inhibitér saptanmadi. Hastanin fizik muayenesinde sag
dizde 20° fleksiyon kisitlihgr mevcuttu. Son bir yil icinde klinik kanama 6ykisi olmadigini ifade eden
hastaya yapilan ultrasonografik degerlendirmede sag diz ekleminde sinovit, kikirdak ve subkondral kemik
tutulumu; sag ayak bileginde ise sinovyal kalinlasma ve kikirdak hasari izlendi. Hemofili eklem saglg
skoru(HJHS) sag diz icin 2, sag ayak bilegi icin 0 olarak hesaplandi. Ultrason ile yapilan degerlendirmede
sag diz ve sag ayak bileginde subklinik eklem hasari ile uyumlu bulgular mevcuttu. Hastaya akut kanama
tedavisi sonrasinda haftada iki kez 2000 IU faktor VIII profilaksisi baslandi. Ancak hasta alti ay sonra sag
dizde agri ve sislik nedeniyle acil servise basvurdu. Son Ug ay igerisinde toplam dort eklem kanamasi (sag
dizde g, sol ayak bileginde bir) gelisen hastada inhibitér saptanmadi. Hastanin profilaksiyi, hazirlama
glcligl nedeniyle sabah uygulamakta zorlandigi, bu nedenle tedaviyi gece kullandigi 6grenildi. Kontrol
goruntiilemelerinde eklem hasarinin ilerledigi gorildi. Haftada 3 glin antrenman yapan hastanin fiziksel
aktivite duzeyi géz onlinde bulundurularak profilaksi tedavisi yeniden yapilandirildi ve tedavinin sabah
saatlerinde, antrenman glinlerine denk gelecek sekilde haftada (¢ glin hazir enjektorli preperatla (25
IU/kg/doz, toplam 2000 IU) uygulanmasi planlandi. Son durumda hastada klinik olarak kanama bulgusu
izlenmedi.

Sonug: Avrupa’da eriskin hemofili hastalariyla yapilan ¢alismalarda, diizenli profilaksi tedavisine
uyumsuzlugun baslica nedenleri arasinda kanama sikliginin azalmasi veya tamamen ortadan kalkmasi
(%38), unutkanhk (%36), tedaviye ayrilacak yeterli zamanin bulunamamasi (%30) ve uygulama zorluguna
iliskin sorunlar (%30) yer almaktadir. Bu olgu, hemofili hastalarinda tedaviye uyumsuzlugun yalnizca klinik
olarak belirgin kanamalarla sinirli olmadigini; ayni zamanda subklinik eklem kanamalari ve buna bagh
ilerleyici eklem hasari ile iliskili olabilecegini ortaya koymaktadir. Ozellikle genc eriskinlik déneminde,
hastanin yasam tarzi, fiziksel aktivite diizeyi ve tedaviye yonelik tutumu goéz éniinde bulundurulmadan
uygulanan standart profilaksi semalari yetersiz kalabilmektedir. Hasta merkezli ve bireysellestirilmis
profilaksi stratejileri, tedavi uyumunun artiriimasi yoluyla kanama kontroli ve eklem sagliginin
korunmasinda kritik bir rol Gstlenmektedir.
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P37- KANAMA KLiNiGi iLE BASVURAN iKi AYLIK VON WILLEBRAND FAKTOR
EKSIKLIGi VAKASI

Eylil Su Tugcu:,0sman Kuleliz,Giilcan Erbas?,Yasin Yilmaz:,Deniz Tugcu?,
Serap Karaman:,Hikmet Giilsah Tanyildizz, Aysegiil Uniivar;,Zeynep Karakas:

tistanbul Universitesi, istanbul Tip Fakdiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklari Anabilim Dal, zistanbul
Universitesi, istanbul Tip Fakdiltesi, Pediatrik Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali

Amag: Von Willebrand Hastaligi (vWh), von Willebrand faktérinin (vWf) nicel veya fonksiyonel
bozukluguna bagh gelisen, otozomal gegisli kalitsal bir kanama diyatezidir. En sik gérilen kalitsal kanama
bozukluklarindan biridir. Toplum taramalarinda prevalansi yaklasik %1 olup, olgularin yalnizca kiiglik bir
kismi semptomatiktir. Klinik kanama ile basvuran hastalarin sikligi 35—100/milyon arasinda degismekte,
agir seyirli tipler ise yaklasik 1-5/milyon oraninda gériilmektedir. vWf, trombosit adezyonu ve trombis
olusumunda rol oynar ve faktor VIII'in tastyicisidir. vWh’de yetersiz trombis olusumu nedeniyle 6zellikle
deri ve mukozalarda travmaya bagli kanamalar gorilir. Hastalik, vWf'deki bozuklugun tipine goére klinik,
laboratuvar ve genetik acidan farkli alt tiplere ayrilir; bu ayrim tedavi yaklasimi ve genetik danismanhk
acisindan énemlidir.

Bulgu: G3P2A1 bilinen hastalik dykisi olmayan anneden 39+5 gestasyonel haftada sezaryen ile dogan ve
postnatal adaptasyon sorunu olmayan 2 aylik kiz hasta kulakta kanama sikayeti ile basvurdu. Hastanin acil
servise basvurusunda alinan anamnezinde 1 aylikken asilanma sonrasi asi yerinde 12 saat durmayan
kanamasi oldugu, babasinin 2 kardesinin ¢ocukluk caginda burun kanamasi sonrasinda kaybedildigi ve
anne ile baba arasinda ikinci derece akrabalik evliligi oldugu 6grenildi. Fizik muayenesinde sag kulak
yolunda kurumus kan gorildi. Kulak Burun Bogaz Bilim Dali tarafindan yapilan muayenesinde aktif
kanama odagi gorilmedi. Hastanin alinan kan tetkiklerinde Hgb:11.1g/dL, I6kosit 14500/mm3, mutlak
noétrofil sayist 2500/mm3 trombosit 524000/mm3, PT:12.2 sn, APTT:54.6 sn, INR:1.02 olarak saptandi.
Periferik yaymada trombositlerin bol ve kiimeli oldugu goérildi. Kanama diyatezi 6n tanisi ile izlenen
hastaya ¢ekilen kraniyal BTde kanama bulgusuna rastlanmadi. Ek tetkiklerinde vWF<2.2, Ricof<4, Faktor 8
%2.4 olarak sonuglandi. Von Willebrand Faktor eksikligi tanisi alan hasta yakin klinik takibe alindi, genetik
tetkikleri gonderildi. Anne, baba ve kiz kardesinden faktor diizeyleri istendi.

Sonug: Alti ayin altindaki hastalarda klinik kanama ile basvuran Von Willebrand Faktor Eksikligi,
koagllasyon sisteminin nadir goriilen bir bozuklugudur; ancak kanama diyatezi bulgulari ile basvuran ve
ailede kanama diyatezini dlisiindiiren 6yklsi olan her bebekte mutlaka akilda tutulmalidir. Tanisal siirecte
trombositopeni dislanmali ve es zamanli olarak aktive parsiyel tromboplastin zamani, protrombin zamani
ve fibrinojen diizeyi gibi temel hemostaz testleri degerlendirilmelidir. Bu vakada, asilanma sonrasi kontrol
edilemeyen kanama ve spontan kulak kanamasi ile basvuran, von Willebrand faktor eksikligi tanisi alan 2
aylik kiz bebek sunulmustur. Siit cocugu déoneminde yapilan acil hematolojik degerlendirmede, VWH ile
uyumlu laboratuvar anormallikleri saptanmistir. Kanama diyatezi belirtilerinin erken dénemde taninmasi,
dogru taninin konulmasi ve uygun tedavinin zamaninda baslatilmasi agisindan kritik Gneme sahiptir.
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P38- AILESEL COKLU KOAGULASYON FAKTORU EKSiKLiIGi VAKALARIMIZ

Davut Albayrak:,Canan Albayrak:

1Medicalpark Samsun Hastanesi Cocuk Hematoloijisi bélimii, 20ndokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Hematolojisi Bilim Dal

Amag: Ailesel ¢oklu koagiilasyon faktori eksiklikleri (FMCFD), en az iki koagilasyon faktérinin plazma
aktivitesinin es zamanli olarak azaldigl kalitimla gecen pihtilasma sistemi bozukluklaridir. Birden fazla
faktorin eksikliginin eklenici ve katlanan eklenici etkisi olma ihtimali tasirlar. Bu sebeple tek tek faktorler
orta derecede distik olsalar bile birlikte distklikleri daha agir kanamalarla gelebilir. Ayrica faktorlerden
bazilarinin yerine koyma igin ticari trtinleri olsa bile kombine faktor ve/veya faktor+plazma kullanma
ihtiyaci yaratabilirler. Bu ¢alismada, klinigimizdeki FMCFD'li hastalarin faktor eksikliklerinin dagilimi
sunulmaktadir.

Yontem: : Kanama bulgular ile klinigimize basvuran hastalara koaglilasyon tarama testleri ve faktor
dizeyleri gonderildi. Birden fazla faktor eksikligi olan hastalarda, eksik faktor diizeyleri aile tyelerinde de
incelendi. Eksiklik, eksik faktor seviyesinin farkli zamanlarda en az ii¢ kez incelenmesiyle dogrulandi. Faktor
eksikligi icin mutasyon g¢alismasi tiim aile Uyelerinden génderildi. Kombine faktoér V ve VIII eksikligi olan
vakalar ve kombine vitamin K eksikligi olan vakalar ¢alismaya dahil edilmedi.

Bulgu: Toplam 17 FMCFD tespit edildi. Fll hari¢ tim pihtilasma faktora eksiklikleri farkli kombinasyonlarda
mevcuttu. Faktor X1 (dokuz hasta) ve VII (sekiz hasta) eksikligi en yiksek prevalansi gosterdi. VWF eksikligi
alti hastada, FXII eksikligi bes hastada, FX eksikligi bes hastada, FXIII eksikligi ti¢ hastada, FVIII eksikligi iki
hastada ve FV ve Fibrinojen eksikligi bir hastada bulundu. Bir hastada dort farkh faktor eksikligi (F7, F11,
F13, VWF), dort hastada Ug farkh faktor eksikligi ve 12 hastada iki farkl faktor eksikligi gosterildi. FVII ve
FX eksikliginin bir arada gorildigi dort hasta tespit edildi.

Sonug: FMFD'ler, ¢ok dusiuk popitlasyon sikhgina sahip kalitsal hemostaz anormallikleridir. Yetim

hastaliklar grubundandir. Farkh faktor eksikligi kombinasyonlarinin nasil bir kanama klinigi olusturacagi
merak konusudur. Siddetli kanamalarda, tim faktor eksiklikleri icin yerine koyma tedavisi uygulanmalidir.
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P39- HEMOFILI A TANILI BiR INFANTTA MECKEL DIVERTIKULITINE SEKONDER
GELISEN iNVAJINASYON: NADIR VE YASAMI TEHDIT EDEN BiR KOMPLIKASYON

irem Yetkin Palali,Osman Kuleli:,Giilcan Erbas:,Yasin Yilmaz:,Emrullah Aygiiler:,
Demet Demirkol:,Serap Karaman:,Deniz Tugcu:,Zeynep Karakas:,Aysegiil Uniivar:

tistanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi

Amag: intestinal malrotasyon, gastrointestinal sistemin konjenital bir gelisim bozuklugu olup, akut ya da
kronik seyirli sindirim sistemi bulgulari ile ortaya gikabilmekte ve invajinasyona bagli ciddi morbiditeye yol
acabilmektedir. Bu olgu sunumunda, agir Hemofili A tanisi olan dort aylik bir erkek infantin akut batin
tablosu ile basvurusu ele alinmis; s6z konusu nadir klinik birlikteligin yani sira, cerrahi sirecte karsilasilan
hemostatik yonetim gtclikleri tartisilmistir.

Yoéntem: Cerrahi sonrasi, ilk U¢ giin boyunca 8 saatte bir 50 IU/kg Fakt6r VIII uygulanmasini takiben
hastada dustk titreli (4,6 BU) Faktor VIII inhibitort gelisti. Hedef Faktor VIII diizeylerinin saglanmasinda
glclik yasanmasi (zerine, replasman dozu kademeli olarak artirilarak (%50’nin Uzerinde dizeylerin
korunmasi hedefiyle 60 IU/kg’a kadar) yeniden diizenlendi. Uygulanan tedavi protokolu su sekildeydi: o 4.
glin: 4 saatte bir 500 IU e 5-9. giinler: 6 saatte bir 500 IU * 10. giin: 8 saatte bir 500 IU » 11-18. glinler: 12
saatte bir 500 IU e 19-23. giinler: glinde bir kez 500 IU Bir hafta icinde inhibitor testi negatiflesti.
intravenéz damar yolu erisim problemleri nedeniyle, 24. giinde hastaya haftalik 3 mg/kg dozunda
emicizumab ylikleme tedavisi baslandi. Sepsis icin verilen antibiyotik tedavisi 10 giin sonunda tamamlandi.
Hasta tam klinik dizelme ile taburcu edildi ve haftalik emicizumab profilaksisi altinda izlenmektedir.

Bulgu: Agir Hemofili A tanisi ile izlenen, 8 kg agirhginda ve 4 aylik erkek hasta; basvurudan bir giin 6nce
baslayan kusma, huzursuzluk ve kanli diskilama sikayetleri ile getirildi. Tibbi 6ykisiinde herediter Faktor
VIl eksikligi ve bir ay 6nce gelismis kompartman sendromu bulunmaktaydi. Basvuruda 50 1U/kg dozunda
Faktor VIII konsantresi uygulandi. Laboratuvar incelemelerinde hafif derecede anemi ile birlikte CRP ve
prokalsitonin diizeylerinde artis saptandi. Yapilan abdominal goriintiileme, intestinal obstriiksiyon lehine
bulgular (invajinasyon/volvulus) ortaya koydu. Akut batin tanisi ile, Faktor VIII dizeyinin %100 olacak
sekilde diizenlenmesinin ardindan hasta acil operasyona alindi. Ameliyat sirasinda intestinal malrotasyon
saptandi ve nekrotik ileal invajinasyon tespit edilerek rezeksiyon ve ileoileal anastomoz gerceklestirildi.
Postoperatif donemde olgunun nihai tanisi, Meckel divertikiliine sekonder gelisen invajinasyon ve
malrotasyon olarak belirlendi.

Sonug: Hemofili A tanili bir infantta intestinal malrotasyon, Meckel divertikiili ve akut donemde distik
titreli inhibitor gelisiminin es zamanli olarak goriilmesi son derece nadirdir ve tani ile tedavi sirecinde
ciddi gliclikler yaratmaktadir. Bu olgu, yliksek doz Faktor VIII replasmaninin 6nemini, inhibitor gelisiminin
yakindan izlenmesi gerekliligini ve hemofili hastalarinda kanama degerlendirilirken hemofili disi cerrahi
nedenlerin de mutlaka dikkate alinmasi gerektigini ortaya koymaktadir.
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P40- ARTERIYOVENOZ MALFORMASYONLAR (AVM) iLE iZLENEN FAKTOR 5
EKSIKLIGi HASTASINDA GAMA KNiFE TEDAVISI

Cansel Kacar:,Feyzanur Kondak Kural:,Giilcan Erbas:,Osman Kuleli:,Yasin Yilmaz:,
Serap Karaman:,Deniz Tugcu:,Zeynep Karakas:,Aysegiil Uniivar:

iistanbul Tip Fakdiltesi

Amag: Faktor V eksikligi, nadir gorilen otozomal resesif bir koagilasyon bozuklugu olup genellikle
cocukluk caginda asemptomatik seyredebilir ve tani cogu zaman girisim 6ncesi yapilan rutin koagtilasyon
testleri sirasinda konur. Klinik spektrum, hafif mukokutan6z kanamalardan cerrahi ve girisimsel islemler
sirasinda gelisebilecek ciddi kanamalara kadar genistir. Spesifik bir faktor konsantresi bulunmadigindan
tedavide temel yaklasim taze donmus plazma replasmanidir. Arteriyovendz malformasyonlar (AVM) ise,
pediatrik yas grubunda nadir goérilmekle birlikte intrakraniyal kanama agisindan ciddi risk tasir. AVM’li
hastalarda eslik eden herediter koagulopatiler, girisimsel ve cerrahi tedavi sireclerini daha da karmasik
hale getirebilir. Bu olguda, intrakraniyal AVM tanisi alan ve eslik eden Faktér V eksikligi nedeniyle
multidisipliner yaklasimla givenli sekilde tedavi edilen pediatrik bir hasta sunulmustur.

Yontem: Vaka Bilinen hastalik 6ykisi olmayan 10 yas kiz hasta bas donmesi ve kilo alma sikayetleri ile acil
servise basvuran hastanin Kranyal MR’inda sol parietotemporal lob bileske diizeyinde kortikal yerlesimli
T1de hipointens, T2 izointens, Flair hipointens sinyal 6zelliginde 13x9 mm boyutlarinda nidusu izlenen
AVM ile uyumlu lezyon izlendi. Hastaya girisimsel radyoloji tarafindan Dijital Subtraksiyon Anjiyografi
(DSA) yapildi. ITF Cocuk Hematoloji birimince islem éncesi hastaya 3 doz K vitamini yapilmasi énerildi. ITF
Nororadyoloji birimince DSA yapilmis. DSA sonucu "Sol temporal diizeyde lokalize, 20x16mm boyutlarinda
nidusu izlenen, MCA inferior trunkustan arteryel besleyicilerini alan, komsu kortikal ven araciligiyla
labbe'ye dokiilen arteriven6z malformasyon" seklinde raporlanmis. Tetkiklerinde INR, APTT VE PT uzamasi
olmasi sebebi ile iITF Cocuk Hematoloji ve Onkoloji birimine yénlendirilen hastanin detayli anamnezinde
ailede anne tarafinda da faktor eksikligi 6ykisia oldugu 6grenildi ve koagtilapati tetkiklerinde faktor 5
eksikligi saptanmustir.

Bulgu: istanbul Tip Fakiiltesi Beyin Sinir Cerrahisi ekipleri tarafindan Gama Knife yapilmasi planlanan
hastaya operasyondan 24 saat 6nce, 12 saat dnce ve operasyondan 30 dakika 6nce 10 mL/kg taze di-
onmus plazma (TDP) verildi. Operasyondan 12 saat sonra 10 mL/kg TDP verildi ve 24. saatinde Faktor 5
diizeyi, INR, APTT, PT kontrolii gériildi. izlem siiresinde herhangi bir komplikasyon/kanama gériilmeyen
hasta taburcu edildi. Hastanin iTF Cocuk Hematoloji Poliklinik takibi devam etmektedir.

Sonug: Faktor V eksikligi olan hastalarda invaziv girisimler, uygun replasman tedavisi ve yakin laboratuvar
izlemi ile glivenli sekilde gerceklestirilebilir. Olgumuzda, planli ve zamanli taze donmus plazma replasmani
sayesinde Gama Knife tedavisi sirasinda ve sonrasinda kanama komplikasyonu izlenmemistir. Bu vaka,
actklanamayan PT, APTT ve INR uzamasi saptanan pediatrik hastalarda nadir koagtlopatilerin akilda
tutulmasi gerektigini ve multidisipliner yaklasimin énemini vurgulamaktadir. Faktor V eksikligi bulunan
olgularda bireysellestirilmis replasman protokolleri, morbiditenin azaltiimasinda kritik rol oynamaktadir.
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P41- HEMOFILIDE ORTOPEDIK CERRAHILER: TURKIYE'DE TEK MERKEZLI BiR
DENEYIM

Ali Biilent Antmens,Hatice i. $asmaz;,Yaman Sarpel:,Cenk Ozkan+,Emre Togrul:,
Utku Aygiines:,Defne A. Tuncels, M. Mine Bagislars

1Acibadem Adana Hastanesi /Pediatrik Hematoloji, 2Acibadem Adana Hastanesi, Cukurova
Universitesi/Pediatrik Hematoloiji, *Ortopedik cerrahi /Acibadem Adana Hastanesi, ‘Ortopedik cerrahi /
Cukurova Universitesi,, sAdana Sehir Hastanesi/Pediatrik Hematoloji, ‘Cukurova Universitesi/Pediatrik
Hematoloji

Amag: Hemofili hastalarinda kanamanin en sik gorildigi yer ekstremite eklemleri ve kaslaridir. Modern
tedavi yontemleriyle pihtilasma faktorlerinin yerine konularak son evre artropati goriilme sikligi azalmis
olsa da, total artroplasti ve diger ortopedik cerrahiler bu agir hemofili hastalari icin gerekli olmaktadir. Bu
retrospektif calismada, kronik eklem hastaligi veya ekstremite sorunlarinin tedavisi icin ortopedik
ameliyatlara ihtiya¢ duyan hemofili hastalari degerlendirildi.

Yontem: Bu ¢alismada, Cukurova boélgesinde yasayan, yaslari 3 ile 38 arasinda degisen ve ortalama yasi 22
olan, 17 hemofili A hastasi ve 8 hemofili B hastasinda gergeklestirilen bir dizi ortopedik cerrahi islem
retrospektif olarak sunulmustur.

Bulgu: Elektif cerrahi islemler arasinda 15 diz protezi, 3 kalga protezi, 3 artrodez (2'si diz, 1'i ayak bilegi),
dizde 2 osteotomi (Sekil 1-3), 1 diz alti amputasyon, 1 tendon kilifi dev hiicreli timor eksizyonu ve cekic
parmak icin 1 acik fleksor tenotomi gerceklestirildi. Akut kompartman sendromu gelisen 4 hemofili
hastasinda acil fasiyotomi yapildi. Travma sonrasi kiriklar nedeniyle hemofili A'l iki hastaya internal
fiksasyon uygulandi. El bileginin patolojik ¢ikigl olan bir hastaya ise kademeli rediksiyon ve eksternal
fiksasyon uygulandi. Diz artroplastisi sonrasi fonksiyonel iyilesme tiim hastalarda iyiydi. Diz protezi
ameliyati gegiren tiim hastalara kan transflizyonu yapildi. Hastalarda tromboembolik komplikasyon
gorilmedi. Cerrahi islemler sirasinda veya sonrasinda higbir hasta hayatini kaybetmedi.

Sonug: Kronik artropatisi mevcut hemofili hastalarinda total diz ve kalga protezi ameliyatlari, hareket
acikhk ve fonksiyonlarinda iyilesme saglamistir. Hemofili hastalarinda akut kompartman sendromunun
yonetimi, pihtilasma faktorlerinin yerine konularak acil fasyotomi operasyonu yapilmasini gerektirir. Bu
retrospektif calisma; deneyimli merkezlerde hematolog, cerrah ve fizyoterapistler tarafindan cesitli
ortopedik cerrahi ihtiyaci olan hemofili hastalarina multidispliner yaklasmak gerektigini gostermistir.
Sonug olarak, protez degisimi ve diger 6nemli mindr/major ortopedik cerrahi islemler, deneyimli ve
disiplinli hemofili ekibi tarafindan glivenli ve etkili bir sekilde gercgeklestirilebilir.
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P42- EVDE TEDAVI UYGULAYAN HEMOFiLi HASTALARINDA DELICi- KESiCi TIBBI
ATIK YONETiMI: KESITSEL BiR CALISMA

Ziihal Demircis,Selin Kir,Yasemin Yildirim:,Fahri $ahin:
1Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi, 2Ege Universitesi Hemsirelik Fakdiltesi

Amag: Son yillarda evde uygulanan parenteral tedavilerin yayginlasmasi, kesici-delici atiklarin givenli
yonetimini halk sagligi agisindan daha goériinir ve acil bir sorun haline getirmistir. Uygunsuz bertaraf edilen
igne ve enjektorler, yalnizca hastalar ve ev halki icin degil, atik toplama ve geri donlisim siireclerinde
cahisanlar icin de ciddi yaralanma ve enfeksiyon riskleri olusturmaktadir. Mevcut kilavuzlara ragmen, ev
ortaminda kesici-delici atik yonetimine iliskin bilgi, farkindalik ve erisilebilir bertaraf sistemlerinin yetersiz
oldugu bildirilmektedir. Bu baglamda, evde tedavi uygulayan kronik hasta gruplarinda glvenli atik
yonetimi uygulamalarinin degerlendirilmesi 6nem kazanmaktadir. Bu ¢alisma, evde tedavi uygulayan
hemofili hastalarinda kesici-delici atik kullanim ve bertaraf uygulamalarini degerlendirmeyi ve bu
uygulamalarla iliskili faktorleri incelemeyi amacglamaktadir

Yontem: Bu kesitsel ve tanimlayici calismada, evde tedavi uygulayan 18 yas lzeri 69 hemofili hastasinda
kesici-delici atiklarin kullanim ve bertaraf uygulamalari yapilandiriimis bir anket ile degerlendirilmistir.
Veriler tanimlayici istatistikler, uygunluk durumuna goére grup karsilastirmalari ve uygun bertaraf ile iliskili
faktorleri belirlemek amaciyla binary lojistik regresyon analizi kullanilarak analiz edilmistir.

Bulgu: Calismaya dahil edilen 69 hemofili hastasinin %79,7’si hemofili A, %20,3’G hemofili B tanisina
sahipti. Tum orneklemde medyan yas 40 yil olup, hemofili A ve B gruplari arasinda yas acisindan
istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi (p=0,181). Tedavi uygulama bicimi degerlendirildiginde, her
iki grupta da self-inflizyon oranlarinin yiksek oldugu saptandi. Hemofili A grubunda plazma kaynakl
Urlnler, hemofili B grubunda ise rekombinan kisa yari dGmdrli Grinler daha sik kullanilmaktaydi; non-
faktor tedavi yalnizca hemofili A hastalarinda mevcuttu. Profilaksi alan hastalarda haftalik enjeksiyon
stkigi medyan 3 enjeksiyon/hafta idi. Kesici-delici atik yonetimi incelendiginde, hastalarin buyuk
¢ogunlugunun atiklari evsel ¢ope attig1 belirlendi; yalnizca yaklasik dortte biri atiklari tibbi atik olarak
bertaraf etmekteydi. Evde kesici-delici maruziyet yalnizca hemofili A grubunda bildirilmisti. Atiklarla ilgili
endise bildirme ve atik yonetimi konusunda bilgi sahibi olma oranlari hemofili B grubunda daha yiksek
olmakla birlikte, gruplar arasinda belirgin fark gozlenmedi. Uygun kesici-delici atik bertarafi ile iliskili
faktorleri belirlemek amaciyla yapilan lojistik regresyon analizinde model anlamli bulundu. Analizde
yalnizca atikla ilgili endise duyma degiskeninin uygun atik bertarafi ile anlaml diizeyde iliskili oldugu ve bu
bireylerin uygun bertaraf yapma olasiliginin yaklasik 5,5 kat daha yiiksek oldugu saptandi. Egitim diizeyi,
yasanilan yer, tani ve klinik &zellikler ile uygun atik bertarafi arasinda anlamli bir iliski bulunmadi.

Sonug: Sonug olarak, bircok hemofili merkezinde ve hasta kamplarinda kesici-delici atik yonetimine
yonelik egitimler verilmesine ragmen, uygun atik bertaraf oranlarinin diisiik bulunmasi, bilginin tek basina
surdurdlebilir davranis degisikligi icin yeterli olmadigini géstermektedir. Evde tedavi uygulamalarinda
glvenli atik yonetiminin saglanabilmesi igin egitimin yani sira erisilebilir, yapilandiriimis ve kamusal
diizeyde desteklenen atik bertaraf sistemlerinin gelistirilmesi gerekmektedir

~T73 ~

20 - 22 Subat 2026 | 12. Hemofili Vakalarla Egitim Sempozyumu | Royal Seginus Hotel - Antalya



P43- YUKSEK YANITLI iNHiBiTORLU AGIR HEMOFiLi A HASTASINDA ERCP
SIRASINDA ENDOSKOPIK SFINKTEROTOMIi DENEYIMI

Zehra Aksit Bozkina:,Selin Kir:,Ali Cagatay Bozkinaz,Zuhal Demircit,
Fatma Keklik Karadag:,Giliray Saydam:,Fahri Sahin:

iEge Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezi, 2Ege Universitesi Hastanesi Gastroenteroloji Bilim Dali

Amag: Endoskopik retrograd kolanjiyopankreatografi (ERCP) ile birlikte uygulanan endoskopik
sfinkterotomi (ES), safra yolu taslarinin cikarilmasi icin yaygin olarak kullanilan ve etkili bir tedavi
yontemidir. ES'nin istenmeyen komplikasyonlarindan biri hemorajidir ve gérilme sikligi %2-5 arasinda
bildirilmistir.Ancak hemofilik bireylerde ES’nin gilvenligi net degildir ve nadir olgu bildirimleri
bulunmaktadir . inhibitérii olan hemofilik bireylerde ise kanama komplikasyonu olan ES isleminin
uygulanmasi ve glvenligine iliskin klinik tecribeler sinirlidir. Bu olguda, inhibitorli agir hemofili A
hastasinda basariyla uygulanan ES deneyimimiz sunulmustur.

Bulgu: Konjenital agir hemofili A ve yiiksek yanith inhibitére (7,36 Bethesda Unitesi, BU) sahip 62 yasinda
erkek hasta yalnizca kanama halinde bypass edici ajan almaktaydi. Siklikla dis eti kanamalari sebebiyle
bypass edici ajan kullanim ihtiyaci olan hasta dlizenli ayaktan takip ve tedavi altindaydi. Karin agrisi
nedeniyle acil servis basvurusunda yapilan laboratuvar incelemelerinde aspartat aminotransferaz 15 U/L,
alanin aminotransferaz 5 U/L, alkalen fosfataz 74 U/L, total bilirubin 0,55 mg/dL ve direkt bilirubin 0,22
mg/dL olarak saptandi. Protrombin zamani (PT) 12,8 sn, aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTT) 79,8
sn, faktor VIII aktivitesi <%1,0 idi. Bilgisayarli tomografide (BT) safra kesesi boyutlari ve duvar kalinhigi
olagan izlenmis olup limeninde blyigi 1 cm capa ulasan birka¢ adet tas ve koledok distalinde ampulla
dizeyinde 5 mm capinda tasa ait oldugu distnilen kalsifik yapi izlenmesi Uzerine ¢ekilen manyetik
rezonans kolanjiyopankreatografide koledok distal kesiminde BT tetkiki ile birlikte degerlendirildiginde 6.5
mm boyutunda tasa ait olabilecek sinyalsiz alan saptandi. Hastanin, ileride gelisebilecek akut kolanjit veya
safra tasl pankreatiti riski nedeniyle koledok tasinin gikarilmasi planlandi. Koledok tasi ¢ikarimi igin ES
islemi tercih edildi. inhibitér varligi nedeniyle islemden 30 dk ©6nce aktive protrombin kompleks
konsantresi (aPCC) 6000 U (100 U/kg) iv bolus olarak tek doz verildi. Giinliikk maksimum doz 200 U/kg
olacak sekilde islemden 12 saat sonra tekrar 6000U aPCC uygulandi. islemin 36.saatinde giinliik doz
azaltilarak 3000 IU/glin olarak uygulandi . Postop 4.glinde melena ile acil servise basvurdu. Hastaya 5000
IU/glin bypass edici ajan uygulandi kanama kontroli saglandi ancak devam dozlari temin edilemedigi igin,
son aPCC dozundan 6 saat sonra 60 pg/kg rekombinant faktor Vlla (rFVIla) verildi; tromboemboli agisindan
yakin izlem yapildi. Hemoglobin diizeyleri ve hemodinamik yonden stabil olan hastada, aktif kanama
bulgusunun olmadigi i¢in , Ust gastrointestinal endoskopik girisime gerek duyulmadi. Taburculuk sonrasi
hastaya 10 giin boyunca doz dislis semasi ile 12 saat arayla aPCC sorunsuz olarak uygulandi.

Sonug: Genel olarak, ylksek inhibitor titresi olan yiksek yanitl hastalarda invaziv islemler sirasinda
kanamayi onlemek amaciyla aPCC veya rFVlla tedavisi 6nerilmektedir. Yeterli ve uygun hazirhk
yapildiginda, yiksek yanith inhibitérli hemofili A olan bireylerde de ES islemi etkili ve glivenli bir sekilde
uygulanabilir.
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P44- AFiBRINOJENEMIi/HIPOFIBRINOJENEMIi TANILI HASTALARIN KLINiK
OZELLIKLERI VE iZLEM SONUCLARI

Nihan Avcu Oral:;,Gamze Giirsoy:,Cem Kurtoglu:,Cagri Coskun:,Selin Aytag:

Hacettepe Universitesi, Cocuk Hematoloji-Onkolojisi

Amag: Afibrinojenemi ve hipofibrinojenemi, fibrinojenin plazmada tamamen veya kismi eksikligi ile
karakterize, otozomal resesif kalitilan nadir konjenital kanama bozukluklaridir. Klinik tablo, yenidogan
doneminde ortaya cikabilen kanamalardan ¢ocukluk ve eriskin dénemde goriilebilen kanamalara ve
spontan mukozal kanamalardan yasami tehdit eden intrakraniyal kanamalara kadar degiskenlik
gosterebilir. Bu ¢calismada, konjenital fibrinojen eksikligi tanisi almis hastalarda tani sireci, klinik seyir,
gelisen kanama komplikasyonlari ve tedavi ile profilaksi yaklasimlarinin degerlendirilmesi ve tek merkezde
izlenen olgularin klinik 6zelliklerinin sunulmasi amaglanmistir.

Yoéntem: Merkezimizde izlenen afibrinojenemi/hipofibrinojenemi tanilari olan 5 hasta degerlendirilmistir.
Hastalarin basvuru yasi ve semptomlari, tani alma sirecleri, laboratuvar bulgulari, izlem siresince gelisen
kanama komplikasyonlar, uygulanan tedavi ve profilaktik fibrinojen replasman rejimleri
degerlendirilmistir.

Bulgu: Olgu 1: Ug giinliik erkek hasta, bas cevresinde artis sebebi ile basvurusunda agir anemi (Hb: 4 g/dL)
ve sefal hematom- intrakraniyal kanama (iKK) tespit edilmistir. Fibrinojen diizeyinin <5 mg/dL saptanmasi
Gzerine konjenital afibrinojenemi tanisi konulmustur. Dogumunun birinci giiniinde yapilan siinnet sonrasi
sizinti seklinde kanama hikayesi mevcuttur. Ebeveynlerinin 2. Derece kuzen oldugu 6grenilmistir. KK
nedeniyle akut donemde taze donmus plazma (TDP) ve sonra 100 mg/kg plazma kaynakli fibrinojen
konsantresi verilmis, sonrasinda 60-70 mg/kg/doz haftada bir sekonder profilaksi baslanmistir. 3 yil 9 aydir
profilaksi altinda olup ek kanama atagi izlenmemistir. Olgu 2: Bes yasinda kiz hasta travma sonrasi gelisen
sag dizinde fraktlir nedeniyle basvurmus ve oyklsiinde uzamis kanama ve ¢ok sayida yumusak doku
kanamasi ile yenidogan déneminde KK gecirdigi 6grenilmistir. Ebeveynleri 1. dereceden kuzen olan
hastaya afibrinojenemi (Faktor | <10mg/dL) tanisi konulmus ve profilaktik 60-70 mg/kg/doz haftada bir
plazma kaynakli fibrinojen konsantresi baslanmistir. izlem siirecinde sol dizde intraossedz hemorajik kist
saptanmistir ve TDP-fibrinojen konsantresi ile tekrarlayan operasyonlari olmustur. Anormal uterin
kanamasi olan hasta menstruasyon donemlerinde traneksamik asit almistir. Hasta halen 24 yasinda olup
profilaktik tedavisine devam etmektedir. Olgu 3; Bes aylik kiz hasta uzamis gobek kanamasi ve
intramuskuller enjeksiyon sonrasi kanama sonrasi fibrinojen degeri <5 mg/dL saptanarak konjenital
afibrinojenemi tanisi almistir. Ebeveynlerinin 1. Derece kuzen oldugu 6grenilmistir. Rutin asilamalari TDP
verilerek gerceklestirilmistir. iki yaginda sag diz eklemine kanama gelismesi (izerine &ncelikle giinasiri
plazma kaynakh fibrinojen konsantresi verilmistir, sonrasinda 70 mg/kg/doz haftada bir profilaksi
baslanmisg, hastanin klinigine gére 20-25mg/kg/doz olarak glincellenmistir. Hasta 12 yasinda olup klinik
olarak ek kanama izlenmemektedir. Olgu 4; Onbir yasinda kiz hasta tekrarlayan burun kanamasi ile
basvurusunda fibrinojen dizeyi 32 mg/dL saptanarak hipofibrinojenemi tanisi konmustur. Dis islemleri
TDP ve traneksamik asit verilerek gerceklestirilmistir. izleminde ek kanama goriilmemis, profilaksi ihtiyac
olmamistir. Olgu 5; Hasta yenidogan doneminde evre 1 hipoksik iskemik ensefalopati sebebi ile yogun
bakimda izlenirken bakilan fibrinojen diizeyinin 30 mg/dL gelmesi (zerine hipofibrinojenemi tanis
almistir. Anne ve babasinin akraba olmadigl 6grenilmistir. Asilamalari ve siinnet operasyonu TDP destegi
verilerek gergeklestirilmistir. 5 yasinda izlemine devam edilmektedir.

Sonug: Konjenital fibrinojen eksiklikleri erken dénemde ciddi kanama komplikasyonlarina yol acgabilen
nadir hastaliklardir. Olgular, erken tani, dizenli izlem ve bireysellestirilmis fibrinojen profilaksi
yaklasimlarinin, uzun dénem izlemde kanama kontroli acisindan etkin oldugunu gostermektedir.
Profilaksi alan hastalarda fibrinojene karsi inhibitor gelisimi takip edilmelidir. Faktor | inhibitor testi kolay
ulasilir bir test olmadigi icin trombin zamani(TZ) ile mixing testi yapilarak hastalarin uzun TZ’larinin, TZ
normal kontrol plazma ile karistirildiginda normale gelmesi ile inhibitor tanisindan uzaklasiimistir.
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P45- DIRENCLI ANEMi NEDENI iLE BASVURAN HASTADA FAKTOR X EKSIKLIGi :
OLGU SUNUMU

Muhammet Tas:, Tuba Deviren:,V.Hiilya Uzel:,Murat Soker:

1Dicle Universitesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi

Amag: Faktor X eksikligi, otozomal resesif gecis gosteren,insidansi 500.000- 1.000.000 civarinda olan,
nadir gorilen bir kanama bozuklugudur. FX diizeyi <%1 olan hastalarda genellikle siddetli kanama
semptomlari erken yaslarda gorilmektedir .Hafif ve orta diizeyde FX eksikliginde kanama klinigi daha az
olmakla birlikte , klinik 6zelliklerin degiskenlik gbstermesi taninin gecikmesine neden olabilir.Bu yazida
direncli demir eksikligi anemisi nedeniyle arastirilan,faktér X eksikligi tanisi alan olgu sunuldu.

Bulgu: 7 yasinda erkek hasta; halsizlik ve istahsizlik nedeni ile basvurdugu hastanede hemoglobin diizeyi
disik saptanmasi Gzerine merkezimize sevk edildi.Anamnezinde travma ve kanama 6ykisi yoktu. Fizik
muayenesinde biling acik olan hastanin ciltte solukluk,alt extremitede uylukta birka¢ adet eski ekimozu ,
kalp tepe atimi 130/dk, kan basinci 100/60 mmHg saptandi. Hastanin 6zgecmisinde ara ara burun ve dis
eti kanamalari oldugu, siirekli kansizlik nedeni ile demir tedavisi verildigi ve bir neden saptanmadig
Ogrenildi. Soygecmisinde 6zellik yoktu. Bakilan tetkiklerinde : Hgb:6,1gr/dl, MCV: 69fl,RBC:2,4/mm3
WBC:5,7mm3,no6trofil:2,8mm3,trombosit diizeyi 189.000 /mm3 saptanan hastanin serum demir :359 pg
(500-1200)demir baglama kapasitesi:2705 pg (1550-3550) ,ferritin:5,2 ng/ml ,vit B12 duzeyi :358ng/ml idi.
Periferik yaymasinda ;eritrositler hipokromik mikrositer,trombositler normal biiylkliikte ve yeterli kiimeli
olup,atipik hiicre goriilmedi.Hastaya cross uygun eritrosit replasmani yapildi.Kontrol hemoglobin diizeyi
9,6 gr/dl saptanan hastanin daha Onceki tetkikleri incelendi. Alti ay 6nce bakilmis olan koagtilasyon
testinde sayisal bir sonug olmadigi goriildi. Labaratuvar tarafindan sonucun iptal edildigi bilgisine ulasildi.
Tekrar koagllasyon calisildi. Labaratuvar aPTT:121,2 saniye, PTZ:306,6 saniye, INR:30,4 fibrinojen
dlzeyi:2,85 g/l olarak sonuclandi. Faktor duzeyleri calisilan hastada faktor X duzeyi <%1 ,diger faktor
diizeyleri normal saptandi. ikinci kez calisilan faktér X diizeyi < % 1 saptanan hastaya oral demir tedavisi
ve haftalik protrombin komplex konsantresi (PCC) profilaksisi 6nerildi.Son hemoglobin dizeyi 13,4
saptanan hastanin , haftallk PCC profilaksisi ile takip ve tedavisi birimimizde devam etmektedir.

Sonug: Anemi nedeni ile basvuran hastalarda sistemik fizik muayene 6nemli olup,hasta ve aile
anamnezinde kanama 6yklstu mutlaka sorgulanmalidir.Labaratuvar sonuglari hekimler tarafindan takip
edilmeli, 6zellikle sonucu sayisal olarak raporlanmayan hasta 6rnekleri mutlaka hekim-labaratuvar isbirligi
icerisinde degerlendirmeye alinmali,gerekirse testler tekrar edilmelidir.
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P46- INHIBITORLU HEMOFiLi A HASTALARINDA EMiCiZUMAB PROFILAKSISi: UC
OLGU SUNUMU

Furkan Polat:,Ali Yilmazer:;,Fatma Keklik Karadagz,Zuhal Demirci;,Giiray Saydamz,Fahri $ahin:

1iEge Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi i¢c Hastaliklari Ana Bilim Dali, 2Ege Universitesi Eriskin Hemofili ve
Tromboz Merkezi

Amag: Hemofili A hastalarinda genetik yatkinlik ve faktor replasman tedavilerine bagh olarak FVIIlI’e karsi
inhibitér gelisebilmektedir. inhibitér varligi, kanama kontroliinii giiclestirerek artmis morbidite ve
mortaliteye yol agmaktadir. Bypass edici ajanlar (rFVlla, aPCC) ile kanama kontrolii kismen saglansa da, sik
ve intraven6z uygulama gereksinimi nedeniyle uzun donem hasta uyumu sinirlidir. FVIII'in kofaktor
fonksiyonunu taklit eden, FIXa ve FX’'u baglayarak hemostazi saglayan ve subkutan uygulanan bispesifik
monoklonal antikor emicizumab, inhibitorli Hemofili A hastalarinda uzun dénem profilakside 6nemli bir
secenek haline gelmistir. Bu sunumda, klinigimizde emicizumab profilaksisi ile izlenen olgulardaki klinik
etkinlik, kanama yuki ve cerrahi girisimlerde ek hemostatik ajanlarla birlikte kullanim deneyimimiz
sunulmaktadir.

Yontem: Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Polikliniginde takip edilen, inhibitérli Hemofili A tanisi ile
izlenen ve emicizumab profilaksisi baslanan (i¢ erkek hasta retrospektif olarak incelendi.

Bulgu: Vaka 1: Kirk alti yasinda erkek hasta, 1 yasinda persistan dudak kanamasi sonrasi orta Hemofili A
tanisi almistir. 2015 yilinda gastrointestinal sistem kanamasi ve aracg ici trafik kazasi sonrasi gelisen
intrakraniyal kanama 6yklisi sonrasi uygulanan faktor tedavisi sonrasi inhibitér saptanmistir. Hastanin
profilaksi tedavisine aPCC ile devam edilmistir. Sag ayak bileginde hemofilik artropati gelisen hastaya,
2022 yilinda aPCC ile alterne rFVlla kullanilarak bilateral total diz protezi islemi uygulanmistir. Eklem
kanamalarinda artis izlenmesi lzerine aPCC profilaksisi sonlandirilarak rFVlla profilaksisine gecilmistir.
Haziran 2025’te, yiksek titre inhibitorii devam eden ve damar yolu erisim problemi yasayan hastaya
emicizumab profilaksisi (3 mg/kg yikleme dozu sonrasi idame) baslandi. Emicizumab tedavisi altinda
spontan kanama izlenmemis olup, hastada enfeksiyon nedeniyle sol diz protez revizyonu planlanmaktadir.
Vaka 2: 2019 yilindan itibaren klinigimizde izlenen 64 yasinda erkek hasta, 7 yasinda Hemofili A tanisi almis
olup izleminde inhibit6r gelistirmistir. Tekrarlayan Ust gastrointestinal sistem (GIS) kanamalari nedeniyle
endoskopik girisimler sirasinda ve tekrarlayan eklem kanamalari sirasinda bypass edici ajanlar
uygulanmistir. Pek cok ekleminde hemofilik artropati olan hastanin dizlerde 20-30° eklem hareket aciklik
kaybi ve st ekstremite eklemlerinde hareket kisitliligi vardirDamar yolu erisimindeki giclikler nedeniyle
tedavi uyumu diisiiktiirAgustos 2025'te ist GiS kanamasi nedeniyle acil servise basvuran hastada kanama
aPCC ile kontrol altina alinmis, bu epizod sonrasi tedavi rejimi yeniden diizenlenerek hastaya emicizumab
profilaksisi 3 mg/kg/hafta yikleme dozu ile baslandi ve ardindan 2 haftada bir seklinde idame tedavisine
gecildi. Takipte GiS kanamasi veya spontan kanama izlenmemis, tedavi uyumu belirgin sekilde artmistir.
Vaka 3: Agir Hemofili A tanisi ile izlenmekte olan hasta, 60 yasina kadar on demand tedavi ile izlemdedir.
Faktor profilaksisini kabul etmeyen hastanin her iki diz eklemine protez uygulanmis olup dirsek ve ayak
bileklerinde hareket kisithligi mevcuttu.., U GISkanamasi sirasinda faktér tedavisi verilmis olan hastada
inhibitér diizeyi 5,2 BU/mL olarak saptanmistir. Hastaya profilaktik aPCC baslanmis ancak tedavi uyumu
saglanamamistir. Haziran 2025’te, emicizumab profilaksisi baslanmis olup . emicizumab tedavisi altinda,
preoperatif rFVIla destegiyle gerceklestirilen vitrektomi operasyonu basarili bir bicimde komplikasyonsuz
olarak yonetilmistir.

Sonug: Emicizumab profilaksisi, inhibitorli Hemofili A hastalarinda yillik kanama oranlarinin belirgin
sekilde azalmasini saglayarak, uzun dénemde klinik iyilesmeyekatkida bulunmustur. Uygun perioperatif
destek tedavileri esliginde cerrahi girisimlerin glvenli sekilde uygulanabildigi izlenmistir. Bulgularimiz,
emicizumabin inhibitorli Hemofili A hastalarinda uzun dénem profilakside etkili ve glivenli bir tedavi
secenegi oldugunu, cerrahi yonetimde tamamlayici hemostatik ajanlarla birlikte kullanimini
desteklemektedir.
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P47- MENORAIJI iLE SEYREDEN FAKTOR VII EKSIKLiIGi OLGUSU

Sena Ozkiling Polat:,Ali Yilmazer:Zuhal Demirciz,Fatma Keklik Karadag:,Giiray Saydam:,
Fahri Sahin:

iEge Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali, 2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari
Ana Bilim Dali, Hematoloji Bilim Dali, Ege Eriskin Hemostaz ve Tromboz Merkezi

Amag: Faktor VIl eksikligi, nadir gorilen kalitsal koagtilasyon bozukluklarindan biri olup klinik seyri oldukg¢a
degiskendir. Bu olgu ile menoraji ve mukozal kanama 6ykisi ile basvuran, uzun donem takiplerinde izole
Faktor VII eksikligi saptanan ve cerrahi girisimler dncesinde hemostatik yonetimi planlanan bir hastanin
sunulmasi amaglanmistir.

Yontem: Hastaya ait klinik bulgular, laboratuvar verileri ve takip sirecindeki cerrahi girisimlere yonelik
hemostatik yaklasimlar retrospektif olarak degerlendirildi. Faktor diizeyleri, koaglilasyon testleri ve mixing
test sonuclari incelendi.

Bulgu: Otuz sekiz yasinda kadin hasta, Mayis 2021’de gastrointestinal sistem ve mukozal kanamalar ile
birlikte uzun sitiredir devam eden menoraji yakinmasi ile basvurdu. Hastanin giinliik 4-5 ped kullanacak
diizeyde, 7 glinden uzun siiren menstriel kanamalari vardi. Aile 6yklstinde herhangi bir kanama diyatezi
bulunmuyordu. Hastanin ISTH kanama skoru 8 olarak hesaplandi. Laboratuvar incelemelerinde parsiyel
tromboplastin zamani (PZ) 16.2 sn; international normalized ratio (INR) 1,5 ; aktive parsiyel tromboplastin
zamani normal deger araliginda olglldu. Karaciger ve bobrek fonksiyon testlerinde anormallik yoktu.
Hemoglobin dizeyi 12,7 g/dL, trombosit sayisi 179.000/uL olarak saptandi. PZ ve INR degerlerinde uzama
olan, hastanin Faktor VII diizeyi ¢alisildi ve iki farkli 6lgimde %15 ve%18 olarak 6lgtldi. Aktif kanamasi
olmayan hasta takibe alindi. Temmuz 2023’te dis ¢ekimi 6ncesinde hastaya 15 pg/kg rekombinant Faktor
Vlla (rFVIla) profilaksisi uygulandi ve islem sorunsuz bir sekilde gerceklestirildi. Daha sonraki izleminde
timpanoplasti operasyonu geciren hastaya islemden 30 dakika once 20ug/kg rFVila uygulandi ve
perioperatif donemde kanama komplikasyonu izlenmedi.

Sonug: izole Faktor VII eksikligi, siklikla uzamis PZ ile saptanmakta olup kanama siddeti ile faktor diizeyi
arasinda her zaman dogrudan bir iliski bulunmamaktadir. Olgumuzda Faktor VII dlzeyleri %15-18
araliginda seyretmesine ragmen hastada belirgin menoraji ve mukozal kanama 6ykisii mevcuttu. Cerrahi
girisimler dncesinde uygulanan hedefe yonelik rVlla profilaksisi ile glivenli cerrahi yonetim saglanmistir.
Bu durum, bireysellestirilmis yaklasimin énemini vurgulamaktadir. Menoraji ve mukozal kanama 6ykdsi
bulunan hastalarda, izole protrombin zamani uzamasi saptandiginda Faktor VII eksikligi mutlaka ayirici
tanida dusliniimelidir. Cerrahi girisimler dncesinde uygun hemostatik degerlendirme ve profilaktik
replasman tedavisi, kanama komplikasyonlarini 6nlemede etkili ve giivenli bir yaklagimdir.
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P48- YENi TANI HIV ENFEKSIYONUNDA ANTIFOSFOLiPiD ANTiKOR POZITIFLiGi:
ANTIFOSFOLiIPiD SENDROMU iLE AYIRICI TANININ ONEMI

Mustafa Hakki Egitmen:,ildeniz Bilgigler Ugar:,Dilek Keskin:,0zlem Candan:
1SBU istanbul Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Bu olgu sunumunun amaci, yeni tani HIV enfeksiyonu olan ve tromboz 6ykisii bulunmayan bir
hastada saptanan yliksek titre antifosfolipid antikor pozitifligini sunmak ve HIV iliskili antifosfolipid antikor
paterninin, klinik antifosfolipid sendromundan ayirt edilmesinin 6nemini literatir esliginde vurgulamaktir.

Yontem: Yeni tani HIV enfeksiyonu saptanan bir hastanin klinik bulgulari, tam kan sayimi, biyokimyasal
analizleri, koagilasyon testleri, serum protein elektroforezi, imminoglobulin dizeyleri ve antifosfolipid
antikor profili retrospektif olarak degerlendirildi. Antifosfolipid antikor analizi antikardiyolipin IgG/IgM,
lupus antikoagiilan tarama ve dogrulama testleri ile anti-B2 glikoprotein | 1gG/IgM/IgA olctimlerini
icerecek sekilde yapildi. Elde edilen veriler literatiir esliginde yorumlandi.

Bulgu: Elli iki yasinda erkek hastada yeni tani HIV enfeksiyonu saptandi. Fizik muayenede sag inguinal
bolgede yaklasik 2 cm, sag aksiller bolgede ise 1.5 cm ¢apinda lenfadenopatiler mevcuttu. HIV RNA dizeyi
155.000 kopya/mL olarak 6lcildii. Hematolojik incelemede normositer anemi ve trombositopeni dikkati
cekti; hemoglobin 10.2 g/dL, hematokrit %32, eritrosit sayisi 3.8x108/uL, trombosit sayisi 72x103/uL idi.
Loékosit sayisi 4.50x103/uL olup diferansiyel dagilim normal sinirlardaydi. Eritrosit indeksleri MCV 84.3 fL,
RDW %15.9 ve RDW-SD 48.5 fL olarak saptandi. Ortalama trombosit hacmi (MPV) 13.3 fL idi. LDH diizeyi
157 U/L olup normal sinirlardaydi. Periferik yaymada hemoliz, sistosit ya da atipik hiicre bulgusu
izlenmedi. Serum biyokimyasal ve imminolojik degerlendirmede total protein dizeyi 77.66 g/L olarak
Olglldi. Serum protein elektroforezinde belirgin poliklonal hipergamaglobulinemi izlendi; albimin
fraksiyonu %42.5 iken gamma fraksiyonu %32 (24.8 g/L) olarak saptandi. immiinoglobulin diizeyleri IgG
27.11 g/L ile belirgin yuksek, IgA 3.17 g/L ve IgM 2.3 g/L olarak ol¢iildi. Romatoid faktor negatifti.
Kompleman duzeyleri C3c 1.02 g/L ve C4 0.15 g/L ile normal sinirlarda bulundu. Antifosfolipid antikor
incelemesinde antikardiyolipin IgM >120 PL-IgM U/mL ile ylUksek titrede pozitif, antikardiyolipin IgG 17.74
PL-IgG U/mL ile pozitif saptandi. Lupus antikoagtlan tarama testi pozitif olup tarama orani 1.21, tarama
suresi 43.53 sn ve dogrulama suresi 35.98 sn idi. Buna karsin anti-B2 glikoprotein | 1gG (3.4 RU/mL), IgM
(18.18 RU/mL) ve IgA (4.78 RU/mL) antikorlari negatif bulundu. ANA testi negatifti. Koagllasyon
parametreleri (PT, aPTT ve INR) normal sinirlarda olup hastanin klinik dykisiinde arteriyel veya venoz
tromboz saptanmadi. Toraks, abdomen ve pelvis bilgisayarli tomografi incelemeleri sonrasi lenf
nodlarindan biyopsi alinmis olup patoloji sonucu beklenmektedir. Antiretroviral tedavi heniz
baslanmamistir.

Sonug: Yeni tani HIV enfeksiyonu olan bu hastada saptanan yiiksek titre antikardiyolipin IgM ve lupus
antikoagtilan pozitifligi, anti-B2 glikoprotein | antikorlarinin negatifligi ve tromboz 6ykisiniin olmamasi
ile birlikte degerlendirildiginde, HIV iliskili non-trombojenik antifosfolipid antikor paternini
disindirmektedir. Bu olgu, HIV enfeksiyonunda antifosfolipid antikor pozitifliginin klinik antifosfolipid
sendromu ile es anlamli olmadigini ve tani ile tedavi kararlarinin mutlaka klinik bulgular ve antikor profili
birlikte degerlendirilerek verilmesi gerektigini gdstermektedir.
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P49- INHIBITOR GELISEN ERiSKiN HEMOFiLi A OLGUSUNDA rFVlla TEDAVI ILE
KANAMA KONTROLU

Bilge Bayir:,Zuhal Demirci:,Ali Yilmazer:,Ajda Giines:,Gliray Saydam:,Fahri Sahin:
iEge Erigkin Hemofili ve Tromboz Merkezi

Amag: Hemofilik bireylerde inhibitor gelisimi, faktor replasman tedavisine yanitsiz kanamalar ve artmis
morbidite ile iliskilidir. inhibitorler siklikla gocukluk ¢aginda gelismekle birlikte, eriskin yasta ortaya cikan
inhibitorler tanisal gecikme ve tedavi gli¢ligli nedeniyle klinik agcidan 6zel 6nem tasir. Bu olgu sunumunda,
eriskin donemde inhibitor gelisen Hemofili A hastasinda FVIII replasmanina yanitsizlik gelismesi (izerine
FVIIl-bagimsiz hemostatik tedavi yaklasimi ile saglanan basarili klinik yonetimin sunulmasi amaglanmistir.

Yontem: Eriskin hemofili A hastasinda inhibitor gelisimi olan olgu retrospektif olarak degerlendirildi; klinik
seyir, labotuvar bulgulari ve profilaktik rFVIla tedaviye yanit izlendi.

Bulgu: Kirk yasinda erkek hasta, 12 yasinda travma sonrasi gelisen kanama nedeniyle hafif Hemofili A
tanisi almis. Cocukluk ve geng eriskinlik doneminde sinirli sayida kanama atagi bulunan hastada uzun siire
sessiz bir klinik seyirle takip edilmistir. 2023 yilinda yapilan rutin degerlendirmede FVIII diizeyi %14,2
olarak saptanmistir. 2024 vyili icerisinde travma sonrasi gelisen kanamalarda faktor replasmani
uygulanmaksizin spontan klinik iyilesme goézlenmistir. Hasta, Kasim 2024’te dis merkezde planlanan
jinekomasti operasyonu oncesinde degerlendirilmis; preoperatif ddnemde FVIII inhibitor diizeyi <0,6 BU
olarak saptanmis ve uzatilmis yart 6murli (EHL) rekombinant FVIII ile cerrahi girisim komplikasyonsuz
sekilde gerceklestirilmistir. Cerrahi sonrasi erken dénemde kanama izlenmemistir. Ancak operasyonun
ikinci haftasinda, sag meme cilt altinda 6 x 7 cm boyutlarinda hematom ve yaygin ekimoz gelismistir.
Kanama tedavisine ragmen 3. glinde kanamanin devam etmesi (izerine hasta merkezimize sevk edilmistir.
Merkezimizde yapilan degerlendirmede aktive parsiyel tromboplastin zamani olan hastaya karisim testi
yapilmis olup inhibitér ile uyumlu bulunmustur. Hastanin tetkiklerinde; FVIII aktivitesi <%1 ve FVIII
inhibitor diizeyi 10 BU/mL olarak saptanmistir. FVIII replasmanina yanitsiz kanama nedeniyle bypass edici
ajanlar ile tedaviye gecilmis ve kanama kontrol altina alinmistir. Akut kanama kontroll sonrasi hasta kisa
sure tedavisiz izlenmis, yaklasik bir hafta sonra rFVila (90 mcg/kg, 3 giin/hafta) profilaksisi baslatiimistir.
izlem siiresince kanama ya da komplikasyon gézlenmemistir. inhibitor diizeyi baslangicta aylik, daha sonra
G¢ ayhk araliklarla takip edilmistir. Yaklasik 10. ayda inhibitor testi negatif saptanmis; izlemde FVIII
dizeyinin %7,5 olarak dlglimesi tizerine profilaktik rFVIla tedavisi sonlandirilmistir. Tedavi kesilmesini
takiben yapilan kontrollerde kanama atagi izlenmemistir.

Sonug: Eriskin Hemofili A hastalarinda inhibitdr gelisimi nadir olmakla birlikte kanama ydénetimini
zorlagtiran klinik agidan dnemli bir durumdur. Faktor VIII replasmanina ragmen kanama kontrollinin
saglanamamasi halinde inhibitér varligi gecikmeden arastirilmalidir. Yiiksek titre inhibitor saptanan
hastalarda FVIll-bagimsiz hemostatik tedaviler, 6zellikle bypass edici ajanlar, akut kanama kontroliinde
etkili ve glivenli tedavi segenekleridir. Sunulan olgu, eriskin Hemofili A hastalarinda inhibitér gelisimi
varliginda FVIll-bagimsiz hemostatik tedavinin etkin bir yonetim secenegi oldugunu géstermektedir.
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P50- AGIR HEMOFiLi A OLGUSUNDA KRONIK SINOVIT YONETiIMi:
INTRAARTIKULER RiIFAMPISIN DENEYiMi

Ahmet Enes Aydin:,Ali Yilmazerz,Zuhal Demirciz,Semih Aydogdu:,Ajda Giines?,
Giiray Saydam:,Fahri Sahin:

1iEge Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, 2Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz
Merkezi, sEge Universitesi Tip Fakiiltesi, Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali

Amag : Agir Hemofili A hastalarinda tekrarlayan hemartrozlar, sinovyal dokunun inflamatuar hipertrofisi
ve asiri damarlanmasi ile sonuglanan kronik sinovit tablosuna yol agmaktadir. Bu durum kikirdak
harabiyetini hizlandirarak hastayl geri dontsiimsiiz hemofilik artropatiye ve ciddi fonksiyon kaybina
suriklemektedir. Sinovyal dokunun ortadan kaldirilmasini hedefleyen sinevektomi prosediirleri tedavide
kritik 6Gneme sahiptir. Bu vaka sunumunda 60 yasinda, radyoaktif sinevektomi oykili ve ¢oklu eklem
tutulumu olan agir hemofili A hastasinda invaziv girisimi minimalize eden bir alternatif olan intraartikiler
rifampisin uygulamasinin klinik etkinligini ve eklem saghg: lizerindeki sonuglarini tartismayi amagladik.

Yoéntem: Bu vakada Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz Merkezinde(EEHTM) takip edilen kompleks bir agir
hemofili A vakasi retrospektif olarak incelenmistir.

Bulgu: Bir bucuk yasinda slinnet sonrasi durmayan kanama nedeniyle yapilan degerlendirmede FVIII
dizeyi %1 saptanarak agir Hemofili A tanisi alan 60 yasinda erkek hasta poliklinik takibindedir. Hastanin
2001 yilinda sag dirsek, sag ayak bilegi ve sol diz eklemlerine yonelik radyosinevektomi 6ykiisi mevcuttur.
2017 yilinda yapilan Hemophilia Joint Health Score (HIHS) degerlendirmesinde toplam skor 70 saptanmis
ve ileri derecede hemofilik artropati ile uyumlu bulunmustur. Diz, dirsek ve ayak bileklerinde belirgin
ekstansiyon kayiplari izlenmistir. Hasta 2011 yilindan itibaren haftada Uc¢ giin dizenli faktor profilaksisi
almaktadir. Aralik 2023’te sag dizde artan agn ve sislik sikayeti ile tekerlekli sandalyede poliklinige
basvurmustur. Glncel degerlendirmede FVIII %1, inhibitor dizeyi 0,6 BU/mL olarak saptanmistir. Klinik
ihtiyaca gore faktor replasmani optimize edilmesine ragmen sag diz agrisinda belirgin gerileme
saglanamamistir. Yapilan manyetik rezonans goriintilemeler ile birlikte hasta multidisipliner konseyde
degerlendirilmis ve Agustos 2024’te sol kalca protez operasyonu basariyla gercgeklestirilmistir.
Postoperatif donemde baston yardimiyla mobilize olan hastada, devam eden sag diz agrisi icin cerrahi
girisimler yuksek riskli bulunmus ve bu nedenle sag diz eklemi icin intraartikiler rifampisin ile kimyasal
sinevektomi planlanmistir. Uygulama o6ncesinde 3 giin slreyle faktor replasman tedavisi verilmis;
preoperatif donemde hedef FVIII diizeyi %100 olacak sekilde saglanmistir. Kimyasal sinevektomi
kapsaminda, 500 mg rifampisin (7—10 mL lidokain ile birlikte) sag diz eklemine intraartikller olarak
uygulanmis ve klinik yanita gore 2 haftalik araliklarla 6 enjeksiyon tekrarlanmistir. Postoperatif dénemde
1. glin FVIII 40 1U/kg, 2. glinden itibaren 30 1U/kg olacak sekilde giinde iki kez replasman tedavisi
surdiridlmustlr. Uygulama sirasinda ve sonrasinda kanama komplikasyonu izlenmemistir. Klinik izlemde
sag diz agrisinda gerileme saglanmis ve fonksiyonel stabilizasyon elde edilmistir.

Sonug: Kronik sinovit yonetimi, agir hemofili hastalarinda eklem fonksiyonlarinin korunmasi agisindan
onemlidir. Cerrahi veya radyoizotop temelli ydntemler her olguda uygulanabilir olmadigindan, 6zellikle
kompleks ve yiiksek riskli hastalarda alternatif yaklasimlar gereklidir. Coklu artropatik tutulumu olan ve
major ortopedik cerrahi sonrasi niiks sinovit gelisen olgumuzda, intraartikiler rifampisin ile yapilan
kimyasal sinevektomi glivenli ve etkili bir tedavi se¢cenegi olarak 6ne ¢ikmistir. Rifampisinin anti-
inflamatuar ve sinovyal fibrozisi artirici etkileri sayesinde kanama ataklari azalmis, agri kontroli saglanmis
ve invaziv cerrahi gereksinimi azaltilmistir. Bu olgu, ileri yas ve yiiksek cerrahi riskli hemofili hastalarinda
rifampisin sinevektominin uygulanabilir ve diisiik maliyetli bir alternatif oldugunu géstermektedir.
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P51- HEMOFiLi A’YI TAKLIT EDEN NADIR BiR TANI: TiP 2N VON WILLEBRAND
HASTALIGI

Emine Yilmaz Orulluoglu:,Ziihre Kaya:,Feyza Nur Ozden Yildiz:,Bekir Furkan Yalgin:,
Serap Kirkiz Kayalr:

1Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Amag: Von Willebrand hastaligi (VWH), en sik gorilen kalitsal kanama bozuklugudur. Tip 2N VWH, von
Willebrand faktéranian (VWF) faktor VIII‘e (FVIII) baglanma yeteneginin bozuldugu nadir bir alt tiptir. Bu
durum, VWF antijeni ve aktivitesi normal olmasina ragmen FVIII diizeylerinin diisik saptanmasina yol
acarak klinik ve laboratuvar olarak hemofili A ile karisabilmektedir. Ozellikle kiz hastalarda tani giicliigii
yaratabilmektedir. Bu olgumuzda dis ¢ekimi sonrasi kanama nedeniyle tetkik edilen izole faktér VIII
eksikligi olan hastamizi sunmak istedik

Bulgu: Olgu Sunumu Daha 6nce bilinen bir hastaligi olmayan 14 yas kiz hasta, dis ¢ekimi sonrasi uzamis
kanama sikayeti ile basvurdu. Hastanin oykisiinde menstriel kanama artisi, kolay morarma, epistaksis
veya spontan kanama bulunmuyordu. Aile 6ykisi 6zellik kanama 6ykisl yoktu. Dis merkezde yapilan
koagitilasyon testlerinde izole faktor VIII diisikligi saptandi. VWF antijeni ve ristosetin kofaktor aktivitesi
normal aralikta bulundu. Hastanin kiz olmasi ve kanama o6ykisiniin hemofili A ile uyumlu olmamasi
nedeniyle ayirici tani genisletildi. Desmopressin uygulamasi sonrasi faktoér VI diizeylerinde yaklasik 3—4
kat artis gozlendi. Genetik Bulgular Hastaya kanama bozukluklari agisindan yeni nesil dizileme yontemi ile
genetik analiz yapildi. Analizde: VWF geninde homozygot ¢.2446C>T (p.Arg816Trp) missense varyanti
saptandi. Bu varyant, literatiirde Tip 2N Von Willebrand hastaligi ile iliskilendirilmis olup ACMG kriterlerine
gore patojen/olasi patojen olarak siniflandiriimaktadir. Genetik bulgular, hastanin klinik ve laboratuvar
ozellikleri ile birlikte degerlendirildiginde Tip 2N Von Willebrand hastaligi tanisini desteklemektedir.
Tartisma Tip 2N VWH, otozomal resesif gegisli olup VWF'nin FVIII’e baglanma bolgesindeki defektler
sonucu ortaya cikar. izole FVIII diisiikligi ile seyretmesi nedeniyle siklikla hemofili A ile karisabilmektedir.
Ancak Ozellikle kiz hastalarda, normal VWF antijeni ve ristoketin aktivitesi varliginda Tip 2N VWH mutlaka
akilda tutulmahdir. Desmopressin yaniti ve genetik analiz, dogru taninin konulmasinda kritik rol oynar.

Sonug: izole faktér VIII disiikligl saptanan kiz hastalarda, hemofili A disinda Tip 2N Von Willebrand

hastaligi ayirici tanida mutlaka disindlmelidir. Dogru tani, uygun tedavi yaklasimi ve genetik danismanhk
acisindan buyik 6nem tasimaktadir.
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P52- BASIT TRAVMA SONRASI BILATERAL OLECRANON HEMATOMU iLE
PREZENTE OLAN iNHIiBITORLU HEMOFiLi A OLGUSU

Cagdas Cagirgan:,Ali Yilmazer:,Fatma Keklik Karadag:,Zuhal Demirci,Fahri $Sahin:

iEge Universitesi

Amag: Hemofili A, Faktor VIII eksikligi ile karakterize kalitsal bir kanama bozuklugudur. Hastalarin bir
kisminda Faktor VIII'e karsi inhibitor gelisimi, kanama yénetimini zorlastirmakta ve bypass edici ajanlarinin
kullanimini gerektirmektedir. Ozellikle mindr travmalar sonrasi gelisen ciddi yumusak doku kanamalari bu
hasta grubunda 6nemli morbidite nedenidir. Bu bildiride, basit travma sonrasi bilateral olecranon
hematomu gelisen Faktor VIII inhibitorlid Hemofili A olgusu sunulmasi amaglanmistir.

Yontem: Olgumuzun klinik, laboratuvar ve goriintileme bulgulari retrospektif olarak degerlendirildi.

Bulgu: Yirmi dokuz yasinda erkek hasta, 1997 yilinda tekrarlayan derin doku kanamalari ve minor
travmalar sonrasi durmayan mukozal kanamalar nedeniyle agir Hemofili A tanisi almistir. Klinigimizce
takibe alindigi slire boyunca Faktor VIl inhibitori pozitif oldugu saptanan hastaya by-pass edici ajanlar ile
profilkasi uygulanmasi Onerilse de hasta damar yolu sorunu nedeni ile profilaksi tedavisi
uygulamamaktadir Basit dlisme sonrasi her iki dirsegin ayni seviyeden zemine ¢arpmasini takiben gelisen
agri ve sislik nedeniyle acil servise basvuran hasta yayapilan ylizeyel ultrasonografide sol dirsek olecranon
cevresinde 18 x 13 mm ve 13 x 12 mm boyutlarinda yogun igerikli koleksiyon-hematom alanlari
saptanmigtir. Bu bulgular zerine hasta servisimize yatirilarak aktive edilmis protrombin kompleksi
konsantresi (aPCC) tedavisi planlanmistir. Acil servise basvuru sirasinda yapilan laboratuvar
incelemelerinde INR: 0,84, aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTZ): 72,1 sn, hemoglobin: 12,9 g/dL ve
trombosit sayisi: 109.000/mm?3 olarak saptanmistir. Akut kanama kontrolii amaciyla hastaya aPCC 80
IU/kg, guinde iki kez baslanmis ve es zamanli analjezik tedavi uygulanmistir. Fizik muayenede agri ve sislikte
belirgin gerileme goézlenmesi Uzerine tedavi iki glin sireyle 50 IU/kg, giinde iki kez olacak sekilde
surdirilmustir. Klinik stabilitenin saglanmasinin ardindan aPCC dozu 30 IU/kg, glnde iki kez olacak
sekilde ¢ giin uygulanmis ve hasta taburcu edilmistir. Taburculuk sonrasi dénemde tedavi 30 IU/kg, glinde
tek doz olacak sekilde t¢ giin daha devam ettirilmistir. Tedavinin birinci haftasinda aPTZ degeri 53,8 sn
olup, bilateral dirseklerdeki agri ve sisligin belirgin olarak azaldigi gozlenmistir. Hasta, taburculuk
oncesinde hemofili-ortopedi konseyinde degerlendirilmistir. Yapilan bilateral dirsek manyetik rezonans
gorintileme ve direkt grafi incelemeleri sonrasi, kronik sinovit bulgulari nedeniyle her iki dirsege yonelik
kimyasal sinevektomi planlanmistir. Bu kapsamda, sag ve sol dirsek eklemlerine birer hafta arayla, her biri
icin dort doz intraartikuler rifampisin uygulanmasi kararlastirnlmistir. Akut kanama kontrolinin
saglanmasi ve klinik stabilitenin elde edilmesinin ardindan, uzun dénem kanama profilaksisi amaciyla cilt
alti emicizumab tedavisi planlanarak hasta izleme alinmistir.

Sonug: inhibitérlii Hemofili A hastalarinda minér travmalar dahi ciddi yumusak doku kanamalari ile
sonuglanabilmektedir. Bu olguda, bilateral olecranon hematomu gelisimi bypass edici ajanlar ile etkin
sekilde kontrol altina alinmistir. inhibitérli hemofili hastalarinda erken tani, uygun bypass edici ajan
tedavisi ve emicizumab gibi yeni nesil ajanlarin planlanmasi, kanama kontrolii ve yasam kalitesinin
artirilmasi agisindan énemlidir. Minor travma ile bile hayati kanamalar gorilebilen bu hastalar hemofili
acisindan deneyimli merkezlerde ve multidisipliner yaklasimla yonetilmelidir.
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P53- iZOLE FAKTOR X EKSiKLiGi OLAN HASTADA ELEKTiIF CERRAHiI ONCESi
PERIOPERATIF PROTROMBIN KOMPLEKS KONSANTRESiI YONETiMI

Ulas Akyiiz:,ibrahim Ethem Pinar:,Vidan Giirsoy:
1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Hastanesi Hematoloiji Bilim Dali

Amag : Faktor X eksikligi, nadir gérilen konjenital koagtilasyon bozukluklarindan biri olup cerrahi girisimler
sirasinda ciddi kanama riski ile iliskilidir. Cerrahi dncesi optimal replasman stratejisi ve giivenli laboratuvar
hedefleri konusunda literatiir sinirhdir. Bu bildiride, izole FX eksikligi nedeniyle profilaktik protrombin
kompleks konsantresi kullanan bir hastada, inguinal herni operasyonu oncesi uygulanan perioperatif
yonetim stratejisinin sunulmasi amaglanmistir.

Yontem: Kirk alti yasinda, izole FX eksikligi tanisi ile takip edilen ve haftada iki glin 40 mL PCC ile profilaksi
alan erkek hasta, elektif inguinal herni operasyonu 6ncesinde hematoloji klinigimizce degerlendirildi.
Hastanin kanama oykist, 6nceki girisimlere verdigi yanit ve mevcut profilaktik tedavisi dikkate alinarak
perioperatif replasman plani olusturuldu. Cerrahi giiniinde, islem 6ncesi 4x20 mL PCC intravendz olarak
uygulanmasi Onerildi. Koaglilasyon parametrelerinin degerlendirilmesinde, ilacin  uygulandigi
ekstremiteden olasi yanlis yiksek olcimleri 6nlemek amaciyla, ilacin uygulanmadigi koldan alinan kan
ornekleri kullanildi. infiizyondan 10 dakika sonra INR ve aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTT)
Olglimleri yapildi.

Bulgu: Hastanin preoperatif degerlendirmesinde aktif kanama bulgusu izlenmedi ve vital bulgulari stabildi.
PCC inflzyonundan 10 dakika sonra, ilacin uygulanmadigi koldan alinan 6érnekte INR <1,5 ve aPTT <45
saniye olarak saptandi. Hedeflenen koaglilasyon parametrelerine ulasilmasi izerine hastanin operasyona
alinabilecegi bildirildi. Cerrahi sirasinda ve erken postoperatif donemde major veya minoér kanama
komplikasyonu gelismedi. Postoperatif izlem sorunsuz seyretti ve ek replasman tedavisine ihtiyag
duyulmadi.

Sonug: izole FX eksikligi olan hastalarda elektif cerrahi girisimler &ncesinde PCC ile uygun doz ve
zamanlamada replasman tedavisi, glivenli bir cerrahi sirecin saglanmasinda etkili bir yaklasimdir.
Koagiilasyon testlerinin erken donemde ve ilacin uygulanmadigi ekstremiteden degerlendirilmesi,
hemostatik durumun dogru yansitilmasi agisindan 6nem tasimaktadir. Bu olgu, nadir gorilen FX
eksikliginde perioperatif yénetim icin pratik ve uygulanabilir bir yaklasim sunmaktadir
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P54- ANTIAGREGAN TEDAVI ALTINDA KANAMA RiSKi YUKSEK HEMOFiLi A
HASTASINDA SEREBROVASKULER GiRiSiM YONETIMi: OLGU SUNUMU

Deniz Can Aydogan:,Selin Kirz,Ziihal Demirciz,Ajda Giineg?,Nur Akad Soyer:,
Giiray Saydam:,Fahri Sahin:

iEge Universitesi Tip Fakiiltesi i¢c Hastaliklari Ana Bilim Dali, 2Ege Universitesi Eriskin Hemofili ve Tromboz
Merkezi

Amag: Hemofilik bireylerde aterosklerotik hastalik varlig§inda antitrombotik tedavi ve girisimsel islemler,
kanama ve tromboz riski arasinda hassas bir denge gerektirir. Ozellikle ileri yas hemofili hastalarinda
antiplatelet tedavi gerektiren, kritik karotis arter darliginin yonetimi klinik agidan énemli zorluklar
icermektedir. Bu olgu sunumunda, Hemofili A tanili ileri yas bir erkek hastada karotis arter darlg
nedeniyle uygulanan endovaskiler girisim sonrasi antiplatelet tedavi ve kanama yonetiminin
degerlendirilmesi amaglanmistir.

Yontem: Bu calisma, Hemofili A tanil ileri yas bir hastada karotis arter darligi nedeniyle uygulanan
endovaskiler girisim ve antiplatelet tedavi yonetiminin degerlendirildigi tek merkezli bir olgu sunumudur.
Hastaya ait klinik, laboratuvar ve goriintileme verileri retrospektif olarak incelendi. Girisim 6ncesi ve
sonrasi faktor VIII replasman stratejileri, hedef faktor diizeyleri ve antiplatelet tedavi modifikasyonlari
klinik izlem siiresince degerlendirildi.

Bulgu: Yetmis bes yasinda erkek hasta, cocukluk ve ergenlik donemlerinden itibaren 6zellikle cerrahi
girisimler ve travma sonrasi uzayan kanama oykiisii bulunmasina ragmen, 36 yasinda gecirdigi inguinal
herni operasyonu sonrasinda gelisen uzamis kanama nedeniyle yapilan tetkikler sonucunda Hemofili A
tanisi almistir. Hastanin tarafimiza ilk basvurusunda yaklasik 20 yildir faktér VIl konsantresi kullanmakta
oldugu 6grenildi. Kronik hemofilik artropatiye bagl olarak sag diz ekleminde, ekstansiyonda ve fleksiyonda
yaklagik 20° hareket kisithhgr mevcuttu. Ozgecmisinde hipertansiyon ve diabetes mellitus tanilari
mevcuttu. Hasta, Subat 2025 tarihinde konusma bozuklugu ve senkop yakinmalari ile basvurdu. Yapilan
norolojik degerlendirme ve goriintiileme tetkiklerinde bilateral internal karotis arter proksimalinde %70’in
Gzerinde darlik olusturan miks plaga ikincil belirgin stenoz saptandi. Serebrovaskiler olay 6n tanisi ile
hasta servise yatirilarak endovaskiiler tedavi olarak, sag internal karotis artere stent implantasyonu ve
balon anjiyoplasti uygulandi. islem sonrasi dénemde hastaya asetilsalisilik asit ve klopidogrel
kombinasyonu ile dual antiplatelet tedavi (DAPT) uygulandi. Takip slirecinde gastrointestinal sistem
kanamasi gelismesi Gzerine antiplatelet tedavi gecici olarak kesildi; kanama kontroli saglandiktan sonra
tedavi, tikagrelor ile monoterapi seklinde yeniden diizenlendi. Endovaskiiler girisim 6ncesinde hastaya
plazma kaynakl faktor VIII konsantresi ile hemostatik destek saglandi. islem dncesi ddnemde haftada g
giin 1500 U seklinde profilaktif tedavi alan hastanin girisimsel islem sirasinda hedef FVIII aktivitesinin en
az %80 seviyesine ¢ikarilmasi amaglandi. islem sonrasi 3.giinde hedef diizey %50’ye cekildi. Klinik ve
laboratuvar izlemlerde girisime bagh majér kanama saptanmadi; izlem siiresince trombotik komplikasyon
gelismedi. islem sonrasi DAPT baslanan hastanin profilaksi tedavisi hedef faktdr diieyleri %30 olacak
sekilde gilincellendi. Takipte gastrointestinal sistem kanamasi gelismesi Uzerine, antiagregan tedavisi
kesilen hastanin hedef diizey %40 olacak sekilde faktor replasmani arttirildi. Kanama kontrolii
saglandiktan sonra faktor VIl dozu kademeli olarak azaltildi. izlem siirecinde akut iskemik enfarkt gelisen
hastada hedef FVIII diizeyi %20 olarak belirlendi. Litik tedavi almayan ve sonrasinda tek antiagregan ile
izlenen hastanin ¢ukur faktor diizeyi %5’in lizerinde olacak sekilde planlandi.

Sonug: Hemofili A hastalarinda ileri yasta gelisen serebrovaskiiler hastaliklar ve buna yonelik girisimsel
tedaviler multidisipliner yaklasim gerektirir. Antiplatelet tedavi gereksinimi bulunan olgularda kanama
riski dikkatle degerlendirilerek faktor replasman stratejileri bireysellestirilmelidir. Sunulan olgu, Hemofili
A hastalarinda karotis arter hastaligina yonelik endovaskiiler girisim ve antitrombotik tedavinin, uygun
izlem ve destekleyici tedavilerle yonetilebilecegini gostermektedir.
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P55- TiP 2 VON WILLEBRAND HASTASINDA ACIK KALP CERRAHISi SIRASINDA VE
SONRASINDA PERIOPERATIF FAKTOR YONETIMI DENEYiMIi

Salih Afsin:,Zehra Aksit Bozkina:,Zuhal Demirci:,Nur Soyer:,Fahri $Sahin:,Giiray Saydam:
iEge Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Von Willebrand hastaligi (VWH), en sik gorilen herediter kanama bozuklugu olup tip 2 olgularinda
von Willebrand faktérin (VWF) fonksiyonel defekti 6n plandadir. Bu grupta desmopressin yaniti siklikla
yetersiz olmakta ve 6zellikle major cerrahi girisimler sirasinda etkin hemostaz saglanmasi gliclesmektedir.
Faktor VI (FVIII) ve VWF iceren konsantrelerle bireysellestirilmis replasman stratejileri, perioperatif
donemde kanama riskini azaltmada kritik rol oynamaktadir. Bu olguda, tip 2 VWH tanisi alan eriskin bir
erkek hastada acik kalp cerrahisi 6ncesi, sirasi ve sonrasinda uygulanan perioperatif faktor replasman
yonetimi ve klinik seyir sunulmustur.

Bulgu: Kirk iki yasinda erkek hasta, oglunda Von Willebrand hastaligi 6éykisi bulunmasi ve kalp damar
cerrahisi tarafindan AVR+MVR+Tringe operasyonu planlanmasi nedeniyle kanama diyatezi agisindan
degerlendirildi. Hastanin daha dnce belirgin spontan kanama 6ykiisii bulunmamakla birlikte, gecirilmesi
planlanan yiksek riskli cerrahi girisim nedeniyle ayrintii hematolojik inceleme yapildi. Laboratuvar
incelemelerinde koagtlilasyon parametreleri olagan olan hastanin Von Willebrand Faktor Ristosetin
Kofaktor Aktivitesi <%15, Von Willebrand Faktor Antijeni %46 ve Faktor VIII %52.7 olarak saptandi. Kontrol
Olcimlerde de dizeylerde dusikliik devam ett. Ristosetin kofaktor aktivitesi/VWF antijen oraninin <0,7
olmasi nedeniyle tip 2 Von Willebrand hastaligi tanisi distinildi. Hasta, Von Willebrand hastaligi tanisiile
izleme alindi ve yasam boyu travma ile olusan kanamalarin kontroliinde, 6zellikle cerrahi girisimler
oncesinde FVIII ve VWF iceren konsantrelerin kullanilmasi planlandi. Kardiyoloji ve kalp damar cerrahisi
ile birlikte yapilan degerlendirme sonrasi, major kardiyak cerrahi 6ncesinde hedef FVIII diizeyi %100 olacak
sekilde FVIII+VWEF iceren faktor konsantreleri ile replasman tedavisi uygulandi. Operasyon sirasinda ve
sonrasinda glinlik degerlendirmeler yapilarak dozlar titre edildi. Operasyon sonrasi dénemde drenaj
miktarinda artis ve hemoglobin dislisi gbzlenmesi Uzerine faktor replasman tedavisi yogunlastirildi.
Faktor uygulamalari 12 saatlik araliklarla planlandi, hemoglobin diizeyleri ve klinik kanama bulgulari yakin
izlendi. Perioperatif ve postoperatif slirecte major kanama, trombotik komplikasyon veya inhibitor
gelisimi izlenmedi.

Sonug: Vakamiz, Tip 2 Von Willebrand hastalarinda desmopressin yanitinin dngériillemeyecegi, altta yatan
hastaliklar nedeni ile desmopressin tedavisinin riskli oldugu ve cerrahi hazirlikta yetersiz kalabilecegi major
cerrahi girisimlerde FVIII/VWF iceren konsantrelerle hedefe yonelik, bireysellestiriimis perioperatif
hemostaz yonetiminin gerekliligini gdsteren bir vaka olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Ozellikle agik kalp
cerrahisi gibi yliksek kanama riskli islemlerde, faktor hedeflerinin net belirlenmesi ve hematoloji,
kardiyoloji ve cerrahi arasinda yakin is birligi ile ylritilen replasman stratejileri givenli cerrahi ve
komplikasyonsuz postoperatif seyir agisindan belirleyicidir.
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P56- AGIR HEMOFiLi A’ DA NADIR BiR MUTASYON

Ozlem Terzi,,Ece Keskin:

1Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi, Bakirkoy Dr.Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Saglik Bilimleri
Universitesi, istanbul, 2Tibbi Genetik, Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi, Saglik Bilimleri Universitesi,
istanbul

Amag: Hemofili A FVIII genindeki mutasyonlara bagli olarak ortaya ¢ikan X kromozomuna bagl resesif
kalitimla gegen bir kanama bozuklugudur. Plazma F VIII aktivitesine (FVIII:C) gore agir (FVIII:C <%1), orta
(FVIII:C %1-5) ve hafif (FVII:C %5-40) Hemofili A olarak siniflandiriimaktadir. F8 genindeki nedensel
mutasyonun tespiti aile Oykisl olan hastalar veya taslyicilar arasinda prenatal tani ve prognoz
yonetiminde 6nemlidir.

Yontem: Agir Hemofili A hastalarinda literatlirde daha 6nce bildirilmemis bir mutasyon saptadigimiz cocuk
olgumuzu sunuyoruz. Bununla birlikte hastanin koagtilasyon Faktor X1l (FXII) diizeyi de dsik bulunmustur
ve duslik FXII aktivitesine sahip agir hemofili A hakkinda da ¢ok az sayida rapor bulunmaktadir.

Bulgu: Bir yasindaki erkek hasta hastanemiz ¢ocuk acil servisine diisme sonrasi durmayan agiz i¢i kanama
ile basvurdu. Oykiisiinde siinnet sonrasi durmayan kanama disinda baska kanama yoktu. Aile éykiisiinde
anne ve babasi arasinda akrabalik bagi oldugu ve hastanin dayisinda ¢ocuklugundan beri tekrarlayan
burun kanamalari gorildigi 6grenildi. Hastanin acil misahadede takibi sirasinda 12 saat slren agiz ici
kanama taze donmus plazma tedavisi ile kontrol altina alindi. Aktive Parsiyel Tromboplastin Zamani
(aPTT): 64 sn, Protrombin Zamani (PT): 12.5 sn, INR: 1.1, Plazma FVIII seviyesi %0.5 idi, kontrol FVIII seviyesi
ise %0.6 saptandi. inhibitdr negatif bulundu. FXII diizeyi %31 (kontroliinde %38) saptandi. Diger faktor
diizeyleri normaldi. Hastaya FVIII geni dizi analizi yapildi ve patojenik c.5837A>T (p.Asp1946Val) varyanti
(hemizigot) saptandi. ACMG kriterlerine gore tespit edilen degisiklik “yiliksek olasilikla patojenik -%90’in
Gzerinde bir olasilikla hastalik nedeni olmasi anlamina gelmektedir-"” seklinde raporlandi. Hastanin
ailesinden de genetik degerlendirme istenildi, sonuglari takip edilmektedir. Hastaya FVIII konsantresi
proflaksisi baslanildi ve takibi devam etmektedir.

Sonug: ¢.5837A>T (p.Asp1946Val) mutasyonu literatiirde sadece bir ¢alismada “Orta Hemofili"” vakalari
icin bildirilmis ve ayni varyanta sahip aile bireyleri arasinda asemptomatik olanlar oldugu gibi kanama
gorilen vakalar da oldugu bildirilmistir. Arastirmalar birden fazla genetik ve ¢evresel faktoriin nihai klinik
fenotipi birlikte belirledigini gostermektedir. Bizim vakamiz bildigimiz kadari ile bu mutasyona sahip olan
tek Agir Hemofili hastasidir ve beraberinde F Xl eksikligi goriilmesi de ¢ok nadir durumdur. Bu tiir vakalarin
bildirilmesi genetik danismanlik ve hastalik yénetiminin yeniden degerlendirilmesine katki saglayacaktir.
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P57- FAKTOR X EKSiKLIGi OLAN VAKADA FX KONSANTRESI DENEYiMiMiz

Ozlem Terzi:

1Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi, Bakirkoy Dr.Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Saglik Bilimleri
Universitesi, istanbul

Amag: Faktor X (FX) eksikligi otozomal resesif gecis gosteren ciddi kanamalara yol acabilen kalitsal bir
pthtilasma bozuklugudur. Plazma kaynakli FX konsantresi Amerika ve Avrupa’ da sirasiyla 2015 ve 2016
yillarindan beri kanama ve proflaksi tedavisinde, ayrica perioperatif dénemde rutin olarak
kullanilmaktadir. Ulkemizde 2025 vyilindan itibaren FX konsantresi mahkeme vyolu ile temin
edilebilmektedir.

Yontem: Faktor X eksikligi olan vakamizda kanama kontroliinde FX konsantresi deneyimimizi sunuyoruz.

Bulgu: 14 yasindaki kiz hasta ¢ocuk acil servisimize siddetli menstriel kanama sikayeti ile basvurdu.
Hemoglobin (Hb) degeri 5.1 gr/dL, Ferritin:1 ng/mL saptanan hastanin e-nabiz sisteminde alti ay dnce
Hb:12.2 gr/dL idi. Aile 6ykisinde annesinde de menoraji sikayeti oldugu 6grenildi. Hastanin kanamasi
Taze Donmus Plazma ile kontrol altina alindi. Aktive Parsiyel Tromboplastin Zamani (aPTT): 34sn,
Protrombin Zamani (PT): 13.7 sn, INR: 1.3 idi. Plazma FX seviyesi %34, kontrol FX seviyesi %35 saptandi.
Diger faktor dizeyleri normal bulundu. inhibitér negatif idi. Pelvik ultrasonografisi dogaldi, kadin
hastaliklari ve dogum tarafindan degerlendirilen hastaya ek éneride bulunulmadi. Hastanin iki yil stiren
takibinde menstriiasyon kanamalarinin 7-10 gln stird(igi, bebek bezi kullanmak zorunda kaldigi, diizenli
oral traneksamik asit ve siirekli demir destegi verilmesine ragmen menstriiasyon kanamalarinda Hb
degerinin 3-3.5 gr/dL kadar dusls gosterdigi, Ferritin degerlerinin 64 ng/mL’ den 1 ng/mL’ ye kadar
geriledigi goruldi. Hasta takip ve tedavisinin 2.yilinin sonunda artik strekli ila¢ kullanmak istemedigini
bildirdi. Siddetli kanamalari devam eden hasta adina Saglik Bakanhgl’ na FX konsantresi icin yurt disi ilag
basvurusu yapildi, olumlu cevap geldi. Ancak ilag henliz SGK 6demesinde olmadigi i¢in aile kuruma dava
acti ve mahkeme karari ile ila¢ temin edildi. Hastaya menstriiasyon kanamasinin 1. ve 4. giinlerinde
(ortalama 30 saat ara ile) 40 IU/kg dozunda FX konsantresi verildi, kanamanin ilk giin siddetli oldugu,
akabinde azalarak toplamda 4 giinde sonlandigi gorildi. Hb degerleri 11.7-12.1 gr/dL arasinda idi ve
ferritinde 7 ng/mL’ lik duistis gorildi. Hastanin takip ve tedavisi devam etmektedir.

Sonug: Siddetli kanama ataklari goriilen FX eksikligi olan hastalarda proflaktik tedavi dnerilmektedir. Bu

hastalarin yonetimi kanita dayah kilavuzlardan ziyade uzman goruslerine dayanmaktadir ve olgu serileri
ile sinirhidir. FX konsantresi kanama kontroli igin etkili bir segenek gibi gériinmektedir.
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P58- SIDDETLi BAGIRSAK KANAMALARI GORULEN ULSERATIF KOLIT TANILI
COCUK HASTADA FAKTOR XIlIl EKSIKLIGi

Ozlem Terzi:

1Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi, Bakirkoy Dr.Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Saglik Bilimleri
Universitesi, istanbul

Amag: Faktor Xl (FXIII) eksikligi otozomal resesif gecis gosteren kalitsal bir pihtilasma bozuklugudur.
Toplumda 2-3 milyonda 1 goruldigi, bugline kadar yaklasik 1200' den fazla hastaya FXIII eksikligi tanisi
konuldugu bildirilmistir. Ulseratif kolit hastalarinda siddetli akut inflamasyon genellikle biiyiik miktarlarda
bagirsak kan kaybiyla iliskilidir. Literatiirde Ulseratif Kolit ve F XIlI birlikteligi cok az sayida eriskin vakada
bildirilmistir.

Yontem: Siddetli bagirsak kanamasi gorilen Ulseratif Kolit tanisi alan FXIIl eksikligi olan ¢ocuk vakamizi
sunuyoruz.

Bulgu: 13 yasinda kiz hasta 1 aydir devam eden ilk menstriiasyon kanamasi sikayeti ile Cocuk Hematoloji
Poliklinigimize basvurdu. Anne ve baba arasinda akrabalik bagi olan hastanin annesinde de menoraji
sikayeti mevcuttu. Aktive Parsiyel Tromboplastin Zamani (aPTT): 27.9sn, Protrombin Zamani (PT):12.3 sn,
INR: 1.1 idi. Plazma FXIIl seviyesi %43 saptandi. Diger faktor dizeyleri normal bulundu. Hastaya
traneksamik asit tedavisi baslanildi ve takibinde kanama sonlandi. Hasta 2 ay sonra poliklinigimize kanli
ishal sikayeti ile basvurdu, Hemoglobin (Hb) degeri 13.4 gr/dL’den kademeli olarak 8.3 g/dL’ ye kadar
gerilemisti. Kontrol Faktor Xl dizeyi %39 saptandi, inhibitor negatif idi. Cocuk enfeksiyon hastaliklarina
danisilan hastada enfeksiydz bir etyoloji saptanmadi. iki giin sonra hastanin siddetli kanamasi oldu ve Hb
degeri 5.9 gr/dL’ ye distli, Taze Donmus Plazma ile kanama durduruldu ve eritrosit siispansiyonu destegi
verildi. Hastaya 20 gun aralarla plazma FXIII konsantresi proflaksisi 40 IU/kg dozunda baslandi, kanamalar
hafif sizinti seklinde araliklarla devam etti, siddetli kanama goriilmedi, Hb diizeyi 11.0-11.4 gr/dL arasinda
seyretti. Cocuk Gastroenterolojiye danisilan hastaya goérintileme tetkikleri ve kolonoskopi yapildi,
Ulseratif Kolit tanisi ile metilprednizolon tedavisi baslanildi. Takibinde kanama gériilmeyen hastanin
poliklinik takibi devam ediyor.

Sonug: Elde edilen sonuglar, FXIII eksikligi ile birlikte siddetli kanamalara neden olan Ulseratif kolit tanisi

alan hastalarda FXIll konsantresi ile proflaksinin kanama kontroliinde faydali olabilecegini
disindirmektedir.
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P59- PROFILAKSI ALTINDAKI TiP 3 VON WILLEBRAND HASTASINDA SPONTAN
GLUTEAL HEMATOM VE EMBOLIZASYON DENEYiMI

Emre inany,Ali Yilmazerz,Zuhal Demirciz,Giiray Saydamz,Fahri Sahin:,Egemen Oztiirk:

iEge Universitesi Tip Fakiiltesi ic Hastaliklari Anabilim Dall, :Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz
Merkezi, sEge Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Kardiyovaskiiler ve Girisimsel Radyoloji
Bilim Dali

Amag: Von Willebrand hastaligi (vVWH), en sik gérilen kanama bozuklugu olup, en agir form olan tip 3'te
von Willebrand faktér (vWF) diizeyleri genellikle saptanamaz diizeyde olup, buna sekonder agir Faktor VIII
eksikligi eslik eder. Bu hastalarda mukokutan6z kanamalarin yani sira eklem ve kas ici kanamalari ile hayati
tehdit eden kanamalar gorilebilmektedir. Sunulan olguda FVIII/VWF iceren konsantrelerle uzun sureli
profilaksi almasina ragmen kanama ataklari devam eden eriskin erkek tip 3 VWH olgusunda spontan
gluteal hematom gelisimi ve selektif anjiografi ve embolizasyon deneyimi sunulmustur.

Yontem: Hastaya ait klinik veriler hasta dosyalari ve elektronik kayitlar Gzerinden degerlendirilmis,
girisimsel radyoloji siireci ve peri-prosediirel faktor replasman plani ayrintili olarak analiz edilmistir.

Bulgu: is makinesi operatodrii olan 37 yasinda erkek hasta, 3 yasindayken travma sonrasi gelisen ve
durdurulamayan kanama nedeniyle cocuk hematoloji tarafindan takibe alinmis. Hemoglobin ve trombosit
sayilari normal, aktive parsiyel tromboplastin zamani uzamis olarak olan hastanin FVIII dlizeyi %2—-4, vWF
antijen diizeyi %0, vVWF ristosetin kofaktor aktivitesi <%20 olarak bulunmus. Mevcut bulgularla Tip 3 vVWH
tanisi ile izlemdedir. Cocukluk doneminden itibaren diz, dirsek ve ayak bileklerinde tekrarlayan eklem
kanamalari ile burun ve dis eti kanamalari 6ykiisii mevcut olan hasta uzun siire “on-demand” FVIII ve
FVIII/VWF tedavi almistir. Hastaya tekrarlayan eklem kanamalari nedeniyle 24 yasindan itibaren FVIII/VWF
konsantresi ile haftada 3 kez 25-40 |U/kg dozlarinda faktor profilaksisi baslanmis. Profilaksi ile toplam
kanama sikhgi azalmis; sol diz ve ayak bileklerinde goérilen aralikli kanama ataklari faktér replasman
tedavisi ile kontrol altina alinmistir. Mukozal kanamalarda traneksamik asit kullaniimis olup inhibitor
gelisimi izlenmemistir. Agustos 2025 de sol gluteal bélgede spontan gelisen agri ve sislik nedeniyle yapilan
BT anjiyografide, sol gluteal kas planlari arasinda yaklasik 9 x 8 cm boyutlarinda hematom ile uyumlu
koleksiyon ve koleksiyonun anteriorunda 8 mm c¢apinda psddoanevrizma saptanmistir. Acil servis
basvurusunda hastaya ilk glin hedef faktor diizeyi %100 olacak sekilde 50 IU/kg, 2. ve 3. Giinlerde ise 30
IU/kg seklinde FVIII/VWF konsantresi giinde iki kez uygulanmistir. Klinik izlemde hemogram degerlerinde
dists izlenmemis, kontrol gorintiilemelerinde hematomda progresyon saptanmamistir. Hasta
servisimize yatirilmis ve girisimsel radyoloji tarafindan selektif anjiyografi ve embolizasyon planlanmistir.
islemden 30 dakika dnce, 50 IU/kg olacak sekilde faktér replasmani uygulanmis ve embolizasyon islemi
komplikasyonsuz olarak gerceklestirilmistir. islem sonrasi 12. saatte 25 IU/kg, postoperatif 1. giinde 30
IU/kg ve 2. giinde 20 IU/kg dozlarinda, giinde iki kez faktér replasman tedavisi uygulanmistir. islem
sirasinda ve sonrasinda herhangi bir kanama komplikasyonu izlenmemistir.

Sonug: Bu olgu, spontan gelisen derin kas hematomu ve eslik eden psddoanevrizmanin, hedef faktor
diizeylerine gore planlanan bireysellestirilmis replasman tedavisi ve multidisipliner yaklasim esliginde
glvenli ve etkili bicimde yonetilebilecegini gostermektedir. Perioperatif donemde uygun faktor
replasmani ile gercgeklestirilen girisimsel radyolojik islem sirasinda ve sonrasinda kanama komplikasyonu
izlenmemistir. Tip 3 vwH gibi hemofili benzeri fenotip gosteren hastalarda invaziv girisimler dncesinde ve
sonrasinda planl hemostaz yonetimi, morbiditenin azaltilmasinda kritik 6neme sahiptir.
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P60- TUR-M / BiYOPSI PLANLANAN HEMOFiLi B HASTASINDA GUVENLI
PERIOPERATIF HEMOSTAZ YONETiIMi: OLGU SUNUMU

Mehmet Burak Cevik:,Selin Kirz,Zuhal Demirciz,Fatma Keklik Karadag:,Giiray Saydam,
Fahri $Sahinz,Adnan Simsir:

1iEge Universitesi Tip Fakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali, 2Ege Eriskin Hemofili ve Tromboz
Merkezi, *Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Uroloji Anabilim Dali

Amag: Hemofili B hastalarinda cerrahi girisimler, yeterli hemostaz saglanamamasi durumunda yasami
tehdit edebilen kanama komplikasyonlarina yol acabilir. Rezeksiyon veya biyopsi gibi invaziv islemler
oncesinde uygun faktor replasman protokollerinin planlanmasi kritik 5neme sahiptir. Bu olgu sunumunda,
Hemofili B tanili bir hastada planlanan cerrahi girisim dncesi ve sonrasi uygulanan perioperatif hemostaz
yonetiminin sunulmasi amaglanmistir

Yontem: Hemofili B tanisi ile izlenen bir hastada, planlanan cerrahi girisim dncesi ve sonrasi uygulanan
faktor IX replasman tedavisi, klinik izlem bulgulari ve laboratuvar parametreleri retrospektif olarak
degerlendirildi.

Bulgu: Sekiz yasinda iken siinnet sonrasi durdurulamayan kanama nedeni ile yapilan tetkikler sonucunda
orta hemofili B tanisi alan hasta, kanadikga faktor replasmani yapilarak izlemdedir. Hasta, 65 yasindayken
(2023 yilinda) hematiiri ve idrarda pihti sikayetleri ile basvurdu ve Uroloji ile birlikte degerlendirilerek
faktor IX replasmani verilerek trans-lretral rezeksiyon (TUR-M) islemi uygulandi. Perioperatif donemde
faktor IX replasmani preoperatif olarak 95 IU/kg, postoperatif 1. ginde 80 IU/kg ve 2. giinde 60 IU/kg
olacak sekilde uygulandi. Erken postoperatif donemde izlenen kanama replasman tedavisi ile kontrol
altina alinmis ve hasta komplikasyonsuz sekilde taburcu edilmistir. Bir yil sonra tekrar TUR-biyopsi
planlanan hastaya islem 6ncesi95 IU/kg dozunda faktor IX replasmani uygulanmistir. Postoperatif
donemde ise 1. giinde 80 IU/kg, 2. giinde 60 IU/kg faktor IX replasmani yapilmistir. Postoperatif takipte
aktif kanama izlenmemis, hemoglobin dizeyleri stabil seyretmis ve ek kan riini gereksinimi olmadan
hasta taburcu edilmistir. izlem siirecinde gelisen aralikli minér kanamalarinda faktor IX replasmani ile
basariyla kontrol altina alinmustir.

Sonug: Hemofili B hastalarinda uygun sekilde planlanan ve bireysellestirilen faktor IX replasman
protokolleri ile major cerrahi girisimler glivenle uygulanabilmektedir. Bu olgu, multidisipliner yaklasim,
yeterli faktor dizeyinin saglanmasi ve yakin klinik izlemin perioperatif kanama riskini belirgin olarak
azalttigini goéstermektedir. Hemofili hastalarinda cerrahi planlama siirecinin hematoloji rehberliginde
ylratilmesi, hasta glvenligi agisindan temel bir gerekliliktir.
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P61- AGIR HEMOFiLi A HASTASINDA DiZ PROTEZi REVIiZYONU SONRASI
HEMOSTATIK YONETIM

Banu Ugmaklioglu:,Selin Kirz,Zuhal Demirci;,Giiray Saydamz,Fahri $ahin:

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

Amag: Agir hemofili A, kas ve eklem i¢i kanamalar, Urogenital, gastrointestinal ve santral sinir sistemi
kanamalari ile seyreden nadir bir hastaliktir (1). Tekrarlayan eklem ici kanamalara sekonder gelisen
hemofilik artropati, major ortopedik cerrahi girisime neden olabilmektedir. Hemofili hastalarinda
ortopedik operasyonlarda operasyon oncesi faktor replasmani, hematom ve hemartroz gelisimini
onlemekte 6nemli rol oynamaktadir. Dinya Hemofili Federasyonu kilavuzu, hemofili A hastalarinda majoér
cerrahiler icin ameliyat 6ncesi istenen faktor diizeyinin %80-100 olmasini 6nermektedir (2). Bununla
birlikte, hedef faktor dizeylerine ulasilmasina ragmen hemofilik artropatiye baglh sinoviyal hipertrofi,
kronik inflamasyon ve yumusak doku frajilitesi nedeniyle major ortopedik cerrahiler sonrasinda kanama
komplikasyonlari tamamen ortadan kaldirlamamaktadir (3). Ayrica eklem i¢ci kanamalar yalnizca
hemorajik bir komplikasyon olusturmakla kalmayip, protez bilesenleri tizerinde mekanik stres yaratarak
instabilite ve revizyon gereksinimine yol acabilmektedir (4). Bu olgu sunumunda, hemofilik artropatiye
bagh tekrarlayan ortopedik girisimler gegirmis agir hemofili A hastasinda preoperatif ve postoperatif
dénemde uygulanan faktor replasmanina dayali hemostatik yonetim ele alinmistir.

Bulgu: 38 yasinda erkek hasta, 6 aylikken viicutta yaygin ekimotik alanlarin fark edilmesi (izerine yapilan
tetkikler sonucunda agir Hemofili A tanisi almistir. Cocukluk déneminde sik eklem kanamalari yasayan
hastanin, bu dénemde profilaksi tedavisi alamadigi 6grenildi. Hastaya 2009 yilinda sekonder profilaksi
baslanmistir. Gonartroz gelisimi nedeniyle, 2013 yilinda sol diz, 2015 yilinda sag diz ve 2016 yilinda sag
kalga protez operasyonlari uygulanmistir. Agustos 2025’te, sol dizde hareket kisitliig nedeniyle protezle
iliskili mekanik sorunlar saptanan hastada revizyon total diz protezi planlandi. Preoperatif
degerlendirmede inhibitér negatif olarak saptandi. Major cerrahi 6ncesinde hedef faktor VIl diizeyi %100
olacak sekilde 110 kg olan hastaya 55 IU/kg rekombinant faktor VIIl uygulandi. Yaklasik 8 saat siiren
operasyon boyunca intraoperatif kan kaybina gére replasman gereksinimi izlendi. Postoperatif 12. saatte
27 IU/kg faktor VI verildi; ilk glinde hedef dizey %85-90 olacak sekilde 12 saatte bir replasmana devam
edildi. Postoperatif birinci glinde drenajdan hemorajik icerik artisi izlenmesi Uzerine hedef faktor VI
diizeyi %100°Un Uzerinde tutuldu ve intravenoz traneksamik asit eklendi. Faktér VIl dozu postoperatif 9.
giine kadar kademeli olarak azaltilarak siirdiiriildi. izlemde hemodinamik instabilite veya anlamli
hemoglobin diisisli saptanmadi. Hasta taburcu edildi ve idame tedavisi postoperatif 14. gline kadar
devam ettirildi. Kasim 2025’te sol dizde tekrar gelisen sislik ve hareket kisithligi tGzerine hasta yeniden
degerlendirildi ve ortopedi tarafindan ikinci bir protez revizyon operasyonu planlandi. ikinci operasyon
oncesinde hasta tekrar yogun faktor VIl replasman programina alindi ve aktif kanama bulgulari gerileyene
kadar yakin hematolojik izlem yapildi. Hemoglobin dislsi izlenmeyen ve hemodinamik olarak stabil
seyreden hasta taburcu edildi.

Sonug: Agir hemofili A hastalarinda major ortopedik cerrahi sonrasi, uygun faktoér replasmanina ragmen
hemofilik artropatiye bagh doku frajilitesi nedeniyle hemorajik komplikasyonlar gelisebilmektedir. Bu
nedenle perioperatif donemde bireysellestirilmis faktor replasmani ve multidisipliner yakin takip, hem
kanama kontrolii hem de cerrahi sonuglarin iyilestirilmesi agisindan kritik 5neme sahiptir.
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P62- KORONER ANGIOGRAFI iLE STENT TAKILAN VE iKiLi ANTIAGREGAN
KULLANAN HEMOFILI A HASTASININ YONETIiMI

Mehmet Diyar Elik:,Selin Kirs,Ali Yilmazerz,Zuhal Demirci:,Ajda Giines:,Fahri Sahin;,
Giiray Saydam:

iEge Universitesi Tip Fakiiltesi, 2Ege Univertesi Tip Fakiiltesi

Amag: Hemofili A hastalarinin yasam siiresinin uzamasiyla birlikte, bu hasta grubunda kardiyovaskuler
hastaliklar ve buna bagli olarak antiagregan ve antikoagiilan tedavi gereksinimi giderek daha sik karsimiza
cikmaktadir. Klinik pratigimizde en 6nemli gliclik, trombotik olaylarin 6nlenmesi ile kanama riskinin
dengelenmesidir. Glincel literatlir, hafif-orta Hemofili A hastalarinda, inhibitér yoklugunda ve uygun
faktor replasmani esliginde antitrombotik tedavinin miimkin ve glivenli olabilecegini géstermektedir. Bu
vakamizda, uzun yillardir izledigimiz Hemofili A tanili bir hastada antiagregan tedavi sirecinin gercek
yasam pratigi icindeki yonetimini ayrintili olarak sunmayi amacgladik.

Bulgu: Yetmis (¢ yasinda erkek hasta agir hemofili A nedeni ile merkezimizde izlenmekte olup, diyabetes
mellitus ve hipertansiyon yandas hastaliklarina sahipti. Eforla birlikte olan nefes darligi ve anjinal
yakinmalar nedeni ile gittigi kardiyoloji kontrollerinde istenen bilgisayarli tomografi angiografisinde
koroner arterlerinde kritik darliklar saptanmis. Kardiyoloji tarafindan angiografik girisim ve stent
uygulanmasi planlanan hastanin girisim sonrasi ikili antiagregan tedavi (DAPT) kullanmasi gerektigi
tarafimiza iletildi. Radial arterden girisim 6neriler hastaya ilag saliniml stent uygulanmasi énerildi. islem
dncesi hedef faktér diizeyleri %80’in {izerine ¢ikarilacak sekilde hastaya faktér tedavisi uygulandi.islem
sonrasi DAPT uygulanan hastanin hedef faktor dizeyleri kademeli olarak %30’ kadar azaltildi. Girisim
sirasinda birden fazla kritik darlik saptanan hastaya ikinci bir angiografi plani cizildi. Taburculuk sonrasi
DAPT devam eden hastanin profilaksi dozlari ¢cukur faktér %30 olacak sekilde revize edildi. Herhangi bir
kanama ve tromboz yasamayan hastanin ikinci angiografisinde de ilk islem ile benzer bir tedavi plani
olusturuldu. ikinci islem sonrasinda da herhangi bir sikintiyla karsilasmayan hasta DAPT devam etti.
Kardiyoloji ile isbirligi halinde yonetilen hastanin ikili antiagregan tedavisinin, tek ajan asetilsalisilik asit
olarak devam edilmesine karar verildi. Cukur faktor diizeyi %5 olacak sekilde profilaksi tedavisine devam
edilen hastanin islemler sonrasi kardiyak yakinmalari gecti ve bu sirec¢ zarfinda kanama ya da ek bir
komplikasyon ile karsilasiimadi

Sonug: Sonug: Profilaksi stratejilerinin gelismesiyle hemofili hastalarinin yasam stiresi uzamis; buna paralel
olarak hipertansiyon, diyabetes mellitus ve dislipidemi gibi klasik vaskiiler risk faktérleri bu hasta
grubunda da belirgin hale gelmistir. Koroner arter hastaligi tanisi alan hemofili hastalarinda antitrombotik
tedavinin tamamen kesilmesi, stent trombozu ve tekrarlayan iskemik olay riskini artirmaktadir. Giincel
yaklasim, antiagregan tedaviden kaginmak vyerine, kanama riskinin uygun faktor replasmani ile
yonetilmesini d6nermektedir. Bu olguda asetilsalisilik asit ve klopidogrel tedavisi, bireysellestirilmis faktor
VIII replasman stratejileri ile birlikte stirdirtlmis; uzun donem izlemde major kanama komplikasyonu
gozlenmemistir. Bu durum, multidisipliner yaklasimin ve vyakin hematolojik izlemin 6nemini
vurgulamaktadir.
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P63- SUPERVARFARIN iLISKILI DIRENGLI KOAGULOPATIYE BAGLI NADIR BIR
KOMPLIKASYON: ABDOMINAL KEMIK FLEBI LOJUNDA ENFEKTE HEMATOM

Arda Bayar?, idil Pekpergel?, Semih Ozerol*, Rana Berru Ozince!, Ceren Uzunoglu Giiren?,
Fatma Temiz?, Elif Sakci?, Fatma Geggel Arikan?, Tayfur Toptas?, Isik Atagiindiiz?,
Asu Fergiin Yilmaz?!

! Marmara Universitesi, Hematoloji Bilim Dal

Girig: Supervarfarinler (uzun etkili antikoagiilan rodentisitler), vitamin K epoksid rediiktaz inhibisyonu
yoluyla vitamin K bagimli pithtilasma faktorlerinde ciddi ve uzun siireli azalmaya neden olur. Yiiksek lipofilik
ozellikleri nedeniyle karaciger ve yag dokusunda birikerek aylar sirebilen direncli koagllopatiler
olusturabilirler. Klinik tablo siklikla mukozal veya gastrointestinal kanamalarla ortaya ¢ikmakla birlikte,
nadiren gegirilmis cerrahi girisim alanlarinda ciddi komplikasyonlara yol agabilir. Bu yazida, stipervarfarin
iliskili koagulopati zemininde abdominal kemik flebi lojunda enfekte hematom gelisen ve 4-faktorli
protrombin kompleks konsantresi (PCC) ile basariyla yonetilen nadir bir olgu sunulmaktadir.

Olgu: Elli bes yasinda kadin hasta epistaksis ve batin 6n duvarinda agri, kizariklik ve giderek artan sislik
sikayetleriyle basvurdu. Ozgecmisinde, siipervarfarin alimina bagh intrakraniyal kanama nedeniyle
dekompresif kraniektomi uygulanmis ve gikarilan kemik flebi batin 6n duvarina cilt alti yerlestirilmisti. Son
basvurudan haftalar dnce tekrar stpervarfarin alimi 6ykisi mevcuttu. Fizik muayenede eski insizyon
hattinda fluktuasyon veren kitle saptandi. Laboratuvar incelemesinde protrombin zamani 59.9 sn ve INR
6.2 idi. Batin bilgisayarl tomografisinde kemik flebi cevresinde lokile sivi koleksiyonu izlendi. K vitamini
ve taze donmus plazma tedavilerine ragmen koagiilasyon parametreleri yeterince dizelmedi. Cerrahi
eksplorasyonda enfekte hematom saptanarak kemik flebi eksize edildi; kiltirde metisiline duyarl
Staphylococcus aureus Uredi. Persistan koagilopati nedeniyle 4-faktorli PCC baslandi ve INR kisa siirede
1.4’e geriledi.

Tartisma: Silipervarfarin zehirlenmeleri, uzun yari émirleri nedeniyle standart K vitamini ve plazma
tedavilerine direng gosterebilir. Antikoagilasyon zemininde gelisen hematomlar, bakteriyel kolonizasyon
icin uygun ortam olusturarak enfeksiyon riskini artirir. Bu olgu, agiklanamayan ve direngli kanama
tablolarinda stipervarfarin maruziyetinin akilda tutulmasi gerektigini ve cerrahi gerektiren olgularda 4-
faktorlt PCC’'nin hizli ve etkili bir tedavi secenegi oldugunu géstermektedir.

REFERANS
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P64- YASLI HEMOFILIK BIREYDE iNHiBITOR GELiSiMIi: VAKA SUNUMU
Ozan Duman:,Selin Kir;,Zuhal Demirci:,Ajda Giines:,Giiray Saydam:,Fahri Sahin:
iEge Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklari A.D, Hematoloji B.D.

Amag: Hemofilik bireylerde inhibitor gelisimi 6nemli bir sorun olup genellikle ilk kez yogun faktor kullanimi
sonrasinda cocukluk caginda veya geng eriskinlerde goriilmektedir. Bazi genetik mutasyonlarin inhibitor
gelisimi agisindan yatkinlik olusturdugu ve ilk elli faktor uygulamasi sonrasi inhibitor gelisimin en yliksek
riskli donem oldugu bilinmektedir. Eriskin Hemofili A hastalarinda inhibitér varligi %10-30 arasinda
bildirilmistir. Burada, daha 6nce faktér maruziyeti oldugu halde inhibitor gelisen 75 yasindaki hemofili A
hastasinin klinik 6zelliklerinin ve yénetiminin vurgulanmasi amaglanmistir

Bulgu: Hafif hemofili A nedeni ile izlemde olan hasta kanadikga faktor replasmani almaktaydi. Dis girigimi
nedeniile 2018 yilinda ve diisme sonrasi sol uyluk lateralinde gelisen yaklasik 3 cm’lik hematom nedeniyle
2023 yilinda rekombinant Faktor VIII (rFVII) replasmani uygulanmistir. Bu dénemlerde faktor VI dizeyleri
%5,5—-9,4 arasinda saptanmis olup inhibitorl negatiftir. Hasta Mayis 2025’te travma sonrasi sag baldirda
yaklasik 3 cm’lik hematom gelismesi Gizerine rFVIII replasmani almistir. Ancak 3 hafta sonra viicudundaki
ekimozlarda artis ve sag bacakta agri sikayetiyle acil servise basvurmustur. Yapilan abdominopelvik BT de
sag uyluk proksimali ve gluteal boélge kas planlarinda hematom ve eslik eden yaklasik 9 cm’lik aktif
ekstravazasyon alani izlenmistir. Bunun (izerine hedef faktor diizeyi %100 olacak sekilde rFVIll
replasmanina baslanmistir. Faktor tedavisinin ilk haftasinda yeni gelisen bilateral alt ekstremitelerinde
yaygin ekimotik alanlar, sag gluteal bolgede 4x2 cm boyutunda hematom, sag arka uylukta yaygin ekimoz
ve sol dizde hematom saptanmistir. Tekrar bakilan Faktor VIII inhibitor dizeyi 1,28 BU/mL olarak
OlcUlmuistilr. Bunu Gzerine hastaya, inhibitor gelisimi gbz 6nlinde bulundurularak ilk kez aktive protrombin
kompleks konsantresi (aPCC) baslanmis ve ultrasonografi ile yakin takip planlanmistir. izleminde akut faz
reaktanlarinda artis ve sag uyluk ve gluteal bolgede yaygin enfekte hematom gelismesi (izerine hastaya
intravendz antibiyotik baslanarak aPCC tedavisine devam edildi. Kanama kontroll saglanmis olan hastanin
aPCC dozlari kademeli olarak azaltilmis, sonrasinda ise haftada 3 kez glinde 1500 IU olmak lizere profilaksi
tedavisine gecilmistir. Tedavinin 6. Ayinda inhibitori negatiflesmis ve aPCC profilaksi tedavisi kesilmistir.
Herhangi bir replasman tedavisi almayan hasta halen inhibitérstiz olarak poliklinik takibindedir.

Sonug: Bu olgu, uzun yillar stabil seyreden hafif Hemofili A hastasinda ileri yasta ve yogun FVIII maruziyeti
sonrasl inhibitor gelisiminin mimkiin oldugunu géstermektedir. FVIII replasmanina ragmen kontrol altina
alinamayan kanamalar, inhibitér varligini akla getirmeli ve erken dénemde uygun laboratuvar
degerlendirme yapilmalidir. inhibitér gelisimi saptanan hastalarda bypass edici ajanlar etkili ve giivenli bir
tedavi secenegi sunmaktadir. Hafif hemofili A hastalarinin ileri yas doneminde de inhibitér gelisimi
acisindan dikkatle izlenmesi, morbiditenin azaltilmasi agisindan 6nemlidir.
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P65- EMiCiZUMAB PROFILAKSI TEDAVISiI ALTINDA HASTALARIN KANAMA
SIKLIGINININ GERCEK YASAM VERILERI iLE DEGERLENDIRILMESi

Sevki Erdem Varol*,Aynur inan Yiiksel*,Hayriye Baser*,Funda Tayfun Kiipesiz*,Alphan Kiipesiz'

'Akdeniz Universitesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali

Amag: Hemofili A, faktor VIII (FVIII) eksikligi ile karakterize, tekrarlayan kanamalar ve buna bagh morbidite
ve mortalite ile seyreden kalitsal bir kanama bozuklugudur. Profilaktik FVIII replasman tedavileri, kanama
sikligini azaltmada etkili olmakla birlikte, 6zellikle inhibitor gelisimi, intraven6z uygulama gereksinimi ve
tedaviye uyum sorunlari gibi dnemli kisitliliklara sahiptir. Emicizumab, aktive faktor IX ve faktor X arasinda
kopri gorevi gorerek FVIII'in fonksiyonunu taklit eden, subkutan uygulanan, bispesifik bir monoklonal
antikordur. Klinik calismalarda hem inhibitérli hem de inhibitérstiz hemofili A hastalarinda kanama
sikhgini belirgin olarak azalttigi gosterilmistir. Gergcek yasam verileri, klinik arastirmalarin disinda kalan
hasta gruplarinda tedavi etkinligi, glivenliligi ve klinik uygulanabilirligi hakkinda tamamlayici ve degerli
bilgiler sunmaktadir. Ozellikle emicizumab gibi uzun dénem kullanilan profilaktik tedavilerde, kanama
sikhgindaki degisimlerin ve klinik sonuglarin gercek yasam kosullarinda degerlendirilmesi 6nem
tasimaktadir. Bu calismada, merkezimizde emicizumab profilaksisi alan hemofili A hastalarinin gercek
yasam verileri retrospektif olarak incelenmis; emicizumab profilaksisi 6ncesi ve sonrasi kanama sikliklari
karsilastirilarak emicizumabin klinik etkinligi degerlendirilmistir.

Yontem: Bu retrospektif calismada, merkezimizde emicizumab profilaksisi alan hemofili A hastalarinin
gercek yasam verileri degerlendirildi. Tedavi 6ncesi ve sonrasi yillik kanama orani (ABR) degerleri
hesaplanarak karsilastirildi. Emicizumab tedavisinin Glkemizde bir yildan kisa siredir kullanimda olmasi
nedeniyle, tedavi sonrasi ABR hesaplamasinda son 6 aylik izlem siiresinde kaydedilen kanama sayilari
temel alindi. Bu dénemde saptanan kanama sayisi, yilliklastirilarak ABR degeri hesapland. istatistiksel
analizde Wilcoxon isaretli siralar testi kullanildi ve p < 0.05 anlamli kabul edildi.

Bulgu: Calismaya 2-16 yas araliginda 17 agir hemofili A hastasi dahil edildi. 12 yas altinda olan 14 hastamiz
vardi. Hastalarin ortalama yasi 8,11 yil olarak saptandi. Hastalarin 3’'G (%17,6) inhibitor pozitif, 14’0
(%82,4) inhibitér negatifti. Emicizumab profilaksisine gegmeden Once inhibitér negatif hastalarin 2’si
(%14,3) standart yari 6murli faktor, 11'i (%78,5) uzatilmig yari d6mirli faktodr kullaniyordu. Bir hastamiza
tani aldiktan sonra emicizumab profilaksisi baslanmis olup daha 6nce hig faktér tGriint kullanmamisti. Bu
hasta istatistiksel analizlerden hari¢ tutuldu. Tim hastalara yiikleme doneminin ardindan 4 haftada bir
emicizumab profilaksi ile devam edildi. Faktor replasman Griinleri ile profilaksi ddoneminde hastalarin ABR
medyan degeri 2 (min-max:0-28) iken emicizumab profilaksisine gecilmesi ile bu oranin medyan degeri
1'e (min-max:0-12) geriledi. Emicizumab profilaksisi tedavisi sonrasi ABR’ de istatistiksel olarak anlamli bir
azalma saptandi (p=0,012).

Sonug: Bu retrospektif gercek yasam calismasinda, emicizumab profilaksisi alan agir hemofili A
hastalarinda ABR “da anlamli bir azalma saptanmistir. Elde edilen bulgular, emicizumabin hem inhibitorli
hem de inhibit6rsiiz hastalarda gercek yasam kosullarinda etkili bir profilaktik tedavi se¢enegi oldugunu
gostermektedir. Daha uzun izlem sireleri ve daha genis hasta serileri ile yapilacak ¢alismalar,
emicizumabin uzun donem etkinlik ve giivenliligini ortaya koymada faydali olacaktir.
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P66- COCUK HASTALARDA VON WILLEBRAND HASTALIGI: TEK MERKEZ
DENEYiMiMiz

Aynur inan Yiiksel',Sevki Erdem Varol*,Hayriye Baser',Funda Tayfun Kiipesiz*,Alphan Kiipesiz'

1Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag: Von Willebrand hastaligi (vWH), von Willebrand faktoriiniin kantitatif veya kalitatif bozuklugu
sonucu gelisen ve cocukluk caginda en sik goriilen kalitsal kanama bozuklugudur. Primer hemostazda
trombosit adezyonunu ve faktor VI stabilitesini saglamadaki kritik roli nedeniyle vWH, ozellikle
mukokitandz kanamalarla karakterizedir. Klinik bulgular hafif epistaksisten ciddi cerrahi ve posttravmatik
kanamalara kadar genis bir spektrumda seyredebilir ve bu degiskenlik tanida gecikmelere yol acabilir.
Cocukluk ¢aginda vWH’nin erken taninmasi, uygun izlem ve tedavi stratejilerinin belirlenmesi agisindan
blylik 6nem tasimaktadir.

Yontem: Bizim calismamizda Akdeniz Universitesi Cocuk Hematoloji Bilim Dalinda diizenli takibi olan 31
VWH tanili hasta incelendi.

Bulgu: Hastalarin tani anindaki median yasi 5,83 yil (ort. 7,41£4,91) olup16’si (%51,6) erkekti. Tip 1 VWH
tanili 22 (%71) hasta, tip 2 VWH tanili alti (%19,4) hasta, tip 3 VWH taniliise Ui¢ (%9,6) hasta vardi. Sadece
bir hastamizin genetik mutasyonu (heterozigot c.4889T>A (p.Val1630Glu)) bakilabilmisti. Bes (%16)
hastanin aile 6ykiisii mevcuttu. Hastalarin en sik tanisal semptomu burun kanamasiydi. Bir hastada motor
kazasi nedeniyle hayati tehdit edecek seviyede intrakraniyal kanama goruldi. Hastalarin izlemlerinde iki
(%6) hastada herhangi bir kanama gortilmedi, sadece operasyon nedeniyle faktor kullanim ihtiyaci oldu.
Bir hastamiz menstiirel kanamasi icin desmopressin tedavisi kullanmaktayken, 18 (%58,1) hasta mukozal
kanamalar nedeniyle ihtiyac halinde traneksamik asit + von willebrand faktor kullandi.

Sonug: Tartisma: Bu c¢alismada VWH tanisi alan ¢ocuk hastalarin klinik ve laboratuvar ozellikleri
degerlendirildi ve literatiirle uyumlu olarak en sik alt tipin Tip 1 VWH oldugu gosterildi. Hastalarin biyik
boliminin  mukokitandéz kanamalarla basvurmasi, VWFnin  primer hemostazdaki rollni
desteklemektedir. Cocukluk caginda kanama semptomlarinin siklikla benign nedenlere atfedilmesi tani
gecikmesine yol acabilmekte olup, 6zellikle tekrarlayan mukokiitanéz kanamasi olan hastalarda VWH
acisindan sistematik degerlendirme gereklidir. Sonug¢: Von Willebrand Hastaligi cocukluk caginda
heterojen klinik ve laboratuvar 6zellikler gostermektedir. Mukokiitan6z kanamalarla basvuran ¢ocuklarda
VWH akilda tutulmali, uygun laboratuvar degerlendirme ile erken tani konulmasi morbiditeyi azaltmada
onemlidir. Alt tiplerin dogru siniflandiriimasi, izlem ve tedavi stratejilerinin belirlenmesinde kritik rol
oynamaktadir.
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P67- HEMOFILIDE MAJOR CERRAHILER: TURKIYE’'DE TEK MERKEZ DENEYiMi

Ali Biilent Antmen:,Hatice ilgen Sasmazz,Yaman Sarpel:,Cenk Ozkan+,Emre Togrul:,Utku
Aygunes:,Defne A. Tuncels,Emel C. Aksoy’

1Acibadem Adana Hastanesi, Pediatrik Hematoloji, :Cukurova Universitesi, Pediatrik
Hematoloji, :Ortopedi ve Travmatoloji, Acibadem Adana Hastanesi, ‘Ortopedi ve Travmatoloji, Cukurova
Universitesi, sPediatrik Hematoloji, Acilbadem Adana Hastanesi, sPediatrik Hematoloji, Adana Sehir
Hastanesi, Pediatrik Hematoloji,Cukurova Universitesi

Amag: Hemofili hastalari, hem hemofiliile iliskili (6rn. eklem hasarinin tedavisi icin ortopedik cerrahi) hem
de saglikh bireylerde oldugu gibi hemofili ile iligkili olmayan durumlarin tedavisi igin cerrahi girisimlere
ihtiyac duyabilir. Bu retrospektif ¢calismada, major ortopedik ve non-ortopedik cerrahiler dahil olmak tizere
major cerrahi gereksinimi olan hemofili hastalarimizi degerlendirmeyi amagladik.

Yontem: Bu calismada Tirkiye’nin glineyindeki Cukurova bélgesinde, yaslari 3 ile 38 arasinda degisen
(ortalama yas 21) 19 Hemofili A ve 9 Hemofili B hastasinda gergeklestirilen major cerrahi girisimler serisi
retrospektif olarak sunulmustur.

Bulgu: Elektif ortopedik cerrahi girisimler kapsaminda; 15 total diz artroplastisi, 3 kalca artroplastisi, 3
artrodez (2’si diz, 1’i ayak bilegi), dizde 2 diizeltici osteotomi, 1 diz alti amputasyon, 1 tendon kilifi dev
hicreli timor eksizyonu ve 1 cekic parmak icin acik fleksdor tenotomi uygulandi. Acil fasiyotomi,
kompartman sendromu gelisen 4 hemofili hastasinda gerceklestirildi. iki hastada internal fiksasyon
uygulandi.Bilegin patolojik ¢ikigi nedeniyle bir hastada kademeli rediiksiyon ve eksternal fiksasyon
yapildi.Sag femurda patolojik kirikla birlikte biyitk hemofilik psédotiimori olan hastada psédotimor
rezeksiyonu ve kirigin cerrahi tedavisi uygulandi. Non-ortopedik cerrahiler; 1 rinoplasti, 1 inguinal herni
onarimi, 1 Ureteroskopik tas c¢ikarilmasi, 1 adenoidektomi, 1 apendektomi ve apse drenajindan
olusmaktaydi.Diz artroplastisi uygulanan tiim hastalara kan transflizyonu verildi. Tromboembolik
komplikasyon izlenmedi. Diger major cerrahilerde hicbir hastada transflizyon gereksinimi olmadi.

Sonug: Bu retrospektif calisma, ortopedik cerrahiler dahil olmak Uzere her tirli cerrahiye ihtiyac duyan
hemofili hastalarinda, kapsamli hemofili merkezlerinde hematologlar, cerrahlar ve fizyoterapistlerden
olusan multidisipliner bir yaklasimin gerekli oldugunu gostermistir.Ortopedik cerrahiler ve diger majoér
cerrahi girisimler, merkezimizde oldugu gibi deneyimli multidisipliner hemofili ekibi tarafindan glivenli ve
etkili sekilde uygulanabilir.
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