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1 yasinda erkek hasta

SIKAYETI: Deride ve gozlerde sararma




Hikayesi

 DoOrt glin 6nce gribal enfeksiyon geciren
hastanin cildinde ve gozlerinde sararma, ates,
vemek yememe sikayetleri baslamis.

* Dis merkezde yapilan kan sayiminda anemisi
olan hasta takipleri KOUTF hematoloji
boliminde yapildigi icin tarafimiza
yonlendirilmis.



Ozgecmis

Prenatal: Ozellik yok.

Natal: Ozellik yok.

Postnatal: Dogumdan 1 hf sonra 20 gin
suren yenidogan sariligi gecirmis.

4 aylikken ve 6 aylikken asidan sonra
benzer sikayetlerle hastanede yatisi var.

Steroid+siklosporin kullaniyor



Soygecmis

Anne: 42 Y, SS

Baba: 42 Y, SS

Akrabalik yok.

Ailede bilinen bir kan hastaligi yok.



FIZIK MUAYENE

Ates: 36°C

Nabiz: 132/dk
Solunum sayisi: 28/dk
Tansiyon: 90/60 mmHg
Boy: 78cm(50p)

Kilo: 10kg(50p)



Cilt: Ikterik
Bas boyun: Sac ve sach deri dogal. Kafa yapisi simetrik. Boyunda
kitle ve LAP yok. Yiziinde killanma artisi mevcut.

Gozler: 1sik refleksi bilateral mevcut. Pupiller izokorik. Goz kirelerin
her yone hareketi dogal. Skleralar ikterik.

Kulak-burun- bogaz: Bilateral kulak zarlari dogal. Burun akintisi var.
Orofarenks hafif hiperemik.



Kardiyovaskiiler: S1, S2 dogal. S3 yok. Ufliriim yok. AFN
her iki alt ekstremitede aliniyor. Kalp tepe atimi 5.
interkostal aralikta.

Solunum sistemi: Her iki hemitoraks solunuma esit
katiliyor. Toraks deformitesi yok. Retraksiyon yok.
Dinlemekle ral, ronkUs, ekspiryum uzunlugu yok.

Gastrointestinal sistem: Batin distandii. Barsak sesleri
dogal. Palpasyonla defans, rebound yok. Dalak:7cm ve
kc:9cm palpe ediliyor(HSM++).Traube alani kapall.

Genitouriner sistem: Haricen erkek. Anomali yok.

Noromiiskiler sistem: Bilinc acik. Koopere, oryante,
cevreyle ilgili. Ense sertligi, kernig, brudzunski negatif.
Babinski, klonus negatif. Kranial sinir muayeneleri dogal.

Ekstremiteler: Kas kitlesi ve tonusu dogal. Deformite yok.






BK: 16809/mm3
ANS: 6598/mm3
HB: 5.77g/dl
MCV: 104.19 fL
MCHC: 32.71g/dI
PLT: 442600/mm3

Glu: 107mg/dl
Ure: 15mg/dl

Kre: 0.27mg/dl
AST:62 U/

ALT: 90U/L

T. Bil: 7.19mg/dI
Ind. Bil: 6.46mg/dI
LDH: 480U/L
T.pro:7.2 g/dl
Alb:5.3 g/dI
Na:143 meq/I

K: 5.1meq/l

Ca: 9.9mg/dl

Urik asit:3.6mg/dl

01.11.16 LAB

Retikulosit yuzdesi:%21.35
Retikulosit:361400/mm3
Direkt coombs:++



Ozet

Sklera ve ciltte sarilik
HSM++

Hgb:J

MCV:N/T

Indirekt biltribin: T
LDH :

Coombs testi :+
Retikulosit : T

PY da:polikromazi,anizositoz.




TANI?/ON TANI?



Klinik seyir

 Hasta 4.ayin sonunda DsBT-IPA-Hib asisindan
sonra ciltte sararma ates emmeme
sikayetleriyle dis merkeze basvurmus.

* Hb:4.2 gelmesi Uizerine 6U ES+IVIG almis
Hb:12 ye yukselmis.

e Otoimmun hemolitik anemi tanisiile 1 ay
steroid tedavisi almis.




Klinik seyir

14.05.16 yine asidan sonra baslayan ilkine
benzer sikayetlerle basvuruyor.

Hb:6.58
Mcv:94
D.coombs+++
Ret:%3.26



Klinik seyir

5 gln steroid+ES ye cevap yok.
Takipne
KTA:230 atim/dk yi bulan VT

KOUTF ye YBU ihtiyaci gerekebilecegi icin sevk
ediliyor.



Hb:6.4
Whbc:63400
Ans:55400
PIt:168000
T.bil:16.5
D.bil:6.4
T.prt:7.2
Alb:4.5
Na:137
K:5.03
Ca:8.6

P:5.3

Ast:65
Alt:36
Ldh:979
Ure:36
Kreatin:0.51
Urik asit:5.7

Laboratuvar

19.05 hematoloji servisi

—

19.05 YBU
e Hb:4.52

e  Whbc:51500
* Ans:45100
 Plt:167000
* T.bil:9.96

e D.bil:1.78

* Tprt:6.9

e Alb:4.2

* Na:138

e K:4.01

* (Ca:8.5

e P41

* Ast:55

* Alt:33

e Ldh:887

e Ure:31

* Kreatin:0.36
e Urik ast:5.3



Tedavi-takip

* Deltacortil 30mg tb
* Cyclosporin 2x45mg
Haftalik kan sayimi takibi

Aylik hematoloji pol.takibi énerileriyle 02.06.16
da taburcu ediliyor



e OTOIMMUN HEMOLITIK ANEMI



Hemogram values

v

MCW =78 FL

v

Iron deficiency
Blood Loss

Crietary

Lead intoxication
Chronic disease
Thalassemias
Hemoglobino pathies
Sidercblastic anemias

¥

MCWY FE-100 FL

v

PICH =100 FL

v

Retic <=3 percent

v

Retic >3 percent

Megaloblastic bone
Marrow
Bl12 deficiency
Folate deficiency
Medication associated
Heriditary orotic aciduria
Mon-megaloblastic bone
Marrow
Mewborn infant
Reticulocytosis
Hypothyroidism
Liver disease
Postsplenectonmy anemia
Myelodysplastic syndromes
Aplastic amnemia
Dyserythropoetic anamias
Dowin sy indrorme

Mormial WBC and PLT
Hypoplastic anemias
Transient erythroblastopenia

of childhood
Diamond-Blackfan anemia
Imfections
Drugs
Renal diseasa
Acubte blood loss

Mormal or decreased WEBLC

amnd FLT
Imfectiomn
Medication associated
Renal diseasa
Splenic pooling {hypersplenism)

Decreased WBLC and PLT
Leukemia
Aplastic anemia
Imfectiomn

Hemworrhage
Membranopathies
Spherocytosis
Elliptocytosis
Enzymopathies
G-6-PCr deficiency
Pyruvate kinase deficiency
Hemoglobinopathies
Avtoimimune hemolytic anemia
Microangiopathic hemalytic
anemias

Hemolyric uremic syndroime

Thrombotic thrombocytopenic

purpura

Kasaback-Mearritt syndrome
(hemangiamal

Artificial heart valve
Disseminated intravascular
coagulatiomn

]




HEMOLITIK ANEMILER

KALITSAL

Eritrosit membran defektleri:

herediter sferositoz,herediter eliptositoz....
Hemoglobinopatiler:

Talasemi,orak hiicre anemisi....

Metabolik bozukluklar:

G6PDH eksikligi,PK eksikligi....

KAZANILMIS

IMMUN HEMOLITIK ANEMILER
Otoimmun:

Sicak antikor tipi,soguk antikor tipi..
Alloimmiin:

Yd hemolitik hast.,transflizyon reax...
ilaca bagi:

Penisilin,metil dopa

NON-iMMUN HEMOLITIK ANEMILER
Kazanilmis membran defektleri:

PNH

Mekanik:

DIC,HUS,TTP...

Sistemik hastaliga bagli

DIGER

Enfeksiyonlara baqli

Malaria...




OTOIMMUN HEMOLITIK ANEMI

Otoimmiin hemolitik anemi (OiHA), hastanin kendi
eritrositlerine karsi antikor Uretmesi sonucunda, eritrositlerin
parcalanmasi ve anemi ile karakterize bir hastaliktir.

Eritrositlerin yikimi cogunlukla kc ve dalaktadir:Ekstravaskulerdir.

Bazen (6zellikle IgM tipi) komplemani aktive eder ve
intravasktler hemoliz olur.



ETIYOLOJI

v'Idiopatik(primer):%60

v’ Sekonder:%40

En sik neden enf.

En sik kollojen6z hastalik:SLE

En sik ilac:metil dopa,penisilin



sekonder nedenlerden ayirmak i¢in
vapilacak testler:

1. Kollajen doku hastaliklarindan ayirmak icin: ANA, Anti DNA,
lupus antikoagulani, antifosfolipid antikorlari, C3, C4, CH50

2. Kalhtsal immun yetersizliklerden ayirmak icin: Kantitatif IgA, G,
M, C3, C4,CH50, lenfosit alt grup analizi, cift negatif T hicre
analizi

3. Lenfoproliferatif hastaliklardan ayirmak icin: Lenfosit alt grup
analizi, cift negatif T htcre analizi, akciger grafisi, abdominal
ultrasonografi, Gerekirse kemik iligi aspirasyonu incelenmesi

4. Enfeksiyonlardan ayirmak icin: Mikrobiyolojik seroloji tetkikleri



Hastanin immun taramasi

gA:64 mg/dl (N)
gG:610mg/dl (N)
gM:105mg/dl (N)



KLINIK BULGULAR:

v’ Solukluk

v'Ikter

v’ Takipne

v Tasikardi

v hematliri
v'Splenomegali vb.



Tam kan sayimi

*Hemoglobin veya hematokrit diizey1 yaSa ve cinse
gore dusik bulunur.

* Anemi1 genellikle normokrom ve normositerdir.

*Sterositoz nedeniyle MCHC, retikiilositoz
nedeniyle MCYV artabilir.

*Lokosit ve trombosit sayisi genellikle normaldir.

*Trombosit sayis1 diisiik 1se 1mmiin
trombositopenin de eslik ettiQi diisiiniiliir
(Evanssendromu).



Periferik kan yaymasi:
Anizositoz,retikllositoz,polikromazi

Kan biyokimyasi: Serum indirekt bilirubin ve LDH
yukselir.






anizositoz




a. Sekonder (altta yatan bir hastaliga bagli) ise
bu durum tedavi edilmelidir.

b. Kortikosteroid tedavisi:
-Tedavide ilk secenektir.

-Prednizolon veya metilprednizolon 1-2
mg/kg/glin dozunda agizdan veya parenteral
baslanir.istenen cevap elde edilemezse veya
cok agir anemi mevcutsa steroid dozu
arttinlabilir.



* Hemoglobin diizeyi 10 g/d| ulastiginda doz yavas olarak
azaltilir. Genellikle onerilen dozun 4-6 haftada 0,5
mg/kg/gin dozuna disulmesidir. Bu doza ulasildiktan
sonra gunlik dozun 3-4 ay gibi bir sirede azaltilarak
kesilmesi dnerilir.

* Tedavi, hastaya gore 3- 12 ay ya da daha uzun surebilir.

* Hastanin tedaviye cevabini takip etmek icin aralikh
olarak tam kan sayimi, retikllosit ve Coombs testi yapilir.

*Direkt antiglobulin testi negatiflesmeden tedavi
kesilmez.



*Steroid tedavisi kesildikten sonra otoimmin hemolitik
anemi nuks edebilir. Bu nedenle hastalar tedavi
kesildikten sonraki birkac yil izlenirler.

* Tedaviye 4-6 haftada yanit alinamayan hastalarda
veya kortikosteroid tedavisinin azaltildigi ddnemde
remisyonda kalmayan hastalarda diger tedavi
secenekleri disunullr



c. immunsupresif tedavi

-Siklosporin: 5-10 mg/kg/glin po dozunda ikiye
bolinerek baslanir. Siklosporin kan duzeyine
gore doz ayarlanir. Standart tedaviye direncli
hastalarda kullanilabilir.

- Rituksimab: 375 mg/m2/hafta IV inflizyon,
hastanin cevabina gore 4 hafta uygulanir.

e Standart tedaviye direncli hastalarda
kullanilabilir.



d. Splenektomi

Hastanin anemisi ylksek doz steroid tedavisine
ragmen dizelmiyorsa,

Aneminin dizelmesine karsin kullanilan steroid
dozuna bagli agir yan etkiler varsa,

Sik tekrarlayan ve yuksek doz steroid tedavisi
gerekiyorsa splenektomi dnerilebilir.

Splenektomi 6ncesi, hastalar, pnédmokok,
meningekok ve H. influenza’ya karsi asilanir.



 e. Eritrosit Transflizyonu

MUmkun oldugunca transfizyondan kaciniimali.
Ancak, hastanin hemoglobini kritik dizeye
dustugunde, tibbi tedaviye cevap beklenirken
hayat kurtarici olarak verilebilir



* g.intravendz immunoglobulin tedavisi: 0,5-
1g/kg/glin dozunda 5 giin verilir.

- Steroid tedavisine yanitsiz veya steroid tedavisinin
uygulanmadigi hastalarda hemoglobini kisa strede
yvukseltmek icin denenebilir.

 h. Plazmaferez:

Verilen tedavilere cevap vermeyen hastalarda
denenebilir.

* |. Hematopoietik kdk htcre transplantasyonu



Ozet

Otoimmun hemolitik anemi 1 yas alti ve 10 yas ustu
hastalarda kronik seyirli olabilir.

Bu hastalarda immun yetmezlikler ve kollagen6z
hastaliklar acisindan takip onemlidir.

Hemolizin kontrolu zor olup cogu zaman 2-3. bir
immun supresif vermek gerekebilir.

Hastanin tedavisi; hastaligin siddeti, hastanin yasi,
hastanin altta yatan diger hastaliklari, tedaviye bagl
yan etkilerin varligi ve siddeti, vicudun hastaligi
kompanse etme yetenegine gore ayarlanmalidir.



