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 1 yaĚ erkek hasta  
 ęikayeti: AteĚ, cilt renginde sararma, idrar renginde 

koyulaĚma 

 



 4 gün önce ÜSYE geçiren hastanın cilt renginde ve 
skleralarda sararma, ateĚ, iĚtahsızlık Ěikayetleri 
baĚlamıĚ.  

 DıĚ merkezde yapılan hemogramda Hb düĚüklüğü 
saptanan hasta bölümümüzde takipli olduğu için 
tarafımıza sevk edilmiĚ. 



Özgeçmiş 
 

 Doğum öncesi: Anne gebeliğin 20.haftasında 
gestasyonel DM tanısı almıĚ. İnsülin sc kullanmıĚ. 

 Miad, 3300 gr, C/S ile. 

 Doğum sonrası: İlk 48 saat sarılık öyküsü yok. 
 PN 7.gününde 20 gün süren yenidoğan sarılığı geçirmiĚ. 
 4. ve 6. ayda beĚli karma aĚısı sonrası benzer 

Ěikayetler sonrası hastanede yatıĚı mevcut. 
 AĚılar: 6.ay aĚılarından sonrası yapılmamıĚ. 
 Kullandığı ilaçlar: Steroid 

 



 Anne: 42 yaĚında, sağ/sağlıklı. 
 Baba: 42 yaĚında, sağ/sağlıklı. 
 

Anne ve baba arasında akrabalık yok. 
1.Çocuk: 17 yaĚ, erkek, sağ/sağlıklı. 
2.Çocuk: 13 yaĚ, kız, sağ/sağlıklı. 
3.Çocuk: 3,5 yaĚ, erkek, sağ/sağlıklı. 
4.Çocuk:Hastamız. 
Ailede bilinen hematolojik hastalık yok. 

 



 Ateş: 36°C 

 Nabız: 180/dk 

 TA: 90/60 mm Hg 

 SS: 28/dk 

 Sp02: %99 

 Boy: 78 cm (50p) 

 Kilo: 10 kg (50p) 

 



• Genel durumu orta-iyi. Bilinç açık, huzursuz, 
iĚtahsız. 

• Cilt: Sarı renkte, ikterik. Siyanoz yok. Turgor, tonus 
doğal. Ödem, peteĚi, purpura yok. 

• BaĚ-boyun: Saç ve saçlı deri doğal. LAP yok. 
• Gözler: Skleralar ikterik. Konjonktivit yok. Göz 

küreleri her yöne deviye. Strabismus, glokom, 
katarakt yok. IR +/+ 

• KBB: DüĚük kulak yok. Burun pasajları açık. Yarık 
damak, yarık dudak yok. Mukozalar doğal. 

• Solunum sistemi muayenesi: Solunum sesleri doğal. 
HİHTSEK. Ral,ronküs, ekspiryum uzunluğu yok. 

• KVS muayenesi: S1 (+) S2 (+) Üfürüm yok. Thrill 
yok. AFN +/+ TaĚikardik. 
 



• GİS: Batın distandü. Hepatomegali mevcut. (9 cm ele 
geliyor.)  Traube kapalı. Splenomegali mevcut. (7 cm 
ele geliyor.) Barsak sesleri doğal. Defans yok, rebaund 
yok. 

• Genitoüriner: Haricen erkek. Testisler bilateral 
skrotumda. 

• Nöromüsküler sistem: Kas kitlesi ve tonusu doğal. 

• Ekstremiteler: Doğal. 



 



 Kę: 87 mg/dl 

 Üre: 77,04 mg/dl 

 Kreatinin: 0,51 mg/dl 

 Total Bil: 7,19 mg/dl 

 İndirekt Bil: 6,46 mg/dl 

 AST: 36 U/L 

 ALT: 65 U/L 

 LDH: 480 U/L 

 T. Protein: 7,2 g/dl 

 Albümin: 4,5 g/dl 

 Na: 137 mEq/L 

 K: 5,03 mEq/L 

 Cl: 102 mEq/L 

 Ca: 8,6 mg/dl 

 P: 5,3 mg/dl 

 Ürik Asit: 5,7 mg/dl 

Hemogram 

 Beyaz küre: 16809 x10^3/uL 

 Nötrofil: 6589 x10^3/uL 

 Hb: 5,77 g/dl 

 MCV: 104,19 fl 

 MCHC: 32,71 g/dl 

 Trombosit: 442 x10^3/uL 

 Ret. Yüzdesi: %21,35 

 Ret. Sayısı: 361400/mm3 

 Direkt Coombs: (+) 

 

 



 Periferik Yayma 

%82 PNL 

%16 LYM 

%2 MON 

Trombositler yeterli 

Anizositoz, polikromazi ve 
normoblastları mevcut. 

 TİT 

Dansite:1018 

Kan:+++ 

Lökosit:+ 

Glukoz:- 

Protein:++ 

Bilirübin:+ 

Keton:- 

Nitrit:+ 

Ürobilinojen: N 

 



 Ciltte ve skleralarda sarılık 

 Hepatosplenomegali 

 Hb düĚük 

 MCV yüksek 

 Total/İndirekt Bilirübin yüksek 

 LDH yüksek 

 DC: + 

 Retikülosit sayısı ve yüzdesi yüksek 

 Polikromazi ve anizositoz 





 Hastaya 4. ayın ve 6.ayın sonunda beĚli karma aĚısı 
(DaBT-IPA-Hib) yapıldıktan sonra hastanın ciltte 
sararma, ateĚ, emmeme Ěikayetleri olmuĚ. 

 Dördüncü ayda baĚvurduğu dıĚ merkezde bakılan 
tetkiklerinde Hb: 4,2 saptanması üzerine hastaya 
toplamda 6 Ü ES ve IVIG tedavisi verilmiĚ.  

 DıĚ merkezde otoimmün hemolitik anemi tanısı alan 
hastaya 1 ay steroid tedavisi verilmiĚ. 

 

 



 Altıncı ayın sonunda aĚı sonrası yine aynı Ěikayetleri 
geliĚen hastanın dıĚ merkezde baĚvurduğunda yapılan 
tetkiklerinde Hb:6,58 MCV:94 DC:+ Ret: %3,26 
saptanmıĚ. 

 5 gün steroid tedavisine ve verilen ES’lere rağmen Hb 
yükseltilemeyen hastada transfüzyon sonrası takipne ve 
sinüs taĚikardisi (KTA:230/dk) geliĚen hasta yoğun 
bakım ihtiyacı gerekebileceği için hastanemize sevk 
edildi 



 Hastaya metilprednizolon 2 mg/kg/gün ve siklosporin 
2x3 mg/kg baĚlandı. 

 Kliniği ve laboratuar bulguları düzelen hasta haftalık 
hemogram, ayda bir poliklinik takibi önerileriyle 
taburcu edildi. 

 1 yaĚ 5 aya kadar steroid dozu azaltılarak izlendi, 
siklosporin dozu azaltılamadı. 

 

 

 



 Otoimmün hemolitik anemi, otoantikorların oluĚtuktan sonra 
eritrosit yüzey membranına bağlanıp hemolize neden olması ile 
tanımlanır. 

 Çocuklarda kazanılmıĚ ekstrakorpüsküler hemolizin ana nedenidir. 
 RBC otoantikorlarının karakteristik sıcaklık reaktivitesine göre 

ikiye ayrılır: Sıcak (37 C ve üzeri) ve soğuk antikorlar. 
 Glukokortikoid ve/veya IVIG tedavisi sıcak otoimmün hemolitik 

anemide ilk seçenek tedavidir, ancak bu tedavilere yanıt 
alınamayan durumlarda sitotoksik ilaçlar (siklosporin, 
siklofosfamid, azatioprin, danazol vb.) ya da splenektomi 
gerekebilir. 

 Ritüksimab, anti-CD20 monoklonal antikoru, B hücre 
malignitelerinde geniĚ çapta kabul görmüĚ bir tedavi seçeneğidir. 
Ek olarak otoantikor kaynaklı hastalıklarda da kullanılmaktadır. 
 
 



 Antikorların dolaĚımdaki eritrositlerin membranlarına bağlanarak 
hemolize neden olduğu kazanılmıĚ klinik bir durumdur. RES’in 
eliminasyonu ile eritrositlerin ömrü kısalır. 

 Yıllık insidans: 1-3/100000 (genel popülasyon) 
 Çocuklarda yetiĚkinlere göre bir miktar daha az sıklıkta görülmektedir 

ancak nadir değildir. 
 Özellikle yaĚamın ilk yıllarında viral enfeksiyon ve aĚılama sonrası 

geliĚebilmektedir. 
 RBC’nin yüzeyindeki kompleman komponentleri ya da Ig tabakasını 

saptayan direkt coombs testi (DC) (+) olması bu hastalık grubunun 
önemli bir özelliğidir. %83 vakada DC pozitiftir. 

 Bazen serumdaki serbest antikorlar gösterilebilir. (İndirekt Coombs (+) ) 
 Coombs (-) vakalarda antikoru saptamak için yüzey IgA testi 

gerekebilir. 
 



 Primer Nedenler 
• İdiopatik (%50) 
 Sekonder Nedenler (Sıcak tipte) 
• Lenfoproliferatif hastalıklar (KML, lenfoma) 
• Diğer otoimmün hastalıklar (SLE, RA, skleroderma, Crohn hastalığı, 

ülseratif kolit) 
• Nadir nedenler (lenfoid olmayan neoplazmlar, enfeksiyon) 
 Sekonder Nedenler (Soğuk tipte) 
• Lenfoproliferatif hastalıklar (KML, lenfoma) 
• Enfeksiyon (mikoplazma, viral pnömoni, EMN ve diğer respiratuar 

enfeksiyonlar) 
• EĚlik eden otoimmün hastalıklar (nadir) 
 İlaç iliĚkili OHA (metildopa, penisilin) (nadir) 

 



 Sıcak antikorlar %70 vakanın sorumlusudur. 
 IgG antikorları RBC’leri opsonize eder ve mononükleer 

fagositik hücrelerin Fc reseptörleri tarafından tanınarak 
ağırlıklı olarak dalakta yıkılırlar. (Ekstravasküler 
hemoliz) 



 Akut dönemde hemoliz hayatı tehdit edebilir. 
 Kronik dönemde immünsüpresif tedavi kalıcı olarak etkili 

değildir. Hayatı tehdit eden major sekonder etkileri 
mevcuttur. 



 Steroid:Makrofaj fonksiyonunu bloke ederek, otoantikor 
üretimini azaltarak, antikorları eritrositten ayırarak 
glukokortikoidler hemoliz oranını azaltırlar. 

 IVIG: 
◦ Glukokortikoid tedavisine rağmen düzelme olmuyorsa,  

◦ makul bir Hgb değerini sağlamak için yüksek doz 
glukokortikoid tedavisi gerekiyorsa IVIG tedavisi denenebilir.  



Tarih Hgb Aldığı İlaçlar 

09/06/2016 8,18 Siklosporin 2x30 mg (6 mg/kg/gün) 
DC 2+2+2 tb (3 mg/kg/gün) 

20/06/2016 10,5 Siklosporin 2x33 mg (6,6 mg/kg/gün) 
DC 2+2+2 tb (3 mg/kg/gün) 

27/06/2016 9,76 Siklosporin 2x34 mg (6,8 mg/kg/gün) 
DC 2+1+1 tb (2 mg/kg/gün) 

11/07/2016 10,2 Siklosporin 2x37 mg (7,4 mg/kg/gün) 
DC 1+1+1 tb (1,5 mg/kg/gün) 

18/07/2016 9,3 Siklosporin 2x42 mg (8,4 mg/kg/gün) 
DC 1+0,5+0,5 tb (1mg/kg/gün) 

26/07/2016 9,7 Siklosporin 2x42 mg (8,4 mg/kg/gün) 
DC 1+1+1 tb (1,5 mg/kg/gün) 

01/08/2016 11,1 Siklosporin 2x42 mg (8,4 mg/kg/gün) 
DC 1+1+1 tb (1,5 mg/kg/gün) 

15/08/2016 9,4 Siklosporin 2x46 mg (9,2 mg/kg/gün) 
DC 1+0,5+0,5 tb (1 mg/kg/gün) 

29/08/2016 10,7 Siklosporin 2x46 mg (9,2 mg/kg/gün) 
DC 1+1+1 tb (1,5 mg/kg/gün) 

19/09/2016 10,4 Siklosporin 2x46 mg (9,2 mg/kg/gün) 
DC 1+0,5+0,5 tb (1 mg/kg/gün) 



 

Tarih Hgb Aldığı İlaçlar 

26/09/2016 9,5 Siklosporin 2x42 mg (8 mg/kg/gün) 
DC 0,5+0,5+0,5 tb (0,7 mg/kg/gün) 

10/10/2016 9,65 Siklosporin 2x45 mg (8,5 mg/kg/gün) 
DC 1+0,5+1 tb (1,1 mg/kg/gün) 

01/11/2016 
    (ÜSYE) 

5,7 Siklosporin 2x45 mg (9 mg/kg/gün) 
Flantadin 1+0,5+1 tb (1,8 mg/kg/gün) 

14/11/2016 11,09 Siklosporin 2x44 mg (8,8 mg/kg/gün) 
DC 1,5+1,5+1,5 tb (2,2 mg/kg/gün) 

21/11/2016 12,9 Siklosporin 2x44 mg (8,8 mg/kg/gün) 
DC 0,5+1+1 tb (1,2 mg/kg/gün) 

05/12/2016 13,5 Siklosporin 2x42 mg (8,4 mg/kg/gün) 
DC 0,5+0,5+0,5 tb (0,7 mg/kg/gün) 

10/12/2016 12,2 Siklosporin 2x38 mg (7,4 mg/kg/gün) 

26/12/2016 9,4 Siklosporin 2x34 mg (6,8 mg/kg/gün) 
DC 1X0,5 tb (0,2 mg/kg/gün) 

02/01/2017 8,5 Siklosporin 2x30 mg (6 mg/kg/gün) 
DC 1+1 tb (1 mg/kg/gün) 

27/01/2017 11 Siklosporin 2x30 mg (6 mg/kg/gün) 
DC 1+1 tb (1 mg/kg/gün) 



 
Tarih Hgb Aldığı İlaçlar 

31/01/2017 6,3 
(ES aldı) 

Siklosporin 2x30 mg (6 mg/kg/gün) 
DC 1+1 tb (1 mg/kg/gün) 

18/02/2017 7,6 DC 2+1+1 tb (2 mg/kg/gün) 

03/03/2017 4,9 
(ES aldı) 

Siklosporin 2x25 mg (5 mg/kg/gün) 
DC 2+2+2 tb (3 mg/kg/gün) 

23/03/2017 13,3 Siklosporin 2x25 mg (5 mg/kg/gün) 
DC 2+2+2 tb (3 mg/kg/gün) 

31/03/2017 9,5 Siklosporin 2x25 mg (5 mg/kg/gün) 
DC 2+1+1 tb (2 mg/kg/gün) 

03/04/2017 6,44 Siklosporin 2x25 mg (5 mg/kg/gün) 
DC 2+2+2 tb (3 mg/kg/gün) 





 Ritüksimab  
 IVIG  
 Mikofenolat mofetil 
 Sirolimus 
 Siklosporin 
 Siklofosfamid 
 Alemtuzumab  
 Splenektomi 
   Refrakter OHA vakalarında etkili olduğu gösterilmiĚ 

tedavi seçenekleridir. 



 B lenfositleri ve antikorların üretim kaynağını hedef alan CD20 monoklonal 
bir antikordur. Konvansiyonel tedaviye dirençli kronik vakalarda yararı 
gösterilmiĚtir. 

 375 mg/m2 dozunda 1.,8.,15. ve 22. günlerde verilir. 

 İlacın yararı hakkında yayınlar çoğunlukla küçük seriler halinde 
yapılmaktadır. OHA’de tedavi yanıtı ortalaması %77-93’dür. 

 Küçük çocuklarda yüksek enfeksiyon nedenli komplikasyon riski nedeniyle 
ritüksimab artık splenektomi yerine ikinci aĚama tedavi olarak tercih 
edilmektedir. 

 Tedaviye yanıt süresi ortalama 3-6 haftadır ancak 12 haftaya kadar 
uzayabilir.  

 Tekrarlayan dozlarda ritüksimab alan hastalarda ciddi oranda B hücre 
kaybı uzun dönemde IVIG verilmesi ihtiyacı doğurur. IVIG alan hastalarda 
tedavi sonrası B hücreleri ve Ig seviyeleri dikkatle izlenmelidir. 



 



 



 



 Pürin sentezinde inozin monofosfat dehidrojenazı inhibe 
ederek B, T ve NK hücreleri hedef alan ilaçtır. 

 Yanıt oranı: %62-82 

 GIS yan etkileri mevcuttur. 

 Uzun dönem kullanımda toksisite riski yok ancak ilaç 
kesildiğinde relaps riski yüksektir. 



 T regülatör hücrelerin sayısını artıran rapamisin’in 
inhibitörüdür ve anormal lenfositlerde apoptozisi 
indükler. 

 Hiperlipidemi yan etkisi mevcuttur.  

 5 dirençli OHA vakası ile yapılan bir çalıĚmada tüm 
vakalarda etkili olduğu gösterilmiĚ. 

           Miano ve ark, 2015  



 Kalsinörin fosfataz inhibitördür. 

 Tremor, nefrotoksisite, hipertansiyon, enfeksiyon, baĚ 
ağrısı, bulantı, hirsutizm, hipertrikozis gibi yan etkileri 
mevcuttur. 

 Sık düzey bakılması ve yan etkileri nedeniyle az tercih 
edilmektedir. 



 1 yaĚ 5 ay olan hastanın siklosporin ve metilprednizolon 
tedavileri azaltmaya rağmen kesilememesi, hemoliz 
bulgularının ilaç azaltılmaya baĚlayınca artması nedeniyle 
hastaya ritüksimab tedavisi verilmesi planlandı.  

 Hastaya haftada bir toplamda 4 doz ritüksimab tedavisi 
verilmesi planlandı. 

 3.doz ritüksimabtan sonra hastada hemoliz olmadı. 
Siklosporin kesildi. Hastanın hepatomegalisi azaldı ve 
splenomegalisi tamamen düzeldi. 

 Ritüksimab tedavisinden 8 ay sonra hastanın DC’u ilk kez 
negatifleĚti, hemolitik atağı bu süreçte hiç olmadı.  
 

 



 IgG: 341 (488-1774) 

 IgM: 75 (49-310) 

 IgA: 82 (21-148) 

Hastamıza bu değerler sonrası ertesi gün 0,5 gr/kg’dan 
IVIG verildi. 



 Glukokortikoide dirençli hayatı tehdit eden fulminan 
sıcak OIHA vakalarında Ritüksimab’ın tek ajan olarak 
kullanımı etkilidir. 

 Splenektomi ve sitotoksik ilaçların kullanımı gibi agresif 
tedavi seçenekleri ritüksimab’ın kullanımı ile birlikte 
artık günümüzde azalmaktadır. 




