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ONSOZ

Sevgili Meslektaslarim,

I¢inde bulundugumuz yiizy1l ve yeni gelisen teknolojiler, yapay zeka programlari ile bilgiye
ulagmak hizli ve kolay olsa da dogru ve kullanilabilir bilgiye ulagmak halen zordur. Bu noktada giin-
cel hematoloji klinik pratiginde anlagilabilir ve kullanilabilir bir kaynak hazirlamay: hedefledik.

Siirekli gelisen, degisen ve kendini yenileyen bir bilim dali olan hematolojide giinceli aramak
ve ulagmak elzemdir. Bu baglamda tip fakiiltesi 6grencileri, i¢ hastaliklar asistanlar1 ve arastirma
gorevlileri ile yan dal uzmanlik 6grencileri i¢in giinlitk klinik pratikte ulagilabilir faydali ve 6zet
bir kitap hazirladik.

Kitabimizin hazirlanmasinda emegi gegen ve bizlere her kosulda destek veren basta Prof. Dr.
Aydin Cifci olmak tizere tiim MediHealth Academy ekibine ve katki saglayan tiim meslektaslarima
tesekkiirlerimi sunuyorum. Hem kendi aileme hem de kitapta katkis1 olan tiim meslektaslarimin
ailelerine akademik ¢alisma ve yogun is temposundan dolay1 onlardan yoksun biraktigimiz zaman

nedeniyle tesekkiirii borg biliyorum.

Saygilarimla,

Dr. Serhat CELIK
Ankara, 2023
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HEMATOLOJI

Ekin KIRCALI

PERIFERIK YAYMANIN DEGERLENDIRILMESI

GIRIS

Periferik yayma (PY), tam kan sayiminda karsimiza gelen sonuglarin dogrulanmast,
kan hastaliklarimin tanisi, kimi enfeksiyon etkenlerinin gosterilmesinde miikemmel bir
aragtir. Modern kan sayim cihazlarimin gelismisligi ve sunduklar1 gok parametreye rag-
men; anemilerin ve trombositopenilerin ayirici tanisinda, akut 16semilere tan1 konma-
sinda, hemoglobinopatilerde vs. periferik yaymanin mutlaka incelenmesi gerekir (Sekil
1). Son yillarda, yapay zekanin 6nlenemez gelisimiyle de birlikte, goriintii tarama tekno-
lojileri giindeme gelmistir. Teletip sayesinde, PY gériintiileri uzaktan incelenebilmekte ve
karmagik hematolojik laboratuvar sonuglarinin degerlendirilmesi kolaylasabilmektedir.
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Sekil 1. Periferik yaymanin hazirlanmasi ve 6rnek periferik yayma

PERIFERIK YAYMANIN HAZIRLANMASI

PY, ozellikle parmak ucu kilcal damarlarindan yapilmakla beraber, EDTAl1 tiipe
alinmis taze kan 6rneginden de yapilabilir. Kuru, temiz bir lamin isim etiketinin birkag
mm Oniine tiip veya pipetle damlatilan 15 pL kan, kanin pihtilagmasina izin vermeden,
30° agryla, tek harekette yayilir (Sekil 1). Yaymanin uzunlugu yaklasik 3- 3,5 cm tutulur
ve yayma May Griinwald Giemsa boyasiyla boyanir. Boyama iglemi i¢in yayma 5 ml
boyayla (May Griinwald) kaplanir ve 4-5 dk beklenir, ardindan suyla durulanir. Taze ha-
zirlanmis bekletilmemis Giemsa boyasi distile suyla on kez sulandirilir ve yayma Giemsa
ile kaplanarak 20 dakika daha boyanir. Yayma suyla durulanir ve dik sekilde kurutulur.
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HEMATOLOJI

Cem SELIM

KRONIK MiYELOPROLIFERATIiF HASTALIKLAR

Diinya Saglk Orgiitii (DSO) kronik miyeloproliferatif neoplazmalar (MPN’ler) si-
niflandirmasi; ancak tiimii hematopoietik bir hiicreden koken alan sekiz hastalig ierir
(Tablo 1). Bu hastaliklarin ortak 6zellikleri 6nemli displazi olmadan kanda bir veya daha
fazla serinin artigy, ekstramediiller hematopoez, miyelofibrozis ve degisen oranlarda akut
l6semiye dontisiim egilimidir.

Tablo 1. Kronik miyeloproliferatif hastaliklar

Kronik miyeloid l6semi

Kronik nétrofilik 1osemi

Kronik eozinofilik 16semi

Polisitemia vera

Esansiyel trombositoz

Primer miyelofibrozis

Mastositoz

Miyeloproliferatif hastaliklar, siniflandirilmamig

Polisitemia vera (PV), primer miyelofibrozis (PMF) ve esansiyel trombositoz (ET)
hastaliklarinin patogenezinde, eritropoietin ve trombopoietin reseptdrlerinin islevi i¢in
gerekli olan ve ayrica graniilosit koloni uyarici faktor reseptorii tarafindan kullanilan bir
tirozin kinaz olan JAK2 mutasyonu rol oynar. Bu béliimde patogenezleri ve klinikleri
ortiismesi nedeni ile sadece bu ti¢ hastaliga yer verilecektir.

POLISITEMIA VERA

PV en sik goriilen MPNdir. Goriilme sikligi 100000de 0,84-2,5 arasindadur. Eritroid
seri basta olmak {izere graniilositlerde veya trombositlerde artis goriilebilir.

Etiyoloji

JAK2 mutasyonu PV'de ana rol oynar. JAK2'nin otoinhibisyonunu saglayan psédo-
kinaz alaninda valinin fenilalanin (V617F) ile degismesine neden olan bir tirozin kinaz
mutasyonu, JAK2'nin kontrolsiiz aktivasyonuna yol agar. JAK2, eritropoietin ve trombo-
poietin reseptorleri icin tirozin kinaz olarak ¢alisir. Eritropoietin veya trombopoietine
baglanmayi takiben indiiklenen konformasyonel degisiklik, JAK2 otofosforilasyonuna,
reseptor fosforilasyonuna ve bu da hiicre proliferasyonu, farklilasmasi ve apoptoza di-
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Serhat CELIK

AKUT LOSEMILER

Akut l6semiler, lenfoid ve miyeloid seride matiirasyon defekti sebebiyle klonal im-
matiir hiicrelerin birikimi ile olusmaktadir. insidansi 100.000de 5'tir. Akut lenfoblastik
ve miyeloblastik olmak iizere ikiye ayrilir. Akut lenfoblastik l16semi (ALL) ¢ocukluk d6-
neminde daha sik gozlenirken akut miyeloid 16semi (AML) ise yetiskinlerde daha sik
gozlenir. Patogenezde immatiir hiicrelerin proliferasyonunu saglayan sinif 1 mutasyon-
lar ve farklilagmanin engellenmesini saglayan transkripsiyon faktoriinde meydana gelen
sinif 2 mutasyonlarin birliktegi sorumlu tutulmaktadir. Klinikteki bulgular malign hiic-
relerin kemik iligi yetmezligi olusturmasi ve organlar: infiltre etmesi ile agiga ¢ikmak-
tadir. Tan1 kemik iligindeki blastik hiicrelerin %20den fazla olmasi ile konulur; ancak

bazi sitogenetik durumlarin varliginda %20’nin altinda olmas: halinde de tan1 elde edilir.

AKUT LENFOBLASTIK LOSEMI

Giris

Akut Lenfoblastik Losemi/Lenfoma (ALL), olgunlagmamis lenfoid hiicrelerin agresif
neoplazmidir. Tiim yetigkin lenfoid malignitelerin %5’ini olusturur. Erigkin yas grubunda
nsidans1 1-2/100.000dir. Erkek kadin orani: 1,4/1dir. Sifa oranlar1 ¢ocuklarda %80’lerde
iken erigkinlerde %35-40 olarak gozlenmektedir. Ancak son yillarda ¢ocukluk ¢ag1 pro-
tokollerinin eriskin yas grubuna uygulamast ile kiir oranlar1 %50-60’lara ulagsmistir. Kan,

kemik iligi ve lenfoid dokuya ek olarak karaciger, testis ve merkezi sinir sistemi(MSS)

gibi bolgelerin tutulumu da gozlenebilir.
Tani

Ayrintili anamnez ve fizik muayene sonrasi periferik kan ve kemik iliginde lenfob-
lastlarin gosterilmesiyle tan1 dogrulanir. Kemik iligindeki blastik hiicreler %20nin iize-
rindedir. Bu oran %20’nin altinda ve lenf nodu ya da solid ekstranodal kitle 6n planda
ise Lenfoblastik Lenfoma olarak adlandirilir; ancak ALL gibi tedavi edilmesi gerekir.

Blastlarin morfolojisi FAB sistemine gore 3 grupta simiflandirilir (L1, L2, L3) (Tablo 1).

&
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TRANSFUZYON REAKSIYONLARI

Transtiizyon reaksiyonu, infiize edilen kan ve kan bilesenlerine kars: hasta tarafindan
verilen istenmeyen yanit olarak tanimlanir. Klinik bulgular, hafif bir kagintidan hayati
tehdit edici semptomlara kadar ilerleyen genis bir spektrumda gozlenebilir. Ates, titreme
gibi spesifik olmayan bulgularla a¢iga ¢iktigindan klinikte hizli miidahale edilip dikkatli
olunmas: gerekmektedir (Tablo 1).

Tablo 1. Transfiizyon reaksiyonlar:

Febril Reaksiyonlar Alerjik Reaksiyonlar
A. Febril non-hemolitik transfiizyon reaksiyonu A. Urtikeryal transfiizyon reaksiyonu
B. Transfiizyon iliskili akut akciger hasar1 (TRALI) B. Anaflaktik transfiizyon reaksiyonlar:

C. Akut hemolitik transfiizyon reaksiyonu
D. Transfiizyon iliskili sepsis

FEBRIL REAKSIYONLAR
A. Febril Non-Hemolitik Transfiizyon Reaksiyonu (FNHTR)

En sik gozlenen transfiizyon reaksiyonlarindan biridir (%0,1-1). Transfiizyon s1-
rasinda veya birka¢ saat icinde (1-6 saat) titremeyi takiben ortaya ¢ikan yiiksek ates
(21°C) ile karakterizedir. Tiim kan tiriinlerinde gozlenebilir; ancak plazmada daha nadir
gozlenmektedir. Genellikle kan tirtinlerinin depolanmas: sirasinda olusan ve biriken si-
tokinlerden kaynaklanir. En fazla IL-1, IL-6, IL-8 ve TNF-a sorumlu oldugu gézlenmis-
tir. Trombositlerde alloimmiinizasyonu azaltma ¢aligmasi (TRAP)’nda, 5x 10°dan daha
fazla lokosit igeren ve 48 saatten daha fazla depolanan triinlerde FNHTRlarin daha sik
gozlendigi bildirilmistir. Yine farkli bir ¢alismada 117 eritrosit ve 65 platelet transfiizyo-
nu incelenmis ve FNHTR i¢in en 6nemli faktorlerin 16kosit sayis1 ve daha uzun iiriin
saklama siiresi olmustur. Depolanan tiriinlerdeki I6kositlerin 6nemli bir sitokin kaynag1
olusturdugu gozlenmistir. IL-8 seviyesinin depolamanin 2.-5. giinlerinde 100 kat arttig,
depolama siiresi uzadik¢a bu oranin daha fazla arttig1 gosterilmistir.

Klinikte transfiizyondan 1-6 saat i¢inde olusan ates mevcuttur. Ates tipik olarak

1-2°C artar. 1°C’nin altindaki artislar genellikle klinik olarak anlamli kabul edilmez;
ancak 2°C’nin tizerindeki arislar ise sepsis ve hemolitik transfiizyon reaksiyonlarini dii-
stindiirmektedir. Atese siklikla titreme ve nadiren hafif-orta derecede nefes darlig1 eslik
etmektedir.




