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Degerli Katilimcilar,

Tiirk Hematoloji Dernegi olarak yayinlarimizla da
cok giicliiyiiz.

Kiitliphanelerimizin en ¢ok okunan eserlerinden
“Hematolog™a ii¢ yeni say1 eklendi. Konu Editor-
liglinii Dr. Rauf Haznedar’in yaptig1 “Konsiiltas-

yon Hematolojisi” ve Konu Editorliigiinii Dr. Mu-
hit Ozcan’m yaptig1 “Hematopoetik Kok Hiicre Nakli” sayilar1 yogun ilgi
gordii. Konu editorliigiinii Dr. Miige Sayitoglu’nun yaptig1 “Genetik™ sayis1
ise yeni yayimlandi. Zengin ve giincel icerigi ile bu say1 da ¢ok ilgi gorecek
ve eminim kiitiiphanenizin bas kdsesinde yer alacak.

Tan1 ve Tedavi Kilavuzlarinin 6nemi yadsinamaz. Multipl Myelom ve Eritro-
sit Hastaliklar1 ve Hemoglobin Bozukluklar1 Tan1 ve Tedavi Kilavuzlarimiz
da giincellenerek yayimlandi ve web sayfasina eklendi. Kilavuz giincellen-
melerinde yogun emek ve ayirdiklari zaman icin bilimsel alt komitelerimize
cok tesekkiir ederiz.

Tiirk Hematoloji Dernegi Hemofili Bilimsel Alt Komitesi yayini olan hasta

Degerli Kongre Katilimcilar,

Bu sene Ulusal Hematoloji Kongremize yakisir
bir bilimsel program hazirlamaya calistik ve tiim
meslektaglarimiza hem sosyal hem bilimsel agidan
zengin 5 giinliik bir bilimsel s6len sunmay1 amag-
ladik.

THD olarak uluslararas1 derneklerle iligkilerimizi
siirdlirmeye ve yeni projelere imza atmaya devam ediyoruz.

Amerikan Hematoloji Dernegi (ASH) ile lilkemizde ilk defa bu sene bir egi-
tim programi yapiyoruz. Ulusal kongre programi i¢inde 1 Kasim Cuma giinii
gerceklesecek ASH-THD ortak oturumuda Dr. Joseph Mikhael “Evolving
Multiple Myeloma Clones — Scientific and Clinical Implications” baslikli ko-
nusmasiyla yer alacak.

Avrupa Hematoloji Dernegi (EHA) ile siiregelen yakin ¢alisma birlikteligimiz
sonucunda, “The 3rd European Hematology Exam” (Avrupa Hematoloji Ye-
terlilik Sinavi) bu sene eszamanli olarak Ankara’da yapildi. 14 Haziran Cuma
gilinli 2.5 saat siiren sinava hematoloji uzmanlik 6grencileri ve uzmanhigini
almis 13 hematolog katildi. Tiirkiye’de katilanlarin yan1 sira Amsterdam’da
katilan 9 hematologla birlikte 22 kisilik katilim ile Tiirkiye, Avrupa’dan sina-
va en ¢ok katilimci gdnderen 2. iilke oldu.

Ayrica EHA nin elektronik egitim platformu EHA Campus iizerinden yapilan
Master Class Olgu temelli egitim programina yonetici ve mentor olarak Tiirk
Hematoloji Dernegi iiyeleri katki saglamaya devam ediyor. Ozellikle Hema-
toloji Yan Dal Uzmanlik 6grencilerinin son derece egitici olan bu programa
katilmalarini tavsiye ederim. Master Class Programina en diinyadan fazla
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Kilavuzlarmin bir yenisi “Hemofili” de yayimlandi. Yazar1 Dr. F. Burcu Be-

len Apak’a ve ¢izimler i¢in Hicabi Demirci’ye tesekkiir ederiz.

[lk baskis1 2011 yilinda yapilmis olan “Kanbilimciler igin Daha Cok Tiirkge,
Daha Giizel Tiirk¢e” kitabinin genisletilmis ikinci baskis1 yayimlanarak iiye-

lerimize dagitildu.

Hepimizin bildigi gibi, Turkish Journal of Hematology, Tiirkiye nin en eski
bilimsel yayin organlarindan biridir. 2019 yil1 itibari ile dergimizde bir degi-
siklik yaparak dergimizi sadece online yayimlamaya basladik. Ayrica yiikse-
len Impact Factor i¢in bas editor Dr. Reyhan Kiiciikkaya basta olmak iizere

tum editorler kurulunu kutlarim.

Tiirk Hematoloji Dernegi Biilteni ise yeni igerigiyle ¢ok sevildi. Dernek ha-
berlerinin yani sira biilten editorlerimizin keyifli yazilar1 bizlerle birlikte oldu.
Hem bilimsel hem giincel igerigi tiim okuyucular tarafindan begenilmeye ve

ilgiyle okunmaya devam ediyor.

Dr. Tiilin Tiraje Celkan
THD ikinci Baskan

ogrenci veren 2. lilkenin Tiirkiye oldugunu belirtmek isterim. EHA ile egi-
tim ortakligimiz benim de mentor olarak yer aldigim master class projesiyle
devam etmektedir. Ozellikle geng hematologlarin bu egitimlere katilmalarin
arzu ediyoruz.

THD’nin bu y1l imzaladig1 en 6nemli uluslararasi ortakliklardan biri de 18-20
Eyliil 2020 tarihlerinde Istanbul’da diizenlenecek olan EHA Highlights Bol-
gesel Toplantisidir. Bu toplantida EHA 2020 Kongresinde konusulan baslik-
lar ve hematoloji alanindaki giincel gelismeler Istanbul’da konunun en &nde
gelen isimleri tarafindan 6zetlenecektir. Uluslararasi alanda segkin bir yeri
olan bu toplantiya {iyelerimizin yaninda ¢evre iilkelerden de biiyiik katilim
olacagini diistinmekteyiz.

Bugiine kadar EHA ile iilkemizde toplam 10 tutorial, ulusal kongremizde 8
defa ortak oturum diizenledik. Bu sene EHA ile yapacagimiz tutorial etkin-
liginin formati bir 6l¢iide degistirerek Hematoloji Yaz Okulu Programina
dahil etmeyi planliyoruz.

Uluslararasi derneklerle iligkilerimiz ve ortak yiiriittiiglimiiz egitim faaliyet-
leri bunlarla sinirli kalmiyor. Kongre programimiz ig¢inde dikkatinizi ¢ekmis
olabilir; bu sene ilk defa ISLH iiyelerimize yonelik bir laboratuar agirlikli
olgu tartisma kursu diizenliyor. 31 Ekim 2019 gece 21:00°da baslayacak bu
kursun konu ile ilgilenen liyelerimizin begenisini kazanacagini diistiniiyorum.

Katilimcilara keyifli, bol bilimsel tartismali bir kongre dilerim. Yeni projeler-
de bulusmak tizere.

Dr. Muhlis Cem Ar
45. Ulusal Hematoloji Kongresi Kongre Sekreterleri adina,
Tiirk Hematoloji Dernegi Genel Sekreteri




DUSUK RISKLI
MYELODISPLASTIK
SENDROMDA GUNCEL
TEDAVI SECENEKLERI

Myelodisplastik sendromlar (MDS) genis ve
heterojen bir hastalik grubunu kapsar; her zaman
kolaylikla ortaya konamamakla birlikte, klonal
hematopez gosterirler; ancak giinliik pratikte ¢ogu
zaman degisen derecelerde sitopeniler ve bu sitopenilerin klinik sonuglari
nedeniyle fark edilir ve dncelikle hastaliga adin1 veren morfolojik bozukluklar
ile tanimlanirlar. Bu sendromlarin diger bir ortak 6zelligi akut myeloid 16semiye
(AML) doniisme potansiyeli igermeleridir. Diisiik riskli MDS olgulart AML
transformasyonundan ziyade kemik iligi yetersizliginin sonuglar1 (anemi,
ndtropeni, trombositopeni) ile kaybedilmektedir. MDS’da riski belirlemede
cok sayida skorlama sistemi gelistirilmistir; bunlarin i¢inde IPSS ve IPSS-R
en yaygin kabul gorenlerdir. Risk yiikseldik¢e genel sag kalim azalmakta ve
losemiye doniisme olasiligr artmaktadir Buna gore “IPSS-diisiik” ve “IPSS-
orta” birlikte diisiik riskli MDS olarak kabul edilmektedir. IPSS-R, hastalar1 5
gruba ayirir: “cok diisiik”, “disiik”, “orta”, “yiiksek” ve ¢ok “yiiksek riskli”
(1.5 puan ve alt1 ¢ok diisiik, 1.5 puanin iistii ile 3 puan arasi diisiik, 3 puanin
iistii ile 4.5 aras1 orta risk). Genellikle IPSS-R’da diisiik risk, 3.5 ve alt1 olarak
kabul edilmektedir. IPSS-R daha iyi bir risk siniflamasina olanak verir ancak
yayinlanmis ¢alismalarin  biliyiik ¢ogunlugunda IPSS kullanildigi akilda
tutulmalidir. Son yillarda mutasyon analizi ile risk belirleme giindeme gelmistir.

Cok nadir olmayarak hastalar rastlantisal olarak tani alabilirler; bu hastalarda
belirgin semptomlar bulunmayabilir. Asemptomatik hastalar hemen tedavi ge-
rektirmezler. Ancak semptomatik sitopenilerin bulundugu hastalarda (anemi
semptomlari1, kanamaya yatkinlik, enfeksiyonlar) ivedilikle tedavi baslanmali-
dir. Tedaviye gegilmeden 6nce genel kaide olarak hastaligin biyolojisi agisindan
tam bir risk siniflamas1 ve konak faktorleri (komorbiditeler ve genel performans
surumu, hastanin dncelik ve beklentileri) ortaya konmalidir.

Diisiik riskli MDS i¢in standart bir tedavi yaklasimindan s6z edilemez ancak
genellikle risk sinift ve hastanin performansina gore yonlendirilen kilavuz ve al-
goritmalar kullanilir (NCCN, ELN vb). ideal bir tedavinin olmamasi nedeniyle,
ozellikle arastirma merkezlerinde bu olgular bir klinik ¢alismaya girmeye tesvik
edilmektedir. Diisiik ve orta riskli MDS olgularinda uzun yillar boyunca eritro-
sit ve trombosit transflizyonlari ile eritropoezi uyaran ajanlar tek mevcut tedavi
segenegi olarak kalmistir. Daha sonra se¢ilmis hasta gruplarinda lenalidomid,
immiinsupresif tedavi, hipometile edici ajanlar (azasitidin, desitabin) kullanil-
maya baglanmistir. Goniimiizde bunlara ek olarak ¢ok sayida tedavi alternatifi
caligmalarda denenmektedir. Yine de hastaligin kronik olmasi1 ve hastalarin cogu
zaman komorbiditeleri olan yasl hastalar olmasi1 nedeniyle destek tedavisi (ge-
rektiginde antibiyotik ve trombosit transfiizyonu) 6nemini korumaktadir. Trans-
fiizyonel hemosideroz igin demir selasyon siklikla uygulanmaktadir. Ozellikle
cok diisiik riskli olgularda AML’ye doniisiim riski diisiik ve genel sagkalim 5
yilin istiinde oldugundan semptom kontrolii ve yasam kalitesinin arttirilmasi 6n
planda disiiniiliir; tedavi toksisiteleri bu acidan mutlaka hesaba katilir. Bu ne-

ASH KURESEL ARASTIRMA
ODULU DENEYIMLERI

Bu yazida 6niimiizdeki yillarda aragtirma veya egitim
amacli olarak ASH Kiiresel Arastirma Odiilii’ne bas-
vurmay1 diisiinen hematologlara yol gosterici olmasi
icin gecen yil aldigim ve Tiirk Hematoloji Dernegi ta-
rafindan aktif olarak desteklenen proje odiiliiyle ilgili
genel bilgiler yan1 sira kendi kisisel deneyimlerimi
kisaca sizlerle paylasacagim. Diinyanin en biiyiik pro-
fesyonel hematoloji topulugu olan ASH, pek ¢ok bilimsel etkinlik ve faaliyetleri
yani sira hematoloji alanindaki en prestijli bilimsel yayin olan Blood dergisini de
yayimlamaktadir. ASH’in, kariyer gelisimini destekleyen ve akademik kariyer-
lerinin farkli asamalarinda olan hematologlara yonelik ¢esitli finansal destekleri
bulunmaktadir. Amerika Hematoloji Dernegi (ASH) Kiiresel Arastirma Odiilii,
A.B.D. ve Kanada harici iilkelerde ¢alismakta olan hematologlara bilimsel aras-
tirmalar, klinik deneme, veya egitim amacl verilen kariyer gelisim destek odii-
liddiir. Odiil projesinin igerigi ve giincel durumundan bahsetmeden &nce bu &diile
basvuru ve degerlendirme siireglerinden bahsedecegim.

Tiirkiye’de hematoloji alanindaki en dnemli profesyonel dernek olan THD’ye
iiye olup faaliyetlerini takip etmeye basladim. THD baskani ve DEU &gretim iiye-
si olan Prof. Dr. Giiner Hayri Ozsan araciligiyla bu ddiiliin varligindan haberdar
oldum. Hayri hoca ayn1 zamanda &diil verilen ASH projesinin ulusal mentoru

denle potansiyel olarak kiir sans1 veren tek tedavi alternatifi olan allojeneik kok
hiicre nakli, yiiksek transplant iliskili mortalitesi nedeniyle gecerli bir secenek
olamamaktadir.

On planda anemi semptomlari olan hastalarda serum eritropoietin (EPO) diizeyi
500 mU/mL ve altinda ise (6zellikle de hastalarda transfiizyon gereksinimi yok
veya az ise) eritropoezi uyaran ajanlar ana tedavi olarak diisiiniilmelidir (ya-
kin zamanda EMA tarafindan onaylanmistir). EPO kan konsantrasyonu yiiksek
olanlarda bu ajanlarin basari sansi belirgin olarak azalmaktadir; bu olgularda
hipometile edici ajanlar veya immiinsupresif tedavi segenekleri diistintilmelidir.
Immiinsupresif tedaviye yamit:1 6n gérmede en sik kullanilan kriterler: 60 yas
alt1, hipoplastik kemik iligi, HLA-DR15 pozitifligi ve 6l¢iilebilir PNH klonu bu-
lunmasidir. Hasta eritropoezi stimiile edici ajanlara yanitsiz ve immiinstipresif
tedaviye aday degil ise hipometile edici ajanlar ve lenalidomid denenebilir. Bu
seceneklerin etki mekanizmalari, alinis yollari, toksisiteleri ve yanit igin kulla-
nilmasi1 gereken stireleri farklidir ve dogrudan bire bir karsilagtiriimamiglardir.
Hipometile edici ajan tercih edilecekse etkisiz demek i¢in genellikle en az 4
aylik bir siire ile hasta tedavi edilmis olmalidir. Bu ajanlarla hematolojik yanit
oranlar1 yaklasik %50’dir. Hem Azasitidin hem Desitabin FDA tarafindan MDS
tedavisi i¢in onaylhidir (diistik riskli olgular icin EMA onaylar1 bulunmamakta-
dir). Desitabin IV, Azasitidin SC verilir, uygulama giin say1s1 ve verilis yolu dik-
kate alinarak ikisinden biri tercih edilebilir. Diisiik dozda veya oral kullanimlar1
aragtirllmaktadir. Lenalidomid immiinmodiilatordiir, 5q- sendromunda etkinligi
gosterilmistir. Diisiik doz lenalidomid, transfiizyon bagimli 5q- (yalniz basina
veya diger anomalilerle birlikte) olgularinda FDA onaylidir; hastalarin yaklagik
ticte 2/3’iinde transflizyon ihtiyacini azaltir, yanit nispeten erken ortaya ¢ikar, 1
yil veya daha uzun siirer. Semptomatik trombositopenisi veya ndtropenisi olan-
larda hipometile edici ajanlar denenebilir. Trombopoetin agonistleri ile tedavi
calismalarr devam etmektedir.

Hangi tedavi secenegi kullanilirsa kullanilsin hastalar diizenli olarak standart
yanit kriterleri, toksisiteler ve hastalik progresyonu yoniinden diizenli olarak
izlenmelidir. Hastalarin bir tedaviye refrakter olmalar1 s6z konusu olabilir veya
belirli bir ajana 6nceden yanit verseler de bir siire sonra yanit kayb1 gelisebilir.
Bu hastalarin miimkiinse klinik ¢alismaya yonlendirilmeleri, bu miimkiin degil-
se diger secenege gecilmesi diisiiniilebilir (immunsiipresife yanitsizliktan sonra
hipometile edici ajan gibi). Hipometile edici ajanlardan biri ile basarisizlik du-
rumunda digerine gegilmesini hakli gosterecek giiclii veriler yoktur. 5q- MDS
olgulart disinda lenalidomidin FDA onay1 yoktur, ancak 5q- olgulardaki kadar
olmamakla birlikte, etkili oldugunu gdsteren bazi veriler vardur.

MDS’da yiiriiyen ¢ok sayida ¢alisma olmakla birlikte halen yukarida belirtilen
cok az onayl ilag s6z konusudur. Yeni ajanlardan Luspatercept, IPSS-R ¢ok dii-
stik, diistik veya orta riskli ring sideroblastli MDS olgularinda (aberan Smad2/3
sinyalini azaltarak) eritroid maturasyonunu hizlandirabilmektedir. Yakin zaman-
da Luspatercept’in bu olgularda FDA onay1 almasi beklenmektedir.

Dr. Fahir Ozkalemkas
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali,
Hematoloji Bilim Dali

olarak da kritik bir rol oynamakta olup THD iiyesi pek ¢ok hematogla aktif bir
proje calisma ag1 olusturmamda ¢ok dnemli bir rol oynamistir. Odiil basvurusu
iki asamada gerceklestirilmektedir; ve ASH iiyeligi gerekmektedir. Ilk asama
basvurusu olarak, 2017 yili Agustos sonunda niyet mektubunu (LOI) génderdim.
ASH tarafindan LOI asamasindaki bagvurum basarili bulundu. Detayl aragtirma
plani, 6nerilen biitce ve gerekgesi yani sira mentor ve kurum destek mektuplari
vb. pek ¢ok belgeyi temin ettikten sonra 2018 y1l1 Nisan ayinda 2. asama basvu-
ruyu gerceklestirdim; ve 6diilii kazandim. ASH 6diil projemizde City of Hope
Tip Merkezi 6gretim tiyesi Prof. Dr. John Chan da uluslararas1 mentor olarak yer
almaktadirlar. Odiil kazanan projemizde, plazma hiicre neoplazmlarinda (PCN)
genomik ve transkriptomik analizler yoluyla invazif olmayan taninin iyilestiril-
mesi ve selim plazma hiicre neoplazmlarindan overt multipl myeloma dontisiim
riski ve stiresinin ongoriilebilmesi i¢in 6zgiin biyobelirteglerin varlig1 yaklasik
bir senedir aragtirllmaktadir. Olduk¢a zor olan bu projede, Tiirkiye nin 6nemli
hematoloji merkezlerinden pek ¢ok degerli THD {iyesi hematologun son derece
kritik katkilar1 bulunmaktadir. Yer sinirlilig1 nedeniyle isimlerini burda listeleye-
medigim tiim hematologlara igten ve dzverili katkilart nedeniyle tesekkiirii bir
borg bilirim. Son olarak, bu 6diile bagvurmak isteyen hematologlarin 6ncelikle
hematoloji alaninda giincel bir arastirma konusu belirleyip, kendilerine destek
olabilecek mentorlerle temasa geg¢melerini, daha sonra ASH Kiiresel Arastirma
Odiilii’ne basvurmalarini 6neririm.

Dr. Can Kiiciik
Tzmir Uluslararas: Biyotip ve Genom Enstitiisii



KALITSAL KEMIK ILIGI
YETMEZLIGI SENDROMLARI

Cocukluk ¢aginda pekgok kalitsal hastalik gibi he-
matolojik kalitsal hastaliklar da daha sik tan1 almak-
ta ve pediatrik hematoloji hekimlerinin pratiginde
Oonemli bir yer tutmaktadir. Bu hastaliklar i¢inde ol-
dukca heterojen bir grubu olusturan kalitsal kemik
iligi yetmezlikleri, ayn1 ailede dahi bireylerin farkli
sekillerde bagvurabilmesi ve farkli seyir gostermesi, siklikla multigenik kalitim
paterni olmasi, dismorfik bulgular ve diger organ problemlerinin eslik edebilme-
si ve kansere yatkinlik gibi tan1 ve takibi daha zorlayici olabilen 6zel bir grubu
olusturmaktadir.

Kalitsal kemik iligi yetmezlikleri, Fanconi anemisi, Diamond Blackfan anemisi
(DBA), Shwachman Diamond Sendromu (SDS), konjenital notropeniler, dis-
keratozis konjenita, konjenital amegakaryositik trombositopeni baslicalaridir.
Bunlar arasinda en sik goriileni Fanconi anemisidir ve siklikla otozomal rese-
sif kalitim paterni gosterdiginden iilkemiz gibi akraba evliligi sikliginin yiiksek
oldugu iilkelerde daha da sik izlenmektedir. Bugiine kadar Fanconi anemisi ile
iligkilendirilen 21 gen bulunmaktadir ve hastalik kromozomal stabilitenin bo-
zulmasi, DNA zincirleri arasinda ¢apraz baglantilarin tamir edilmesi bozukluk-
lar1 ile karakterizedir. Hastalarin yaridan fazlasinda cilt bulgulari, boy kisaligi
tabloya eslik ederken, bir kisminda radius yoklugu, bagparmak yoklugu, kardiak
ve renal anomaliler ve VACTERL benzeri ¢ok sayida anomali birlikteligi izle-
nebilir. Ote yandan Fanconi anemili hastalarin %25’inde higbir dismorfik bulgu
olmayabilir. Hastalarin kemik iligi yetmezlikleri ise ortanca 7 yas civarinda sik-
likla 6nce trombositopeni ile baglar. Fanconi anemisi, ¢ocukluk ¢caginda agikla-
namayan tiim sitopenilerde, agiklanamayan MCV yiiksekliklerinde, kemoterapi
hassasiyeti olan hastalarda, cocukluk ¢agi AML/MDS vakalarinda ve 20°1i yas-
larda gelisen skuamoz hiicreli ag1z i¢i/genital kanser olgularinda akla gelmelidir.
Fanconi anemili hastalarin multidisipliner takibi de son derece énemlidir. Bu
sayede hastalar solid tiimor riskleri, boy kisaliklari, eslik edebilecek endokrin

BASKANIN SECTIKLERI
OTURUMU

Baskanin  Sectikleri’nde sunacagim ‘BUYUK
PROBLEM ALLOJENEIK HEMATOPOETIK
KOK HUCRE NAKLI SONRASINDA GELISEN
GRAFT VERSUS HOST HASTALIGI TEDAVI-
SINDE YENI BIR UMUT: JANUS KINAZ " IN-
HIBITORU’ adl bildiri ¢ok merkezli bir ¢alisma-
dir. Amerika ve Avrupa’da akut graft versus hastaliginda (aGVHH) yeni onay
alan ruksolitinib tedavisinin heniiz tilkemizde geri 6demesi bulunmamaktadir,
endikasyon dis1 onay ile kullanilabilmektedir. Kronik graft versus host hasta-
liginda (kGVHH) ruksolitinib etkinliginin arastirildigt REACH3 adli klinik
caligmasi ise hala devam etmektedir. Bu ¢alismada; Tiirkiye’de akut veya kro-
nik GVHH tedavisi olarak ruksolitinib kullanan 11 nakil merkezinden toplam
63 erigkin hastanin verileri retrospektif olarak degerlendirildi. Ruxolitinib te-
davisinden 28 giin sonra aGVHH hastalarinin (n=18) %83,3’linlin tam yanit
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sorunlar, cerrahi gerektirebilecek dismorfik bulgular agisindan daha yakin izle-
nebilir.

Hacettepe Universitesi biinyesinde 2014’ten bu yana kalitsal kemik iligi yet-
mezligi sendromlu vakalar, Fanconi anemisi ve Kalitsal Kemik Iligi Yetmezlik-
leri Tani, Tedavi, Uygulama ve Arastirma Merkezi’nde izlenmektedir. Merkez
bilinyesinde kalitsal kemik iligi yetmezligi olan olgulara multidisipliner tedavi
yaklasimlar1 uygulanmakta; yine basta DBA ve SDS olmak iizere refere edilen
tiim vakalara tiim egzom dizileme, delesyonel mutasyonlar i¢in kopya sayisi
degisiklikleri bakilmasi gibi teknikler kullanilarak molekiiler tan1 verilmektedir.
Bu molekiiler galismalar iiniversitemiz Tibbi Genetik Bilim Dal1 ile, basta Prof.
Dr. Nurten Akarsu olmak iizere, isbirligi ile gerceklestirilmektedir. Bu sayede
kalitsal kemik iligi yetmezligi olan bu hasta grubuna proje destekli olarak tani-
lar yurdumuzda konulabilmektedir. Bu siirecte yapilan ¢alismalarda (EuroDBA
Konsorsiyum, ERANET Projesi) DBA hastaliginin lilkemizde en sik 2. genetik
nedeninin ADA2 eksikligi oldugu gosterilmistir. Yine bu siiregte ayni proje ile
DBA’ya neden olan yeni bir gen tanimlanmistir ve yayina hazirlanmaktadir.

Halen SDS fenotipi ile bagvuran hastalarda molekiiler defektin belirlenmesi ve
bilinen genlerde mutasyon saptanmayan olgularda molekiiler defektin tanimla-
nabilmesi amaciyla Tiirk Hematoloji Dernegi tarafindan desteklenen projemiz
devam etmektedir.

Merkezimizde 314 Fanconi anemili hasta tan1 almis olup, halen 102’s1 aktif iz-
lemdedir. Ayrica Tiirkiye DBA molekiiler verisi 72 hasta i¢in ortaya konulmus-
tur. Yine merkezimizde DBA’da oldugu gibi iilkemizdeki degisik merkezlerden
molekiiler tani i¢in gonderilen 42 hastaya molekiiler tan1 hizmeti verilmistir.
Nadir hastaliklarda birlesmek, nadir hastaliklarin ¢ogunun genetik hastaliklar
olmasi da diisiiniilecek olursa; bu hastaliklarin klinigi ve patogenezini anlamada
ilkemizin uluslararasi alanda daha fazla s6z sahibi olmasini saglayacaktir.

Dr. Sule Unal Cangiil
Hacettepe Universitesi, Fanconi Anemisi ve Kalitsal Kemik 1ligi Yetmezlikleri
Tani, Tedavi, Uygulama ve Arastirma Merkezi

(n=11) veya kismi yanit (n=4) verdigi goriildii. Ruxolitinibin iyi tolere edildigi
ve ¢aligmaya dahil edilen hastalar arasinda en sik goriilen yan etki nétropeni
ve trombositopeni olup ilacin kesilmesini gerektirecek ciddi yan etki gelisme-
digi goriildii. Benzer sonuglar ruxolitinib ile tedavi edilen kGVHH hastalarin-
da (n=45) da goriildii ve bu hastalarin %44,4’iinde extensif tutulumlu kGVHH
mevcuttu. 2005 NIH kGVHH Konsensiis Paneli yanit kriterlerine gore deger-
lendirildiginde; %40 kismi yanit, %40 tam yanit, ve %15,6 progresyon olarak
goriilmiistlir. Steroid refrakter GVHH tedavisi i¢in kabul edilmis ikinci ba-
samak bir tedavi bulunmamaktadir. Tedavi se¢imi genellikle takip eden mer-
kezin deneyimine gore degismektedir. Bu calismanin sonuglarina gore akut
ve kronik GVHH tedavisinde ruxolitinibin %80,9 en iyi klinik yanit orani ile
oldukea etkili bir tedavi segenegi oldugu bir kez daha gosterilmis olmustur.
Ancak ¢ok sayida hasta ile yapilan prospektif randomize kontrollii ¢alismala-
rin, steroid refrakter GVHH i¢in standart tedaviyi belirlemede gerekli oldugu
unutulmamalidir.

Dr. Giildane Cengiz Seval
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji Bilim Daly
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