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Otoimmun hemolitik anemi(OiHA), eritrosit yiizey membranina baglanan otoantikorlar sonucu eritrosit
yikimi ile karakterize bir hastalik olup sikhigi 0,81/100.000'dir. Evans Sendromu(ES) OIHA, otoimmun
nétropeni(OIN) ve immun trombositopeni(iTP) birlikteligi olarak tanimlanmis olsa da genelde OIHA ve
ITP birlikteligi olarak ifade edilir. Giincel literatir incelendiginde pediatrik popiilasyonda OIHA ve
notropeni birlikteligi ile ilgili veriler sinirh sayidadir. Bu calismada OIHA tanisi alan pediatrik yas
grubundaki hastalar icinde eslik eden nd&tropenisi olanlar incelenmis; tani ve tedavileri gézden
gecirilmistir.

METOD

Ocak 2000-Ocak 2018 tarihleri arasinda OIHA tanisi ile izlenen ve tani aninda/éncesinde/sonrasinda
nétropeni tespit edilen 1ay-18 yas arasindaki hastalar calismaya dahil edildi. OIHA tanisi icin anemi,
direkt antiglobulin test(DAT) pozitifligi ve diger laboratuar bulgularinda hemoliz bulgusu olmasi;
otoimmun lenfoproliferatif hastalik(ALPS) tanisi icin 2009 NIH, sistemik lupus eritematozis(SLE) icin SLE
uluslararasi calisma grubu kriterleri kabul edildi. Tim hastalarda viral panel; kantitatif immunglobulin,
vitamin B12, folik asit dlizeyleri calisildi ve kemik iligi aspirasyonu degerlendirildi.

BULGULAR

Yirmialti OIHA hastasindan altisinda nétropeni tespit edildi ve bu hastalar calismaya dahil edildi.
Calismaya dahil olan hastalarin(n=6) yas ortalamasi 4,4+3,1(min:1,2 max:9,5), kiz/erkek:2/4'tl. Hastalarin
basvuruda ortalama Hb:5,9g/dl, BK:3,9bin/pl, ANS:1,2bin/ul, platelet:128bin/pl, Retikilosit:%5,1
saptandi. Hastalarin hepsinde trombositopeni gelisti. Hastalarin besinde nétropeni, OIHA tablosunda
basvuru aninda tespit edildi; dért nolu hastada ise OIHA tanisindan 2,5 sene énce OIN ve ITP tespit
edilmisti(Tablo 1.
Hastalarin doérdiine ALPS, birine akut lenfoblastik I16semi(ALL) ve birine laysmanyazis tanisi konuldu. ALPS
tanisi ile izlenen Ug hastanin da takip slresince en sik basvuru sebepleri nétropeni ile iliskili olabilecegi
dislnilen enfeksiyonlardir. Bu hastalardan biri kdk hiicre nakli sonrasi kiir olmus, takipleri devam
etmektedir. Diger hastalar ise mikofenolat mofetil, steroid ve IVIG tedavileri almaktadirlar.
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SONUC

Cocuklarda birden fazla seride gorilen otoimmun sitopenilerde tani ve tedavi zordur. ES olarak da
adlandirilan bu durumda genelde altta yatan kronik hastalik mevcuttur ve hastalar ortalama 7-8 yasinda
tani alirlar. Bizim hastalarimizin ortalama tani yas! 4,4 idi.
Evans Sendromu tanisi ile izlenen c¢ocuklarda otoimmun sitopeniye sebep olan sebeplerin detayli
arastirnimasi ve altta yatan hastaliga uygun tedavi verilmesi énemlidir. Ozellikle ES olan hastalarin ALPS,
SLE ve ortak degisken immun yetmezlik acisindan arastiriimasi dnerilmektedir. Calismamizda hastalar
SLE agisindan arastirildiginda pozitif bulguya rastlanmadi(data gosterilmedi). Ancak doért hastaya ALPS
tanisi konuldu. Tedavide steroid ilk sira ilag olup splenektomi, postsplenektomik pnomokokal sepsis riski
nedeniyle 6nerilmez. Dolayisiyla ES ile ALPS'yi birbirinden ayirt etmek tedavi agisindan da énem arz
etmektedir.

Hastalardan birisi OIHA ve nétropeni ile bagvurdugunda ALL tanisi aldi. Gokcebay ve ark yeni
tani almig 95 ALL hastasinin sekizinde tani aninda DAT pozitifligini bildirmislerdir. Birden fazla seride
sitopeni ile bagvuran hastada kemik iligi aspirasyon degerlendirilmesi bircok hastalik icin yol gdsterici
veya tani koydurucu olabilir.

Hastalardan diger biri ise pansitopeni ile basvurdugunda laysmanyazis tanisi almistir. Viseral

laysmanyazisli cocuklarin 1/3'linde pansitopeni saptanabilir. Liberopoulos ve ark viseral laysmanyazis
tanisi alan 16 eriskin hastada otoimmun belirtegleri calismis ve hastalarin ikisinde DAT pozitifligi
saptamistir.
Sonu¢ olarak OIHA hastalarinda nétropeninin eglik ettigi durumda hasta altta yatan kronik hastalik
agisidan dizenli olarak takip edilmelidir. ALPS bdyle hastalarda goreceli olarak sik gorilebilir. ALL ve
viseral laysmanyazis vakalari da OIHA ve nétropeni ile prezente olabilir. Dogru tani tedavide yol gésterici
olacaktir.

ANAHTAR KELIMELER

otoimmun hemolitik anemi, nétropeni, otoimmun lenfoproliferatif sendrom, akut lenfoblastik 16sesi,
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Tablo 1: Otoimmun hemolitik anemi ve ndtropenisi olan hastalann ézellikleri

bl
Hast | Bagv Notr Teom | cing Ho B ANS Pl Retikidod | MCV | DAT Tar Takip Teda | Sondurum
aNo | uru open | bost | yet gr/o | (Binfw) | (ein/w) | (oin/w) | ¢ ) sires vi
yagp | lyap | open ) (%) fwi)
Iyagp
1 1,2 12 0,1 erke 3,86 50 09 10 120 83 *3 ALPS, 0,5 MMF | remisyon
k Was ’
naidl
hanr
uip
2 4.3 43 4.3 erke | 9.2 43 0,2 270 15 78 3 ALPS 5,0 MNF remisyon
k
3 6,0 6,0 6,0 [ 73 74 34 05 4 30 69 -2 ALPS 5,0 HKH kur
N
4 45 i8 18 K2 46 6,3 45 360 6,3 85 *3 ALPS 5.0 MMF | remisyon
stern
W,
wviG
o 9.5 9,5 9.5 trke | 45 2,8 0.5 23 20 74 *3 ALL 6.0 - kur
3
6 33 |33 |33 |erxe |57 |13 0.3 35 5.8 72 2 Layyma | 3.0 - ur
k nyasis

Kisaltmalar. DAT: Direkt antiglobulin test, ALPS: otoimmun lenfoproliferatif hastalik, WAS: Wiscott
Aldrich Sendromu, MMF: mikofenolat mofetil, HKHN: hematopoietik kdk hicre nakli, IVIG: intravendz
immunglobulin




