VI.ULUSLARARASI KATILIMLI

DENEYSEL HEMATOLOJi KONGRESI

19-21 NiSAN 2019 - GAZIANTEP
NOVOTEL

ILERI YASLI HASTADA NADiR BiR SOGUK AGLUTININ
HASTALIGI SEBEBI: SIOGREN SENDROMU

Yazarlar : Dr. Serhat Celik - Dr. Zeynep Tugba Gliven - Prof. Biilent Eser - Prof. Leylagtl Kaynar - Prof.
Mustafa Cetin - Prof. Ali Unal

Kurum : Erciyes Universitesi Tip Fakdiltesi, i¢c Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Bilim Dali,
Kayseri
GIRIS - AMAC

Soguk aglutinin Hastaligi(SAH), eritrositlerdeki "I" ve "i" antijenlerine karsi normal viicut isisinin altindaki
sicakliklarda gelisen otoimmun hemolitik anemidir. Primer SAH oldukga nadir iken genellikle altta yatan
enfeksiyon, otoimmiin ve lenfoproliferatif hastaliklar bulunmaktadir. Tanida, hemolizin kaniti(ylksek
retikilosit , LDH, indirektbilirubin ve disiik haptoglobin), C3d igin pozitif direkt Coombs testi ve 4 ° C'de 264
soguk aglitinin titresi kullanilmaktadir. Tedavi yaklasiminda ise soguktan kaginma, anemiyi diizeltme,
antikor Gretimini azaltma ve eger sekonder sebepler varsa altta yatan hastaligin tedavisi bulunmaktadir.

METOD

87 yasinda erkek hasta bilinen Hipertansiyon disinda kronik rahatsizligi yok, Telmisartan hidroklorotiazid
80/12.5 mg kullanmakta iken halsizlik, yorgunluk sikayetiyle geriatri poliklinigine basvurmasi tizerine yapilan
tetkiklerinde Hemoglobulin: 6.1g/dL, MCV:108 fL, total bilirubin: 5.3 mg/dL, direkt bilirubin: 2 mg/dL,
saptanmis. Tarafimiza yonlendirilen hastanin yapilan periferik yaymasinda eritrositlerde yaygin
aglitinasyonlar gbzlendi. LDH: 532 u/L, retikiilosit: %16.69, haptoglobulin: 8 olarak gézlenmesi tzerine
hemolitik anemi distinilen hastanin C3d coombs testi pozitif geldi. Hastaya Soguk aglutinin hastaligi tanisi
konuldu. iViG ve steroid tedavisi baslandi. Etyoloji arastirmak icin viral markerlarina bakildi ancak hepsi
negatif geldi. Malignite taramasi yapildi; torakoabdominal Bilgisayarli Tomografi (BT)’ sinde midede duvar
kalinlasmasi disinda patoloji bulunmadi, hastaya gastroskopi yapildi: kronik gastrit gézlendi yine
patolojiside kronik gastrit olarak raporlandi. Otoimmun hastaliklar i¢in arastiriirken ANA pozitif, Anti- SSA
(RO-52) +++, Anti-dsDna negatif gelmesi lizerine romatolojiye konsulte edildi : Sjogren sendromu 6n
tanisiyla g6z hastaliklari konsultasyonu istendi hastada ileri derecede gtz kurulugu saptanmasi lzerine
romatoloji tarafindan hastaya Azotiopurin 2x15 mg baslandi. Hastanin 1 ay sonraki kontrol degerlerinde
Hgb: 10.11g/dL, Total bilirubin:2.6 mg/dL, direkt bilirubin: 1.3 mg/dL, LDH: 387 u/L olarak g6zlenmis olup
klinik olarak stabildi.
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BULGULAR

Soguk agltininler, normal viicut isisinin altindaki sicakliklarda, eritrositler Gzerindeki antijenleri taniyan

antikorlardir. Antikorlar IgM vasfindadir ve eritrositler izerindeki tipik olarak "I" veya "i" antijenlerine
baglanarak eritrositlerde aglitinasyon olustururlar. Bu durum ekstravaskiler hemoliz olusturarak anemi ile
sonucglanmaktadir. Altta yatan bir hastalik yok ise primer ya da idiyopatik Soguk Aglutinin Hastaligi (SAH),
var ise sekonder Soguk Aglutinin Sendromu (SAS) denilmektedir.1 Primer SAH oldukga nadir bir hastaliktir,
insidans ve prevalansi sirasiyla milyonda 1 ve milyonda 16’ dir.2 Kadinlarda erkeklere gore iki kat daha fazla
gorilmekte olup ortanca tani yasi 67 (30-92 yas arasi)’dir. SAS ’In etyolojisinde enfeksiyonlar, otoimmin ve
lenfoproliferatif hastaliklar bulunmaktadir. Klinikte soguk iliskili semptomlar ve anemi semptomlari
mevcuttur. Tedavide soguk kaynakli semptomlari ve hemolizi azaltmak igin soguktan kaginmak gerekir.
Antikor Uretimini azaltmak icin hali hazirda en etkili tedavi Rituksimab’ dir. Tek basina ya da Bendamustin,
Interferon alfa, Fludarabin ve Prenizolon ile kombinasyon seklinde verilebilmektedir. Rituksimab’in etkisiz
ya da kontraendike oldugu durumlarda Bortezomib kullaniimaktadir. Kritik hemoliz oldugunda ya da
immunsupresif tedavinin etkinliginin geg baslayabilecegi durumlarda Plazmaferez ya da iViG

verilebilmektedir. SAS’de tedavi altta yatan hastaligin tedavisidir.

SONUC

SAH, nadir gorilen bir otoimmun hemolitik anemidir. Altta yatan bir sebep oldugunda SAS denilmektedir.
Soguk aglutininler saptandiginda 6zellikle enfeksiyonlar, otoimmiin ve lenfoproliferatif hastaliklar
arastirilmalidir. Tedavide halen en etkili ajan Rituksimab’dir. Rituksimab’in etkisiz oldugu durumlarda
kombinasyon tedavileri ve Bortezomib denenmektedir. Hemolitik anemisi, soguk iliskili semptomlari ve
periferik yaymasinda eritrositlerde aglutinasyonlari olan hastalarda SAH’ni akilda bulundurmak
gerekmektedir.
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