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GIRIS - AMAC

PNH, hemopoietik kdk hicrenin klonal bir hastaligidir. Hemopoietik kdk hiicrede PIG-A geninde
olusan bozukluk sonucu eritrositler viicutta bulunan ve eritrositleri parcalayan complemana karsi
hassas hale gelirler ve kolayca parcalanirlar. PNH hastaligi, hemopoietik sistemin 3 hiicre dizisini de
etkiler. GPI (Glikozilfosfatidilinozitol)¢ipasi yardimiyla hiicre zarina baglanan bazi proteinlerin mutant
hematopoietik kok hucrelerin Grlini olan olgun hiicrelerde eksikligi s6z konusudur. Amerika Birlesik
Devletleri verilerine gore prevalansin 2-5/1.000.000 oldugu duslinilmektedir. Akim sitometrisiyle GPI
¢ipasi yardimiyla membrana baglanan proteinlerdeki kusurun ortaya konulmasi PNH tanisi igin altin
standart yontemdir. Amacimiz; paroksismal noktiirnal hemoglobiniri tanisinda Fluorescent Aerolysin
akim sitometrik yontemi ile tani koydugumuz hastalarin sonuclarini sunmaktir.

METOD

Calismamiza 2014-2016 yillari arasinda Giineydogu Anadolu Bélgesinde Gaziantep Universitesi Dahiliye
Hematoloji ve diger dahiliye polikliniklerine sitopeni nedeni ile basvuran klinik ve laboratuvar bulgulan
ile aplastik anemi, miyelodisplastik sendrom, hemolitik anemi, pansitopeni ve paroksismal noktirnal
hemoglobinri dislinilen 20-82 yas arasi hastalar dahil edilmistir. Bu hastalardan hemogram tiipline 5
cc kan 6rnegi alinip, Fluorescent Aerolysin ydntemi ile  granilosit hicre grubunda CD55, CD59
calisildi. GranUlosit hiicre grubunda CD55 ve CD59 pozitif olanlardan eritrosit ve monosit hticre
grubunda da ayni yontemle Flaer testi calisildi.

BULGULAR

Calismaya 178 kadin, 145 erkek hasta olmak Gzere toplam 323 kisi dahil edilmistir. Ortalama yas; 37+21
dir. Calismaya dahil edilen erkek hastalarin 10'da (%5.6), kadin hastalarin 6'da ( %4.1) CD55 ve CD59
expresyonu % 10 Uzerinde idi. Toplam 16 hastada PNH ile uyumlu hastalik bulgulari saptanmistir (Sekil
1). iki hastaya allojenik kemik iligi nakli yapiimis olup nakil sonrasi CD 55 ve CD59 ekspresyonlari % 100
idi. Diger 14 hastaya eculizumab tedavisi devam etmektedir. Sekil 2'de allojenik nakil dncesi izlenen
PNH klonu ve nakil sonrasi izlenen PNH klonunun ortadan kalktigi gértlmektedir.
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SONUC

PIG-A genindeki mutasyon sonucunda glikozilfosfatidilinozitollin (GPI) azalmasi veya total yoklugunun
bir sonucudur. PNH tanisinda akim sitometrik yéntemle CD55, CD59 gibi (GPi ile hiicre membranina
baglanan) proteinlerin diizeyinin tayini altin standarttir. Bu yéntem Asit Ham ve silikroz lizis testinin
yerini almistir. GPI antijenleri icin en uygun saptama ydnteminin FLAER olduduna dair kanitlar her
gecen giin artmaktadir. FLAER cok giiclii bir sensitiviteye sahiptir. islem sirasinda defektli ve normal kan
elemanlari ayinmini ¢ok net yapip, lizise neden olmamaktadir
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