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Sayin Editor,

Derginizin son sayisinda yayinlanms olan Ozdemir ve
ark. (1) makalesini ilgi ile okudum. Oncelikle yazarlan
cabalarindan dolay: tebrik ediyorum. Bu olgu sunumu
sebebi ile agir seyirli otoimmiin hemolitik aneminin
(OIHA) giincel tedavisine son yillarda yaymnlanms di-
zinler esliginde dikkatleri cekmek istiyorum.

Sicak antikorlu olan OIHA’ de 37 °C'de eritrosit yiizey-
lerine Ig G tipinde otoantikorlar baglanarak cogunlukla
dalakta ve damar diginda hemolize neden olur. Bu alt
tipin giincel kilavuzlardaki ilk basamak tedavisi stero-
idlerdir. Eskiden ikinci basamak tedavi olan splenekto-
mi yerine gliniimiizde rituksimab 6nerilmektedir (2, 3).
Agir seyirli ve ¢ok hizli hemoliz gelisen sicak antikorlu
OIHA'l1 hastalarda ise yiiksek doz steroid ve intravenoz
immunglobulin (IVIG) kullamilmasi, cevapsiz olanlara
tedavi edici plazma degisimi (TEPD) yapilmas: 6neril-
mektedir (2, 4).

Yazarlarin sunduklar: olguda tstiinde durduklan ve
siklikla enfeksiyonlara ikincil ortaya c¢ikan soguk anti-
korlu OIHA'da (soguk agliitinin hastalig1); Ig M tipinde-
ki otoantikorlar diigiik 1s1da (3-4 °C), kompleman (C3b)
opsonizasyonu ile birlikte eritrosit yiizeyine tutunarak
eritrositlerin agliitinasyonuna ve hemolizine neden ol-
maktadir (1, 2, 4, 5). Sicak antikorlu tipten farkl olarak
hemoliz ¢cogunlukla damar icinde ve karacigerde mey-
dana gelmektedir. Soguk agliitinin hastaliginin (SAH)
giincel tedavisinde, birincil ve koruyucu tedaviyi; hasta-
nin soguk ortamlardan uzak durmasim saglamak, 1sit-
mak, altta yatan hastaligi ve enfeksiyonlar1 hizli tedavi
etmek olusturmaktadir. Tibbi tedavide; sicak antikorlu
OIHA'dan farkli olarak birinci basamak tedavide steroid,

ikinci basamak tedavide ise splenektomi énerilmemek-
tedir. Bunlarin sebebi; steroid tedavisine yiiksek oranda
gozlenen cevapsizlik ile hemolizin dalaktan ziyade da-
mar icinde ve karacigerde meydana gelmesidir. Giincel
tedavi kilavuzlarinda SAH’da birinci basamak tedavide
tek bagina ya da steroid dis1 immiin baskilayic: ilaglarla
(fludarabin/siklofosfamid/azatioprin gibi) birlikte rituk-
simab 6nerilmektedir (2, 4, 5). Agir seyirli SAH'da bu
tedaviler baglanana kadar ya da hastanin hipotermiye
girecegi ongoriillen ameliyat gereksinimi olmas: duru-
munda 6nleyici tedavi olarak TEPD 6nerilmektedir. Te-
davi edici plazma degisimi ile damar icinde hemolize
neden olan otoantikorlar, immiin kompleksler ile aktive
olan komplemanlar temizlenebilmekte, hemoliz hizli
ve kisa siireligine durdurulabilmektedir (4, 5). Amerikan
Aferez Cemiyeti’nin 2016 yilinda yaymnladig: kilavuzda;
TEPD esnasinda yerine koyma sivisi olarak 1-1,5 plaz-
ma voliimii kadar albtimin kullanilmas: 6nerilmektedir
(4). Yine ayn1 kilavuzda; SAH'da TEPD yapilirken, kanin
set icerisinde ya da plazmanin aynistirildig: filtrede so-
guyabilecegi, dolayis1 ile hemolizin artabilecegi uyarisi
yapilmaktadir. Buna énlem olarak; ya oda 1sisiun arti-
rilmasi ya da setin 1sitilmasi gerektigi belirtilmistir (4).
Tim bu sebeplerle, makalede sunulan ¢ocuk hastada,
yiiksek doz steroid yerine baslangic tedavisi olarak; tek
basina IVIG ya da TEPD kullanilabilirdi diye dusiin-
mekteyim (1). Ayrica; genellikle cocuk yogun bakim bi-
riminde uygulanan, invaziv ve tecriibeli ekip gerektiren
bu tedavi karar alindiktan sonra, 6zellikle bu agir seyir-
li cocuk hasta i¢in ilk seans 1,5 plazma hacminde albii-
min ile yapilabilirdi. Her ne kadar tedavi sonrasi trans-
fiizyon gereksinimi olmasa da, hemoliz bulgular: (laktat
dehidrogenaz yiiksekligi ve haptoglobulin diistikligii)
devam ettigi icin en az {i¢ seans TEPD yapilmas1 uygun
olurdu diye diistinmekteyim. Yazarlar bir hafta icerisin-
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de steroid tedavisini kestiklerini, bir ay sonraki kontrol-
de direkt coombs testinin negatif ve hastanin sorunsuz
oldugunu belirtmislerdir (1). Yazinin dergiye yollanma
tarihi g6z 6niine alindiginda hastanin taburculugunun
izerinden en az iki y1l gectigi anlagilmaktadir. Bu stire
boyunca olan gelismelerin ve halen hastanin ila¢ kul-
lanip kullanmadiginin belirtilmesi biz klinisyenler i¢cin
faydali olacaktur.
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Yazarin Yaniti

Agir seyirli otoimmiin hemolitik anemi icin
giincel tedavi secenekleri

Current treatment options for severe
autoimmune hemolytic anemia

Sayin Editor,

Degerli yazara makalemiz ile ilgili sunmus olan goriis
ve Onerilerinden dolay1 tesekkiirlerimizi sunuyoruz.
Oncelikle hastamizin hastalifinin remisyonda oldu-
gunu ve tekrarlamadigini bildirmek isteriz. Halen iz-
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lemimizde olan hastanin hemoglobin, retikiilosit ve bi-
lirubin diizeyleri normal seyretmis, direk coombs testi
negatiflesmis ve tekrar pozitiflesmemisgtir.

Yazar, otoimmiin hemolitik aneminin (OIHA) bir ¢esidi
olan soguk aglutinin hastaliginda énerilen tedavi sekil-
lerinden bahsetmektedir. Bu hastalik, daha ¢ok erigkin-
lerde gériilen, idiyopatik ya da malinite gibi diger has-
taliklara ikincil olarak gelisen kronik lenfoproliferatif
bir hastaliktir (1). Biz bu noktada hastamizin soguk ag-
liitinin hastalig1 olmadigini enfeksiyona ikincil OTHA
oldugunu vurgulamak isteriz. Tartisma bolimiinin
ilk ctimlesinde bahsettigimiz gibi, enfeksiyona ikincil
OIHA'lar ¢ogunlukla enfeksiyon baglangicindan 2-3
hafta sonra ortaya ¢ikmakta ve 2-3 hafta icinde kendili-
ginden diizelmektedir (2). Hastanin izlemlerinde direk
coombs testinin negatif seyretmesi ve hemoliz tablosu-
nun gelismemesi hastamizda soguk agliitinin hastalig
olmadigini desteklemektedir.

Otoimmiin hemolitik anemiler fatal seyirli olabilir
ve tedavi sekli aneminin gelisme hizina ve derecesi-
ne gore belirlenmelidir. Cocukluk caginda tedavi ile
ilgili randomize kontrollii ¢aligmalar bulunmadigin-
dan standart bir tedavi yaklagimi bulunmamaktadir.
Otoimmiin hemolitik anemiler tablosunda gelen bir
cocukta, antikor tanimlama testlerinin yapilmas: za-
man alan bir iglemdir. Bu nedenle antikor tanimlama
testleri tamamlanana kadar acilen tedaviye baslanma-
s1 6nemlidir. Akut dénemde uygulanan tedaviler; erit-
rosit slispansiyonu transfiizyonu, kortikosteroidler ve
intravenéz immiinglobulindir (3). Kortikosteroid te-
davisi daha cok 1lik antikorlu OIHA'da 6énerilmektedir
(3). Otoimmiin hemolitik anemili ¢ocuklarda yapilan
genis tabanl bir calismada, tek basina steroid tedavi-
si ile cocuklarin %58’inde tam remisyon elde edildigi
bildirilmistir (4).Yakin zamanda yapilmis bir bagka ca-
lismada da cocuklarda OIHA tiiriine bakilmaksizin ste-
roidlere iyi yanit alindig: bildirilmistir (5). Intravenéz
immiinglobulinin tedavideki yeri tartigmalidir. Steroid
tedavisine direncli olgularda kullaniminin g6z 6niinde
bulundurulmas: 6nerilmektedir (3). Fakat tedavide ana
belirleyici unsurlardan birisi antikorun tipidir. Soguk
antikorlu tip OIHA'da birinci basamak tedavide so-
guktan kacinilmasi, terapétik plazma degisimi, ikinci
basamak tedavide Rituximab kullanimi 6nerilmektedir
(3). Diger yandan Amerikan Aferez Cemiyeti’nin Aferez
Uygulama Komitesi’'nin 2016 yilinda yaynlanan reh-
berine gore; soguk agliitinin hastalig1/ soguk antikorlu
OIHA, kategori II hastaliklar grubundadir ve bu grup
hastaliklarda terapétik plazma degisimi ikinci basamak
tedavi olarak tek basina ya da diger tedaviler ile birlikte
6nerilmektedir (6).
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Sonug olarak, OTHA cocuklarda fatal seyredebilir. Hizh
tedavi gerekmektedir. Hastanin klinik gidisine ve teda-
viye alinan cevaba gore tedavi kararinin verilmesi uy-
gun olacaktir.
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