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Olgu 1

Kronik bobrek yetmezligi (KBY) tanisi ile hemo-
diyalize bagimli olan 48 yasinda erkek hasta, 2006
yili ilk yarisinda yarisinda son birkac¢ aydir gide-
rek artan zayiflik, halsizlik yakinmasi ile yatirildi.
Klinik kanama yoktu ve kanama o6yktst yoktu
. Hipertansiyon, diyabet ya da baska bir kro-
nik hastalik 6yktisti bulunmuyordu. Fizik bakida
solukluk, bacaklarda 6dem, hafif splenomegali
saptandi. Hgb: 7,16 g/dL,MCV: 92,5 fL, duzeltil-
mis retiktlosit: %3,4, Trombosit sayisi: 55x10°/L,
notrofil sayisi: 0,645x10°/L bulundu. Cevresel kan
yaymasinda fragmante eritrositlere rastlanmadi.
Biyokimyasal incelemesindeki indirek biltiribin:
1,1 mg/dL (N: 0-0,8), BUN: 69 mg/dL (N:7-25),
kreatinin: 11,75 mg/dL ( N: 0,6-1,2), serum ferriti-
ni: 964 ng/ml, transferrin saturasyonu %47 tayin
edildi. Serum vitamin B12 , laktik dehidrogenaz
(LDH) duizeyi , INR ve APTT normal sinirlardaydi.
HbsAg, anti-HCV ve HIV negatifti. LDH normal
bulunmasina karsi kompanse hemoliz kuskusu
ile istenen D. Coombs testi, sukroz lizis ve Ham
testi negatifti. Osmotik frajilite testi tanisal anlam
tasimamaktaydi. Oligtirik olan hastadan c¢ok az
miktarda alinabilen idrar Ornegi sedimentinde
prussia mavisi ile yapilan boyamada hemosiderin
icermeyen bol epitel huicresi izlendi. Kemik iligi
aspirasyon ve biyopsisi ile hiperselltilarite, mini-
mal displazi ile hizlanmis normoblastik eritropoez,
hemosiderin grantillerinde ve sideroblastlarda artis
goruldi. Cevresel kandan yapilan akim sitometri
incelemesinde kismi CD55 ve CD59 ekspresyonu
gOsteren eritrotrosit hakimiyeti varken (sirasi ile
tip II hticre %86,9 ve %97,1) bulunurken, CD 55 ve
CDS59 negatif grantlositler %1,2 ve %11,5 bulun-
du. Hastaya bu sonuclarla PNH tanisi1 kondu.
Ekokardiyografisi normal olan hastanin abdomen
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doppler USG incelemesinde hepatosplenomegali,
patent portal, hepatik ve splenik venleri géruldu,
assit yoktu. Yinelenen sorgulamada hastaya iki yil
once baska bir merkezde karaciger biyopsisi yapil-
dig1 6grenildi ancak patoloji raporuna ulasilamad.
Hasta biyopsi tekrarini kabul etmedi. Bébrek kor-
teksindeki demir birkimini arastirmak icin yapilan
abdomen MRG incelemesinde daalak , karaciger ve
bilateral bobreklerde T2 gértunttiler hemosiderozis
ile ilskili bulundu.

KBY ve PNH birlikteligi kronik intravasktler
hemolize bagh gelisen bérek hemosiderozuna bag-
lanmaktadir. Bobrek hemosiderozu tubuler atrofi,
interstisyel fibrozis ve bobrek yetmezligi ile sonuc-
lanir. Bazi yazarlar PNH’de gortilen bébrek yetmez-
ligini hemosiderin birkimi disinda tekrarlayan mik-
rotrombusler nedeniyle gelisen mikroinfarkttislere,
digerleri demirin dogrudan nefrotoksik etkisine
baglamistir (7, 3). Hastamizdaki ¢oklu transfizyon
Oykusti, pansitopeni, kronik kompanse hemoliz
bulgular: bize yillardir stiren hemodiyalize bagiml
kronik bobrek yetmezliginin altta yatan nedeninin
hemosiderozis oldugu sonucuna gottirdi. Akim
sitometri ile hastadaki PNH klonunu ve dolayisi ile
hemoliz nedenini saptayabildik.

Olgu 2

17 yasindaerkek hasta 2003 yilinda aplastik
anemi tanisi ile hastanemizde ATG (at), siklospo-
rin, GCSF tedavisi aldi. Kismi diizelme ile transfliz-
yon ihtiyaci ortadan kalkt: ve izleme alindi. Hasta
diizenli olmayan ve cesitli merkezlere dagilan
izlemini 2006’da yeniden merkezimize basvurarak
devam ettirdi. Anemi ve nétropeniye yonelik ciddi
bir sorun yasamdan 2009 yilina gelindi ve bu yilin
Ekim ayinda tekrarlayan ates, hgb: 5,5 g/dL, trom-
bosit: 67,4x10°/L, BK: 0,363x10°/L, Noétrofil: 0,07
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x10°/L degerleri ile uygun HLA vericisi bulunma-
yan hastaya nuks AA tanisi ile ATG (tavsan), siklos-
porin, GCSF tedavisi uygulandi. Bu dénemde nor-
mal serum biltribin ve 610-687 U/L ( N<220 U/L)
dtizeyinde LDH diizeyi ve normal retiktilosit sayisi-
na sahip olan hastanin dis merkezde yapilan akim
sitometri incelemesinde PNH klonuna rastlanmadai.
GCSF destegi gerektiren kismi yanitin altinda
tedavi yanit1 ile bir yil stiren siklosporin devam
tedavisi sirasindaki kontrollerinde LDH diizeyin-
de >1000U/L duzeyine kadar artig, retiktilositoz
(%15) ve 1,6-1,8 mg/dL diizeyinde indirekt biltiri-
bin artis1 nedeni ile yeniden akim sitometri tetkiki
yapildi ancak PNH klonu bu sefer de saptanmada.
D. Coombs testi negatif bulunan hastanin siklosp-
rin tedavisi bir yilin sonunda sonlandirildi. Destek
tedavisi uygulanan hastaya 2010 yilina gelindigin-
de yapilan yeni akim sitometri incelemesinde gra-
nulositlerin %76’sinda CD55, CD59, CD24, CD 16
(-), monositlerin %78’zinde CD55, CD59, CD14 (-)
bulundu. Hastaya2010 yilinin son aylarinda aplas-
tik anemi gidisi sirasinda ortaya cikan PNH tanisi
ile uygun koék htcre vericisi bulunmadigindan
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ekulizimab basvurusu yapildi. Ocak 2011 yilindan
bu yana idame ekulizimab tedavisi almakta olan
hastamizin Agustos 2013’de laboratuvar sonugclari
LDH:344 U/L, indirekt biltiribin: 1,0 mg/dL, hgb:
7,1 g/dl, trombosit: 61x10°/L, BK:1,72 x10°/1 (N:
0,65x10°/L) seklindedir ve transflizyon ve GCSF
kullanimizdan bagimsizdir.

Aplastik anemi ye bagl gelisen PNH yaygin bili-
nen bir durum olmakla birlikte uzun yillar alan bir
stirecte giderek belirgin hale gelmesi, hemoliz bul-
gularinin LDH ve indirekt biltribin artis1 ve reti-
kulositoz ile ortaya cikmasina ragmen PNH klonu
varliginin gosterilmesinin zaman almas1 tanisal
kusku halinde PNH aranmasinda 1srar edilmesini
gerektirmektedir.
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