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Miyelodisplastik Sendrom

En sık sebep idiyopatiktir

      En sık sitogenetik anomali 5q delesyonudur  İyi prognoz göstergesi

      12p veya 20q delesyonu, SF3B1 mutasyonu  İyi prognoz göstergesi

      11q delesyonu ve Y kromozom delesyonu  Çok iyi prognoz göstergesi

      3q delesyonu, p53 mutasyonu, RINX1 / ASXL1 mutasyonu  Kötü prognoz göstergesi

      Alkilleyici ajanlar  Radyasyon benzeri etki mekanizması  MDS  AML (en sık AML-M5)

      DNA topoizomeraz inhibitörü kullanımı 

      Down sendromu, Trizomi 8, Fanconi aplastik anemisi



Miyelodisplastik Sendrom



Miyelodisplastik Sendrom



Miyelodisplastik Sendrom

Luspatercept, geç evre 

eritropoezi güçlendirerek 

MDS'deki anemiyi düzelten 

ajanıdır. TGF-beta süper ailesi 

ligandlarını bağlayarak anormal 

Smad2/3 sinyalini azaltır. Ring 

sideroblastları olan, SF3B1 

içeren MDS'de en etkilidir

İvosidenib IDH1 mutasyonu 

tespit edilen nükseden veya 

dirençli MDS'nin tedavisi için 

FDA tarafından onaylanmıştır

İmetelstat  düşük riskli MDS 

hastalarında, özellikle del(5q) 

anormalliği olmayan hastalarda 

transfüzyona ihtiyacını azaltan 

antisens oligonükleotid 

telomeraz inhibitörüdür
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Akut Miyeloblastik Lösemi

İyi prognoz kriterleri

t (8;21), t (15;17), inv 16, CEPBA , NPM 1, mİR-181 alfa ↑
Kötü prognoz

FLT-3 ITD
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Kronik Lenfositik Lösemi

Klinik:

Erişkinlerde en sık görülen lösemi  B lenfosit kökenli lösemidir

Matür B lenfositlerin kontrolsüz klonal çoğalmasıdır

En sık sitogenetik anomali 13q delesyonudur  İyi prognoz (diğer tüm delesyonlar kötü prognoz)



Kronik Lenfositik Lösemi

Flow sitometride CD 19, 20, 21, 23 ve CD 5 pozitif izlenir

Tanı için kemik iliği aspirasyon/biyopsi yapma şartı yoktur
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Hairy Cell Lösemi

BRAF %90 vakada pozitif  Artık BRAF inhibitörleri de verilebilir !!

Kemik iliğinde fibrozis  Dry tap



Hairy Cell Lösemi

Tedavi: Asemptomatik vakalarda tedavi gerekmez

 Semptomatik vakalarda klorodeoksiadenozin verilir

       Rituksimab, INF ve splenektomi yapılabilir

 Dirençli vakalar  OKİT
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Hodgkin Lenfoma
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Non-Hodgkin Lenfoma



Kronik Miyeloid Lösemi

Hipotiroidi ve hipertansiyon tüm tirozin kinaz inhibitörlerin ortak yan etkisidir
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Multiple Miyelom

İsatuksimab

Daratumumab gibi CD 

38 monoklonal antikor



Multiple Miyelom

Belantamab

B hücresi maturasyon 

antijenini (BCMA) hedef 

alan ilaç



Multiple Miyelom

Selineksor

Selektif nükleer eksport 

inhibisyonu



Multiple Miyelom

IdecabtaGENe vicleucel

FDA onaylı ilk hücre 

bazlı gen tedavisi



Hemostaz

HEMOSTAZ



Hemostaz



Hemostaz

Ağır Hemofili A   Faktör 8 düzeyi < %1

Orta Hemofili A   Faktör 8 düzeyi > %2-5

Hafif Hemofili A   Faktör 8 düzeyi > %5-30
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İmmün Trombositopenik Purpura

Tedavi: En temel tedavi kortikosteroidlerdir  İlk tercih



Transfüzyon

TRANSFÜZYON



Transfüzyon

Bir ünite kan 450 cc'dir  Eritrosit süspansiyonu ise 325 ml'dir

      Eritrosit süs. 1-6 C'de 35-42 gün saklanır  Sitrat, fosfat, adenin ve dekstroz eklenir

Taze donmuş plazma, lökosit, trombosit ve kriyopresipitat için kan grubu uyumu gereklidir

Tam kan ve eritrosit süspansiyonu verilirken öncesinde mutlaka cross-match yapılmalıdır

      Cross-match diğer kan ürünleri için geçerli değildir

      Çok acil transfüzyonda 0 Rh (-) eritrosit kan grubu ve cross-match yapılmadan verilebilir
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