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Giriş: Sistemik mastositoz (SM), SM ile ilişkili hematolojik neoplazm 
(SM-AHN) dahil olmak üzere beş alt tipi olan heterojen bir hastalıktır. 1 
SM-AHN’de kemik iliği biyopsi örnekleri, miyeloid veya daha az sıklıkla 
lenfoproliferatif neoplazmla ilişkili, ağırlıklı olarak iğ şeklindeki morfolojiye 
sahip multifokal mast hücre agregatları ile karakterizedir. 2 Bu raporda, 
daha nadir olarak rastlanan lenfoproliferatif malignitelere eşlik eden iki 
mastositoz olgusu sunulmaktadır.

Olgu 1: Bilinen yaban arısı alerjisi ve anaflaksi öyküsü olan 39 yaşındaki 
kadın hasta Hacettepe Üniversitesi Erişkin Alerji Bilim Dalı’nda uygu-
lanmakta olan vespula venom immünoterapisinin (VİT) idame fazının 
dördüncü yılında, 20 gün öncesinde sağ kolundan yaban arısı sokması 
sonrası gelişen ağır anafilaksi öyküsü ile başvurdu. VİT öncesi yapılan test-
lerde Apis (Bal arısı) spesifik Immunoglobulin E (sIgE) 0,06 kUA/L (Class0), 
Vespula (Yaban arısı) sIgE 1,27 kUA/L (Class2), bazal serum triptaz düzeyi 
8,68 ng/mL idi.

Hastanın son başvurusunda güncel bakılan bazal triptaz düzeyi 12.8 ng/
mL olması ve immünoterapi altında gelişen ağır anaflaksi öyküsü nede-
niyle mastositoz ön tanısı ile yapılan kemik iliği biyopsisinde, %10 pozitif 
CD138 hücreleri olup mast hücreleri genellikle poligonal morfolojide 
ve dağınık olarak izlenmekteydi. Biyopsi sonucu düşük dereceli B hücre 
lenfoproliferatif süreç ile uyumlu olarak raporlandı. C-KIT genine ait ekzon 
8, 9, 10, 11, 12, 13 ve 17 DNA dizi analizi yöntemi ile incelenen analiz sonu-
cunda herhangi bir mutasyon saptanmadı. Hematoloji bölümü tarafından 
takibe alınan hastaya imatinib tedavisi başlandı. İmatinib tedavisinin 
altıncı ayında yapılan kontrol kemik iliği biyopsisinde kemik iliğini infiltre 
eden lenfoid hücreler CD20, CD19, TRAP, Annexin ve Cyclin D1 (fokal ve 
orta kuvvette) pozitif CD23 negatif olarak görüldü. CD138 ile kemik iliği 
içerisinde dağılmış ve perisinüzoidal alanda yerleşimli %10 kadar hücre 
pozitifti. Kappa ve lambda ile politipik boyanma gözlenmişti. Mast cell 
triptaz ile %5 kadar grup oluşturmayan poligonal şekilli hücre pozitifti. 
Hastanın kemik iliği biyopsi bulguları Hairy cell lösemi ile uyumlu olarak 
değerlendirildi. Moleküler patoloji incelemesinde ise BRAF geninde ekzon 
15 kodon 600’de V600E (c.1799T>A) nokta mutasyonu saptandı.

Olgu 2: Proteinüri nedeniyle başvurusunda saptanan multipl myelom 
tanısı sonrası 2 kür VAD ve velcade sonrası remisyonda takip edilen 50 
yaşındaki erkek hasta, tedavisinin ikinci yılında, son 6 aydır tekrarlayan, ani 
gelişen ve bilinç kaybı ile sonuçlanan hipotansiyon atakları ile başvurdu. 
Klinik durumun etyolojisine yönelik yapılan kardiyak, nörolojik ve endok-
rinolojik değerlendirmelerinde hipotansiyon ataklarını açıklayacak bir 
patoloji saptanmadı. Aynı zamanda son birkaç aydır olan bel ağrısı ve yeni 
gelişen litik lezyonlar nedeniyle myelom nüksü açısından yapılan kemik 
iliği biyopsisinde mast hücrelerinin, mast cell triptaz ve CD 117 boyamala-
rında 15 ve yer yer daha fazla hücrede oluşan gruplar oluşturması ve iğsi 
morfolojinin baskın olması (>%25) nedeniyle olgu sistemik mastositoz 
ile uyumlu olarak değerlendirildi. Hastanın bazal triptaz düzeyi 7,96 ng/
mL olarak ölçüldü. Mastositoz tanısı ile başlanan midostaurin tedavisi 
sonrasındaki 6 ay süresince hastada herhangi bir hipotansiyon atağı veya 
anaflaksi düşündürecek bulgu izlenmedi.

Sonuç: Mastositoz ve hematolojik malignite birlikteliği dikkate değer, 
nadir bir klinik antitedir. Sunulan vakaların farklı biyolojik davranışı, bu tür 
birlikteliklerin önemini vurgulamak için daha geniş vaka sayıları ile yapıla-
cak olan çalışmalara ihtiyacın altını çizmektedir.
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Bugüne kadar toplam 1864 hemoglobin yapısal varyantı tanımlanmıştır. 
Hb Andrew-Minneapolis, beta zincirinin 144. pozisyondaki lizinin aspara-
gin ile yer değiştirmesiyle oluşan bir beta zincir varyantıdır (HGVS adı HBB: 
c.435G>C, beta 144(HC1) Lys>Asn) ve ilk kez 1973 yılında Zak ve ark. tara-
fından tanımlanan varyant otozomal dominant olarak kalıtılır. Ülkemizde 
ilk olgu Aykut ve ark. tarafından yayınlanmıştır. Burada ebeveynleri hayat-
ta olmayan iki kardeşteki Hb Hb Andrew-Minneapolis’i sunuyoruz.

1.Kardeş: 29 yaşında kadın hasta aktif yakınması yoktu, yapılan rutin kan 
sayımında Polisitemi dikkati çekti. Tam kan sayımında Hb: 16.5 gr/dl, Hct: 
51.7%, RBC: 8.17 106/ul, MCV: 63.2 fl, MCH 20.2 pg, RDW: 17.1%, WBC: 7,73 
103/ul, PLT 276 103/ul Serum demir: 21ug/dl (40-167) Demir baglama kapa-
sitesi: 328 ug/dl (70-240) Ferritin 5,3 ug/L(7-277) Eritropoetin 250 mIU/ml 
(normal: 4.3-29) bulundu. Yüksek performanslı sıvı kromatografisi (HPLC) 
de HbA1: 7.5%, HbA2: 1,4%, HbF: 8.5%, P3: 66.2%, unknown: 10.2% ve 
Diyabet tanısı olmamasına rağmen HbA1c: 6.2 yüksek bulundu (normal: 
3.5-5.6). Tekrarlanan açlık kan glukoz düzeyleri 70-80 mg/dl idi. Hastaya Yeni 
Nesil Dizileme (YND) Analizi ile heterozigot Andrew-Minneapolis saptandı. 
Hastanın son tanısı Hb Andrew Minnepolis taşıyıcılığı + Demir Eksikliği idi.

2. Kardeş: Ablası Andrew-Minneapolis olan 26 yaşında erkek hasta değer-
lendirildi. Aktif yakınması yoktu. Tam kan sayımında, Hb: 19.4 gr/dl, Hct: 
57,1%, RBC: 6.58 106/ul, MCV: 86.9.2 fl, MCH: 29.5 pg, RDW: 13,4%, WBC: 
7.45 103/ul, PLT: 231 103/ul. HPLC de HbA1: %52,1, HbA2: 3 HbF: 3,3, P3: 
%41,6 idi. Eritropoetin (EPO): 9,49mIU/ml (normal: 4.3-29)

Ablasında Hb Andrew-Minneapolis tanısı konulduğu için, Sanger Dizi 
analizi ile Hb Andrew-Minneapolis tanısı konfirme edildi. Anne ve baba 
hayatta olmadığı için bakılamadı.

Bu varyant yüksek oksijen afinitesine sahiptir. Normal HbA ile karşılaştırıl-
dığında, doku oksijenasyonu daha azdır. Bu nedenle, eritropoez kompan-
zasyon olarak uyarılır. Hemoglobinin %50’sinin satürasyonu için gereken 
oksijen basıncı (P50) düşüktür. Krom51 ile yapılan RBC için yarı ömür (t1/2) 
yaklaşık 30 gündür. Bu hastalarda diabetes mellitus için kullanılan HbA1c 

ölçümü sıklıkla yüksek bulunur.

Sonuç: Tam kan sayımında normositoz ve polisitemi yanında, HbA1c yük-
sekliği, kısalmış RBC ömrü ve eritropoetin yüksekliği durumunda, familial 
eritrositoz yapan Hb Hb varyantları düşünülmelidir. Bu varyantlatdan biri-
de Hb Andrew-Minneapolis dir.

Asemptomatikten tedavisi gerektirecek kadar ağır bir klinik tabloya neden 
olabilen eritrositoz ile giden hemoglobin varyantlarının tanısında birçok 
yöntem kullanılsa da kesin tanı için yeni nesil dizileme yöntemi günümüz-
de son nokta haline gelmiştir.
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ÖNSÖZ

Değerli Kongre Katılımcıları,

Cumhuriyetimizin kuruluşunun 100. , Derneğimizin kuruluşunun 56. yılında düzenlediğimiz 49. Ulu-
sal Hematoloji Kongresine hoş geldiniz. Kongre kapsamında bu sene 10’u sözlü sunu, 5’i tartışma-
lı poster oturumu olmak üzere toplam 41 bilimsel oturum, 16 uydu sempozyumu bulunmaktadır.  
Kongremize gönderilen 300’e yakın bildiriden hakemlerin değerlendirmesi sonrası 6’sı Başkanın 
Seçtikleri Oturumunda 60’ı Sözlü Sunu Oturumlarında, 27 tanesi ise Tartışmalı Poster Oturumlarında 
sunulacaktır. Ayrıca, e-poster olarak kabul edilen çalışmaları ve HOPE MENA (EHA Highlights) Toplan-
tısına gönderilen posterleri kongre boyunca ekranlar üzerinde inceleyebilirsiniz.

Kongre programının hazırlığında emeği geçen herkese, kongre sekreterlerine, kongre organizasyon 
komitesine, bildirileri değerlendiren değerli üyelerimize, ödül jürisine, bildiri ve konuşma metinleri 
kitabı editörlerine ve bizleri yalnız bırakmayan oturum başkanları ve konuşmacılar ile siz değerli katı-
lımcılara en içten teşekkürlerimi sunarım. 

Keyifli bir kongre geçirmeniz dileğiyle...

Prof. Dr. Muhlis Cem Ar
Türk Hematoloji Derneği Başkanı-Kongre Başkanı  


