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Olgu Sunumu

Bas Agrisi ve Ajitasyon ile Prezante Olan
Trombotik Trombositopenik Purpura:

Olgu Sunumu

Thrombotic Thrombocytopenic Purpura Presenting
with Headache and Agitation: Case Report

©® Hatice Ferhan Komurcl,' © Ezgi Yakupoglu,? @ Eren Gozke'

OZET

Trombotik trombositopenik purpura (TTP) nadir goriilen pek ¢ok sistemi etkileyen bir hastaliktir. TTP, ates, trom-
bositopeni, hemolitik anemi, bébrek ve norolojik fonksiyon bozuklugu olusturabilir. En sik santral sinir sistemi ve
bobrekler etkilenir. Norolojik bulgular; bas agrisi, mental degisiklikler, suur durumunda degisiklik, ndbetler ve fokal
norolojik defisitler olarak ortaya cikabilir. Bas agrisi, ajitasyon ile acil servise basvuran ve TTP tanisi konan bir hasta
sunuyoruz.

Anahtar sozciikler: Ajitasyon; bas agrisi; trombotik trombositopenik purpura.

ABSTRACT

Thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP) is a rare disease affecting many systems. TTP may be associated with
fever, thrombocytopenia, hemolytic anemia, kidney and neurological dysfunction. Central nervous system and kid-
neys are frequently affected by TTP. Neurological symptoms include headache, mental disturbance, and changes in
consciousness, seizures and focal neurological deficits. In this case study, we present a patient who was admitted

to the emergency department with headache and agitation and was diagnosed as TTP.

Keywords: Agitation; headache; thrombotic thrombocytopenic purpura.

rombotik trombositopenik purpura (TTP)

hayati tehdit eden pek ¢ok sistemi etkileyen
nadir goriilen bir hastalik olup, mikroanjiopatik
hemolitik anemi, trombositopeni, nérolojik bul-
gular, bobrek yetmezligi ve ates ile karakterize-
dir.ll! En sik santral sinir sisitemi ve bobrekler
etkilenir. Norolojik bulgular; bas agrisi, mental
degisiklikler, suur durumunda degisiklik, no-
betler ve fokal norolojik defisitler olarak ortaya
¢ikabilir. Kadinlarda ve 30-40 yas arasinda daha
sik goriiliir.[%> 2]

TTP’da hemolitik anemi, trombositopeni, hiper-
biliriibinemi, {iremi ve artmis megakaryositik
aktivite ile birlikte kemik iliginin eritroid ve mi-
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yeloid hiperplazisi vardir. Laboratuvar tetkikle-
rinde kan sayimi, idrar tahlili, periferik kan yay-
masl, direkt Coombs testi, laktat dehidrogenaz
(LDH), protrombin zamani (PT), parsiyel trom-
boplastin zamani, fibrinojen, “a disintegrin and
metalloproteinase with thrombospondin type 1
motif, member 13” (ADAMTS-13) aktivitesi, re-
tikiilosit sayimi, renal fonksiyon testleri, sisto-
sitler, direkt ve indirekt bilirubin seviyelerine
bakilmalidir. TTP, tedavi yapilmazsa ¢ok yiiksek
mortaliteye sahip tibbi bir acil durum oldugun-
dan erken tan1 cok 6nemlidir.[ 21 TTP’nin stan-
dart tedavisi plazma degisimi (PD) ve kortikos-
teroidlerdir.
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Burada bas agrisi, ates, 6ksiiriik,ajitasyon ve bilin¢ bulanik-
lig1 sikayetleri ile acil servise basvuran ve TTP tanis1 konan
bir hasta sunulmaktadir.

Otuz bes yasinda erkek hastanin is kazasi nedeni ile yanik
tedavisi yapilirken gelisen siddetli bas agrisi, 6ksiiriik ve
ates sikayetleri ile birlikte huzursuzluk, ajitasyon ve sonra-
sinda bilin¢c kaybi gelismis. Acil servise getirilen hastanin
norolojik muayenesinde ajitasyonu vardi, kooperasyon ku-
rulamiyordu (Glaskow koma skalas1 13). Meningeal irritas-
yon bulgular yoktu. Goz hareketleri degerlendirilemedi.
Belirgin fasiyal asimetrisi yoktu. Tiim ekstremitelerinde
spontan hareket vardi. Derin tendon refleksleri normoak-
tifti. Bilateral plantar refleks yamit1 fleksordu. Laboratuvar
tetkiklerinde hemoglobin 6 g/dL, platelet 19000/mm3, LDH
1323 (125-220) u/L bulundu. Kreatinini ve iiresi normal sinir-
lar icindeydi.

Beyin bilgisayarli tomografisi normal olarak degerlendiril-
di. Periferik yaymada hemolizle uyumlu bulgular, sistositler
goriiliince TTP 6n tanist ile yogun bakim {initesine yatirildi.
Hastaya plazmaferez ve prednol tedavileri baslandi. Uciin-
cli plazmaferez tedavisinden sonra kan degerleri diizel-
meye basladi. Yedinci giinde hemoglobin 10 g/dL, platelet
353000/mm?>, LDH 262 u/L olarak gelis degerlerine gore dii-
zeldi. Plazmaferez tedavisi sonlandirildi. Hasta klinik ola-
rak tamamen diizeldi.

TTP nadir goriilen bir hastaliktir, kesin yayginlik net degil-
dir. Yapilan ¢alismalarda insidanst milyon kisi basina 1 ile
13 olarak belirtilmektedir, kadinlarda daha sikdir. Genellik-
le 30-40 yaslarinda daha sik goriiliir,[ 2! cocuklarda konje-
nital formlar ortaya cikabilir. [2]

TTP konjenital veya edinsel olabilir. TTP, ADAMTS-13 en-
ziminin azalmasi veya yokluguna bagh olarak gelisir. Edi-
nilmis TTP, konjenital tipten daha yaygindir ve ADAMTS-
13'i hedefleyen otoantikorlardan kaynaklanir. Antiplatelet
ilaclar, immiinosiipresif ajanlar, HIV, 6strojen iceren kont-
raseptifler ve hamilelik, kazanilmis TTP'ye neden olan
ADAMTS-13 otoantikor olusumu icin en sik bildirilen te-
tikleyicilerdir. Daha az yaygin konjenital TTP formunda
ADAMTS-13 eksikligi gen mutasyonu vardir.[> 4 ADAMTS-13
enzimi ultra biiyiik Von Willebrand Faktorii (VWF) multi-
merleri par¢alamak icin gérev yapar. ADAMTS-13 eksik ol-

dugunda, biiyiik VWF multimerleri birikerek trombosit ag-
regasyonu, hemoliz ve mikrotrombus olusumuna yol acar.
[5 6] Mikrotrombus iskemiye neden olur. Bu durumdan en
yaygin olarak merkezi sinir sistemi ve bobrekler etkilenir.
Trombositopeni, trombiis olusumu sirasinda trombosit tii-
ketiminden kaynaklanir. Anemi, eritrositlerin kismen trom-
biis tarafindan tikanmis kiiciik damarlardan gecerken he-
molitik yikim1 nedeni ile gelisir. (]

Organ disfonksiyonunun semptomlari genellikle spesifik
degildir ve cok degiskendir.l”! Beyin hipoperfiizyonu bas
agrisi, konusma bozuklugu, bas dénmesi veya ajitasyon-
dan inme, korliik, epileptik nébetler veya komaya kadar
¢ok cesitli norolojik semptomlara neden olabilir. B6brek
tutulumunda kreatinin yiiksekligi, oligiiri veya aniiri, he-
molize bagli hemoglobiniiri vardir. Hemoliz sarilik ve ane-
miye neden olabilir; trombositopeni ile purpura gelisebilir,
kanama nadirdir. TTP'de kardiyak tutulumda miyokardiyal
hipoperfiizyon/enfarktiis veya aritmi ani 6liime yol acabi-
lir.[8] Akciger (gaz degisim problemleri, akciger infiltratla-
r1), pankreas (artmis enzimler, diyabet) veya barsaklarla
ilgili bulgular da olabilir.!! Ates, trombositopeni, hemoli-
tik anemi, bobrek fonksiyon bozuklugu ve norolojik fonksi-
yon bozuklugu bulgularindan olusan klasik TTP pentadina
tani icin giivenilemez, ¢iinkii vakalarin sadece %50'sinde
pentad goriiliir.[10]

Hastamiz is kazasi sonrasi yaniklari nedeni ile antibiyotik
kullandig1 donemde tedavisi siirerken gelisen ates, bas agri-
s1, ajitasyon nedeni ile acil servise getirilmisti. Tetkiklerinde
anemi, trombositopeni, LDH yiiksekligi ve kan periferik yay-
masinda sistositleri vardi. Beyin tomografisinde belirgin pa-
tolojik bulgusu yoktu. Hastamizda TTP diisiiniilerek yogun
bakim {initesinde plazmaferez ve steroid tedavisine baslan-
d1. Bu tedavi sonrasinda diizelerek taburcu edildi.

Genellikle TTP hastalarinin daha yakin izlenmeleri icin yo-
gun bakim {initesinde takip edilmeleri gerekir. Erken tani ve
tedavi cok 6nemlidir. Laboratuvar degerlendirmesi TTP ta-
misinda kritik bir rol oynar.[% 11l Tedavi yapilmayan TTP'de
mortalite %90'dir, ancak bu oran uygun tedavi ile %10-%20
'lik bir mortalite degerine diiser. Bununla birlikte, basaril
tedavi ile bile hastalarin %36'sinda niiks gelisir.!'l Otoim-
miin belirtiler ve diger bozukluklar, 6zellikle sistemik lupus
eritematozus (SLE) ile iligkili bulunmustur.[12]

Tedavi hastalara gore degisebilir ve tedaviyi yonlendirmek
icin belirlenmis bir kilavuz yoktur.Akut atak icin ilk basa-
mak tedavi, giinliik PD’ye dayanmaktadir. Miimkiin olan en



kisa siirede PD baslatilmalidir. Stabil olarak iyilesene kadar
uygulanir. Kortikosteroidler, belirgin kontrendikasyon ol-
madiginda PD ile birlikte birinci basamak tedavi olarak veri-
lir. Daha iyi remisyon orani sagladig1 icin metilprednizolon
yiiksek dozlarda tercih edilir

Konjenital TTP'de diizenli plazma infiizyonlart ADAMTS-13
saglar. Bu profilaktik yaklasim, akut ataklardan kacinmak
icin kullanilir. Trombosit transfiizyonu tartismalidir. Trom-
bosit kullanimi, asir1 kanamasi olan hastalarda veya inva-
ziv prosediirlerden 6nce yapilabilir.Hastalarin %50 kadari
ilk basamak tedaviye cevap vermez. Bu durumda, rituksi-
mab kullanimi ADAMTS-13'e 6zgii B hiicrelerini etkileyerek
otoantikor iiretimini durdurabilir. Genellikle 4 haftalik 375
mg/m? doz olarak uygulanir. Vinkristin, siklosporin A, sik-
lofosfamid ve Bortezomib gibi diger ilaclar, otoantikorlarin
iiretimini baskilayarak refrakter vakalarda yardimci olabilir.
Splenektomi karisik sonuclar gostermistir, PD ve/veya ri-
tuksimab'a ragmen niikseden veya refrakter olan hastalarin
tedavisinde diisiiniilebilir. Genellikle ilk ataktan 1 veya 2 y1l
sonra ortaya cikan 6ngoriilemeyen niiks riski tedavide bii-
yiik zorluklara neden olur. ADAMTS-13'lin diisiik aktivitesi
olan hastalarda, rituksimab kullanimi niiks riskini azalta-
bilir,[1315]

TTP, siklikla nérolojik bulgular1 da olan multisistem bir has-
taliktir. Tedaviye erken baslanmasi fatal olabilen hastaligin
prognozunun olumlu seyretmesi agisindan onemlidir. Bas
agnsi ile baslayip, progresif norolojik bulgularin ortaya ¢ik-
mas1 klinik durumlarinda TTP de akla gelmelidir. Kesin ta-
niya yaklasimda laboratuvar bulgulari 6nemlidir.
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