
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.
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ÖZET

Trombotik trombositopenik purpura (TTP) nadir görülen pek çok sistemi etkileyen bir hastalıktır. TTP, ateş, trom-
bositopeni, hemolitik anemi, böbrek ve nörolojik fonksiyon bozukluğu oluşturabilir. En sık santral sinir sistemi ve 
böbrekler etkilenir. Nörolojik bulgular; baş ağrısı, mental değişiklikler, şuur durumunda değişiklik, nöbetler ve fokal 
nörolojik defisitler olarak ortaya çıkabilir. Baş ağrısı, ajitasyon ile acil servise başvuran ve TTP tanısı konan bir hasta 
sunuyoruz.

Anahtar sözcükler: Ajitasyon; baş ağrısı; trombotik trombositopenik purpura.
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Trombotik trombositopenik purpura (TTP) 
hayatı tehdit eden pek çok sistemi etkileyen 

nadir görülen bir hastalık olup, mikroanjiopatik 
hemolitik anemi, trombositopeni, nörolojik bul-
gular, böbrek yetmezliği ve ateş ile karakterize-
dir.[1] En sık santral sinir sisitemi ve böbrekler 
etkilenir. Nörolojik bulgular; baş ağrısı, mental 
değişiklikler, şuur durumunda değişiklik, nö-
betler ve fokal nörolojik defisitler olarak ortaya 
çıkabilir. Kadınlarda ve 30-40 yaş arasında daha 
sık görülür.[1, 2]

TTP’da hemolitik anemi, trombositopeni, hiper-
bilirübinemi, üremi ve artmış megakaryositik 
aktivite ile birlikte kemik iliğinin eritroid ve mi-

yeloid hiperplazisi vardır. Laboratuvar tetkikle-
rinde kan sayımı, idrar tahlili, periferik kan yay-
ması, direkt Coombs testi, laktat dehidrogenaz 
(LDH), protrombin zamanı (PT), parsiyel trom-
boplastin zamanı, fibrinojen, “a disintegrin and 
metalloproteinase with thrombospondin type 1 
motif, member 13” (ADAMTS-13) aktivitesi, re-
tikülosit sayımı, renal fonksiyon testleri, şisto-
sitler, direkt ve indirekt bilirubin seviyelerine 
bakılmalıdır. TTP, tedavi yapılmazsa çok yüksek 
mortaliteye sahip tıbbi bir acil durum olduğun-
dan erken tanı çok önemlidir.[1, 2] TTP’nin stan-
dart tedavisi plazma değişimi (PD) ve kortikos-
teroidlerdir.
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Burada baş ağrısı, ateş, öksürük,ajitasyon ve bilinç bulanık-
lığı şikayetleri ile acil servise başvuran ve TTP tanısı konan 
bir hasta sunulmaktadır.

Olgu Sunumu

Otuz beş yaşında erkek hastanın iş kazası nedeni ile yanık 
tedavisi yapılırken gelişen şiddetli baş ağrısı, öksürük ve 
ateş şikayetleri ile birlikte huzursuzluk, ajitasyon ve sonra-
sında bilinç kaybı gelişmiş. Acil servise getirilen hastanın 
nörolojik muayenesinde ajitasyonu vardı, kooperasyon ku-
rulamıyordu (Glaskow koma skalası 13). Meningeal irritas-
yon bulguları yoktu. Göz hareketleri değerlendirilemedi. 
Belirgin fasiyal asimetrisi yoktu. Tüm ekstremitelerinde 
spontan hareket vardı. Derin tendon refleksleri normoak-
tifti. Bilateral plantar refleks yanıtı fleksordu. Laboratuvar 
tetkiklerinde hemoglobin 6 g/dL, platelet 19000/mm3, LDH 
1323 (125-220) u/L bulundu. Kreatinini ve üresi normal sınır-
lar içindeydi. 

Beyin bilgisayarlı tomografisi normal olarak değerlendiril-
di. Periferik yaymada hemolizle uyumlu bulgular, şistositler 
görülünce TTP ön tanısı ile yoğun bakım ünitesine yatırıldı. 
Hastaya plazmaferez ve prednol tedavileri başlandı. Üçün-
cü plazmaferez tedavisinden sonra kan değerleri düzel-
meye başladı. Yedinci günde hemoglobin 10 g/dL, platelet 
353000/mm3, LDH 262 u/L olarak geliş değerlerine göre dü-
zeldi. Plazmaferez tedavisi sonlandırıldı. Hasta klinik ola-
rak tamamen düzeldi.

Tartışma

TTP nadir görülen bir hastalıktır, kesin yaygınlık net değil-
dir. Yapılan çalışmalarda insidansı milyon kişi başına 1 ile 
13 olarak belirtilmektedir, kadınlarda daha sıkdır. Genellik-
le 30-40 yaşlarında daha sık görülür,[1, 2] çocuklarda konje-
nital formlar ortaya çıkabilir.[2]

TTP konjenital veya edinsel olabilir. TTP, ADAMTS-13 en-
ziminin azalması veya yokluğuna bağlı olarak gelişir. Edi-
nilmiş TTP, konjenital tipten daha yaygındır ve ADAMTS-
13'ü hedefleyen otoantikorlardan kaynaklanır. Antiplatelet 
ilaçlar, immünosüpresif ajanlar, HIV, östrojen içeren kont-
raseptifler ve hamilelik, kazanılmış TTP'ye neden olan 
ADAMTS-13 otoantikor oluşumu için en sık bildirilen te-
tikleyicilerdir. Daha az yaygın konjenital TTP formunda 
ADAMTS-13 eksikliği gen mutasyonu vardır.[3, 4] ADAMTS-13 
enzimi ultra büyük Von Willebrand Faktörü (VWF) multi-
merleri parçalamak için görev yapar. ADAMTS-13 eksik ol-

duğunda, büyük VWF multimerleri birikerek trombosit ag-
regasyonu, hemoliz ve mikrotrombus oluşumuna yol açar.
[5, 6] Mikrotrombus iskemiye neden olur. Bu durumdan en 
yaygın olarak merkezi sinir sistemi ve böbrekler etkilenir. 
Trombositopeni, trombüs oluşumu sırasında trombosit tü-
ketiminden kaynaklanır. Anemi, eritrositlerin kısmen trom-
büs tarafından tıkanmış küçük damarlardan geçerken he-
molitik yıkımı nedeni ile gelişir.[2]

Organ disfonksiyonunun semptomları genellikle spesifik 
değildir ve çok değişkendir.[7] Beyin hipoperfüzyonu baş 
ağrısı, konuşma bozukluğu, baş dönmesi veya ajitasyon-
dan inme, körlük, epileptik nöbetler veya komaya kadar 
çok çeşitli nörolojik semptomlara neden olabilir. Böbrek 
tutulumunda kreatinin yüksekliği, oligüri veya anüri, he-
molize bağlı hemoglobinüri vardır. Hemoliz sarılık ve ane-
miye neden olabilir; trombositopeni ile purpura gelişebilir, 
kanama nadirdir. TTP'de kardiyak tutulumda miyokardiyal 
hipoperfüzyon/enfarktüs veya aritmi ani ölüme yol açabi-
lir.[8] Akciğer (gaz değişim problemleri, akciğer infiltratla-
rı), pankreas (artmış enzimler, diyabet) veya barsaklarla 
ilgili bulgular da olabilir.[9] Ateş, trombositopeni, hemoli-
tik anemi, böbrek fonksiyon bozukluğu ve nörolojik fonksi-
yon bozukluğu bulgularından oluşan klasik TTP pentadına 
tanı için güvenilemez, çünkü vakaların sadece %50'sinde 
pentad görülür.[10]

Hastamız iş kazası sonrası yanıkları nedeni ile antibiyotik 
kullandığı dönemde tedavisi sürerken gelişen ateş, baş ağrı-
sı, ajitasyon nedeni ile acil servise getirilmişti. Tetkiklerinde 
anemi, trombositopeni, LDH yüksekliği ve kan periferik yay-
masında şistositleri vardı. Beyin tomografisinde belirgin pa-
tolojik bulgusu yoktu. Hastamızda TTP düşünülerek yoğun 
bakım ünitesinde plazmaferez ve steroid tedavisine başlan-
dı. Bu tedavi sonrasında düzelerek taburcu edildi.

Genellikle TTP hastalarının daha yakın izlenmeleri için yo-
ğun bakım ünitesinde takip edilmeleri gerekir. Erken tanı ve 
tedavi çok önemlidir. Laboratuvar değerlendirmesi TTP ta-
nısında kritik bir rol oynar.[10, 11] Tedavi yapılmayan TTP'de 
mortalite %90'dır, ancak bu oran uygun tedavi ile %10-%20
'lik bir mortalite değerine düşer. Bununla birlikte, başarılı 
tedavi ile bile hastaların %36'sında nüks gelişir.[11] Otoim-
mün belirtiler ve diğer bozukluklar, özellikle sistemik lupus 
eritematozus (SLE) ile ilişkili bulunmuştur.[12]

Tedavi hastalara göre değişebilir ve tedaviyi yönlendirmek 
için belirlenmiş bir kılavuz yoktur.Akut atak için ilk basa-
mak tedavi, günlük PD’ye dayanmaktadır. Mümkün olan en 
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kısa sürede PD başlatılmalıdır. Stabil olarak iyileşene kadar 
uygulanır. Kortikosteroidler, belirgin kontrendikasyon ol-
madığında PD ile birlikte birinci basamak tedavi olarak veri-
lir. Daha iyi remisyon oranı sağladığı için metilprednizolon 
yüksek dozlarda tercih edilir

Konjenital TTP'de düzenli plazma infüzyonları ADAMTS-13 
sağlar. Bu profilaktik yaklaşım, akut ataklardan kaçınmak 
için kullanılır. Trombosit transfüzyonu tartışmalıdır. Trom-
bosit kullanımı, aşırı kanaması olan hastalarda veya inva-
ziv prosedürlerden önce yapılabilir.Hastaların %50 kadarı 
ilk basamak tedaviye cevap vermez. Bu durumda, rituksi-
mab kullanımı ADAMTS-13'e özgü B hücrelerini etkileyerek 
otoantikor üretimini durdurabilir. Genellikle 4 haftalık 375 
mg/m2 doz olarak uygulanır. Vinkristin, siklosporin A, sik-
lofosfamid ve Bortezomib gibi diğer ilaçlar, otoantikorların 
üretimini baskılayarak refrakter vakalarda yardımcı olabilir. 
Splenektomi karışık sonuçlar göstermiştir, PD ve/veya ri-
tuksimab'a rağmen nükseden veya refrakter olan hastaların 
tedavisinde düşünülebilir. Genellikle ilk ataktan 1 veya 2 yıl 
sonra ortaya çıkan öngörülemeyen nüks riski tedavide bü-
yük zorluklara neden olur. ADAMTS-13'ün düşük aktivitesi 
olan hastalarda, rituksimab kullanımı nüks riskini azalta-
bilir.[13-15]

Sonuç 

TTP, sıklıkla nörolojik bulguları da olan multisistem bir has-
talıktır. Tedaviye erken başlanması fatal olabilen hastalığın 
prognozunun olumlu seyretmesi açısından önemlidir. Baş 
ağrısı ile başlayıp, progresif nörolojik bulguların ortaya çık-
ması klinik durumlarında TTP de akla gelmelidir. Kesin ta-
nıya yaklaşımda laboratuvar bulguları önemlidir.
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