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Trombotik trombositopenik purpura
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SUMMARY
Thrombotic thrombocytopenic purpura

Thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP), is a disease,
characterized by thrombocytic microangiopathy.In throm-
bocytopenic angiopathy, microvasculer obstructive lesions
produced by systemic or intrarenal trombocyt aggregation,
thrombocytopenia and mechanic injury of erythrocytes lead to
tissue ischemia. TTP first defined by Moschcowitz at 1924 and
it can not be clarified completly at 1980.
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TTP, mikroanjiopatik hemolitik anemi, trombositopeni,
degisken norolojik bozukluklar, ateg ve bobrek yetersiz-
ligi ile kendini gosteren nadir, ancak klinigi, ayiric1 ta-
nist acisindan ilgi cekici bir hastaliktir. Sikligi
4/100.000°dir. 30-40 yaslar1 arasinda ve kadinlarda go-
riilme siklig1 fazladir (K/E:2/1). Goriilme siklig1 agisin-
dan etnik farklilik gostermez. Etyolojisinde Ostrojen
kullanimi, gebelik, immiinolojik ve infeksiyoz hastalik-
lar, ilaglar suclanmigtir ve HIV infeksionu ile birlikteli-
&1 goriilmiistiir.

Patogenezinde one siiriilen cesitli goriislerden en cok
tizerinde durulani damar endotelinde muhtemelen im-
miin bir mekanizmayla meydana gelen endotel anormal-
liklere bagli gelisen mikroanjiopatik eritrosit degisiklik-
leri ve mikrodolagimda hemoliz seklinde olanidir. Lez-
yonlar tipik olarak arteriol ve kapillerlerde subendoteli-
al bolgede yerlesen hiyalin ve endotel proliferasyonu
seklindedir. Yaygin endotel hasar1 platelet adezyon ve
agregasyonuna ve bunun sonucunda trombiis olusumu-
na neden olur. Pihtilagma sisteminin etkinlesmesi s6z
konusu degildir. Ozellikle kronik niiks eden TTP hasta-
larinda endotel hiicrelerinden salinan anormal biiyiik-
likteki VWF multimerleri gosterilmis ve bu biiyiik

VWF molekiillerinin kii¢iik molekiillere gore daha fazla
platelet adezyon ve agregasyonuna sebep oldugu goriil-
miistiir. TTP’de prostosiklin (PG 12) yapiminda azalma
ya da yikiminda artmaya bagli endotel hasarinin varligi-
da patogenezde suclanmustir.
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52 yasinda erkek hasta, ani baglayan idrar miktarinda azalma,
39°C ates, viicutta dokiintii, genel durumunda bozulma nede-
niyle bagvurdu. Hasta yakinlarindan alinan anamnezde, hasta-
nin bize gelisinden 2 giin 6nce sikayetlerinin bagladig1 ve bas-
langicta ates yiiksekligi ile beraber biling bulaniklig1 ve uyku-
ya meyil, kooperasyon bozuklugu oldugu 6grenildi. Hastanin
ozgecmisinde, soygecmisinde ve aligkanliklarinda bir 6zellik
yoktu. Fizik muayenede; TA 120/80, Nabiz 100 atim/dk., ateg
37°C idi. 2 giin 6ncesinde uykuya meyil, bilin¢ bulaniklig: gi-
bi norolojik bulgulari olan hastanin geldiginde biling agik, yer
zaman ve mekan oryantasyonu, kooperasyonu vardi. Dudak-
larda ve hem iist hem de alt ekstremitede parmak uglarinda si-
yanozu olan hastada, ayn1 zamanda 6zellikle sol 6n kol i¢ yii-
ziinde yogun bilateral iist ekstremitede purpura tarzinda do-
kiintiileri mevcuttu. Solunum sistemi muayenesinde wheezin-
gi olmasi diginda diger sistem muayeneleri normaldi.

Laboratuvar incelemesinde; 16kosit 15.000, Hb 9.9 g, Plt
118.000, iire 206, Cr 7.6, Na 140.3, K 5.17, LDH 965, Glk
147, T.bilurubin 0.7, D.bil 0.2, sedimantasyon 46mm/saat,
CRP 16.6, arter kan gazi degerleri; pH 7.34, PCO2 18.3,
HCO3 9.7, Baz acig1 -14 oldugu goriildii. TIT’de ++ proteinii-
risi, mikroskopik incelemesinde 20-25 eritrosit ve 5-6 16kositi
mevcuttu. Alinan kan ve idrar kiiltiirleri steril olarak geldi.
Fibrinojen 208 mg/dl, APTT 40.2, PT 11.9, INR 1.0, retikiilo-
sit say1s1 % 4, periferik yaymada fragmante eritrositleri vardi.
Klinik ve laboratuvar bulgulari ile TTP diisiiniilen hastaya acil
diyaliz ile birlikte, trombositlerin 19.000°e, Hb’nin 6.4’e diis-
tiigli, LDH’in 1131°e kadar yiikseldigi goriilerek taze donmusg
plazma (TDP), kortikosteroid ve plazmaferez tedavisi baslan-
di. Tedaviyle birlikte hastanin klinik ve laboratuvar bulgular
hizla diizeldi.

TARTISMA

Genellikle ani ortaya cikan trombositopeni, mikroanji-
opatik hemolitik anemi, degisik klinikte norolojik bul-
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gulara atesin ve bobrek fonksiyonlarinda bozuklugun
eklenmesiyle tan1 hemen konulabilir. En erken ve en sik
goriilen bulgular norolojik anormallikler ve kanamadir.
Ates % 90 infeksiyoz olmayan nedenlerle hipotalamik
lezyonlara baglidir. Norolojik tablo afazi, hemipleji,
gorme bozukluklari, konviilziyondan komaya kadar de-
gisen biling degisiklikleri seklinde olabilir. Olgularin bir
boliimiinde prodromal bir viral hastalik olsa bile cogun-
lugu saglikl kisilerdir. TTP’de purpura ve sarilik da go-
riilebilir. Bobrek tutulumu genellikle hafif bir azotemi,
proteiniiri ve hematiiri seklindedir, nadiren de diyaliz
gerektirir. APTT, PT gibi koagiilasyon testleri normal-
dir. Fibrin yikim diiriinleri, fibrinojen ya normal ya da
hafif yiiksektir. Belirgin fibrin yikim iirlinii artis1
TTP’nin aleyhinedir.

TTP’de LDH yiiksekligi belirgindir ve LDH yiiksekligi,
trombosit sayist hastaligin tedaviye verdigi yanitin de-
gerli bir gostergesidir. Periferik yaymada polikromazi,
bazofilik noktalanma, nukleuslu eritrositlerle birlikte
sistositler goriiliir.

TTP’nin ay1rici tanist yaygin damar ici pthtilagsma, basta
mide kanseri olmak iizere dissemine kanserler, HELLP
sendromu, Evans sendromu, habis hipertansiyon, kaver-
nodz hemanjiom gibi mikroanjiyopatik hemolitik anemi-

lerle seyreden hastaliklarla yapilmalidir. Bunlardan he-
molitik tiremik sendrom (HUS), TTP ile en sik karisan
mikroanjiopatik hasarin genellikle bobrekte oldugu da-
ha ¢ok cocuklarda goriilen norolojik bulgular: seyrek bir
hastaliktir.

TTP’nin tedavisi ampiriktir. Antitrombositik ilaclar,
TDP infiizyonu, plazmaferez, splenektomi baglica te-
davi secenekleridir. Trombosit infiizyonundan 6zellikle
kagmak gerekir.

Sonug olarak, bu olgunun takdimindeki amag; gittikce
goriilme siklig1 artan TTP’nin tanisinin hizla konulup
tedavisinin yapilmasinin yasam kurtarici oldugunu vur-
gulamaktir.
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