Dr. R. Bilge OZGUL ve ark., Trombotik Trombositopenik Purpura Bir Olgu

Trombotik Trombositopenik Purpura

Bir Olgu

Dr. R. Bilge OZGUL (1), Dr. Ciineyt MUDERRISOGLU (2), Dr. Hayri POLAT (3), Dr. Sedat ISIK (4),

Dr. Gikcen GOKCAN (4), Dr. Zeynep GURCAN (1)

OZET

Trombositopeni, dalgalanmalar gésteren norolojik bulgular, mikroan-
Jiopatik hemolitik anemi goriilen hastalarda trombotik trombositope-
nik purpura dugtiniilmelidir. Bu yazida bir olgu dolaysiyla Trombotik
Trombositopenik Purpura (TTP) gozden gecirilmistir.

Anahtar Kelimeler: Trombotik trombositopenik purpura

SUMMARY

Thrombotic thrombocytopenic Purpura; a aces report

Thrombotic thrombocytopenic purpura is charactarized by microangi-
opathic hemolitic anemia, thromboctopenia, fever, neurologic abnor-
mailities and renal dysfunction. We present the clinical characteristics,
tratment and outcome of a case of TTP and a review of literature.
Key words: Thrombotic thrombocytopenic purpura

OLGU

35 yasinda, erkek hasta kirmizi renkli idrar, karin ag-
n1s1, bulant1 sikayetleriyle 28/10/2005 tarihinde hastane-
miz acil servisine bagvurdu. Daha onceden bilinen bir
hastali81 olmayan hastanin 27/10/2005 tarihinde 6gle sa-
atlerinde yesil renkli kusma, iisiime, titreme, ates, karin
agris1 olmus. Aksam 21:30 siralarinda kirmizi renkli id-
rar sikayeti de baglayan hasta 28/10/2005 sabah saatle-
rinde hastanemize bagvurdugunda yapilan tetkiklerinde
TIT bld ++50rbc/dl, ket +-5mg/dl, pro ++100mg/dl, glu
+-100mg/dl, SG>1030, leu+-10wbc/dl, ph 5,5 , nit(-),
tiro+- normal, bil(-); trombositopeni(45.000) , AST,
ALT, LDH, iire, total bilirubin yiikseklikleri saptanarak
hasta servise yatirildu.

Oz gegmisinde 6zellik yok.

Soy gecmisinde amca ve babaannesinde inme hika-
yesi var.

25 paket yih sigara icme Oykiisii var, alkol kullanmai-
yor.

Fizik muayenesi: TA:104/80 mmHg, kardiak na-
biz:71/dk. ates: 37.5 derece. Biling acik, koopere, deri ik-
terik, turgor-tonus azalmis, 6dem yok, lenfadenopati
yok, tiroid nonpalpabl. Solunum sistemi muayenesinde
her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor, ral yok, ron-
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kiis yok. Kardiovaskiiler sistem muayenesi olagan. Batin
muayenesinde karin cildi ikterik, istemli defans var, pal-
pasyonla hassasiyet mevcut, traube acik, hepatoslenome-
gali yok. Periferik arterler palpabl.Diger sistem muaye-
neleri olagan.

Hastaya ilk olarak hemolitik iiremik sendrom diigii-
niilerek prednol 1mg/kg, 2 U TDP, izotonik 1000cc, %5
dexroz 1000cc, ulcuran amp. tedavisi baglandi.

Laboratuar:

PT, APTT, INR normal. CRP 0,972. sedimentasyon
65 /saat. Retikiilosit (31/10/05) %1. PA akciger normal.
Haptoglobulin 147. amilaz 95

31/10/2005 tarihinde 1 kez konviilziyonu ve siddetli
bas agris1 oldu. Noroloji konsiiltasyonu sonucunda néro-
lojik muayenesi olagan bulundu. Cekilen kranial tomog-
rafisi normaldi. Konviilsiyonu i¢in hastaya diazem uygu-
landi. Sabah 4:45 'te hastanin bilin¢ bulaniklig1 oldu.

1/11/2005'te hastaya yapilan periferik yaymada frag-
mente eritrositler saptandi. Hastaya 6 U TDP ve 2 U erit-
rosit stispansiyonu transfiizyonu yapildi.

Hasta cerrahpasa tip fakiiltesi hematoloji tarafindan
konsiilte edildi ve CVP takilarak plazmaferez planland.

2/11/05 te hasta Cerahpasa tip fakiiltesine sevk edil-
di. Hastaya her giin 8 U TDP ile plazmaferez yapildi.
Trombosit degerleri 100,000 ve lizerinde seyretti ve pe-
riferik yaymada fragmante eritrositlerde belirgin azalma
saptand:. TTP etiyolojisini aragtirmak amactyla bakilan

47



Istanbul Tip Dergisi 2006:4;47-49

28-10-05 29-10-05 31-10-05 1-11-05 2-11-05
WBC 6,9 5,5 16,3 13,8 15,2
HB 12,6 9,4 7,5 6,0 6,7
HCT 344 30,5 20,5 18,0 16,7
PLT 45,000 89,000 18,000 75,000 63,000

28-10-05 29-10-05 30-10-05 31-10-05

Glukoz(mg/dl) 109 114 134 107
Ure(mgy/dl) 82,2 107,7 99 75
Kretinin(mg/dl) 1,9
AST(IU/L) 149 138 79
ALT(IU/L) 81 91 72
LDH(IU/L) >3000 1733
T.bilirubin(mg/dl) 3,0 2,2 1,6 1,45

hepatit markerlar ve tiimor markirlari normal sinirlar
saptandi. Romatolojik markirlar1t ANA(-) , anti ds DNA:
0,20 , ANCA (-) MPO: 0,34 ,RF:0,38 ,C3: 1,24 ,
C4:0,24 , ACA IGG: 30,5 , ACAIGM:5,8 saptandi.
Boyun, toraks, batin, pelvis incelemeleri normal sinirlar-
da saptandi.

Trombositlerinde ylikselme olmasi iizerine plazmafe-
rez haftada 3 giine diisiildii. Fakat tekrar trombositopeni
ve LDH yiiksekligi olmast iizerineglin asirt plazmaferez
yapildi. iki hafta haftada 3 giin , iki hafta haftada 2 giin,
daha sonra haftada 1 giin olmak iizere toplam 50 seans
plazmaferez yapildi. Prednol dozu 40 mg'a diigiildii.
Trombosit diizeyi 250,000 tizerinde , hemoglobulin 12,6
, ire 42 , kreatinin 0,9 , iirik asit 4,6 ,AST 26, ALT
40 , T.biluribin 0,68 ,LDH 205 olmasi iizerine prednol
40 mg , cal d vita , folbiol, lansor tedavisi ve haftalik po-

" liklinik kontrolii ile taburcu edildi.

TARTISMA

Trombositopeni, dalgalanmalar gosteren nérolojik
bulgular, mikroanjiopatik hemolitik anemi goriilen has-
talarda trombotik trombositopenik purpura diigiiniilme-
lidir. Bu bulgulara ates yiiksekligi ve bobrek tutulumu da
eklenirse TTP tanist desteklenir. Ancak bu bes bulgunun
tamami %40 hastada goriiliir.

Bizim hastami1zdal8000 ‘lere kadar diisen trombosi-
topenisi vardi. Yatiginin iigiincii giiniinde huzursuz-
luk,bas agrisi, konvilsiyon, biling degisiklikleri gelisti.
Hemolize bagli olarak total biluribin, LDH diizeyleri
yiiksekti ve anemi gelisti. Hemoliz ve bobrek tutulumu-
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na baglh olarak hafif iire, kreatinin yliksekligi, proteinii-
ri, hematiiri saptandi.yapilan periferik yaymasmda da
fragmente eritrositlerin saptanmast ile hastaya trombotik
trombositopenik purpura tanisi kondu.

KLINIK OZELLIKLER

Trombotik trombositopenik purpura mikroanjiopatik
hemolitik anemi(coom’s negative), trombositopeni, no-
rolojik bulgular, ates ve bobrek yetmezligi ile karakteri-
ze bir sendrom olarak tammlanabilir. ik kez 1925 yilin-
da Moschowitz tarafindan tanimlanmugtir. Yazarin adiy-
la da anilmaktadir. Hastalik tipik olarak arteriol ve kapil-
leri tutan yaygin trombiislerle karkterizedir. TTP de esas
degisiklikler primer olarak damar endotelinde bulun-
maktadir. Kapillerde pretrombotik lezyonlar rapor edil-
mistir. Yaygin bir hastalik degildir 4-11 vaka/milyon
insidensine sahiptir(1-4).

En sik 10-40 yaslan arasinda ve kadinlarda goriiliir.
Hastaligin akut formu fatal seyrederken kronik formu
yillar siirebilir ve alevlenmeler gosterebilir.

Etiyolojisinde kalitsal etkenler, gebelik, immunolojik
ve infeksiyon hastaliklar1 (HIV), kanser ve asinn duyarli-
Iik reaksiyonlar1 oldugu diisiiniilse de genellikle idiopa-
tiktir(5-6).

TTP’nin lupus eritematozus, romatoid artrit, romoto-
id spondilit, poliarterit ve sjogren sendromu gibi otoim-
mun vaskiilitlere eslik etmesi patogenezinde damar en-
dotelinde anormallik oldugu goriisiinii destekler(7).

Bulgular hastadan hastaya degisiklik gosterir. Bazen
artrit, Raynoud fenomeni gibi bulgularla baglayan 1-10
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giin kadar siiren prodrom dénemi olabilir. Olgularin
%90 ‘nindan fazlasinda baglangicta yaygin purpura, reti-
nal kanama, burun kanamasi, hematiiri, gastrointestinal
kanama gibi kanama bulgulann vardir. Akut donemde
konviilziyon, davrams degisiklikleri, felc, afazi gibi no-
rolojik bulgular tabloya hakimdir.

Hastalarin %90 ‘ninda goériilen atesin nedeninin hi-
potalamik lezyonlar oldugu samlmaktadir.

Hemoliz ve trombiislere bagli olarak bobrek yetmez-
ligi gelisebilir.

Hemoliz ve karaciger hasarina bagh olarak sarilik ge-
ligebilir.

Trombiislere bagl olarak barsak iskemisi (karin agri-
s1), miyokard iskemisi (gogiis agrisi, aritmi) gelisebi-
lir.(6)

Laboratuar : Anemi hemen daima vardir.

Periferik yaymada eritrositlerde fragmantasyon sap-
tanir, fragmantasyon yoksa tani kugkuludur.

Megakaryosit sayisinda artma ile birlikte trombosito-
peni de degismez bir bulgudur. Trombosit yasam siiresi
24 saatin altina iner.

Graniilosit sayis1 artmigtir; sola kayma mevcuttur.

Orta veya agir anemi ve retikiilositoz vardur.

Proteiniiri, hemoglobiniiri ve hematiiri vardir.

Kan iire diizeyi olgularin yarisindan fazlasinda yiik-
sektir.

Haptoglobulinde azalma ve hemoglobinemi olabilir.

Pankreas tutulumu varsa amilaz yiiksek olabilir.

Hemoliz ve organ iskemisine bagl: olarak LDH yiik-
selir.(3-6)

Ayirici tamida yaygin dama ici pihtilagmasi, hemoli-
tik tiremik sendrom, Evan’s sendromu, ve paroksismal
noktiirnal hemogobulinemi Snemlidir.Yaygin damar igi
pihtilasmada hemoliz olmamasi, protrombin zamani ve
parsiyel tromboplastin zamaninin uzamasi, fibrinojen
yasam siiresini kisalmasi , Evans sendromu ve paroksis-
mal noktiirnal hemoglobiniiride eritrosit fragmantasyo-
nunun olmamasi ayirici tanida yardimeidir(4). Hemolitik
iiremik sendrom ile ayiric1 tanis1 zordur. HUS ‘te akut
bobrek yetmezligi tabloya hakimdir ve nérolojik bulgu
yoktur.

TEDAVI

Teadavi ampiriktir. Plazmaferez en 6nemli tedavi
komponentidir ve tedaviye cevap iyidir. Fakat tedavi
edilmezse mortalite orani yiikselir.(2). Plazma degisimi-
nin yapilamadig1 olgularda taze dondurulmus plazma
transfiizyonu yararlidir.

Klinikte kanama hakimse platelet tranfiizyonu yapi-
labilir. Fakat bunun diginda platelet verilmesi trombozla-

r1 artiracagindan sakincalidir.

Steroid , platelet inhibitorleri, immunsupresif ajan-
lar, splenektomi, heparin, vb. tedavi yaklasimlar plazma
infiizyonu ve plazmaferezden daha etkili degildir. Plaz-
ma tedavine yanitsiz vakalarda verilebilirler.

Destekleyici tedavi olarak diyaliz mortaliteyi diisii-
rir.

Tedaviye yanit veren hastalarda ilk diizelen trombo-
sitopenidir.(7)
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