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dolasimda, bébreklerde ve serebral dolasimda trom-

bositlerin meydana getirdigi tormbozlar ve bunlara
bagli klinik semptomlarla seyreden hastaliklardir. Hastalar-
da kullanima bagl trombositopeni ve trombosit tikaglarina
bagli eritrositlerde mekanik hasarlanmaya bagh sistositler
gorular. Hastalarda kanamalardan ziyade tromboz belirtileri
on plandadir. 1924 yilindaMoskowitz tarafindan tanimlanan
Trombotik trombositopenik purpuraya (TTP) yillarca; ates,
anemi, trombositopeni, bébrek yetmezligi ve norolojik be-
lirtilerin birlikte olmasi ile tani konulmustur. Plazma degisi-
minin tedavide kullanilmasi ile hastaligin seyri degismistir.

Tanlm: Mikroanjiyopatik trombositopeniler; sistemik

Mikroanjiyopatik trombositopenilere neden olan
hastaliklar:

1- Trombotik trombositopenik purpura (TTP)

2- Hemolitik Giremik sendrom (HUS)

3- Gebelik seyrinde gorilen trombositopeniler

4- Transplantasyona eslik eden trombositopeniler

5- Yaygin damarigi pithtilagmasi (YDP)

Bu hastaliklarin prototipi TTP'dir. TTP pratik ve anlasilir se-

kilde 6zetlenmistir. Diger hastaliklar ve klinik durumlar otu-
rum sirasindaki sunuda detaylh sekilde anlatilacaktir.

Trombotik trombositopenik purpura (TTP)

ilk defa 1924 yilinda tanimlanmistir. Baslangicta seyrek, gizemli
ve Oldiriict bir hastalik olarak bilinmistir. Son 20 yilda tedavide
kullanilan plazma degisimi sayesinde sag kalim %10'dan %75-
92'lere yikselmistir. Uzun donemli takiplerde niiks ve kronik
bobrek yetmezligi sikliginin arttigr gosterilmistir. Sikhgi artmak-
tadir. Her yasta gordilebilir. En sik 40 yaslarinda goriilmektedir.
Kadinlarda erkeklere gore 2 kat daha sik goriilmektedir.

TTP klasik hematoloji hastaligidir. 1996 yilinda yapilan bir
calismada; 271 hastanin sonuglarina gore:

- Ates (%88-98)
- Trombositopeni

- Mikroanjiopatik hemolitik anemi (%93)

- Bobrek bozuklugu

- Norolojik bozukluklar olarak tanimlanmistir.

Hastaligin baslangicindan endotel hasari, apopitozu ve ha-
sara bagh endotel hiicrelerinden dolasima salgilanan yuk-
sek molekdler agihkli VWF multimerler sorumludur. Multi-
merler trombositlerin endotele ve birbirlerine yapismasina
neden olmaktadir. Hastalarin kaninda multimerleri pargala-
yan enzim(metalloproteinaz) yoktur. Hastalarda metallop-
roteinaza karsi inhibitorler bulunmustur.

Klinik tipleri:

Ailevi: kronik, sik ataklar goralir.

Akut idyopatik: tek atakla seyreden, nedeni bilinmiyor. Niiks
gorilmuyor.

intermittan tip: belirlenemeyen zamanlarda tekrarlar.
ilaclar: mitomycin-c, kinin, oral kontraseptifler, tiklodipin,
siklosporin

Gebelik

SLE ve diger otoimmiin hastaliklar

Maligniteler

Kok hiicre nakli

infeksiyon: HIV, E.Coli-0157;H7, Hastalarda daha cok HUS
gériilir. HUs hastalarinda bébrek bozuklugu én plandadir.

Tani:

1- Mikroanjiopatik hemolitik anemi

- Fragmente eritrositler (sistositler)

- Eritrositlerde polikromazi

- Periferik kanda ¢ekirdekli eritrositler

- Retikulosit sayisinda artis

- Anemi

- LDH yuksekligi(sadece hemolize bagli degil, doku iske-
misine baglda ytkselir)

- indirek biltriblnde artis.
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Mikroanjiyopatik Trombositopeniler (MT)

2- Trombositopeni
Periferik yaymada dev trombositler gorilr.

Eskiden bes bulgu tani icin aranirken bugiin sadece mik-
roanjiyopatik hemolitik anemi ve trombositopeni tani icin
yeterli olmaktadir. Hastalara tani koymak ve tedaviye basla-
mak icin bu iki bulgu yeterlidir.

Klinik bulgular:

Ates

Norolojik bulgular: hastalarin bulgularn bas agrisindan ko-
maya kadar degismektedir. Tedavi sirasinda hastaligin tek-
rarina bagh suurda dalgalanmalar gériilmektedir. Plazmafe-
rezle birlikte hastalarin suuru acilmaktadir.

Bobrek yetmezligi: akut yetmezlige bagl genellikle kreati-
nin degerleri yiiksektir. Bazi hastalarda hemodiyaliz endi-
kasyonu konularak diyaliz programina alinmaktadir. Plaz-
maferez tedavisi basladiktan hastalarin bobrek bozuklugu
da diizelmektedir.

Ayirici tani:

1- Sepsis ve yaygin damar ici pithtilasmasi
2- Bakeriyel endokardit

3- Evanssendromu

4- Sistemik lupus eritematazus (SLE)

5- Antifosfolipid sendromu

6- Gebelik komplikasyonlari

Tedavi:

1- Plazma degisimi(plazmaferez):

En 6nemli tedavidir. Tedaviye hemen baslamak énemlidir.
Amag zararl olan biylk multimerlerin ve inhibitorlerin kal-
dinlmasi, eksik olan komponentlerin yerine konulmasidir.
Guinluk, 40 ml/kg plazma degisimi hasta cevap verinceye
kadar devam edilir. Cevap olarak bobrek ve noérolojik bo-
zukluklarin diizelmesi, LDH seviyelerinin normal veya nor-
male yakin olmasi ve trombosit sayilarinin yiikselmesi kabul
edilmektedir. Cevap 1 haftada gorilir, tam iyilesme 3 hafta-
da tamamlanmaktadir. 1. haftada diizelme olmazsa plazma-
ferez glinliik 2 defa yapilabilir. Cevap elde edildikten sonra
nuksleri 6nlemek icin plazmafereze 1-2 hafta daha devam
edilmelidir. Bobrek bozukluklari hematolojik ve nérolojik
bozukluklara gére daha yavas diizelmektedir.

2- Steroidler:

%10 hastada diizelme saglanmistir. 200 mg/gtin, norolojik
bozukluklari olmayan ve iliml semptomlari olan hastalarda
faydali olabilir.

3- Antitrombosit ilaglar:

Gegici serebral iskemisi olan hastalarda trombositopeni diizel-
dikten sonra aspirin tedavisi verilebilir. Kanama riski mevcuttur.

4- Splenektomi: Tarihi bir tedavi olarak kalmistir.

5- IVIG, vinkristin, siklofosfamid, azathiopiirin gibi
immiin sistemi baskilayan ilaglar:

Diger immiin sistemi baskilayan ilaclar ve iVIG kullaniima-

sina ragmen hicbirinin plazmafereze alternatif olabilecegi
veya Ustlnligi gosterilememistir.

Komplikasyonlar:

- Hastaliga ait 6limler

- Tromboz

- Allerji, cilt reaksiyonlar

- Voliime ait komplikasyonlar

Hastaligin seyri ve prognoz: Plazmaferezle hastaligin seyri
degismistir. Olimler daha siklikla tedavi baslangicinda gé-
rilmektedir. Niksler gorulur. % hastada kronik bobrek yet-
mezligi gorilmektedir.

Mikroanjiyopatik trombositopeni diisiiniilen
hastada neler planliyalim?

a- Tam kan sayimi: trombositopeni icin, bazen fragmante
eritrositlere bagh yiiksek olabilirAnemi baslangicta go-
rilmeyebilir

b- Retikiilosit

c- Periferik yayma: eritrosit morfolojisi, trombositopeniyi
teyiticin

d- Koagiilasyon testleri: YDP'dan ayirim igin

e- Biyokimya: BUN, Kreatinin, Karaciger fonksiyon testleri,
LDH, Biltrubin

f- Kan grubu: acil, plazma temini icin

g- Seroloji ve kiiltiir: Antikardiyolipin antikorlar, FR, ANA,
otoimmiin hastaliklar icin, hastada diyare mevcutsa kiil-
tur ve serolojik testler, ates mevcutsa kan, idrar, gaita kl-
tlrleri

h- Viris testleri
i- EKG: aritmi, kardiyak iskemi icin
k- Gebelik testi

I- VWF:ag, multimerler: arastirma ve uzun sireli takip
icin
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