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GIRIS - AMAC

TTP(Trombotik Trombositopenik Purpura),mikroanjiopatik hemolitik anemi,trombositopeni ile
ates,norolojik bulgular ve bobrek yetmezliginin eslik ettigi nadir ve fatal seyreden bir hastalktir.

TTP ile ilgili epidemiyolojik veriler oldukga azdir.Etnik yatkinlk belirlenememistir. Ailevi yatkinlk olabilir.E/K
:3/2 dir.Kuzey Amerika’daki CDC kayitlarina gore 0,5-1/1milyondan glinimuzde 3,7/1 milyona kadar giderek
insidansi artmaktadir.

Etyolojisi konjenital ve edinsel sebepler olarak ikiye ayrilmaktadir.Edinsel sebepler igerisinde
ilaclar,maligniteler,enfeksiyonlar,immunulojik bozukluklar gibi cesitli faktorler yer almaktadir.

Tedavisiz olgular hemen daima fatal seyrettigi icin erken miidahale zorunludur.Bugiin i¢in seckin tedavisi
plazmaferezdir.Son yillarda plazmaferez sayesinde akut mortalite %25 in altina inmistir.

METOD

Olgu Sunumu:

56Y Kadin Hasta;bilinen kronik hastalik oykusu yok.

Temmuz 2018’de dis merkeze kemik agrisi sikayeti ile basvurmus.

Dis merkezde tomografileri cekilip Paget 6n tanisiyla bifosfonat tedavisi baslanmis.

Takiplerinde hastanin Hg:6,9 g/dl;PIt:10,000 /I saptanmasi lzerine tarafimiza yénlendirilen hastanin
periferik yaymasinda;gdz yasi hiicreleri,sistositler gzlenmesi iizerine TTP? On tanisiyla servisimize yatirild.
Kemik iligi incelemesi yapilan hastanin Kemik iligi biyopsi sonucu karsinom metastazi olarak raporlandi.
Gastroskopi yapilan hastanin mide biyopsi sonucu midenin tash ytzik hcreli karsinomu geldi.

Hasta onkoloji servisine devredildi.Sisplatin-Paklitaksel ilk kiirti verildi.

Hemoglobin,trombosit diistikligl devam eden hastanin takiplerinde intraparankimal,subdural kanama
olmasi iizerine Yogun Bakim Unitesine devredildi.
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BULGULAR

TTP, mikroanjiopatik hemolitik anemi ve trombositopeni ile karakterize olup klinik tabloya siklikla
ates,norolojik bulgular ve bébrek yetmezligi eslik eder. TTP’ de karakteristik lezyonlar yaygin arterioler ve
kapiller trombislerdir.Primer olarak bobrek ve beyin dolasimi etkilenmektedir;ancak multiorgan
yetmezligine de yol acabilir.

Endotel hasarini takiben TTP gelismesinde VWF anomalilerinin rol oynadigi kabul edilmektedir.VWF endotel
hiicrelerinde ve megakaryositlerde sentezlenen multimerik bir glikoproteindir.Weibel Palade
cisimciklerinde depolanan VWF’yi endotel hiicreleri hem plazmaya hem de subendoteliyal ylizeye
salgilar.Plazmaya sekrede edilen VWF multimerleri spesifik bir metalloproteaz tarafindan kisa siirede kiiglik
multimerlere yikilir ve bunlar normal sartlarda trombositlerle reaksiyona girmez.VWF multimerleri
trombositleri direkt olarak agliitine edebilmektedir.TTP’li hastalarda VWF deki spesifik peptit baglarina etki
ederek multimer blyuklGglint azaltan plazma metalloproteaz enziminin eksik oldugu gosterildi.Karacigerde
sentezlendigi bildirilen bu yeni enzim VWF-Cleaving Protease(VWF-CP) ya da ADAMTS 13 olarak
isimlendirildi.Antikora bagli inhibisyon veya konjenital eksiklik nedeniyle enzim aktivitesinin azalmasi
sonucunda VWF multimerleri yikilamaz ve trombositlerle etkilesir.Bunun sonucunda trombis olusumu
meydana gelir,hyalen madde birikir.

TTP’de trombositopeni ile tipik periferik kan bulgularinin gorildiigii Coombs negatif hemolitik anemi varhgi
tani igin yeterlidir.Genelde trombosit sayisi 20.000/ul’nin altindadir.Trombositopeni mikrovaskuler alanda
asiri tiketim sonucudur.Rutin koagilasyon testleri genellikle normaldir.Hemoglobin genellikle %10 gram
altindadir,retikiilosit sayisi yiiksektir.LDH ¢ogunlukla 1000U/L ‘nin {izerindedir.Periferik yaymada tipik
eritrosit pargalari,sistositler,mikrosferositler gorillr. TTP etyolojisi konjenital ve edinsel olarak ikiye
ayrilir.Edinsel nedenler icinde 'maligniteler' sekonder sebeplerin biytk bir kismini olusturur.

Tedavisiz olgular hemen daima fatal seyrettigi icin kusku dahilinde bile en etkin tedavi olan plazmafereze
baslanmalidir. 14giin siireyle glinde 2 kez yapilan plazma degisimine yanit yoksa IVIG,Vinkristin,Rituksimab
gibi diger tedavi secenekleri distintlmelidir.

SONUC

TTP ile gelen hastada sekonder sebepleri ve 6zellikle hastamizda oldugu gibi yaygin kemik metastazlari
varsa adenokarsinomlari akilda bulundurmak gerekir.
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