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OZET

Trombotik trombositopenik purpura (TTP) nadir
goriilen  hayati tehdit eden bir hastaliktir. Ates,
dalgalanmalar  gosteren  norolojik  bozukluklar,

progresif renal yetmezlik, mikroanjiopatik hemolitik
anemi, trombositopeni ile karekterizedir (1).

TTP, Sistemik Lupus Eritematozus (SLE) gibi
otoimmun hastaliklarla birlikte olabilir. TTP 'nin klasik
semptomlari olan ates, nérolojik bozukluklar, renal,
bozukluklar ve trombositopeninin SLE ‘de de goriilmesi
nedeniyle, SLE ile karisabilir. Bu olgu sunumunda ilk
etapta SLE tanisi almisfakat TTPnin klasik pentadinin
goriilmesi ile TTP tanist konulmus, hasta multipl organ
disfonksiyon sendromu (MODS) nedeni ile kaybedilmis,
tanisi otopsi ile desteklenmis bir hasta tartisilacaktir.

Anahtar Kelimeler: Trombotik
trombositopenik purpura, Sistemik Lupus
Eritematozus

HASTA

Otuz bes yasinda bayan hasta, son iki aydir olan iki
tarafli yan agrisi, diziiri, hematiiri, kollarinda morarma
yakinmalariyla bir hastaneye basvurmus. Yapilan
laboratuvar incelemelerinde Hemoglobin: 6.7 g/dl,
Hemotokrit: %19.7, Lokosit:7600/ mm’, Trombosit:
26000/ mm’, Retikiilosit: %8.1, T.bilurubin:2.4 mg/dl,
D.biluribin:0.5 mg/dl, AST:55 U/L, LDH:1627 U/L
olarak bulunmus. Rutin idrar tetkikinde 500 mg/dl
proteiniiri ve mikroskobik bakida her sahada 12-14
eritrosit, graniiler silendirler saptanip SLE diisiintilerek
100 mg/giin prednisolon tedavisi baglanmis.
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SUMMARY

Thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP) is a
rare, life threatened disease. It is characterized by
fever, variable neurological manifestations,
progressive renal failure, microangiopathic hemolytic
anemia and thrombocytopenia.

TTP may be associated with some autoimmune
diseases such as systemic lupus erythematosus (SLE).
TTP may be confused with SLE because its classical
sympoms such as fever, neurological manifestations,
renal failure, thrombocytopenia can be seen in SLE.

We report here a patient with TTP, confused with
SLE, and whom the diagnosis of TTP was supported by
autopsi.

Key Words: Thrombotic thrombocytopenic
purpura, systemic lupus erythematosus

Hasta iki giin sonra hastanemiz acil servisine biling
bulanikligi, bulanti, kusma, karin agrisi yakinmalan ile
bagvurdu. Akut batin 6n tanisi ile yapilan batin
ultrasound incelemesinde sol Overde en biyiigi 1.5
cm'ye ulasan tli¢ adet kist, Douglasta, subdiafragmatik
aralik ve Morrison boslugunda bol miktarda serbest sivi
saptandi. Intraabdominal hemorajiye bagl akut karin 6n
tanisiyla laparatomi uygulandi. Batindan iki litre
hemorajik sivi bosaltildi. Sol dverden kdken alan corpus
hemorajikum  riliptiirii saptandi. Hastaya  sol
salpingooferektomi uygulandi. Daha 6nce SLE tanisiyla
kortikosteroid tedavisi baglanan hastanin yapilan



ayrintili degerlendirmesinde; fotosensitivite, alopesi,
bas agrisi, siipheli artrit atagi, viicudunun sol yaninda
uyusmalar, konviilsiyon oOykiisii olmasi ve renal
fonksiyonlarda bozulma ile birlikte santral sinir sistemi
tutulumu ile giden SLE dusunilerek kortikosteroid
tedavisi devam edildi. Hastanin 40 °C'ye ulasan atesi
olmast nedeniyle enfeksiyon dislanamadig1 i¢in genis
spektrumlu antibiyotik tedavisi baglandi.

Hastanin laboratuar testlerinde; BUN:44 mg/dl,
kreatinin:2.1 mg/dl, total bilurubin:4.3 mg/dL, direkt
bilurubin:1.I mg/dL, AST:48 U/L, ALT:9 U/L,
LDH:1620 U/L, PT:13.2 sn, PTT:38 sn, retikulosit: %8,
RF: (-), ANA: (+), Haptoglobin 5.84 mg/dl, HBsAg: (-),
Anti HCV: (-), C,;:1.4 (0.8-1.5 aras1 normal), C,:0.3
(0.2-0.5 aras1 normal), antidsDNA: (-), Anti-sm: (-),
Anti-RNP: (-), direkt-indirekt coombs: (-) saptandi.
Bilgisayarli  beyin tomografisi normal olarak
degerlendirildi. Hastanin kan, idrar, trakeal sekret, gaita
kilttirlerinde tireme saptanmadi. Hastanin atesi kontrol
altina alinamadi. Diazepam ile kontrol edilemeyen
status  epileptikus  denilebilecek  tonik-  klonik
konviilsiyonlar bagladi.  Steroid tedavisine yanit
alinamayan hastada bu tabloyu olusturabilecek diger
hastaliklar gozden gegirildi. Mevcut bulgularla TTP 6n
planda disilinildi. Norolojik bulgular, bobrek
fonksiyonlarinda bozulma, ates, trombositopeni ve
hemolitik anemisi bulunan hasta TTP olarak kabul
edildi. Bu donemde solunum arresti gelisen hasta
respiratdre baglandi. izleminde aspirasyon pnomonisi,
solunum yetmezligi, derin trombositopeni, bobrek
fonksiyonlarinda bozulma goriilen hasta plazmaferez
asamasinda multipl organ yetmezIligi ile kaybedildi.

Kesin tam1 amaciyla yapilan otopside ozellikle
akcigerler ve pankreasta belirgin olmak tizere, kalp,
beyin ve kemik iliginde intravaskiiler hemoliz bulgulari
ve mikrotrombiisler izlendi ( Sekil 1 ve Sekil 2 ). Tim
organlarda yaygin kanamalar dikkati cekerken,
akcigerlerde bronkopnomoni ve bobreklerde akut
tilbiiler nekroz bulgular gozlendi. Mikrotrombiislerin
kapiller dlizeyinde damarlarda goriilmesi dikkat
¢ekiciydi. Kemik iliginde normoblastik hiperplazi,
megakaryosit sayisinda artis ve makronormoblast,
biniikleer megakaryosit, eritrofagositoz ile karakterize
dimegakaryopoez gozlendi. Hastanun klinik bulgulari
ile birlikte DIC benzeri tabloda trombiislerin kapiller
diizeyinde olmasi, dismegakaryopoezin megakaryosit ve
normoblast hiperplazisine eglik etmesi nedeniyle
morfolojik olarak TTP tanisina ulagildi.
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Sekil 1: Akciger x 100 blyiitme
Hemotoksilen - Eozin Boyama

Sekil 2: Bobrek x 40 bilyiitme
Hemotoksilen - Eozin Boyama

TARTISMA

Bizim hastamizda Oykiide fotosensitivite, alopesi,
siipheli artrit atagi bulunmasi, bobrek fonksiyonlarinda
bozukluk, proteiniiri, anemi, trombositopeni, santral
sinir sistemi bulgulart ve ANA: (+)'ligi ile birlikte SLE
dustiniildii. Kortikosteroid tedaviye belirgin yanit
alinamamasi, Anti-dsDNA sonucunun negatif bulunmasi
ile SLE tamisindan uzaklasildi. Trombositopeni,
periferik yaymada sistositler, norolojik bulgular, ates,

renal fonksiyonlarda bozukluk ile birlikte olasi
tanilardan birisi olan TTP dusinildi. Hastaya
plazmaferez yapilmasi planlandi. Fakat hastaya

plazmaferez uygulanamadan kaybedildi.

TTP'in pentadindan ates, santral sinir sistemi
bulgulari, bobrek  fonksiyon  bozukluklar1  ve
trombositopeni SLE'de de sik goriilmektedir. Bu
nedenle SLE ve TTP karigabilmektedir.



TTP  tanisinin ilk  asamasi  hastaligin
diisiintilmesidir. Hastaligin klasik pentadi bulundugunda
tan1 koymak cogunlukla zor degildir. TTP'de
trombositten zengin mikrotrombiisler arteriollerde ve
kapillerlerde birikerek iskemik doku hasari olusturur
(2). Patogenetik mekanizma bilinmemektedir. Tmmun
kompleks (3), otoimmun mekanizmalar, platelet
aggregating faktor(PAF) goriilmesi (4-5), prostaglandin
I'in yapim azalmasi (6), yada stabilizasyon bozuklugu
(7) ve von Willebrand faktor (vWF)'iin kalitatif ve
kantitatif abnormaliteleri (8-9) TTP'nin etyolojik
faktorleri olarak bildirilmistir. TTP'nin taninmasinda
erken donemde kullanilabilecek bir tarama testi
tanimlanmamustir. Hastaliga tan1 konulup etkin tedavi
baglansa bile ciddi komplikasyonlar ve eslik eden
hastaliklar nedeniyle mortalite oranlar1 halen yiiksektir.
1960'lara kadar mortalite oranlar1 neredeyse %100 iken
(10), kortikosteroidler, splenektomi, antiplatelet
ajanlar, plazma infuzyonu ve plazma degisiminin
tedavide kullanilmasiyla mortalite oranlarinda belirgin
diizelme gorilmustiir. Fakat yine de mortalite oranlari
halen yiiksektir. TTP klasik pentadinin aymi anda
goriilmedigi  hastalarda, benzer bulgular veren
hastaliklarla karigabilmektedir. Nesher ve ark.(11);
trombotik mikroanjiopatik anemi ve SLE'li 4 hasta
bildirmistir. Literatiirde hasta sunumu seklinde SLE'li
hastalarda TTP birlikteligi olan hastalar bildirilmistir.
Bizim hastamizda ilging olan bir yonde, hastanin akut
batin tablosu ile basvurmasi ve korpus hemorajikum
riiptiirii goriilmesidir. Corpus hemorajikum, corpus
luteumun ovulasyon doneminde ovumun atilmasi igin
acilmasi ile olugur. Bu durumda, kanamanin devam
etmesiyle hastada batin ici kanama olmus ve akut batin
tablosu gelismistir. Hastanin bu sekilde gorilmesi
tabloyu komplike hale getiren, tani ve tedavi zamanini
etkileyen faktorlerden birisi olmustur. Literatiirde ayni
durumun goriildiigii bagka bir hasta bulunamamustir.

Sonuc olarak; TTP nadir goriilen, fatal bir
hastaliktir. Semptom ve bulgulari bizim hastamizda
oldugu gibi SLE ve diger bazi sistemik hastaliklarla
karigsabilmekte ve bazen tani gliclesmektedir. TTP'nin
taninmasi ve etkin tedavi, mortalite oranlarin1 6nemli
Olgiide diislirmuistiir.
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