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Eylül 2011

• 20 y, kadın

• Halsizlik, ikter, alt ekstremitede ekimotik lezyonlar, 10 gündür devam 
eden mensturasyon

• Hb 7.3 g/dL, Hct %20.6, trombosit 17 000/uL

• TÜTF Acil Polikliniği
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Eylül 2011

• Özgeçmiş özellik yok

• Anne HL, baba HT

• FM: vücut ısısı 36.7C, 

KTA 120/dk, 

SS 10/dk, 

TA: 110/70 mmHg, 

ikter, 

alt ekstremitelerde ekimotik lezyonlar 
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Eylül 2011

• Lökosit 5 300/uL

• Nötrofil 3 500/uL

• Hb 6.8 g/dL

• Hct %18.3

• MCV 95.7 f/L

• Trombosit 8 000/uL

• T. bilirubin 6.1 mg/dL

• İ. bilirubin 5.6 mg/dL

• LDH 1072 U/L

• Düzeltilmemiş retikülosit %16

• Haptoglobulin 8.8 mg/dL
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Eylül 2011

• Nutrisyonel parametreler 

• Direkt ve İndirekt Coombs testleri 

• Koagülasyon testleri 

• Periferik yayma; 

belirgin oranda şistosit (her alanda >10)
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hematolojiatlası.com

TMA- TTP ÖN TANISI 



Trombotik mikroanjiopati (TMA):

• Küçük damarlarda trombositten zengin trombüse bağlı mikrovasküler
endotel hasarı yoluyla masif oklüzyon

• Mikroanjiopatik hemolitik anemi (MAHA, intravasküler eritrosit 
fragmantasyonu ile non immün hemolitik anemi)
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TMA ayırıcı tanı:
• Primer

Trombotik trombositopenik
purpura (TTP)

Hemolitik üremik sendrom

• Sekonder

Gebelik, HELLP sendromu, eklampsi

SLE, AFAS, skleroderma

Hipertansiyon

Malignite

İlaç/radyasyon

Sepsis, DİK

Solid organ/ kemik iliği nakli 

Konjenital-metabolik hastalıklar
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Eylül 2011

• Enfeksiyon serolojik testleri 

• ANA, Anti ds DNA, lupus antikoagülan, 2 glikoprotein, ANCA

• Görüntüleme 

• Kemik iliği incelemeleri

• ADAMTS13 aktivite, antijen ve inhibitör düzeyleri 
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Eylül 2011

• Terapötik plazmaferez (TPE)

• Metilprednizolon (MP)

• ADAMTS13 aktivitesi < % 0.2

ADAMTS13 antijen negatif  

ADAMTS13 inhibitör düzeyi 87 U/mL

İmmün aracılı, kazanılmış TTP

23.11.2019 14. ULUSAL AFEREZ KONGRESİ 9



Joly et al., Blood, 2017
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Joly et al., Blood, 2017
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Sayani et al., Blood, 2015

Klasik pentad: Trombositopeni
MAHA
Nörolojik değişiklikler
Böbrek yetmezliği
Ateş
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Sayani et al., Blood, 2015
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Joly et al., Blood, 2017
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Bendapudi et al., Lancet Haematol 2017;
0-4 puan: düşük risk, 5 puan: orta risk, 6-7 puan: yüksek risk

HASTANIN 
SKORU:
• 6
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ASFA, 2019
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Eylül 2011

• Kötüleşme; TPE 2X1

• Yanıt; TPE 1X1

• Toplam 22 seans TPE

• MP azaltılarak kesilmesi

• Remisyonda izlem
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Ağustos 2015

• Bilateral alt ekstremitede ekimotik lezyonlar

• 2014 yılında C/S ile doğum

• Lökosit 7 630/uL, 

• Hb 11.6 g/dL, Hct %33.2, MCV 95.7 f/L, 

• Trombosit 22 000/uL, 

• T. bilirubin 1.4 mg/dL, İ. bilirubin 1 mg/dL, 

• LDH 619 U/L
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Ağustos 2015

• Renal fonksiyon testleri 

• Haptoglobulin 32 mg/dL

• Koagülasyon testleri 

• Enfeksiyon parametreleri

• Periferik yaymada >%1 oranında şistosit

Relaps TTP
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Ağustos 2015

• TPE, MP

• ADAMTS 13 aktivitesi <%0.4 

• ADAMTS 13 inhibitör 67 U/mL

• ADAMTS 13 antijen negatif

• Toplam 6 seans TPE

• MP azaltılarak kesilmesi

• Remisyonda izlem
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Ocak 2018

• Bilateral alt ekstremitede ekimotik lezyonlar

• Lökosit 11 600/uL, 

• Hb 12.6 g/dL, Hct %36.4, 

• Trombosit 26 000/uL, 

• T. bilirubin 1.2 mg/dL, İ. bilirubin 0.9 mg/dL, 

• LDH 674 U/L
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Ocak 2018

• Haptoglobulin 30 mg/dL

• Renal fonksiyon testleri  

• Coombs testleri negatif 

• Koagülasyon testleri 

• Enfeksiyon parametreleri 

• Periferik yaymada >%1 oranında şistosit

2. Relaps TTP 
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Ocak 2018

• TPE, MP

• ADAMTS 13 aktivitesi <%0.3

• ADAMTS 13 inhibitör 75 U/mL

• ADAMTS 13 antijen negatif

• Toplam 7 seans TPE
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Refrakter- Relaps
• Rituximab

• Splenektomi

• Azatiopirin

• Siklosporin

• Siklofosfamid

• Vinkristin

• Yeni ajanlar; 

Bortezomib

NAC

Rekombinant ADAMTS 13

Anti vWF tedavi (ALX- 0681; caplacizumab) 
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Coppo et al., RPTH, 2018
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Joly et al., Blood, 2017
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Rituximab 375 mg/m2 /hafta
4 kurs



Temmuz 2019

• Bulantı, kusma, halsizlik, tüm vücutta yaygın purpurik lezyonlar, ikter

• 6 gün önce C/S ile doğum

• Lökosit 7 200/uL

• Hb 6.3 g/dL, Hct %18.6, MCV 77. 2 f/L 

• Trombosit 5 000/uL

• T. bilirubin 2.5 mg/dL, İ. bilirubin 2.02 mg/dL

• LDH 2699 U/L
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Temmuz 2019

• Karaciğer fonksiyon testleri

• Haptoglobulin 8 mg/dL

• Üre 63 mg/dL, kreatinin 1.05 mg/dL, 

• Coombs testleri 

• Koagülasyon testleri 

• Enfeksiyon parametreleri  

• Periferik yaymada belirgin oranda şistosit (her alanda >10)
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Temmuz 2019

• TPE, MP

• ADAMTS 13 aktivitesi <%0.2

• ADAMTS 13 inhibitör 19.53 U/mL

• ADAMTS 13 antijen negatif

Gebelik ile indüklenen/ immün aracılı TTP
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• Toplam 9 seans TPE

• MP azaltılarak kesilmesi 

• Remisyonda izlem

• Lökosit 5 600/uL

• Hb 12.1 g/dL, Hct % 37, MCV 86. 2 f/L 

• Trombosit 245 000/uL
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Sabrınız için teşekkürler…
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