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Abstrakt. 
Burada trombotik trombositopenik purpura-hemolitik uremik sindromun kliniki mənzərəsi ilə daxil olmuş 21 
yaşlı xəstənin xəstəlik tarixçəsini təqdim edirik. Xəstədə ümumi sağlamlıq fonunda aşağıdakı simptomlar və 
əlamətlər inkişaf etmişdir: orta dərəcəli trombositopeniya, mikroangiopatik hemolitik anemiya, keyləşmə və 
dizoriyentasiya; oligurik kəskin böyrək çatışmazlığı. Həmin simptomlar və əlamətləri izah edən digər etioloji 
səbəb aşkar edilməmişdir. Plazma mübadiləsi və təxminən üç həftə qlyukokortikoidlərlə aparılan müalicə 
nəticəsində xəstənin sağlamlığı tam bərpa edilmişdir. 
Hər hansı aşkar səbəb olmadan trombositopeniya və mikroangiopatik hemolitik anemiyanın hazırkı 
diaqnostik meyarları TTP-i HUS-dan ayırmağa imkan vermir. Qeyd edilir ki, TTP olan xəstələrdə əsasən 
nevroloji pozuntular müşahidə edildiyi halda, HUS olan xəstələrdə əsasən böyrək çatışmazlığı müəyyən 
edilir. Lakin, bir çox hallarda xəstələrdə yanaşı olaraq həm nevroloji pozuntular, həm də böyrək pozuntuları 
və ya ümumiyyətlə nə nevroloji, nə də böyrək pozuntuları müşahidə edilə bilər. Buna görə də, yaşlılarda TTP-
nin HUS-dan fərqləndirilməsi çətindir. 
HUS termini daha çox Şiqatoksin ifraz edən enterohemorragik E.Coli səbəbindən inkişaf etmiş 
trombositopeniya, mikroangiopatik hemolitik anemiya və kəskin böyrək çatışmazlığı olan az yaşlı uşaqlarda 
rast gəlinən xəstəliyin təsvirində istifadə edilir. Bu uşaqlar çox vaxt yalnız dəstəkləyici qayğı sayəsində 
yaxşılaşır və onların müalicəsində plazmaferez (plazma mübadiləsi) tələb olunmur. Lakin, bu sindrom 
diaqnozu qoyulmuş yaşlı xəstələrin müalicəsi plazma mübadiləsi ilə aparılır. Belə ki, plazma mübadiləsi 
aparılmadan yaşlılar arasında mortalite çox yüksək olur (>90%). Plazma mübadiləsinin tətbiqi ilə böyrək 
çatışmazlığı və ya böyrək çatışmazlığı olmadan inkişaf etmiş HUS-TTP hallarında mortalite 20%-dək 
azalmışdır. 
  
  
Açar sözlər: trombotik trombositopenik purpura, hemolitik uremik sindrom, TTP-HUS, ADAMTS13, plazma mübadiləsi, 
plazmaferez, hemodializ, vWF-CP, petexiya, ekximoz, mikroangiopatik 
 
  
Maliyyə mənbəyi: Məqalənin hazırlanması üçün digər qurumlardan və ya şəxslərdən əlavə maliyyə vəsaiti cəlb edilməmişdir.  
Maraqların toqquşması: qeyd edilmir.  
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GİRİŞ. 
TTP-HUS çoxsistemli patologiyadır və trombositlərin 
arteriyal damarlarda aqreqasiyası (aqqlyutinasiya) 
nəticəsində inkişaf edən trombositopeniya, 
mikroangiopatik hemolitik anemiya və işemik 
əlamətlərlə xarakterizə olunur. Plazma 
mübadiləsinin tətbiqindən əvvəl TTP hallarında 
mortalite 90%-dan yüksək olub. Plazma 
mübadiləsinin tətbiqi ilə TTP və HUS halları ilə bağlı 
kliniki nəticələr xeyli yaxşılaşmışdır və buna görə 
də, TTP-HUS diaqnozu qoyulduqda plazma 
mübadiləsi təcili olaraq başlanmalıdır. Son dövrün 
araşdırmaları göstərmişdir ki, von-Willebrand 
faktorunun fizioloji parçalanmasında mühüm rola 
malik olan spesifik plazma proteazasının 
çatışmazlığı irsi və kəskin idiopatik TTP hallarının 
əksəriyyətinin inkişafında patogenik rola malikdir. 
TPT-HUS hallarının inkişafında infeksiya, 
dərmanlar, xərçəng, kimya terapiyası, sümük iliyinin 
transplantasiyası və hamiləliyin triqqer rolu müəyyən 
edilsə də, həmin triqqerlərin TTP və HUS-un 
patogenezində oynadığı rol sonadək aydın deyildir. 
Geniş yayılmış olmasa da, ani başlanğıc, fulminant 
kliniki gedişatı və erkən diaqnostika və müalicə 
başlamadıqda yüksək morbidlik və mortalite ilə 
əlaqəli olduğu üçün, TTP və HUS xüsusi kliniki 
əhəmiyyətə malikdir. 
Bu yaxınlaradək TTP və HUS sindromlarının 
təsnifatı əsasən kliniki əlamətlərə görə aparılırdı. 
Klinikada nevroloji disfunksiyası daha qabarıq olan 
xəstələrdə TTP, böyrək disfunksiyası daha qabarıq 
olan xəstələrdə isə HUS-un olduğu qeyd edilir. 
Lakin, bu iki sindromlar arasında müxtəlif simptom 
və əlamətlər çox vaxt üst-üstə düşür və onların 
dəqiq fərqləndirilməsi çox mübahisəli məsələdir.  
  
EPİDEMİOLOGİYA VƏ ƏHƏMİYYƏTİ 
TTP və HUS az yayılmış olsa da, bu sindromların 
yüksək morbidlik və mortalite ilə bağlı olduğundan 
onlara erkən diaqnoz qoyulması və müalicəsinə 
başlanması xüsusi kliniki əhəmiyyət kəsb edir. Bir 
sıra qərb ölkələrində TTP, məsələn, hər bir milyon 
adam 3.7 hal düşür və son illərdə TTP və HUS 
hallarının sayı əksər ölkələrdə artmaqdadır. Bu 
artımın səbəbi, güman ki, hər iki sindroma dair 
həkimlər arasında məlumatlılığın yüksəlməsi, HİV 
infeksiyası hallarının artması, göstərişlərin 
genişləndirilməsi sayəsində sümük iliyi 
transplantasiyası hallarının çoxalması, habelə 
TTP/HUS-a səbəb olan dərmanların sayının artması 
ilə bağlıdır. 1970-ci illərdə empirik plazma 
mübadiləsinə əsaslanan terapiyanın tətbiqinədək 
TTP 90% mortalite ilə müşaiyət olunurdu. Hazırda 
isə plazma mübadiləsi (plazmferez) sayəsində kliniki 
nəticələr əhəmiyyətli dərəcədə yaxşılaşmış, lakin 

mortalite hələ də nisbətən yüksək olaraq (10-20%) 
qalır. Ölüm hallarının böyük əksəriyyəti ilk 48 saat 
ərzində baş verir. Buna görə də TTP və HUS 
hallarının daha erkən müəyyən edilməsi və 
müalicəyə başlanılması çox əhəmiyyətlidir. 
 
PATOGENEZ. 
Həm TTP, həm də HUS-un damarlarda 
trombositlərin aqreqasiyası və/və ya endotel 
zədələnmə nəticəsində baş verdiyi ehtimal edilir. 
Damarlarda trombositlərdən ibarət mikrotrombların 
yaranması nəticəsində tükənmə trombositopeniyası, 
hədəf orqanların işemiyası və hissəvi obstruksiyaya 
məruz qalmış arteriollar və kapilyarlardan keçdikdə 
qırmızı qan hüceyrələrinin parçalanması 
səbəbindən damardaxili hemoliz müşahidə edilir. 
Damar daxilində formalaşaraq obstruksiyaya səbəb 
olan hiyalin trombları əsasən vWF, trombositlərdən 
və az miqdarda fibrin və ya fibrinogendən ibarət 
olur. Maraqlıdır ki, bir sıra araşdırmalarda TTP 
diaqnozu qoyulmuş xəstələrin plazmasında vWF-
nun böyük multimer formaları aşkar edilmişdir. 
Xatırladaq ki, vWF-nun bu cür böyük multimer 
formaları damarların endotel hüceyrələri və 
trombositlərdə mövcud olur, lakin plazmada 
normada təyin edilmir. vWV-nun bu cür yüksək 
yapışqanlığa (adhezivliyə) malik olan formalarının 
trombositlərin patoloji aqreqasiyasına 
(aqlyutinasiyası) səbəb olduğu guman edilir. TTP-
nin kəskin epizodu inkişaf etdikcə vWF-nun bu 
formaları plazmadan yox olur. Bu isə həmin 
formaların arteriolalar və kapilyarlarda 
mikrotrombların formalaşmasında iştirakı ilə 
bağlıdır. Qeyd edilməlidir ki, residivləşən TTP 
hallarında vWF-nun böyük multimer formaları 
yenidən plazmda təyin edilir. Maraqlıdır ki, remissiya 
zamanı plazmada vWF-nun böyük multimer 
formalarına yenidən rast gəlinməsi baş verəcək 
residivdən xəbər verir. 
İki müxtəlif araşdırmada göstərilmişdir ki, vWF-nun 
böyük multimer formaları normada xüsusi plazma 
proteazası (vWF cleaving protease vWF-CP və ya 
ADAMTS13 - a Disintegrin-like and Metalloproteaze 
with Thrombo-Spondin-1) tərəfindən normal 
ölçüyədək parçalanır. Araşdırmalar həm də göstərib 
ki, vWF-CP plazma proteazasının olmaması və ya 
aktivliyinin azalması vWF-nun böyük multimer 
formalarının tam parçalanmasını təmin etmir. Bu 
mexanizm TTP hallarının əksəriyyətində əsas 
patogenetik rola malikdir. Kəskin idiopatik TTP 
hallarının əksəriyyətində xəstələrin qanında vWF-
CP plazma proteazasına qarşı xüsusi auto-
anticimslər müəyyən edilir. Remissiya zamanı isə 
əksər xəstələrdə həmin auto-anticismlər yox olur və 
vWF-CP aktivliyi normaya qayıtmış olur. 
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Endotelial zədələnmə TTP və HUS-un inkişafında 
digər etioloji faktor hesab edilir. Kimya terapiyası 
alan və ya sümük iliyi transplantasiyası almış 
xəstələrdə inkişaf edən TTP-HUS hallarında vWF-
CP çatışmazlığının olduğu təyin edilməmişdir. Buna 
görə düşünülür ki, kimya terapiyası və sümük iliyi 
transplantasiyası zamanı istifadə edilən sitotoksik 
preparatlar və ya digər immun mexanizmlər 
endotelial zədələnməyə səbəb olan əsas 
patogenetik mexanizmdir. Səbəbindən asılı 
olmayaraq, endotelial zədə nəticəsində plazmya 
vWF-nun böyük multimer formalarının ifrazı baş 
verir. Hətta vWF-CP plazma proteazasının aktivliyi 
normal olan xəstələrdə, endotelial zədə nəticəsində 
plazmaya birdən birə çoxlu həcmdə vWF-nun böyük 
multimer formaları düşdükdə plazmada olan vWF-
CP proteazası onları parçalamaq imkanında olmur. 
Bu cür vəziyyəti vWF-CP plazma proteazasının 
nisbi çatışmazlığı adlanır.  
  
 
XƏSTƏLIK TARIXININ MÜZAKİRƏSİ. 
  
Əsas şıkayət: huşun itməsi  

Anamnesis morbi. 21 yaşlı qadın xəstə tam 
sağlamlıq fonunda 16 radələrində baş ağrısı 
meydana çıxmış və tempalgin qəbulundan sonra 
rinit əlamətləri inkişaf etdiyi üçün klaritin içmişdir, 
daha sonra isə ürəkbulanma, qusma, qarında ağrı 
və ishal meydana çıxmışdır.Təkrari qusma(kofe 
tortasız və təzə qan izləri olmadan) 8-10 dəfə, və 
təkrari ishal 10-12 dəfə axşamdan gecəyə qədər 
davam etmiş və sonda xəstə huşunu itirmiş, üzündə 
qırmızı rəngli səthi ləkələr peyda olmuş və sürətlə 
üzündə yayılmağa başlamışdır və bundan sonra 
TYB çağrılmış və ilkin tibbi yardımın göstərilməsi 
zamanı xəstənin huşunun keyləşməsi, kəskin 
halsızlıq, zəiflik, hipotenziv (AT 70\30, Nəbz 
dəqiqədə 138 sapvari) vəziyyət aşkar edilmiş, İV 
aggressiv infuziya başlanaraq klinikaya 
hospitalizasiya olunmuşdur.  
 
Anamnesis vita. 
14 il öncə (2000) oxşar simptomlarla Moskvanın 
uşaq xəstəxanalarının birində “Kəskin qaraciyər və 
böyrək çatışmazlığı” diaqnozu ilə tam sağalma ilə 
nəticələnən müalicə (qan məhsullarının 
köçürülməsi, hemodializ, habelə digər farmakoloji 
terapiya) almışdır. 
Təkrarən 9 il il öncə (2005) xəstə yenidən oxşar 
şikayətlərlə və ağır kliniki vəziyyətdə Moskva 
xəstəxanasında “Hemolitik uremik sindrom. Kəskin 
böyrək və qaraciyər çatışmazlığı” qiaqnozu ilə 
yenidən tam sağalma ilə nəticələnən müalicə 
almışdır (plazmaferez; hemodializ 3 aya yaxış 
davam edib). Son 5 ildə isə xəstə hər hansı bir 

xəstəlik keçirməmiş, cərrahi əməliyyat olunmamış 
və heç bir dərman qəbul etməmişdir. 
Xəstədə həmçinin əvvəllər oral və ya nazal xoralar, 
oynaq və ya plevritik ağrılar olmayıb. Fotosensitivlik 
qeyd edilmir. 
  
Ailə anamnezi. 
Ailə üzvləri və yaxın qohumlarında oxşar 
simptomları olan xəstəlik qeydə alınmayıb. Hər 
hansı genetik və ya irsi xəstəliklər, o cümlədən, 
hematoloji və/və ya onkoloji xəstəliklər olmayıb. 
Ailədə böyrək və ya qaraciyər xəstəliyi inkar edilir. 
  
Sosial vəziyyət. 
Xəstənin yaxınları tərəfindən verilən məlumata 
əsasən xəstə dörd gün öncə Rusiyanın Moksva 
şəhərindən Bakıya qonaq gəlmiş (birinci gəlişi deyil 
və xəstə əvvəllər də Bakıda yaşamışdır) və bu 
yaxınlarda heç bir xəstəlik keçirməmiş, soyuqdəymə 
və ya kəskin respirator xəstəlik, kəskin mədə-
bağırsaq xəstəliyi ilə bağlı heç bir şikayətləri və 
simptomları olmamışdır. Xəstənin ümumən çox aktiv 
olduğu, gündəlik idmanla məşğul olması 
vurğulanmışdır. 
Siqaret çəkməyib və çəkmir. Alkoqoldan çox nadir 
istifadə edir. Cinsi yolla keçən xəstəlikləri olmayıb. 
Ali təhsil ocağında təhsilini davam etdirir. 
  
Sistem orqanlara baxış. 

 Baş-qulaq-burun-boğaz: üzündə qırmızı ləkələr 
peydə olmuş və sayı artmaqdadır. Boğazı 
ağrımır. Udqunma sərbəstdir. Burundan 
qanaxma və ya digər ifrazat yoxdur. Görməsi 
normaldır və dəyişməyib. 

 Mədə-bağırsaq sistemi: qarında ağrı, ishal və 
qusma, ürək bulanma. 

 Ürək-damar sistemi: ürək ağrısı yoxdur, ürək 
döyüntülərinin pozulmasını hiss etmir. 

 Tənəffüs sistemi: norma daxilində. 
 Ətraflar: zəiflik. 
 Sidik-cinsiyyət sistemi: sidiyə getmə pisləşib, 

miqdarı azalıb, sidik ifrazı zamanı yanğı hissi 
yoxdur.Sidiyin rəngi dəyişməyib. 

 Əzələ-sümük sistemi: əzələ ağrıları yoxdur. 
 Sinir sistemi: bayılma və ümumi zəiflik. 
  
  
Fiziki müayinə. 
Həyati göstəricilər: Hərarət - 36.4C, Nəbz - 120-130 
vurğu/dəqiqə, SaO2 - 94%, Arteriyal təzyiq - 80/60 
mm c.s., Tənəffüs tezliyi - 18/dəqiqədə 
 Baş-qulaq-burun-boğaz: üzündə qırmızı rəngdə 

səthi ekximozlar qeyd olunur və onlar birləşmir. 
Boğazında qızartı yoxdur, badamcıqlar 
ödemsizdir. Burunun selikli gişası hiperemik 
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deyildir. Görmə sahələrində patologiya aşkar 
edilmir. Skleralar ikterikdir.  

 Mədə-bağırsaq sistemi: qarın yumşaqdır, 
palpasiyada diffuz ağrı hissi vardır; qarından əlin 
çəkilməsi simptomu (periton qıcıqlanması) 
neqativdir, bağırsaq küyləri hipoaktivdir. 

 Ürək-damar sistemi: S1S2 normal, küylər 
eşidilmir, taxikardiya qeyd edilir. 

 Tənəffüs sistemi: tənəffüs sərbəstdir, 
auskultasiyada xırıltılar eşidilmir. Təngənəfəslik 
yoxdur. 

 Ətraflar: ödem yoxdur; ətraflarda tüklənmə adidir, 
periferik damarlarda nəbz əllənir və normal 
dolğunluqludur. 

 Dəri: üzündə ekximotik səpgilər vardır; 
 Sidik-cinsiyyət sistemi: müayinə edilməyib. 
 Əzələ-sümük sistemi: əzələlərdə tonus 

normaldır, əzələlərin inkişafı yaşa uyğundur; 
ətraflarda əzələlərin gücü 4/5. 

 Sinir sistemi: nevroloji defisit qeydə alınmır. 
 Psixi vəziyyət: huşu keyləşmişdir; suallara 

cavablar gecikmiş olsa da, düzgündür; sayıqlama 
yoxdur. 

  
Diaqnostik müayinələr: 
Qarının USM: böyrəklər ödemlidir, ölçüləri 
böyümüşdür; obstruktiv uropatiya əlamətləri 
müəyyən edilmir.  
  
Differensial diaqnostika. 
 

1. Sepsis/septik şok:  
Qeyd edildiyi kimi, xəstənin kliniki vəziyyəti tam 
sağlamlıq fonunda ani dəyişmişdir. Onun ilkin 
müayinəsi zamanı taxikardiya, hipotenziya olsa da, 
hipo- və ya hipertermiya, leykositoz və ya 
leykopeniya, və heç bir infeksiya mənbəyi aşkar 
edilməmişdir. Həmçinin, toplanmış anamnezdən 
məlum olmuşdur ki, xəstə bu yaxınlarda heç bir 
infeksion və ya digər xəstəlik keçirməmişdir. 
Xəstənin ilkin müayinəsi zamanı bütün müalicəvi 
tədbirlərin başlanmasından əvvəl götürülmüş qan və 
sidiyin mikrobioloji (sterilliyə yoxlanılması) əkilməsi 
də mənfi nəticələr vermişdir. Buna görə də sepsis 
və septik şok istisna edilmişdir.  
 

2. Hemolitik-uremik sindrom-Trombotik 
trombositopenik purpura:  

yuxarıda qeyd edildiyi kimi, HUS/TTP hallarında 
xəstələrdə simptomların pentadası 
(trombositopeniya, mikroangiopatik hemolitik 
anemiya, hərarət, qanda kreatininin artması və 
nevroloji simptomlar) nadir hallarda müşahidə edilir. 
TTP-nin atipik hallarının tanınması və müalicəsinə 
start verilməsi xəstələrin sağ qalmasına təsir edən 
mühüm faktordur. Hazırda kliniki təcrübədə TTP-

HUS triadası ilə (yüksək LDH, trombositopeniya və 
periferik qanın yaxmasında şistositlər) daxil olan 
xəstələrdə təcili plazmaferezə başlanılır. Bunu, 
habelə anamnez və laborator göstəriciləri nəzərə 
alaraq, xəstəyə TTP-HUS diaqnozu qoyulmuş və 
empirik olaraq plazmaferez təcili olaraq 
başlanmışdır. Sonradan bu taktikanın düzgün 
olduğu təsdiqini tapmışdır.  
 

3. Disseminə olunmuş damardaxili 
laxtalanma (defibrinasiya):  

DDL ilə TTP-HUS-un differensial diaqnostikası 
həmişə çətinliklərlə bağlıdır. Bu da onların kliniki 
əlamətləri və bir çox laborator göstəricilərinin oxşar 
olması ilə bağlıdır. Lakin, anamnez və spesifik 
laborator testlərlə bu iki patologiyanı differensiasiya 
etmək mümkündür. Düzdür, DDL-in diaqnostikası 
üçün hansısa konkret laborator testin nəticəsi 
ayrılıqda istifadə edilə bilməz. Ümumiyyətlə, DDL-in 
əsasən sepsis və septik şok, ginekoloji əməliyyatlar 
və ya saxlanmış hamiləliklə bağlı olduğunu nəzərə 
alaraq və təsvir edilən xəstədə bunlardan heç birinin 
olmadığını əsas götürərək, DDL diaqnozu ikinci 
plana keçmişdir. Düzdür, TTP-HUS-dan fərqli olaraq 
DDL-də damardaxili koaqulyasiyanın baş verməsi, 
damardaxili fibrin tromblarının (TTP-HUS-da bu 
tromblar trombositlərdən ibarət olur) əmələ gəlməsi 
və koaqulyasiya faktorlarının tükənməsi müəyyən 
edilir. Və bu xəstədə PT və aPTT-nın uzanması, d-
dimerin yüksək olması, fibrinogenin səviyyəsinin 
aşağı düşməsi DDL-ə dəlalət etsə də, onun baş 
verməsini şərtləndirən səbəb müəyyən 
edilməmişdir. Təsvir edilmiş xəstədə 
koaqulopatiyanın inkişafı isə fikrimizcə qaraciyər və 
digər daxili orqanlarda diffuz toxuma işemiyasının 
inkişafı ilə bağlı olmuşdur.  
 

4. Komplement mənşəli atipik hemolitik 
uremik sindrom.  

Bəzi xəstələrdə mikroangiopatik hemolitik anemiya, 
trombositopeniya və kəskin böyrək çatışmazlığı 
damarların endotelial səthində alternativ 
komplement yolunun uyğunsuz aktivasiyası 
nəticəsində inkişaf edir. Komplement faktorlarını 
kodlaşdıran genlərin mutasiyası və ya komplement 
faktorlarına qarşı anticismlərin formalaşması bu cür 
atipik HUS hallarının əmələ gəlməsinə səbəb olur. 
Komplement mənşəli atipik HUS diaqnozu əsasən 
uşaqlıqda qoyulur. Bu xəstədə C3 və C4 
komplement faktorlarının norma daxilində olması 
atipik HUS-u istisna etməyə imkan vermişdir.  
 

5. Sistem xəstəliklər/autoimmun xəstəlik 
səbəbindən inkişaf edən TTP.  

Trombositopeniya, mikroangiopatik hemolitik 
anemiya və böyrək çatışmazlığı bir sıra sistem 
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xəstəliklərdə, o cümlədən, sistemli vaskulit və 
bədxassəli hipertoniya hallarında müşahidə edilə 
bilər. Vaskulit və ya digər birləşdirici toxuma 
xəstəliklərində (məs., qırmızı qurd eşənəyi -SLE, 
skleroderma, revmatoid artrit) TTP-HUS-a dəlalət 
edən simptomlarla yanaşı sistem xəstəliyin digər 
əlamətləri, məs., səpgi, artralgiyalar, periferik və 
mərkəzi sinir sisteminin pozuntuları (mononevrit 
multipleks, mərkəzi sinir sisteminin lupusu) da 
mövcud olur. Bu xəstədə sistem xəstəliyin 
olmaması, ANA-nın norma daxilində olması, habelə 
kardiolipin İgG və İgM-in norma daxilində olması 
sistemli vaskulit və digər sistem xəstəliyinin istisna 
edilməsinə imkan vermişdir.  
  
Xəstəliyin klinik gedişatı və müalicə. 
Xəstənin təcili tibbi yardım xəstəxanasına 
gətirildikdə (saat 01:10-da) həyati göstəriciləri təkrar 
yoxlanılmış və AT-in 80/50 mm c.s. və nəbzin 
dəqiqədə 110 vurğu olduğu müəyyən edilmişdir. 
Təcili şəkildə periferik venalara iri diametrli iki 
damardaxili kateter qoyulmuş, analiz üçün qan 
nümunələri götürülmüş, o cümlədən, qanın 
sterilliyinin təyini üçün iki müxtəlif lokalizasiyadan 
mikrobioloji əkmə üçün venoz qan əldə edilmişdir. 
Dərhal 500 ml 0.9%-lı NaCl məhlulu ilə sürətli 
infuziya başlanmışdır. Bununla yanaşı sidik kisəsi 
daxilinə kateter qoyulmuş və sidik analizi və sidik 
çöküntüsünün müayinəsi və sidiyik əkilməsi üçün 
sidik nümunəsi əldə edilmişdir. Xəstəyə ilk iki saat 
ərzində 2.5 L 0.9%-lı NaCl və 500 ml 5%-lı qlükoza 
məhlulunun köçürülməsinə baxmayaraq, sidik ifrazı 
çox minimal olmuş, qan təzyiqi isə artmamışdır. 
Hemodinamik qeyri-stabilliyi və böyrəklərin 
çatışmazlığını nəzərə alaraq, dofamin İV 
məhlulunun infuziyası başlanılmış və sistolik AT-in 
>100 mm c.s. və OAT (orta arteriyal təzyiqin) >65 
mm c.s.-dan yuxarı saxlamaq üçün dofaminin 
dozası müvafiq olaraq tənzimlənmişdir. Maye 
infuziyası və dofaminin infuziyası nəticəsində 
xəstənin hemodinamikası stabilləşmiş, huşu xeyli 
yaxşılaşmışdır. Lakin, sidik ifrazı çox az artmış və 
növbəti dörd saat ərzində xəstə cəmi 50 ml sidik 
ifraz etmiş və onun rəngi tünd qara olmuşdur. 
Qan və sidiyin analizləri kəskin böyrək və kəskin 
qaraciyər çatışmazlıqlarının inkişaf etdiyini 
(Kreatinin 115 mkmol/L, ümumi bilirubin 142.5 
mkmol/L, düz bilirubin 55.8 mkmol/L, qeyri-düz 
biliribun 86.6 mkmol/L, ALAT 129 vahid/L, AST 291 
vahid/L), habelə ağır koaqulopatiyanın olduğunu 
(PT>40.8 saniyə, İNR 2.7, fibrinogen 119 mq/dL, 
anti-trombin 60.3%, protrombin index 36.3%, aPTT 
51.4 saniyə, D-dimer 10.5 uq/ml, prokalsitonin 13 
nq/ml, CRP 38.5 və ANA 13.5) göstərmişdir. Diqqəti 
çəkən məqam qanda Hb/Hct və leykositlərin norma 
daxilində olması (Hb 128 q/L, Hct 35%, leykositlər 

5.35*109/L), hərarətin olmaması, lakin trombositlərin 
109x109/L olması olmuşdur. Lakin, xəstədə təkrar 
ishal və qusma səbəbindən hipovolemiyanın 
olduğunu nəzərə alaraq, qeyd edilmiş laborator 
göstəricilər hemokonsentrasiya ilə 
əlaqələndirilmişdir. İki saat sonra götürülən qan 
analizində trombositlərin sayı artıq 
80x109/L düşmüşdür. Qanın periferik yaxmasında 
qırmızı qan hüceyrələri normositik olmuş, çoxlu 
sayda şistositlər müəyyən edilmişdir və Kumbs testi 
də neqativ olmuşdur.  
HUS-TTP diaqnozu nəzərdən keçirildiyi üçün 
xəstəyə 16 mq deksametazon İV vurulmuşdur. 
Bunlarla yanaşı xəstəliyin proqressiv inkişafını və 
trombositopeniyanın proqressivləşməsini, habelə 
ağır koaqulopatiyanın olduğunu nəzərə alaraq, təcili 
olaraq təzə dondurulmuş plazma sifariş verilmişdir.  
Xəstədən saat 07:10-da götürülmüş təkrar qan 
analizində koaqulopatiyanın, trombositopeniyanın, 
anemiyanın və böyrək və qaraciyər 
çatışmazlıqlarının daha da proqressivləşməsi qeydə 
alınmışdır (Kreatinin 130 mkmol/L, İNR 4.6, aPTT 
208 saniyə, LDH 2462 vahid/L, Hb 100 q/L, Hct 
26.7%, Trombositlər 82x109/L). Bu fonda xəstədə 
təcili olaraq plazmaferezə start verilmişdir. Bununla 
yanaşı böyrək çatışmazlığı, artıq maye yüklənməsi 
və ağır dərəcəli oliquriyanın inkişaf səbəbindən 
hemodializin aparılması da təyin edilmişdir. İlk 6 
saat ərzində aparılan tədbirlər nəticəsində xəstənin 
hemodinamikası stabilləşdirilmiş və vazopressorun 
(dofamin məhlulu) infuziyası dayandırılmışdır. 
Hospitalizasiyanın ikinci günü xəstədə oliquriya 
davam etmiş, təkrar analizlərdə trombositlərin sayı 
56x109/L-ya düşmüş, leykositlərin sayı isə 
30.04x109/L yüksəlmişdir (steroid mənşəli). 
Mikroangiopatiyanın yaxşılaşmasını müəyyən etmək 
üçün LDH səviyyəsi monitorinq edilmişdir. Aparılan 
müalicəvi tədbirlərin fonunda artıq 
hospitalizasiyasının dördüncü günü LDH səviyyəsi 
enməyə başlamış və 718 vahid/L olmuşdur. 
Dəstəkləyici infuzion və antibiotik terapiyası ilə 
yanaşı aparılan gündəlik plazmaferez və davam 
etdirilən gündəlik İV prednizon sayəsində xəstənin 
ümumi vəziyyəti və laborator göstəriciləri 
hospitalizasiyanın artıq üçüncü günü yaxşılaşmağa 
meyillik göstərmiş, qaraciyərin funksional panelində 
yaxşılaşma qeyd edilmişdir (ümumi bilirubin, ALT, 
AST xeyli aşağı düşmüşdür). Eyni zamanda ilk gün 
müşahidə edilən ağır dərəcəli koaqulopatiya da 
yaxşılaşmışdır və artıq ikinci gün İNR 2.0, aPTT 
37.3 saniyə olmuş, Fibrinogen 269 mq/dL, LDH isə 
1604 vahid/L-ə enmişdir. Lakin, trombositlərin sayı 
enməyə davam etmiş və hospitalizasiyanın ikinci 
günü 70x109/L, dördüncü günü 60x109/L olmuşdur. 
Bununla yanaşı Hb 80 q/L və Hct isə 22% olmuş və 
xəstəyə hospitalizasiya müddətində ümumilikdə 
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dörd paket Eritrositar kütlə transfuziya edilmişdir. 
Həmçinin, böyrək çatışmazlığı ağırlaşmış, xəstədə 
anuriya inkişaf etmiş və hospitalizasiyanın beşinci 
günü xəstənin kreatinini 434 mkmol/L, qanda sidik 
cövhəri isə 23.4 mmol/L olmuşdur. 
Hospitalizasiyanın altıncı günündən başlayaraq 
davam etdirilən İV steroid (prednizon) və 
plazmaferez və gündəlik hemodializ sayəsində 
trombositlərin sayı artmağa başlamış və 
hospitalizasiyanın yeddinci günü trombositlərin sayı 
127x109/L olmuşdur. 
Kliniki olaraq, xəstənin vəziyyəti yaxşılaşmış, sidik 
ifrazının həcmi proqressiv olaraq növbəti günlər 
ərzində artmağa başlamışdır. Qaraciyərin funksional 
paneli normallaşmış, koaqulopatiya korreksiya 
olunmuş və kreatinin əhəmiyyətli dərəcədə 
enmişdir. Bu göstəriciləri və kliniki vəziyyətin, o 
cümlədən, sidik ifrazının normallaşdığını nəzərə 
alaraq, habelə trombositlərin sayının 
hospitalizasiyanın səkkizinci günü artıq 207x109/L 
olduğunu əsas götürərək plazmaferezlə hemodializ 
prosedurları dayandırılmışdır. Lakin, prednizonla 
terapiya davam etdirilmişdir. 
Xəstənin təxminən 20 gün davam edən 
hospitalizasiyası ərzində 8 plazmaferez sessiyası 
keçirilmiş, bununla yanaşı 77 paket FFP (təzə 
dondurulmuş plazma) transfuziya olunmuş və 12 
seans hemodializ aparılmışdır. Qeyd edilməlidir ki, 
sepsis və disseminə olunmuş damardaxili 
laxtalanmaya şübhənin olmasına baxmayaraq, 
xəstədən götürülmüş qan və sidiyin əkilməsi mənfi 
nəticələr vermişdir. 
  
MÜZAKİRƏ. 
HUS/TTP hallarında xəstələrdə simptomların 
pentadası (trombositopeniya, mikroangiopatik 
hemolitik anemiya, hərarət, qanda kreatininin 
artması və nevroloji simptomlar) nadir hallarda 
müşahidə edildiyi üçün, TTP-nin atipik hallarının 
tanınması və müalicəsinə start verilməsi xəstələrin 
sağ qalmasına təsir edən mühüm faktordur. Hazırda 
kliniki təcrübədə TTP-HUS triadası ilə (yüksək LDH, 
trombositopeniya və periferik qanın yaxmasında 
şistositlər) daxil olan xəstələrdə təcili plazmaferezə 
başlanılır.  
Plazma mübadiləsinin tətbiqindən əvvəl TTP\HUS 
xəstələri arasında mortalite >90%-dən də çox olub, 
hazırda isə plazmaferezin tətbiqi sayəsində 
mortalite 20%-dən azdır. Plazma mübadiləsi ilə 
plazmada dövr edən ADAMTS13-ə qarşı 
autoanticismlərin və vWF-un böyük multimer 
formalarının təmizlənməsi aparılır. Bununla yanaşı 
xəstənin plazmasında çatışmayan və ya nisbi 
çatışmazlığı yaranmış vWF-CP plazma 
proteazasının bərpası da təmin edilir.  

Bu xəstədə TTP\HUS diaqnozunun erkən nəzərdən 
keçirilməsi və empirik diaqnozun qoyulmasından 
sonra 6 saat ərzində plazmaferezin başlanması 
nəticəsində xəstənin kliniki vəziyyəti yaxşılaşmış və 
20 gündən sonra xəstə evə yazılmışdır. TTP-HUS 
tibbii təxirəsalınmaz haldır və plazmaferez erkən 
tətbiq edilmədikdə xəstənin ölümü ilə nəticələnir. Bu 
xəstələrdə trombositopeniaynın korreksiyası üçün 
trombositar kütlənin transfuziyası tövsiyə edilmir, 
çünki trombositlərin transfuziyası damardaxili 
trombozu daha da kəskinləşdirir və kliniki nəticələri 
daha da pisləşdirir. Ümumiyyətlə, TTP-HUS 
diaqnozu olan xəstələrdə həyata təhlükə törədən 
qanaxma olmadıqda trombositar kütlənin 
transfuziyası məsləhət görülmür. 
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