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Xastalik tarixinin icmali.
Petexiyalar, oliquriya va husun keylagmasi ile daxil olmus 21 yasl xasts.

Nabil Seyidov, MD', PhD, Hafiz Hesenov, MD', Vagif Nebiyev, MD', Denis Sabanov, MD'
" MediClub Hospital, Baki, Azerbaycan Respublikasi

Abstrakt.

Burada trombotik trombositopenik purpura-hemolitik uremik sindromun kliniki menzerasi ile daxil olmus 21
yasli xestanin xestalik tarixgesini teqdim edirik. Xestada imumi saglamliqg fonunda asagidaki simptomlar ve
alamatlar inkisaf etmisdir: orta deracali trombositopeniya, mikroangiopatik hemolitik anemiya, keylasme vo
dizoriyentasiya; oligurik kaskin boyrek catismazligi. Homin simptomlar ve alamatleri izah edan diger etioloji
sobab askar edilmamisdir. Plazma mibadilesi ve texminan ¢ hafte glyukokortikoidlerle aparilan mualice
naticesinda xastanin saglamhgi tam barpa edilmisdir.

Her hansi agkar sebab olmadan trombositopeniya ve mikroangiopatik hemolitik anemiyanin hazirki
diagnostik meyarlari TTP-i HUS-dan ayirmaga imkan vermir. Qeyd edilir ki, TTP olan xastslarde asasen
nevroloji pozuntular misahide edildiyi halda, HUS olan xastelarde asasan bdyrak ¢atismazligi miayyan
edilir. Lakin, bir ¢cox hallarda xastelerde yanasi olaraqg ham nevroloji pozuntular, heam da bdyrak pozuntulari
va ya umumiyyatle na nevroloji, na de bdyrak pozuntulari musahids edila biler. Buna goéra de, yaslilarda TTP-
nin HUS-dan farglendiriimasi ¢atindir.

HUS termini daha c¢ox Sigatoksin ifraz eden enterohemorragik E.Coli sababinden inkisaf etmis
trombositopeniya, mikroangiopatik hemolitik anemiya va kaskin bdyrak catismazligi olan az yasli usaqglarda
rast golinen xastaliyin tasvirinde istifade edilir. Bu usaglar ¢ox vaxt yalniz dasteklayici qaygdi sayesinda
yaxsilasir ve onlarin mualicesinde plazmaferez (plazma mibadilasi) taleb olunmur. Lakin, bu sindrom
diagnozu qoyulmus yash xastelerin mualicesi plazma mubadilesi ile aparilir. Bela ki, plazma mibadilesi
aparilmadan yashlar arasinda mortalite gox yuksak olur (>90%). Plazma mubadilasinin tetbigi ilo bdyrak
catismazligi ve ya bdyrak catismazligi olmadan inkisaf etmis HUS-TTP hallarinda mortalite 20%-dak
azalmigdir.

Acar sozlar: trombotik trombositopenik purpura, hemolitik uremik sindrom, TTP-HUS, ADAMTS13, plazma mubadilesi,
plazmaferez, hemodializ, VWF-CP, petexiya, ekximoz, mikroangiopatik

Maliyya manbayi: Magalenin hazirlanmasi tgln diger qurumlardan ve ya soxslarden alave maliyys vesaiti calb edilmamisdir.
Maraglarin togqusmasi: geyd edilmir.
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GIRIS.

TTP-HUS coxsistemli patologiyadir ve trombositlerin
arteriyal damarlarda aqreqgasiyas! (aqqlyutinasiya)
naticesinde  inkisaf edan  trombositopeniya,
mikroangiopatik hemolitik anemiya va isemik
alamatlarla xarakteriza olunur. Plazma
muabadilesinin tatbiginden evval TTP hallarinda
mortalite  90%-dan  yuksek olub. Plazma
mubadilasinin tetbiqi ile TTP ve HUS hallari ila bagl
kliniki naticelar xeyli yaxsilagmigdir ve buna gore
de, TTP-HUS diagnozu qoyuldugda plazma
mubadilasi tacili olaraq baslanmalidir. Son dévrin
arasdirmalari  gdstermisdir ki, von-Willebrand
faktorunun fizioloji parcalanmasinda mihim rola
malik olan spesifik plazma proteazasinin
catismazligi irsi ve keskin idiopatik TTP hallarinin
aksariyyatinin inkisafinda patogenik rola malikdir.
TPT-HUS hallarinin inkisafinda infeksiya,
dermanlar, xargeng, kimya terapiyasi, sumuk iliyinin
transplantasiyasi vae hamilaliyin trigger rolu misyyan
edilse dea, hamin triggerlorin TTP ve HUS-un
patogenezinda oynadigi rol sonadak aydin deyildir.
Genis yayllmis olmasa da, ani baslangic, fulminant
kliniki gedigsati ve erken diagnostika ve mualice
baslamadiqda ylksek morbidlik ve mortalite ila
alageali oldugu ugin, TTP ve HUS xisusi Kkliniki
ahamiyyata malikdir.

Bu vyaxinlaradek TTP ve HUS sindromlarinin
tosnifati asasen Kliniki alamatlera goére aparilirdi.
Klinikada nevroloji disfunksiyasi daha qabariq olan
xostalarda TTP, bdyrok disfunksiyasi daha qabariq
olan xastalerde ise HUS-un oldugu qeyd edilir.
Lakin, bu iki sindromlar arasinda miuixtslif simptom
ve alamatler ¢ox vaxt Ust-Uste dldsur ve onlarin
daqiq ferglendiriimasi ¢ox muibahisali masaladir.

EPIDEMIOLOGIYA VO 9HOMIiYYOTi

TTP va HUS az yayllmis olsa da, bu sindromlarin
yuksak morbidlik ve mortalite ile bagl oldugundan
onlara erkan diagnoz qoyulmasi ve mualicesina
baslanmasi xususi kliniki ehamiyyat kasb edir. Bir
sira qarb dlkalerinde TTP, masalen, har bir milyon
adam 3.7 hal duslr ve son illerde TTP ve HUS
hallarinin sayi akser O&lkslerde artmagdadir. Bu
artimin sababi, guman ki, har iki sindroma dair
hakimler arasinda malumatlihgin yiksslmasi, HiV

infeksiyasi hallarinin artmasi, gOstaeriglorin
genigloendirilmasi sayesinda sumuk iliyi
transplantasiyasi hallarinin coxalmasi, habelo

TTP/HUS-a sabab olan darmanlarin sayinin artmasi
ilo baglidir. 1970-ci illerde empirik plazma
mubadilesine asaslanan terapiyanin tatbiginadak
TTP 90% mortalite ile musaiyst olunurdu. Hazirda
isa plazma mubadilasi (plazmferez) sayasinda Kliniki
naticelar shamiyyatli daraecads yaxsilasmig, lakin

mortalite hale da nisbatan ylksak olaraq (10-20%)
qalr. Olim hallarinin béyik okseriyysti ilk 48 saat
arzinde bas verir. Buna gore da TTP ve HUS
hallarinin daha erkan miayyan edilmasi va
mualicaye baslaniimasi cox shamiyyatlidir.

PATOGENEZ.
Ham TTP, ham de HUS-un damarlarda
trombositlerin  agreqasiyasi ve/ve ya endotel

zadalenma naticesinda bas verdiyi ehtimal edilir.
Damarlarda trombositlarden ibarat mikrotromblarin
yaranmasi naticasinde tikenma trombositopeniyasi,
hadaf organlarin isemiyasi va hissavi obstruksiyaya
maruz galmis arteriollar va kapilyarlardan kegdikda
qirmizi gan hluceyralarinin parcalanmasi
sababindan damardaxili hemoliz musahida edilir.
Damar daxilinde formalasaraq obstruksiyaya sabab
olan hiyalin tromblari asasen VWF, trombositlerden
ve az miqgdarda fibrin ve ya fibrinogendan ibarat
olur. Maraqhdir ki, bir sira arasdirmalarda TTP
diagnozu qoyulmus xastalarin plazmasinda vWF-
nun béylk multimer formalari agkar edilmisdir.
Xatirladaq ki, VWF-nun bu cur boéyldk multimer
formalari damarlarin  endotel hlceyraleri ve
trombositlerde  modvcud olur, lakin plazmada
normada tayin edilmir. vVWV-nun bu cur yuksak
yapisqganliga (adhezivliya) malik olan formalarinin
trombositlerin patoloji agreqasiyasina
(aglyutinasiyasi) sabab oldugu guman edilir. TTP-
nin keskin epizodu inkisaf etdikce VWF-nun bu
formalari plazmadan yox olur. Bu ise hamin
formalarin arteriolalar Vo kapilyarlarda
mikrotromblarin ~ formalagsmasinda istiraki ile
baghdir. Qeyd edilmalidir ki, residivliesen TTP
hallarinda VvWF-nun boylk multimer formalari
yenidan plazmda tayin edilir. Maraqlidir ki, remissiya
zamani  plazmada VWF-nun  bdyldk  multimer
formalarina yeniden rast gelinmasi bas veracak
residivden xabar verir.

iki mixtslif arasdirmada gésterilmisdir ki, VWF-nun
bdyuk multimer formalari normada xUsusi plazma
proteazasi (VWWF cleaving protease VWF-CP va ya
ADAMTS13 - a Disintegrin-like and Metalloproteaze
with Thrombo-Spondin-1) tarefinden normal
Olclyadak pargalanir. Arasdirmalar ham de gdsterib
ki, VWWF-CP plazma proteazasinin olmamasi va ya
aktivliyinin azalmasi vWF-nun bdydk multimer
formalarinin tam pargalanmasini temin etmir. Bu
mexanizm TTP hallarinin  akseriyystinde esas
patogenetik rola malikdir. Kaskin idiopatik TTP
hallarinin ekseriyystinde xastslerin qaninda vWF-
CP plazma proteazasina gqarsl xususi auto-
anticimsler muayyan edilir. Remissiya zamani iso
akser xastalorde hamin auto-anticismlar yox olur va
VWF-CP aktivliyi normaya gayitmis olur.
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Endotelial zadalonma TTP ve HUS-un inkisafinda
diger etioloji faktor hesab edilir. Kimya terapiyasi
alan ve ya sumuk iliyi transplantasiyasi almis
xastalerdsa inkisaf edean TTP-HUS hallarinda vWF-
CP catismazhidinin oldugu tayin edilmamisdir. Buna
g6ra dusunulur ki, kimya terapiyasi ve suimuk iliyi
transplantasiyasi zamani istifade edilon sitotoksik

preparatlar ve ya diger immun mexanizmlar
endotelial zadsleanmays sebab olan esas
patogenetik  mexanizmdir.  Sebsbindan  asili

olmayaraq, endotelial zada naticasinde plazmya
VWF-nun boéylk multimer formalarinin ifrazi bas
verir. Hatta VWF-CP plazma proteazasinin aktivliyi
normal olan xastalerdsa, endotelial zede naticesinda
plazmaya birden birs goxlu hacmda VWF-nun bdyuk
multimer formalari disdiukde plazmada olan vWEF-
CP proteazasi onlari pargalamaq imkaninda olmur.
Bu clr veziyyeti VWF-CP plazma proteazasinin
nisbi catismazhg adlanir.

X9STOLIK TARIXININ MUZAKIRSSI.

Osas sitkayat: husun itmoasi

Anamnesis morbi. 21 yasli qgadin xaste tam
saglamlig fonunda 16 radsalerinde bas agrisi
meydana c¢ixmis va tempalgin gabulundan sonra
rinit elamatleri inkisaf etdiyi Gc¢ln klaritin icmisdir,
daha sonra ise Urakbulanma, qusma, garinda agri
ve ishal meydana c¢ixmigdir.Tokrari qusma(kofe
tortasiz ve teze gan izleri olmadan) 8-10 dafe, veo
tokrari ishal 10-12 defe axsamdan geceysa qadar
davam etmis va sonda xasta husunu itirmis, Uzinda
qirmizi raengli sathi lekaler peyda olmus ve siratle
Uzinda yayllmaga baslamisdir ve bundan sonra
TYB c¢agriimis ve ilkin tibbi yardimin gostariimasi
zamani xestenin husunun keylasmasi, kaskin
halsizliq, zaiflik, hipotenziv (AT 70\30, Nabz
daqgigede 138 sapvari) veziyyst askar edimig, IV
aggressiv infuziya baslanaraq klinikaya
hospitalizasiya olunmusdur.

Anamnesis vita.

14 il 6nce (2000) oxsar simptomlarla Moskvanin
usaq xastaxanalarinin birinde “Kaskin garaciyar ve
boyrek catigmazligri” diagnozu ile tam sagalma ile
naticelanan mualica (gan mahsullarinin
koécglrtlmasi, hemodializ, habela digar farmakoloji
terapiya) almisdir.

Tokraran 9 il il 6nca (2005) xasta yenidan oxsar
sikayatlorle ve agir kliniki veziyyatde Moskva
xostoxanasinda “Hemolitik uremik sindrom. Kaskin
boyrak ve qaraciyar catismazligl’” giagnozu ila
yeniden tam sagalma ile naticelonan mdualice
almisdir (plazmaferez; hemodializ 3 aya yaxis

davam edib). Son 5 ilde isa xaste har hansi bir

xostalik kegirmamig, cerrahi amaliyyat olunmamig
va heg bir darman gabul etmamisdir.

Xasteda hamcinin avvallar oral ve ya nazal xoralar,
oynaq va ya plevritik agrilar olmayib. Fotosensitivlik
geyd edilmir.

Aile anamnezi.

Aile  (Qzvleri ve yaxin qohumlarinda oxsar
simptomlari olan xastsalik geyds alinmayib. Her
hansi genetik ve ya irsi xastaliklor, o cumladen,
hematoloji ve/ve ya onkoloji xestaliklar olmayib.
Ailada boyrok ve ya qaraciyar xastaliyi inkar edilir.

Sosial vaziyyat.

Xestonin yaxinlari tarefinden verilon malumata
asason xaste dord gln onca Rusiyanin Moksva
soharinden Bakiya qonaq galmis (birinci galisi deyil
vo xaste avvellor da Bakida yasamisdir) va bu
yaxinlarda heg bir xastalik kecirmamis, soyugdayma
va ya keskin respirator xestelik, kaskin made-
bagirsaq xssteliyi ile bagli heg¢ bir sikaystleri ve
simptomlari olmamisdir. Xastanin Umuman ¢ox aktiv
oldugu, gundslik idmanla masgul olmasi
vurgulanmisdir.

Siqaret ¢gekmayib va ¢ekmir. Alkogoldan ¢ox nadir
istifade edir. Cinsi yolla kegoan xastaliklori olmayib.
Ali tahsil ocaginda tahsilini davam etdirir.

Sistem orqganlara baxis.

e Bas-qulag-burun-bogaz: Uzinda qirmizi lekaler
peyds olmus ve sayl artmaqdadir. Bogazi
agrimir.  Udqunma  serbastdir.  Burundan
ganaxma ve ya diger ifrazat yoxdur. GOrmasi
normaldir ve dayismayib.

o Mada-bagirsaq sistemi: garinda adri, ishal va
qusma, urak bulanma.

e Urok-damar sistemi: rak agrisi yoxdur, uroek
ddéyuntdlsrinin pozulmasini hiss etmir.

o Toneffis sistemi: norma daxilinda.

o Otraflar: zaiflik.

e Sidik-cinsiyyet sistemi: sidiye getma pislasib,
miqdari azalib, sidik ifrazi zamani yangi hissi
yoxdur.Sidiyin roengi deyismayib.

e Ozala-sumik sistemi: azals agrilar yoxdur.

e Sinir sistemi: bayllma ve Umumi zaiflik.

Fiziki muayina.

Havyati gostericiler: Hararst - 36.4C, Nabz - 120-130

vurgu/daqiqa, Sa02 - 94%, Arteriyal tazyiq - 80/60

mm c.s., Tenaffls tezliyi - 18/daqgiqade

e Bas-qulag-burun-bogdaz: Gzinde qirmizi rangds
sothi ekximozlar geyd olunur va onlar birlogmir.
Bogazinda qizarti yoxdur, badamciglar
o6demsizdir. Burunun selikli gisasi hiperemik
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deyildir. Go6rma sahslerinde patologiya agkar
edilmir. Skleralar ikterikdir.

e Mada-bagirsaq  sistemi: qarin  yumsaqdir,
palpasiyada diffuz agri hissi vardir; qarindan alin
¢okilmasi  simptomu (periton  qiciglanmasi)
neqativdir, bagirsaq kiyleri hipoaktivdir.

e Urak-damar sistemi: S1S2 normal,
esidilmir, taxikardiya geyd edilir.

e Tonaffls sistemi: toneffls sorbastdir,
auskultasiyada xiriltilar esidilmir. Tanganafaslik
yoxdur.

o Otraflar: 6dem yoxdur; etraflarda tiklenma adidir,
periferik damarlarda nabz eollanir ve normal
doldunlugludur.

e Deori: Uziinda ekximotik sapgilar vardir;

o Sidik-cinsiyyat sistemi: muayina edilmayib.

e Ozolo-sumuik sistemi: azolalarde tonus
normaldir, azslelerin inkisafi yasa uygundur;
atraflarda azalslerin glicl 4/5.

e Sinir sistemi: nevroloji defisit geyda alinmir.

e Psixi veziyyet: husu keylasmisdir; suallara
cavablar gecikmis olsa da, duzgundur; sayiglama
yoxdur.

kayler

Diagnostik muayinalor:
Qarinin USM:  boyrakler
boyUmusdiar;  obstruktiv
muayyan edilmir.

odemlidir,
uropatiya

Olculari
alamatleri

Differensial diagnostika.

1. Sepsis/septik sok:

Qeyd edildiyi kimi, xastenin kliniki veziyysti tam
saglamlig fonunda ani dayismisdir. Onun ilkin
muayinasi zamani taxikardiya, hipotenziya olsa da,
hipo- va ya hipertermiya, leykositoz ve ya
leykopeniya, va he¢ bir infeksiya menbayi agkar
edilmemisdir. Hamginin, toplanmis anamnezdan
malum olmusdur ki, xests bu yaxinlarda heg bir
infeksion ve ya diger xastalik kegirmamisdir.
Xastanin ilkin muayinasi zamani batin mualicevi
tedbirlarin baglanmasindan avval géturilmis gan ve
sidiyin mikrobioloji (sterilliya yoxlaniimasi) akilmasi
de menfi naticalar vermigdir. Buna gora do sepsis
va septik sok istisna edilmisdir.

2. Hemolitik-uremik sindrom-Trombotik
trombositopenik purpura:

yuxarida qgeyd edildiyi kimi, HUS/TTP hallarinda
xostolarda simptomlarin pentadasi
(trombositopeniya, mikroangiopatik hemolitik
anemiya, herarat, ganda kreatininin artmasi ve
nevroloji simptomlar) nadir hallarda musahide edilir.
TTP-nin atipik hallarinin taninmasi ve mualicasine
start verilmasi xestalerin sag qalmasina tasir edan
muahium faktordur. Hazirda Kkliniki tacribade TTP-

HUS triadasi ile (yiksak LDH, trombositopeniya va
periferik ganin yaxmasinda sistositlar) daxil olan
xastolorde tacili plazmafereza baslanilir. Bunu,
habels anamnez ve laborator gdstericileri nazars
alaraq, xasteya TTP-HUS diagnozu qoyulmus ve
empirik  olaraq plazmaferez  tecili  olaraq
baslanmigdir. Sonradan bu taktikanin dizgin
oldugu tesdiqgini tapmisdir.

3. Dissemina olunmus damardaxili

laxtalanma (defibrinasiya):

DDL ile TTP-HUS-un differensial diagnostikasi
hamisa c¢atinliklarle baghidir. Bu da onlarin kliniki
alamatlari va bir ¢ox laborator goéstaricilarinin oxsar
olmasi ile baghdir. Lakin, anamnez ve spesifik
laborator testloerle bu iki patologiyani differensiasiya
etmak mumkidndidr. Duzdar, DDL-in diagnostikasi
Ucln hansisa konkret laborator testin naticasi
ayriliqda istifade edile bilmaz. Umumiyystle, DDL-in
asason sepsis va septik sok, ginekoloji amaliyyatlar
va ya saxlanmis hamilalikle bagh oldugunu nazars
alaraq ve tasvir edilon xestaeds bunlardan heg birinin
olmadigini esas goéturarak, DDL diagnozu ikinci
plana ke¢gmisdir. DUzdr, TTP-HUS-dan fargli olaraq
DDL-de damardaxili koaqulyasiyanin bas vermasi,
damardaxili fibrin tromblarinin (TTP-HUS-da bu
tromblar trombositlerden ibarat olur) emale galmasi
ve koaqulyasiya faktorlarinin tiikenmasi muayyan
edilir. Va bu xastade PT ve aPTT-nin uzanmasi, d-
dimerin ylUksak olmasi, fibrinogenin saviyyasinin
asagl dusmesi DDL-o dslalet etse da, onun bas
vermasini seortlandiren sabab muayyan
edilmamisdir. Tosvir edilmis xasteda
koaqulopatiyanin inkisafi ise fikrimizce qaraciyer ve
diger daxili organlarda diffuz toxuma isemiyasinin
inkisafi ile bagl olmusdur.

4. Komplement mansali
uremik sindrom.
Bazi xestalorde mikroangiopatik hemolitik anemiya,
trombositopeniya ve keskin bdyrek catismazligi
damarlarin endotelial sothinda alternativ
komplement  yolunun  uydunsuz  aktivasiyasi
neticasinde inkigaf edir. Komplement faktorlarini
kodlasdiran genlerin mutasiyasi ve ya komplement
faktorlarina garsi anticismlarin formalagmasi bu cir
atipik HUS hallarinin amale galmasinae sabab olur.
Komplement mansali atipik HUS diagnozu asasan
usaqhiqda qoyulur. Bu xasteds C3 ve C4
komplement faktorlarinin norma daxilinde olmasi
atipik HUS-u istisna etmaya imkan vermisdir.

atipik hemolitik

5. Sistem xastaliklar/autoimmun xastalik
sababindan inkisaf edan TTP.
Trombositopeniya, mikroangiopatik hemolitik

anemiya va bdyrak c¢atismazligi bir sira sistem



Eurasian Journal of Clinical Sciences, V1, 2017

Avrasiya Klinik Elmlar Jurnal, V1, 2017

xastaliklorde, o cumleden, sistemli vaskulit ve
badxassali hipertoniya hallarinda misahide edila
biler. Vaskulit va ya diger birlagdirici toxuma
xastaliklarinde (msas., qirmizi qurd esanayi -SLE,
skleroderma, revmatoid artrit) TTP-HUS-a dslalet
edon simptomlarla yanasi sistem xastaliyin diger
alametlari, mas., sepgi, artralgiyalar, periferik ve
markezi sinir sisteminin pozuntulari (mononevrit
multipleks, merkazi sinir sisteminin lupusu) da
movcud olur. Bu xestade sistem xastaliyin
olmamasi, ANA-nin norma daxilinde olmasi, habels
kardiolipin igG ve igM-in norma daxilinde olmasi
sistemli vaskulit ve diger sistem xastaliyinin istisna
edilmasina imkan vermisdir.

Xastaliyin klinik gedisati ve mualica.

Xastanin  tecili tibbi yardim xestexanasina
getirildikda (saat 01:10-da) hayati gdstaericileri takrar
yoxlaniimis ve AT-in 80/50 mm c.s. ve nabzin
daqgigede 110 vurdu oldugu musayysan edilmisdir.
Tacili sokilde periferik venalara iri diametrli ki
damardaxili kateter qoyulmus, analiz UGg¢in gan
nimunaleri  goéturdlmus, o cumledan, qanin
sterilliyinin tayini G¢ln iki muxtalif lokalizasiyadan
mikrobioloji ekma U¢ln venoz qgan olde edilmisdir.
Darhal 500 ml 0.9%-i NaCl mahlulu ils suratli
infuziya baslanmisdir. Bununla yanasi sidik kisosi
daxiline kateter qoyulmus ve sidik analizi ve sidik
¢okuntisunun muayinasi va sidiyik akilmasi Gg¢ln
sidik nUmunasi alda edilmisdir. Xastaye ilk iki saat
orzinda 2.5 L 0.9%-Ii NaCl ve 500 ml 5%-li glikoza
mahlulunun kég¢lrilmasine baxmayaraq, sidik ifrazi
¢ox minimal olmus, qan tezyiqi ise artmamisdir.
Hemodinamik  qgeyri-stabilliyi ~ ve  bdyraklerin
catismazhgini  nezere  alaraq, dofamin iV
mahlulunun infuziyasi baslaniimis va sistolik AT-in
>100 mm c.s. vo OAT (orta arteriyal tazyiqin) >65
mm c.s.-dan yuxari saxlamaq Uuc¢ln dofaminin
dozasi miuvafiq olaraq tenzimlonmisdir. Maye
infuziyasi ve dofaminin infuziyasi naticasinde
xastonin hemodinamikasi stabillesmis, husu xeyli
yaxsilasmisdir. Lakin, sidik ifrazi ¢cox az artmis ve
novbati dord saat erzinde xests cami 50 ml sidik
ifraz etmis ve onun rangi tiind gara olmusdur.

Qan va sidiyin analizleri kaskin bdyrak ve kaskin
garaciyar  ¢atismazhglarinin inkisaf  etdiyini
(Kreatinin 115 mkmol/L, Umumi bilirubin 142.5
mkmol/L, diz bilirubin 55.8 mkmol/L, qeyri-diz
biliribun 86.6 mkmol/L, ALAT 129 vahid/L, AST 291
vahid/L), habels agir koaqulopatiyanin oldugunu
(PT>40.8 saniys, INR 2.7, fibrinogen 119 mq/dL,
anti-trombin 60.3%, protrombin index 36.3%, aPTT
51.4 saniya, D-dimer 10.5 ug/ml, prokalsitonin 13
ng/ml, CRP 38.5 ve ANA 13.5) g6starmisdir. Digqgaeti
¢okan magam ganda Hb/Hct ve leykositlarin norma
daxilinde olmasi (Hb 128 q/L, Hct 35%, leykositlar

5.35*109/L), heraratin olmamasi, lakin trombositlerin
109x109/L olmasi olmusdur. Lakin, xastede takrar
ishal ve qusma sabsbinden hipovolemiyanin
oldugunu nazsre alaraq, qeyd edilmis laborator

gostaricilar hemokonsentrasiya ilo
alagelendirilmisdir. |ki saat sonra goétirilen gan
analizinda trombositlarin sayl artiq

80x109/L dusmisdir. Qanin periferik yaxmasinda
qirmizi gan hiceyralari normositik olmus, coxlu
sayda sistositlar miisyyan edilmisdir vo Kumbs testi
da negativ olmusdur.

HUS-TTP diagnozu nazerdan kegcirildiyi Ugln
xosteyea 16 mq deksametazon [V vurulmusdur.
Bunlarla yanas! xestaliyin progressiv inkisafini ve
trombositopeniyanin  progressivlesmasini, habels
agir koaqulopatiyanin oldugunu nazeare alaraq, tecili
olaraq teze dondurulmus plazma sifaris verilmisdir.
Xastadan saat 07:10-da gdéturiimias tekrar qan
analizinde koaqulopatiyanin, trombositopeniyanin,
anemiyanin Vo boyrak Vo garaciyer
¢atismazliglarinin daha da progressivlesmasi geyde
alinmisdir (Kreatinin 130 mkmol/L, INR 4.6, aPTT
208 saniys, LDH 2462 vahid/L, Hb 100 q/L, Hct
26.7%, Trombositlar 82x109/L). Bu fonda xastede
tocili olaraq plazmafereza start verilmisdir. Bununla
yanagsl boyrak catismazli§i, artig maye yuklanmasi
ve agir deracali oliquriyanin inkisaf sababinden
hemodializin apariimasi da tsyin edilmigdir. ik 6
saat arzinde aparilan tadbirlar naticasinda xastenin
hemodinamikas! stabillagdiriimis ve vazopressorun
(dofamin mahlulu) infuziyasi dayandiriimisdir.
Hospitalizasiyanin ikinci gunu xasteda oliquriya
davam etmis, takrar analizlardsa trombositlarin sayi
56x109/L-ya dusmdis, leykositlerin  sayl ise
30.04x109/L yuksalmisdir (steroid mansali).
Mikroangiopatiyanin yaxsilagsmasini muayyan etmak
Ucln LDH saviyyasi monitoring edilmisdir. Aparilan
mualicevi tedbirlerin fonunda artiq
hospitalizasiyasinin doérdinct gunu LDH seviyyasi
enmays baslamis va 718 vahid/L olmusdur.
Destaklayici infuzion ve antibiotik terapiyasi ile
yanasl aparilan gundalik plazmaferez ve davam
etdirilan giindslik IV prednizon sayssinde xastenin
Umumi  veziyysti ve laborator  gostaricilori
hospitalizasiyanin artiq Ugunctu gini yaxsilagmaga
meyillik goéstermis, garaciyerin funksional panelinda
yaxsilasma geyd edilmisdir (Gmumi bilirubin, ALT,
AST xeyli asagi dismusdlr). Eyni zamanda ilk gin
misahide edilon agir deracasli koaqulopatiya da
yaxsilasmisdir ve artiq ikinci gin INR 2.0, aPTT
37.3 saniya olmus, Fibrinogen 269 mqg/dL, LDH isa
1604 vahid/L-a enmigdir. Lakin, trombositlerin sayi
enmaya davam etmis ve hospitalizasiyanin ikinci
gund 70x109/L, dorduncu gunu 60x109/L olmusdur.
Bununla yanasi Hb 80 g/L va Hct ise 22% olmus va
xastoye hospitalizasiya middstinde Umumilikde
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doérd paket Eritrositar kutle transfuziya edilmigdir.
Hoamginin, bdyrak catismazli§i agirlasmis, xestada
anuriya inkisaf etmis ve hospitalizasiyanin besinci
gunU xestanin kreatinini 434 mkmol/L, qanda sidik
covhari isa 23.4 mmol/L olmusdur.
Hospitalizasiyanin altinci  gunidndan baslayaraq
davam etdirilen [V steroid (prednizon) ve
plazmaferez va glndslik hemodializ sayasinda
trombositlerin  sayr artmaga  baslamis ve
hospitalizasiyanin yeddinci guni trombositlarin sayi
127x109/L olmusdur.

Kliniki olaraq, xastanin vaziyysti yaxsilasmisg, sidik
ifrazinin hacmi progressiv olaraq noévbati glnler
arzinde artmaga baslamisdir. Qaraciyerin funksional
paneli normallagsmis, koaqulopatiya korreksiya
olunmus va kreatinin shamiyyetli derecade
enmisdir. Bu gdstericileri ve Kliniki vaziyystin, o
cumladan, sidik ifrazinin normallasdigini nazare
alaraq, habela trombositlerin sayinin
hospitalizasiyanin sakkizinci gunu artig 207x109/L
oldugunu esas gétirersak plazmaferezle hemodializ

prosedurlari dayandiriimisdir. Lakin, prednizonla
terapiya davam etdirilmisdir.
Xastanin  texminan 20 glin davam eden

hospitalizasiyasi arzinde 8 plazmaferez sessiyasi
kecirilmis, bununla yanasi 77 paket FFP (teza
dondurulmus plazma) transfuziya olunmus ve 12
seans hemodializ apariimisdir. Qeyd edilmalidir ki,
sepsis va dissemina olunmus damardaxili
laxtalanmaya siUbhanin olmasina baxmayaraq,
xastadan gotirilmis gan va sidiyin ekilmasi manfi
naticalar vermisdir.

MUZAKIR®.
HUS/TTP hallarinda xestslerde  simptomlarin
pentadasi (trombositopeniya, mikroangiopatik

hemolitik anemiya, heraret, ganda kreatininin
artmasi va nevroloji simptomlar) nadir hallarda
musgahide edildiyi Ug¢un, TTP-nin atipik hallarinin
taninmasi va mualicasina start verilmasi xastalorin
sag qalmasina tasir eden muhim faktordur. Hazirda
kliniki tacribada TTP-HUS triadasi ile (yuksak LDH,
trombositopeniya va periferik ganin yaxmasinda
sistositler) daxil olan xastalerda tecili plazmafereza
baslanilir.

Plazma mubadilasinin tatbiginden avvel TTP\HUS
xostalori arasinda mortalite >90%-dan da ¢ox olub,
hazirda ise plazmaferezin tatbigi sayesinde
mortalite 20%-dan azdir. Plazma mdubadilasi ile
plazmada doévr edan ADAMTS13-a qarsl
autoanticismlarin  va  vWF-un bdyuk multimer
formalarinin tamizlenmasi aparilir. Bununla yanasi
xastonin plazmasinda ¢atismayan ve ya nisbi
catismazligi yaranmis vWF-CP plazma
proteazasinin barpasi da temin edilir.

Bu xastede TTP\HUS diagnozunun erkan nazerdan
keciriimasi ve empirik diagnozun goyulmasindan
sonra 6 saat arzinde plazmaferezin baslanmasi
naticasinda xastenin kliniki veziyyeti yaxgilasmis va
20 glnden sonra xasta eve yazilmisdir. TTP-HUS
tibbii texiresalinmaz haldir ve plazmaferez erkan
tetbiq edilmadikda xastenin 6lUmu ila naticalenir. Bu
xostelarde trombositopeniaynin korreksiyasi ugun
trombositar kuitlanin transfuziyasi tévsiye edilmir,
gunki  trombositlerin  transfuziyasi damardaxili
trombozu daha da kaskinlesdirir ve Kliniki naticeleri
daha da pislesdirir. Umumiyystle, TTP-HUS
diagnozu olan xastslerde hayata tehlike téreden
ganaxma olmadigda trombositar kitlenin
transfuziyasi maslahat gériimdr.
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