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Ozet

Yirmi ii¢ yasinda bayan hastada, miadinda sezaryen
dogum sonrasi, uterin atoni gelisti. Postoperatif yogun
bakim {initesine alinan hastada trombositopeni gelisti.
Periferik yaymada %80 notrofil, %2 monosit, %18
lenfosit, eritrositlerde polikromazi, yaygin sistozist ve
100 hiicreye 5 adet normoblast trombosit goriildii.
Hastada, yaygin damar i¢i pihtilagma, trombotik
trombositopenik purpura veya hemolitik {iremik
sendrom gelismis olabilecegi diisiiniildii. Pihtilasma
degerleri normal olan ve yaygin damar ici pithtilasmaya
uygun klinik belirtileri olmayan hastanin ADAM-TS 13
aktivite diizeyi incelendi. ADAMTS 13 aktivite diizeyi
%10 dan biiyiik olunca hastaya hemolitik iiremik
sendrom tanist konuldu. Periferik yaymas: okunur
okunmaz plazmafereze baglanan hastaya 6 kez
plazmaferez yapildi ve hasta sifa ile taburcu edildi. Biz,
bu olgu sunumunda gebeligin neden oldugu
trombositopenilerin ayirict  tanisin1 - yaptigimiz - ve
hemolitik iiremik sendrom tanist koyup tedavi ettigimiz
bir hastay1 sunmay1 amacladik.

Anahtar  kelimeler: Gebelik, trombositopeni,
plazmaferezis
Giris

Trombositopeni genel olarak trombosit sayisinin 150.000 / mm

Abstract

A 23-year-old female patient developed uterine atony
after cesarean delivery at term. Thrombocytopenia
developed in the postoperative intensive care unit.
Peripheral smear revealed 80% neutrophils, 2%

monocytes, 18%  lymphocytes, erythrocytes
polychromasia, diffuse schistosist and 5 normoblast
platelets per 100 cells. Diffuse intravascular

coagulation, thrombotic thrombocytopenic purpura
and hemolytic uremic syndrome were considered.
ADAMTS 13 activity level was measured. Her
clotting values were normal and she had no clinical
signs and symptoms for diffuse intravascular
coagulation. When ADAMTS 13 activity level was
greater than 10%, the patient was diagnosed as
hemolytic uremic syndrome. As soon as the peripheral
smear was read, plasmapheresis was started and
plasmapheresis was performed 6 times and the patient
was discharged with recovery. In this case report, we
aimed to present a patient with differential diagnosis
of thrombocytopenia caused by pregnancy who
developed hemolytic uremic syndrome which was
treated effectively.
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¥in altinda olmasi olarak tanimlanir. 150-100.000 /

35

mm® aras1 ilimli bir diisiisten bahsedilirken 50.000 / mm™in alti ciddi trombositopeni olarak degerlendirilir.

Anemiden sonra en sik goriilen ikinci hematolojik bozukluktur '. Yapilan ¢alismalarda gebelikte trombositopeni
prevalansinin %7-10 arasinda oldugunu gosterilmistir >4 Genel olarak, vakalarin yaklasik %751 gestasyonel
trombositopeni (GT), %15-20’si hipertansif bozukluklara sekonder, %3-4’ti immiin bozukluklar ve geri kalan
91-2’si nadir diger durumlar nedeniyle olusmaktadir ’, Gebelige 6zgii olmayan trombositopeni nedenleri arasinda
ise, primer immiin trombositopeni, viral enfeksiyonlara hepatit B (HBV), sitomegali virus (CMV), Ebstein-Barr
virus (EBV)), sistemik lupus eritematozis (SLE) gibi otoimmiin hastaliklara ve antifosfolipid antikor sendromuna
bagli gelisen sekonder immiin trombositopeni, trombotik mikroanjiyopatiler (trombotik trombositopenik purpura
(TTP), hemolitik iiremik sendrom (HUS)), Yaygin damar i¢i pthtilasma (DIC), miyelofibrozis gibi kemik iligi
hastaliklari, beslenme ve kullanilan ilaglar, hipersplenizm ve kalitsal trombositopeniler sayilabilir 6 Gestasyonel
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trombositopeni, genellikle son trimesterde ortaya ¢ikar ve trombosit sayisi tipik olarak 70.000 / mm® iizerindedir.
Dogum sonrasi 12 hafta icinde trombosit sayisi normale doner. Fetal ve maternal kanama riski yoktur. Sebebi tam
bilinmemekle birlikte, gebelikte olusan goreceli hemodiliisyon ile beraber plasentada yikimin artmis olmasidir 7.

Olgumuzda, miadinda gebelik nedeniyle ameliyata alinip sezaryen sirasinda masif kanamayla birlikte uterin atoni
gelisen, postoperatif donemde platelet degerlerinde diisme olmasi iizerine yogun bakim iinitesine alinan, gebelige
baglh HUS tanisiyla takip ettigimiz hastay1 sunmay1 amacladik.

Olgu Sunumu

Yirmi ii¢ yasinda bayan hastada miadinda sezaryen dogum sonrasi uterin atoni gelisti. Uterin atoni nedeniyle
hastaya 2 iinite (U) eritrosit siispansiyonu (ES), 4 U taze donmus plazma (TDP), 1 U trombosit siispansiyon
verildi. Hasta postoperatif yogun bakima alindi. Tansiyon degerleri ortalama 180/110 mmHg seyreden hastaya
perlinganit infiizyonu baslandi. Hastanin trombositleri: 65 000 /mm3, ALT: 37 U/l, AST: 118 U/1, Ure: 91 mg/dl,
kreatin: 3.5 mg/dl, Sodyum:133 mmol/L olarak degerlendirildi. Idrar ¢ikisi mevcut olup saatlik idrar ¢ikisi takip
edildi. Rutin tetkikleri sirasinda TSH: 14.54 T4: 0.7 T3: 1.8 olan hastada hipotroidi diisiiniildii. Levotiron 1X150
pg baslandi. Yogun bakimda yatisinin 3. giiniinde hematiirisi olan hastanin akciger grafisinde plevral efiizyon
goriildii. Periferik yaymada %80 notrofil, %2 monosit, %18 lenfosit, eritrositlerde polikromazi, yaygin sistozist ve
100 hiicreye 5 adet normoblast trombosit goriildii. Diizeltilmis retikiilosit % 3.2 olarak degerlendirildi.
Haptoglubulin 2.8 mg/dl olarak degerlendirildi. DIC’e sekonder trombositopeni, TTP ve ~ HUS 6n tanilari
diistiniildii. Hastanin kanama zamanlarinin normal olmasi iizerine DIC tanmis1 diglandi. Hematoloji, nefroloji ve
yogun bakim uzmaninin ortak goriisii ile tedavi amagh plazmaferez yapilmasina karar verildi. Plazmaferez dncesi
TTP, HUS ayrimini yapabilmek icin ADAM-TS 13 aktivite diizeyi olgiildii. Hastamin plazmaferez plazma
volumu 3 It olarak hesaplandi ve 60-70 ml/kg dozunda 6 defa plazmaferez tedavisi uygulandi. Hastaya uygulanan
plazmaferz sonrasi kan degerlerindeki de8isim Tablo 1 de gosterildi.

Plazmferez | 1.plazmaferez | 2.plazmaferez | 3.plazmaferez | 4.plazmaferez | 5.plazmaferez | 6.plazmaferez

dncesi sonrasi sonrasi sonrasi sonrast sonrasi sonrast
Trombosit 10"3/ul. 45 43 47 75 97 139 190
Ure mg /dl 111 121 108 94 84 69 36
Kreatin mg/dl 3.65 337 27 22 22 21 1.9
Hemoglobin g/dl 82 7.6 7.8 82 9 9.9 9.6
LDH U/ 1912 919 515 313 271 365 254
ASTUA 113 69 35 37 26 29 18
ALT U1 35 24 15 30 22 18 12
LDH: Lakdik dehidrogenaz
AST: Aspartat aminotransferaz
ALT: Alanin aminotransferaz

Tablo 1

Hastanin kan degerlerinin plazmaferez sonrasi degisimleri

Plazmaferez tedavisi sonrasi hastanin platelet degerlerinde anlamli artiglar goriildii. 4. plazmaferez tedavisi
sonrast hastanin plevral efiizyonunda azalmalar goriildii. Hastanin norolojik takiplerinde herhangi bir patolojiye
rastlanmadi. Plazmaferez oncesi retikiilosit sayis1 % 3.2 olan hastanin plazmaferez tedavisi sonrasi retikiilosit
sayist % 9.02 olarak degerlendirildi. Plazmaferez 6ncesi fibrinojen diizeyi 184 mg/dL olan hastanin plazmaferez
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sonrasi fibrinojen diizeyi:358 mg/dL olarak degerlendirildi. Plazmaferez tedavisine yanit alinan hastanin
ADAMTS 13 diizeyi >10 olunca hastaya HUS tamis1 konuldu. Kan degerleri normallesen hasta yatisinin 15.
giinlinde servise transfer edildi.

Tartisma

Gebeligin neden oldugu trombositopenilerin %?2-3’ii immiin sistem bozukluklarina sekonder gelismektedir.
Gebeligin indiikledigi trombositopenilerde HUS-TTP VE DIC ayrimini yapmak bazen zorlasabilmektedir.
Olgumuz 23 yasinda kadin miadinda dogum sonrasi akut bobrek yetmezligi, hemolitik anemi, trombositopeni,
yiiksek serum LDH seviyesi ve periferik yaymada pargalanmus eritrositlerin goriilmesiyle HUS-TTP ve DIC 6n
tanis1 almistir. Hastanin fibrinojen diizeyinin hafif yiliksek olmasi PT, APTT ve INR degerlerinin normal olmasi
nedeni ile DIC tanis1 diglandi 8

Trombotik trombositopenik purpura ve atipik hemolitik iiremik sendrom (aHUS) ayn1 organlar etkileyebilir ama
histopatolojik bulgular1 farklidir. Cogu zaman TTP ve aHUS un ayrimi zordur. aHUS’da daha ¢ok renal bulgular
on planda iken TTP'de santral sinir sistemi bulgulari daha belirgindir °. TTP’nin patogenesinde olusan abartili
trombosit adezyon ve agregasyonuna ultra large vonWillebrand faktér (ULVWF) denen biiyiik multimerlerinin
neden oldugu gosterilmistir. Enfeksiyon, gebelik, ilaclar ve cerrahi ameliyatlar hastalifin ortaya ¢ikmasina yol
acar " TTP de olusan bu abartili agregasyon ve adezyon beyin damarlarinda iskemiye yol acarak norolojik
semptomlara yol agar ayni zamanda renal disfonksiyonlar goriilebilir. Hemoliz ve iskemi sonucu serum laktat

dehidrogenaz enzim seviyesi artar. Kanama parametreleri genellikle normaldir.

Hemolitik iiremik sendrom, mikroanjiyopatik hemolitik anemi, trombositopeni, renal yetmezlik ile karakterize
sistemik bir trombotik mikroanjiyopatidir (TMA). Tipik HUS, Shiga toksin iireten Escherichia coli ya da
streptokok enfeksiyonuna bagh olarak ortaya cikar. Atipik HUS agir1 kompleman aktivasyonuna onciiliik eden
genetik bir mutasyon sonucu olusan ve yasami tehdit eden her yas grubunda goriilebilen kronik bir hastaliktir.
AHUS’iin genetik formunda ADAMTS 13 ii kodlayan genlerde mutasyon mevcuttur ''*. Atipik HUS te, diisiik
trombosit sayisi, hemoliz, beyin, bobrekler, kalp ve diger organlar1 da etkileyecek sekilde, tiim kiiciik damarlarda
tromboz olusumu izlenir. Shiga toksin negatiftir. TTP de benzer bulgular goriilmekle beraber norolojik bulgular
cogunlukla izlenir ve atipik HUS’iin aksine ADAMTS 13 aktivitesi <5 tir '3, Bu trombosit aktivasyonu ve endotel
hasari, kiiciilk damarlarda ¢ok trombiis olusumuna, enflamasyon ve okliizyonla karakterize sistemik TMA’ya
neden olur '*'°, Hastalarin yarisi erigkin yas grubundandir. Bobrek hasari; akut veya kronik renal yetmezlik ya da
proteiniiri seklinde kendini gosterebilir. Baglangic belirtilerinden farkli olarak hastalarin ¢ogunda son dénem
bobrek yetmezligi goriilebilir.

Atipik HUS vakalari, serum komleman faktor H, faktor I ve membran faktor proteinindeki MCP gen
mutasyonlariyla birliktedir . AHUS’iin 2010 yilindan beri ilk tedavisi plazmaterapidir 171819, Plazmaterapi faktor
H, faktor I ve C3 tasir, trombosit hiper agrevasyonunu ve endotel disfonksiyonunu ortadan kaldirir. Plazmaferez
renal ve hematolojik fonksiyonlardaki diizelmeyle, voliim yiiklenmesi ve kardiyak yetmezligini de engeller 18,
Bizim hastamizda Ilk anda kompleman diizeyi ve ADAMTS 13 degeri bilinmediginden hastadan ADAMATS 13
diizeyi gonderildikten hemen sonra plazmaferez iglemine baslandi. Hastaya 6 giin boyunca giinliik 60-70 ml/kg
dozundan plazmaferez uygulandi. Trombosit sayisi, LDH ve Hgb diizeyi normale gelene kadar plazmafereze
hergiin devam edildi. Plazmaferez tedavisi sonrast LDH, trombosit ve iire/cr degerleri normallesen hastanin
ADAMTS 13> 10 olmasi iizerine hastaya atipik HUS tanis1 kondu.

Sonug olarak, tedavi edilmediginde mortalitesi yiiksek olan TTP-aHUS o6n tanilar1 olusturuldugunda zaman

kaybedilmeden hastaya plazmaferez islemi uygulanmalidir. Plazmaferez iglemi trombositler ve LDH
normallesene kadar her giin uygulanmalidir.
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