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Akut pankreatit ve trombotik trombositopenik purpura

birlikteligi: Vaka sunumu

Acute pancreatitis and thrombotic thrombocytopenic purpura: Case report
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Trombotik trombositopenik purpura nadir goriilen bir hastalikdir. Litera-
tiirde, trombotik trombositopenik purpura’nin komplikasyonu olarak
akut pankreatit bildirilmistir. Bu yazida, karmn agrisi ile acil poliklinige
bagvuran, klinik, radyolojik ve biyokimyasal bulgular ile akut pankreatit
tanist alan ve takip sirasinda norolojik bulgularm eklenmesi ile trombo-
tik trombositopenik purpura tanist konulan bir hasta sunuldu. Destek
tedavi ve plazmaferez ile klinik semptomlar ve trombotik trombositope-
nik purpura diizeldi.

Anahtar sozciikler: Trombotik trombositopenik purpura, akut
pankreatit

GIRiS VE AMAC

Trombotik trombositopenik purpura (TTP), trom-
bositlerin sistemik mikrovaskiiler agregasyonu ile
beyin ve diger organlarda iskemiye neden olabi-
len nadir bir hastaliktir. 11k kez Moschcowitz tara-
findan 1924 yilinda tarif edilmistir (1). TTP trom-
bositopeni, fragmente eritrositler ve LDH ytiksek-
ligi ile karakterizedir. Iskemi siklikla beyin ve
gastrointestinal sistemde olur, bobreklerde de is-
kemiye bagh fonksiyon bozuklugu goriilebilir.
Trombositopeni, mikroanjiopatik hemolitik ane-
mi, norolojik bozukluklar, bobrek yetersizligi ve
ates TTP'nin 5 6nemli bulgusudur (2). TTP, ailevi
veya edinsel olabilir. En sik goriilen formu bir kez
gecirilen akut atak ile karakterize edinsel idiyopa-
tik TTP’dir. TTP genellikle saghkli kisilerde mey-
dana gelir, ancak ilaglara ve gebelige bagh da
olabilir (3). Sistemik lupus eritematozis (SLE),
skleroderma ve romatoid artrit gibi romatolojik
hastaliklar ile de birlikteligi bildirilmistir (4, 5, 6).

Gastrointestinal sistemde iskemi yarattigr bilin-
mesine ragmen, simdiye kadar tarif edilen klasik

Thrombotic thrombocytopenic purpura is a very rare disease. In the lit-
erature, pancreatitis has been reported as a complication of thrombotic
thrombocytopenic purpura. We describe a patient who admitted to emer-
gency service complaining of abdominal pain and diagnosed with throm-
botic thrombocytopenic purpura by additional neurological symptoms
during the follow-up period. He was diagnosed as thrombotic thrombo-
cytopenic purpura and acute pancreatitis with clinical, radiological and
laboratory findings. Supportive therapy and plasmapheresis resulted in
clinical improvement and resolution of thrombotic thrombocytopenic
purpura.
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klinik tablolar icinde karin agrisi yer almamakta-
dir. TTP seyrinde iskemiye bagh gelisen akalkiiléz
kolesistit az sayida vaka bildirimi seklinde litera-
tirde yer almaktadir (7, 8). TTP ile birlikte akut
pankreatit literatiirde az sayidadir (9-14). Bu ya-
z1da, karin agnsi ile acil poliklinige basvuran, kli-
nik, radyolojik ve biyokimyasal bulgular ile akut
pankreatit tanisi alan ve takip sirasinda noérolojik
bulgularin eklenmesi ile TTP tanis1 konulan bir
hasta sunuldu.

OLGU

TCM, 37 yasinda erkek hasta, Ocak 2001'de 3
glindiir devam eden, epigastrik bolgede baslayan
ve sirtina vuran siddetli karin agrisi, halsizlik ve
bulanti sikayeti ile Istanbul International Hospi-
tal acil poliklinige basvurdu. Fizik muayenesinde
batinda yaygin hassasiyet mevcuttu, rebound ve
defans yoktu. Diger sistem muayeneleri normal-
di. Acilde yapilan biyokimyasal tetkiklerinde;
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glikoz 99 mg/dl (70-120), ure 23 mg/dl (7-25), kre-
atinin 1.2 mg/dl (0.5-1.4), sodyum 137 mEq/L
(130-150), potasyum 3.8 mEq/L (3.5-5.5), iyonize
kalsiyum 1.1 mmol/L (1.16-1.29), aspartat ami-
notransferaz 41 IU/L (7-42), alanin aminotransfe-
raz 19 IU/L (7-40), alkalen fosfataz 76 IU/L
(39-117), gamma glutamil transpeptidaz 18 IU/L
(7-70), amilaz 1028 U/L (28-100), lipaz 963 U/L
(20-300) olarak bulundu. Tam kan sayiminda
hemoglobin 10.6 gr/dl, 16kosit 8900 /mm?, trom-
bosit 18000 /mm? idi. Hasta, klinik ve laboratu-
var bulgularn ile akut pankreatit 6n tanisi ile ser-
vise yatirildi. Ancak, akut pankreatitde goériilme-
si beklenmeyen agir bir trombositopeni dikkati
cekti. Oral alimi kesildi, destek tedavi verildi. Ce-
kilen batin tomografisinde, pankreas 6demli ve
genislemis olarak gériildii. Kronik pankreatit le-
hine bir bulgu saptanmadi. Portal alanda vaskii-
ler yapilarda bir 6zellik yoktu (Resim 1). Tam kan
sayimi tekrarlanarak anemi ve trombositopenisi
dogrulandi. Eritrosit sedimentasyon hizi 16/saat,
total bilirubin 4.99 mg/dl (0.4-1), direkt bilirubin
0.84 mg/dl (0.1-0.5), laktat dehidrojenaz (LDH)
1601 IU/L (211-500), direkt ve indirekt Coombs
testi negatif, retikiilosit % 4.1 (0.5-2.5), protrom-
bin zamani 11.4 sn (10-13 sn), INR 1, fibrinojen
3.27 gr/L (2-4), fibrin yikim trtinleri 10 pg/ml
(<10) olarak bulundu. Anemi, LDH yiiksekligi ve
indirekt hiperbilirubinemi nedeniyle hastada he-
molitik anemi distinildi. Fakat, eslik eden trom-
bositopeni nedeni ile ileri tetkik i¢in yapilan peri-
ferik yaymasinda trombositlerde azalma ve frag-
mente eritrositler gorildi. Bu arada yatisinin 2.
glinlinde sol tarafinda uyusma, glicsiizliik, za-

Resim 1. Batin tomografisinde 6demli, geniglemis pankreas
goriililyor

man zaman gelip gecici olan konusma bozuklu-
gu, yer, zaman ve kisi oryantasyonunda bozuk-
luk basladi. Bu bulgularla, TTP disiiniilen hasta-
nin yapilan kemik iligi aspirasyon incelemesinde
megakaryositlerde ve eritroid seride artis gortldi,
bu bulgular TTP ile uyumlu bulundu. Hastaya
metilprednizolon 60 mg/giin IV ve taze dondurul-
mus plazma ile plazmaferez baslandi. Bu tedavi
ile 10 giin icinde karin agnsi gerileyerek kaybol-
du, amilaz ve lipaz degerleri normale geldi. Iki ay
boyunca tedaviye devam edilen hastanin, diger
biyokimyasal testleri, tam kan sayimi ve retikiilo-
sit degerleri normale geldi. Takip eden giinlerde
klinik yakinmas: olmadi.

TARTISMA

Trombotik trombositopenik purpura’nin klasik ti¢
bulgusu olan mikroanjiopatik anemi, trombosi-
topeni ve akut bobrek yetersizligi ilk olarak
Moschcowitz (1) tarafindan tarif edilmistir. Bu g
bulguya Amorosi (2) tarafindan nérolojik bulgu-
lar ve ates eklenmistir. Amorosi (2), TTP saptanan
16 vakay: degerlendirmis ve % 25’inde bulanti,
kusma, % 13’tiinde karin agnst oldugunu bildir-
mistir.

Trombotik trombositopenik purpurada ¢ogu or-
ganda mikrovaskiiler trombiisler olusur. Trombo-
sit agregasyonu fibrin ile birlikte olabilir veya ol-
mayabilir, perivaskiiler inflamasyon veya asikar
endotel hasar da yoktur (15, 16). Hem endotelde
hemde trombositlerde normalden daha biyiik
von Willebrand faktor (vWf) multimerleri sentez-
lenmektedir (17). Normalde anormal yapida olan
vWI{, metalloproteaz olan ADAMTS 13 (trombos-
pondin-1 benzeri zincir iceren, disintegrin ve me-
talloproteaz; vWf bolen metalloproteaz) tarafin-
dan bolunerek etkisiz hale getirilir ve dolasima
cikmaz. Bu metalloproteazda edinsel veya konje-
nital bozukluk varsa, béllinmemis olan anormal
vWf multimeri dolasimdaki trombositlerin agre-
gasyonu ve adhezyonuna neden olur (17). Bunun
yaninda, baz1 edinsel idiyopatik TTP vakalarinda
ADAMTS 13 aktivitesinin normal olmasina kar-
sin endotel hiicresine baglanmasinda bozukluk
vardir (18, 19). Endotelyal hiicre hasar1 vWf mul-
timerlerinin salimimina neden olur (17). Ilaclar,
infeksiyonlar ve bazi1 romatolojik hastaliklar
TTP’yi tetikleyebilir (9). Bizim vakamizda, anam-
nezde TTP'yi tetikleyecek bir faktor yoktu. Vaka-
miz, Muniz ve ark.'nin (9) bildirdigi vakaya ben-
zer olarak bulanti, karin agrisi sikayeti ile acil po-
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liklinige basvurmus, amilaz ve lipaz ytksekligi
saptanmistir. Her nekadar, vakamizda amilaz, li-
paz yiiksekligi, tomografi bulgusu ve klinik ile
akut pankreatit tanisi desteklense de; hemogra-
minda saptanan agir trombositopeni (18000
/mm?) akut pankreatit ile birlikte baska bir hasta-
ligin varhigim distindirmistiir. Akut pankreatit
seyrinde de hastalarin %27’sinde trombositopeni
ve dissemine intravaskiiler koagiilasyon gibi koti
prognozu gosteren hematolojik degisiklikler gorii-
lebilir (19). Ancak, agir trombositopeni goriilmesi
olagan degildir. Vaquero ve ark (21). akut pank-
reatitli 104 hastay1 degerlendirmistir. Alkole bag-
1 pankreatit gelisen vakalarda trombositopeni-
nin % 43 (safra kesesi tasina bagli olanlarda %
36, idiyopatiklerde % 4) ve ortalama trombosit
degerinin ise 106000+27000 /mm?* diizeyinde ol-
dugunu saptamislardir. Trombositopenik vaka-
larda radyolojik bulgularin da Balthazar skorla-
masina gore D veya E evresinde oldugu goriil-
mustir. Vakamizda, agir trombositopeniye, rad-
yolojik olarak agir pankreatiti destekleyecek bir
gorintiiniin eslik etmemesi, baska bir hastaligin
eslik ettigi gorisiinii desteklemektedir. Nitekim,
yatisinin 2. guniinde klinik tabloya norolojik
semptomlarin eklenmesi ve periferik yaymasinda
mikroangiopatik hemolitik anemi goriilmesi ile
tan1 dogrulandi. Fibrin yikim triinleri, protrom-
bin zamani ve INR normaldi. Kemik iligi aspiras-
yonunda goriilen megakaryositlerde ve eritroid
serideki artis da taniy:r destekledi. Akut pankre-
atitde LDH ytiksekligi (LDH 4, 5 izoenzim) goriile-
bilir ve Ranson kriterlerine gore ilk basvuru sira-
sinda 350 IU/L veya 400 IU/L’ nin tizerinde olma-
s1 kotli prognostik isaretlerden biri olarak kabul
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Hastamizda eritrosit sedimentasyon hizinin nor-
mal olmas1 otoimmun pankreatit tanisini disla-
mamizi sagladi. Ayrica, akut pankreatit nedenle-
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Literatiirde, TTP seyri sirasinda gelisen nadir akut
pankreatit vakalan vardir. Bunlarin bazilarinda
akut pankreatit TTP'nin komplikasyonu olarak
sunulmustur (12). Baz1 yazilarda ise akut pankre-
atitin TTP'nin sonucu degil, tetigi ¢ceken bir faktor
oldugu savunulmusdur (14). TTP’de goriilen
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sik 3 bulgusunu olusturan mikroanjiopatik ane-
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mikrotrombiisler ile gelisen iskemiye baghdir. Bi-
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vuran, klinik, biyokimyasal ve radyolojik tetkik-
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