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OZET

Idiyopatik trombositopenik purpura (ITP), platelet yikimi sonucu trombositopeni ile seyreden bir hastalik olup, spe-
sifik tanisal testi olmadigindan tanida yanilma olabilecegi gibi belirli oranda medikal tedaviye diren¢ olmaktadir. ITP
diistiniilen bir olguda, baslangi¢ tedavide klasik doz ve yiiksek doz steroide direngli olup intravendz immunoglobulin
destegi ve splenektomi ile tam remisyon saglanan ve birbuguk yildir halen remisyonda olan bir ITP olgusu sunuldu.
Literatiir taramasinda tedavilerdeki yiiksek diren¢ orani ve tanidaki yanilmalar vurgulanarak ITP konusundaki bazi
bilgilerin giincellenmesi amaglandi.

Anahtar Kelimeler: Idiyopatik trombositopenik purpura, Tanida yanilma, Direng

ABSTRACT

A Case Thought to be Consistent with Idiopathic Thrombocytopenic Purpura.
Is it Misdiagnosis? or Resistance to Therapy?

Idiopathic thrombocytopenic purpura (ITP) is a disorder which is associated with thrombocytopenia because of
platelet destruction. There may be fault in diagnosis because there is no specific diagnostic test, also there is resistance
to medical treatment at a determined ratio. Here, a case of thought has been consistent with ITP was presented who
was resistant to classic and high dose steroid at initial treatment, complete remission has been achieved with intra-
venous immunoglobulin support and splenectomy. The case is still at remission since one and half year. Our aim was
to update general knowledge about ITP and emphasize the high resistance rates at therapies and diagnostic difficul-
ties as reported in literature.
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GIRIS

Idiyopatik trombositopenik purpura (ITP), platelet
(PIt) yikimi1 sonucu trombositopeni ile seyreden,
her iki cinste ve her yasta goriilebilen bir kan
hastaligidir (1). ITP i¢in spesifik tanisal bir test
yoktur. Platelet yiizey glikoproteinlerine karsi
olusan otoantikorlar (6zellikle IIb/Ila) %60-70
oraninda saptanir, fakat prognostik 6nemi olmayip
tanisal test olarak kullanilmaz (2). Hastaliin tanist;
hikaye, fizik muayene, tam kan sayimi ve diger
trombositopeni nedenleri ile ayirict tam yapilarak
konur (3). Ayirict tanida yanilma riski ve yetersiz-
lik olmast miimkiindiir (4-6). Ozellikle gegmis
yillarda (belki de halen) bazi merkezlerde steroid
tedavisi sonrast iyilesme saglanmigsa tani
kesinlestirilmektedir (1).

ITP’nin ayirici tanist Oncelikle akut 16semi, aplastik
anemi, nadiren myelodisplastik sendrom, konjeni-
tal trombositopeniler, immun hastaliklar, sistemik
lupus eritematozus ve antifosfolipid sendromu ile
yapilmalidir (1). Tanida siiphe varsa kemik iligi
incelemesi mutlaka yapilmali, ancak tipik olgularda
yapilmayabilir (7,8). Kemik iligi incelemesinde
megakaryositler normal veya sayica artmig, diger
seri hiicreler normaldir (9). Dalak histopatolo-
jisinde beyaz pulpada reaktif follikiiler hiperplazi
saptanir (10).

Klinik olarak hafif ITP’li hastalar 6-8 haftada spon-
tan remisyona girer (1). Tedavi gereken olgularda
klasik doz oral steroidler, yliksek doz metilpredni-
zolon, yiiksek doz deksametazon, intravenoz
immiinoglobulin (IVIG), siklofosfamid, danazol,
siklosporin ve splenektomi sikca uygulanmaktadir
(1,49,11-16). Splenektomi 6ncesi pnomokok agisi
onerilmektedir (17). Direncli olgularda son yillarda
interferon-alfa, rituksimab, anti-D immunoglobulin
ve helikobakter pilori eradikasyonu onerilmektedir
(19,18,19).

Biz bu yazida, baglangic tedavide klasik doz ve
yiiksek doz steroide direngli olup IVIG destegi ve
splenektomi ile tam remisyon saglanan ve birbucuk
yildir halen remisyonda olan bir ITP olgusunu sun-
duk. Literatiir taramasinda tedavilerdeki yiiksek
direng oranini ve tanidaki yanilmalar1 vurgulamay1
ve ITP konusundaki bazi bilgilerimizi giincelle-
meyi istedik.
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Olgu Sunumu

20 yasinda erkek hasta, viicudunda yaygin, kirmizi-
mor renkli, basmakla solmayan dokiintii yakinmasi
ile hastanemiz Dahiliye poliklinigine miiracaat etti.
Yakinmasinin yaklasik 4 yildir devam ettigi,
ekonomik durumunun kéti oldugu ve koyde
yasadigindan hayatinda hi¢ doktora gitmedigi
ogrenildi. Ozgegmisi ve soygecmisinde ozellik
olmayip, ila¢c kullanim Oykiisii yoktu. Askerlik
gorevine basladiginda birliginden gonderilen hasta
yatirildi.

Fizik muayenesinde govde ve tiim ekstremitelerde
yaygin purpura diginda patolojik bulguya rastlan-
madi. Yapilan tetkiklerinde; tam kan sayiminda
(birkag kez) Plt: 15-20x10"/L, diger parametreler
normaldi. Sedim:13 mm/saat idi. Rutin
biyokimyasal testleri, tam idrar tahlili, tiim batin
ultrasonu, kanama zamani, protrombin zamant,
aPTT normaldi. HbsAg, Anti-HCV, antiniikleer
antikor, antikardiolipin antikoru negatifti. Periferik
yaymasinda plateletler sayica azalmis, yer yer 2-
3’erli kiimeler var, eritrosit ve lokositler normaldi.
Yapilan kemik iligi aspirasyonunda megakaryosit-
lerin sayica artmasindan bagka degisiklik yoktu
(Resim 1).

Hastada ITP diisiiniiliip baslangi¢ tedavide oral
metilprednizolon (1 mg/kg/giin, 2 hafta) uygulandi.
Tedavi sonunda Plt sayist ve klinik durumda
degisme olmadi. Bunun iizerine direngli olgularda
onerildigi sekilde yiiksek doz metilprednizolon (15
mg /kg/giin, 5 giin siireyle) intravendz olarak uygu-
landr (11). Ama yine sonug alinamadi, Plt sayisi
17x10°/L idi.

Bu asamada ITP tanis1 gozden gecirildi ama mev-
cut tiim bulgular ITP ile uyumluydu. Bu nedenle
direncli bir olgu oldugu diisiiniilerek IVIG
desteginde splenektomi yapilmasima karar verildi.
Splenektomi dncesi pnomokok asis1 (Pneumo-23,)
yapilip, IVIG (1 g/kg/giin 1V, 2 giin) uygulandi.
IVIG tedavisi ile Plt say1s1 112x10°/L oldu. PIt siis-
pansiyonu transfiizyonuna hi¢ gereksinim olmadi.
Ardindan splenektomi uygulandi ve dalak histopa-
tolojisi ITP ile uyumluydu (Resim 2). Splenektomi-
den hemen sonra Plt sayist 350x10°/L idi ve
yaklagik birbucuk yillik takibinde hasta halen
remisyonda olup klinik herhangi bir yakinmasi
yoktur.
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Resim 1. Kemik iligi yaymasinda artmig sayida
megakaryosit izleniyor. Diger seri hiicreler normal.
(Giemsa, X100).

TARTISMA

Bir hastaligin tan1 ve tedavisinde yeni yaklagimlara
ihtiya¢ duyuluyorsa; tamida yanilgi ve tedavide
diren¢ 6n plandadir. ITP de, bu tip hastaliklardan
biridir. ITP tanisinda yanilmanin en 6nemli neden-
leri spesifik bir tanisal testin olmayis1 ve diglama
tanist yapmanin zorlugudur.

Portielje ve arkadaglarinin rapor ettigi bir caligmaya
gore baslangigta ITP olarak tedavi edilen 152 has-
tanin 12’sinin ITP olmadig1 anlagilmistir (6).
Pamuk ve arkadaglarinin 1984-2000 arasi yillari
kapsayan retrospektif calismasinda 321 kisilik seri-
lerinde 171 hasta takibi birakmis, baslangicta ITP
tanist alan hastalardan 4’iintin sistemik lupus
eritematozus, 2’sinin ise myelodisplastik sendrom
oldugu anlasilmigtir (4). Bader-Meunier ve arka-
daslarmin rapor ettigi bir ¢calismada ise 1990-2000
arasinda ITP diisiiniiliip steroid veya IVIG tedavisi
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Resim 2. Beyaz pulpada lenfoid dokuda hiperplazi
ve siniizoidlerde dilatasyon mevcut. (H&E, X 100).

verilen 7 hastada kalitimsal trombositopeni oldugu
goriilmiigtiir (5).

Baslangi¢ tedavisine diren¢ de tanida onemli bir
yanilgt sebebidir. Pamuk ve arkadaglarinin
calismasinda baglangi¢ tedavisinde standart ve yiik-
sek doz steroid kullaniminda tam remisyon orani
%519 olup, splenektomi ile tam remisyon orani
%68 .4°diir (4). Benzer oranlar Gadenstatter ve
arkadaslarinin  calismasinda da vardir. Bu
calisgmada medikal tedavi ile splenektomi
kiyaslanmig; medikal tedavide tam veya parsiyel
remisyon orani %30 iken, splenektomide bu oran
%92 olarak verilerek splenektominin Ustiinliigii
vurgulanmistir (14).

Direng oraninin en diisiik oldugu ¢calisma Andres ve
arkadaslarimin calismasidir (15). 1985-1994 yillari
arasinda tedavi edilen 139 hastada steroid ile
baglangic remisyon oranmi %83, splenektomi ile
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%87, danazol ile %72 olarak bildirilmistir.
George’un yaymladi81 bir yazida baglangi¢ steroid
tedavisine cevap alinamamissa, splenektomi uygun
bir secenek olup kalici remisyon orani %66’dan
fazladir (16).

Bizim olgumuzda da goriildiigii gibi baglangi¢
tedavide de klasik ve yiiksek doz steroide direng
olabilir. Boylesi durumlarda IVIG destegi ile
splenektomi yapilmas: iyi bir segenektir. ITP
tedavisi yapilirken medikal tedavilerdeki yiiksek
diren¢ orani gozardir edilmemelidir.
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