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BEVEZETÉS

AZ ELSŐDLEGES THROMBOTIKUS MIKROANGIOPATHIÁK (TMA) KÖZÉ SOROLT

THROMBOTIKUS THROMBOCYTOPENIÁS PURPURA (TTP) KEZELETLEN ESETBEN

IGEN NAGY MORTALITÁSSAL JÁRÓ KÓRKÉP, AMELY KORAI (AGY, VESE)

SZERVKÁROSODÁSHOZ VEZETHET, UGYANAKKOR DIAGNÓZISA NAGY KIHÍVÁST

JELENT, PEDIG AZ IDŐBEN MEGKEZDETT, ELSŐVONALBELI TERÁPIA RÉSZÉT

KÉPEZŐ PLAZMAFEREZISSEL (PXE) AZ ÉLETVESZÉLY ELHÁRÍTHATÓ.
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KÖVETKEZTETÉS, ÖSSZEFOGLALÁS

AMENNYIBEN AZ ANAMNÉZIS, KLINIKUM ÉS AZ ELÉRHETŐ LABORDIAGNOSZTIKAI

VIZSGÁLATOK, PERIFÉRIÁS KENET EREDMÉNYE ALAPJÁN TTP GYANÚ MERÜL FEL,

HALADÉKTALANUL REFERÁLNUNK KELL A BETEGET APHERESIS CENTRUM

FELÉ AZ ÉLETMENTŐ ELLÁTÁS BIZTOSÍTÁSA CÉLJÁBÓL. GONDOLJUNK RÁ, MERT

MINDEN PERC SZÁMÍT AZ AKUT SZAKASZBAN , KEZELÉS NÉLKÜL AZ IDŐ

ELŐREHALADTÁVAL A PROGNÓZIS ROMLIK, A SZÖVŐDMÉNYEK ÉS HALÁLOZÁS

KOCKÁZATA IS EGYRE NAGYOBB.

KEZELÉS MENETE A CENTRUMBAN
• LABORKÉRÉSEK ELKÜLDÉSE UTÁN (ADAMTS13 AKT., INHIBITOR, VÍRUSSZEROLÓGIA,

TUMORMARKEREK, AUTOIMMUN PANEL, VÉRALVADÁSI FAKTOROK, KOMPLEMENT,

IMMUNGLOBULINOK, SZÉKLET SHIGA/VEROTOXIN)

• 2024.10.25. PEX-1, SZUBSZTITÚCIÓ (500 ML 5% HUMÁN ALBUMIN (HA)+ 10 E FFP), 10 ML

CALCIMUSC; 80 MG METILPREDNIZOLON

• 10.26. PEX-2, 1000 ML 5% HA + 10 E FFP; 80 MG METILPREDNIZOLON, +2 E FFP

• 10.27. PEX-3, 1000 ML 4% HA + 10 E FFP; 80 MG METILPREDNIZOLON, +2 E FFP; ASPIRIN INDUL

• 10.28. PEX-4, 1000 ML 4% HA + 10 E FFP; 80 MG METILPREDNIZOLON

TTP DG IGAZOLÓDIK: KIINDULÁSKOR 0% ADAMTS13 AKT., INHIBITOR-POZITÍV)

• 10.29. PEX-5, 500 ML 4% HA + 10 E FFP (8. FFP-NÉL TETÁNIÁS ROSSZULLÉT ELLÁTÁSA); 125 MG

METILPREDNIZOLON, METAMIZOL-NÁTRIUM-MONOHIDRÁT, CHLOROPYRAMINE

100 MG RITUXIMAB INDUL

• 10.30-31. NAPI 80 MG METILPREDNIZOLON TOVÁBB, FFP ELHAGYÁSA

• 11.03. METILPREDNIZOLON 125 MG, METAMIZOL-NÁTRIUM-MONOHIDRÁT, CHLOROPYRAMINE; 100

MG RITUXIMAB

• 11.04. EMISSZIÓ OTTHONÁBA 64 MG MEDROL JAVASLATTAL

• 11.07. AZ 1. AMBULÁNS KONTROLL, 3. RITUXIMAB,

• AZÓTA IS SZOROS UTÁNKÖVETÉS
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Thrombocyta (G/l)

FRENCH SCORE

FRENCH score

28 G/L (+1)Thrombocytaszám (<30 G/L)

78,2 umol/L (+1)Szérum kreatinin szint (<199,83 umol/L)

A French score TMA-ban akkor használható, ha 

fragmentocytás haemolysis mellett ezen 

alapkritériumok teljesülnek

Haemolysis jele (legalább 1 az alábbiak közül)

Indirekt bilirubin (>34,2 umol/L)

Reticulocytaszám (>2,5 %)

Nem detektálható haptoglobin

Nincs aktív tumor a kórelőzményben pár éven belül

Nem történt szolid szerv vagy őssejt transzplantáció

INR < 1,5

MCV <90 fL

2 pont : 94%10 % alatti ADAMTS13 aktivitás valószínűsége:

Forrás: Egészségügyi szakmai irányelv A thrombotikus thrombocytopeniás purpura (TTP) és a 

haemolytikus uraemiás syndroma (HUS) kezeléséről 

VIZSGÁLATI EREDMÉNYEK I.
Reticulocyta absz.szám

(241 G/l)

Haemoglobin (103 g/l)Thrombocyta (28 G/l)Vérkép

Alacsony thr-szám,

normál morfológia

FragmentocytákVvt aniso-, poikilocytosisPerifériás kenet

negatívDirekt Coombs-teszt

Direkt Bi (8,6 umol/l)Össz.Bi (44,9 umol/l)Szérum Bilirubin

1253 U/lLDH

aPTI (40,1 s)INR (1,16)Coagulogram

78,2 umol/lKreatinin

4 mg/lCRP

-Prokalcitonin

SGPT (16 U/l)SGOT (28 U/l)Transzaminázok

Bilirubin (neg), UBG (norm), Vér/Hb (poz+), Nitrit (neg), Leukocyta (poz++), 

Bakt. (poz++)

Teljes vizelet

-Haptoglobin

-Troponin

ESETISMERTETÉS

2024. OKTÓBER 25-ÉN KORA DÉLUTÁN

46 ÉVES NŐ JELENTKEZETT A HATVANI ALBERT SCHWEITZER KÓRHÁZ SBO-N

2 NAPJA TESTSZERTE ÉSZLELT SPONTÁN BŐRBEVÉRZÉSEK (DOMINÁLÓAN VÉGTAGI LOKALIZÁCIÓ), REGGEL ÓTA TARTÓ

FEJFÁJÁS, „RÓZSASZÍNŰ” VIZELET PANASZÁVAL.

ANAMNÉZISÉBŐL KIEMELENDŐ KB. 20 ÉVE TISZTÁZATLAN ETIOLÓGIÁJÚ THROMBOCYTOPENIA, TÁRSULÓ ZSIBBADÁSOS

PANASZKÖR MIATT 1 ÉVIG SZOROS UTÁNKÖVETÉSBEN RÉSZESÜLT.

MAJD 2007-BEN IKERTERHESSÉGE ALATT KÖZÉPSÚLYOS HELLP-SZINDRÓMÁT VÉLEMÉNYEZTEK.

2024. SZEPT.-BEN VASHIÁNYOS ANAEMIA MIATT HEMATOLÓGIAI SZAKRENDELÉS VIZSGÁLTA, AZÓTA VASKÉSZÍTMÉNYT

SZEDETT.

IDIOPATHIÁS THROMBOCYTOPENIÁS PURPURA (ITP) GYANÚVAL BELGYÓGYÁSZATI OSZTÁLYUNKRA IRÁNYÍTOTTÁK ESTI

ÓRÁKBAN

VIZSGÁLATI EREDMÉNYEK II.

NATÍV KOPONYA CT

LEÍRÁSBAN: „JOBB OLDALON AZ OS

PARIETALE MENTÉN EGY 12 MM-ES , AZ 

AGYÁLLOMÁNYNÁL CSAK MINIMÁLISAN 

MAGASABB DENZITÁSÚ, ÉLES KONTÚRÚ 

KÉPLET..”

VÉLEMÉNY: MENINGEOMA JOBB 

OLDALON

KENET-VIZSGÁLAT

Hematológusnak ismételten referálva az esetet , egyeztetés után a DPC-Országos Hematológiai és

Infektológiai Intézet Szent László Telephelyre helyeztük azonnal a beteget OMSZ szállítással.

TMA KLASSZIFIKÁCIÓ

Primer TMA

TTP

Congenitalis/familiaris

(USS)

Szerzett, autoimmun

(iTTP) 

aHUS

Rövidítések: aHUS- Atípusos haemolyticus uraemiás szindróma; 

USS- Upshaw-Schulman-szindróma

Primer
Infekció-
asszociált

Peripartum Szekunder

10%

90%

Forrás: Egészségügyi szakmai irányelv A thrombotikus thrombocytopeniás purpura (TTP) és a haemolytikus uraemiás

syndroma (HUS) kezeléséről 

TTP (MOSCHCOWITZ-SZINDRÓMA)

INCIDENCIA:1-2 ÚJ ESET/1 MILLIÓ FŐ/ÉV

MORTALITÁS: 5-20 %

ADAMTS13 ENZIM AKTIVITÁS 10% ALATT

KONTROLLÁLATLAN MIKROVASZKULÁRIS THROMBOCYTA-

AGGREGÁCIÓ

TTP KLINIKAI DIAGNÓZISHOZ, TERÁPIA MEGKEZDÉSHEZ A DIÁD

IGAZOLÁSA ELEGENDŐ

FRENCH-SCORE (ITTP DIAGNÓZIST SEGÍT)

ITTP SÜRGŐSSÉGI KEZELÉST INDIKÁL

TERÁPIA CÉLJA: ADAMTS13-INHIBITOR ELTÁVOLÍTÁSA (ITTP),

ENZIMMŰKÖDÉS PÓTLÁSA PLAZMACSERÉVEL, INHIBITOR

ÚJRATERMELŐDÉS GÁTLÁSA IMMUNOSZUPPRESSZÍV KEZELÉSSEL

Consumptiós
thrombocytopenia

(más ok nincsen)

Fragmentocytás
(mikroangiopathiás) 
hemolitikus anaemia

Fluktuáló 
idegrendszeri 

tünetek
Veseérintettség

Láz

Tünettan

Forrás: Egészségügyi szakmai irányelv A thrombotikus thrombocytopeniás purpura (TTP) és a haemolytikus uraemiás

syndroma (HUS) kezeléséről 


