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A .JO ANAMNEZIS FEL DIAGNOZIS”

AVAGY A MOSCHCOWITZ-SZINDROMAHOZ VEZETO UT

BEVEZETES
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Hatvani Albert Schweitzer Korhaz-Rendeldintézet, Belgyogyaszati osztaly
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2025. november 15.

AZ ELSODLEGES THROMBOTIKUS MIKROANGIOPATHIAK (TMA) KOZE SOROLT
THROMBOTIKUS THROMBOCYTOPENIAS PURPURA (TTP) KEZELETLEN ESETBEN

IGEN NAGY MORTALITASSAL JARO KORKEP, AMELY KORAI

(AGY, VESE)

SZERVKAROSODASHOZ VEZETHET, UGYANAKKOR DIAGNOZISA NAGY KIHIVAST
JELENT, PEDIG AZ IDOBEN MEGKEZDETT, ELSOVONALBELI TERAPIA RESZET
KEPEZO PLAZMAFEREZISSEL (PXE) AZ ELETVESZELY ELHARITHATO.
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TTP (MOSCHCOWITZ-SZINDROMA)

INCIDENCIA:1-2 UJ ESET/1 MILLIO FO/EV

MORTALITAS: 5-20 %

ADAMTS13 ENZIM AKTIVITAS 10% ALATT

KONTROLLALATLAN MIKROVASZKULARIS THROMBOCYTA:
AGGREGACIO )
Laz
TTP KLINIKAI DIAGNOZISHOZ, TERAPIA MEGKEZDESHEZ A DIAD
IGAZOLASA ELEGENDO
FRENCH-SCORE (ITTP DIAGNOZIST SEGIT)
ITTP SURGOSSEGI KEZELEST INDIKAL
TERAPIA CELJA: ADAMTSI3-INHIBITOR ELTAVOLITASA (ITTP),
ENZIMMUKODES POTLASA PLAZMACSEREVEL, INHIBITOR
UJRATERMELODES GATLASA IMMUNOSZUPPRESSZIV KEZELESSEL Veseérintettség

Forras: Egészségiigyi szakmai irdnyelv A thrombotikus thrombocytopenias purpura (TTP) és a haemolytikus uraemias

syndroma (HUS) kezelésérol
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®) Verkep

Periférias kenet

"

Thrombocyta (28 G/1)

Vvt aniso-, poikilocytosis

Direkt Coombs-teszt negativ

Szérum Bilirubin Ossz.Bi (44,9 umol/l)
LDH 1253 U/l
Coagulogram INR (1,16)

Kreatinin 78,2 umol/l

CRP 4 mg/1

Prokalcitonin -

Transzaminazok SGOT (28 U/l)

Teljes vizelet

Bakt. (poz++)

Haptoglobin -

Troponin -
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VIZSGALATI EREDMENYEK 1.

Haemoglobin (103 g/l)

Fragmentocytak

Direkt Bi1 (8,6 umol/l)

aPTI (40,1 s)

SGPT (16 U/)

FRENCH SCORE

Thrombocytaszam (<30 G/L)

Szérum kreatinin szint (<199,83 umol/L)
Haemolysis jele (legalabb 1 az alabbiak koziil)
Indirekt bilirubin (>34,2 umol/L)

Reticulocytaszam (>2,5 %)

Nem detektalhato haptoglobin

Nincs aktiv tumor a korelozmeényben par éven beliil
Nem tortént szolid szerv vagy dssejt transzplantacio
INR < 1,5

MCV <90 fL

10 % alatti ADAMTS13 aktivitas valoszinlisege:

Forras: Egészségiigyi szakmai iranyelv A thrombotikus thrombocytopenias purpura (TTP) és a
haemolytikus uraemias syndroma (HUS) kezelésérdl
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28 G/L (+1)
78,2 umol/L (+1)

—
Consumptios
thrombocytopenia
(mas ok nincsen)
Fragmentocytas

(mikroangiopathias)

hemolitikus anaemia

Tunettan

Fluktualo
idegrendszeri
tiinetek
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Reticulocyta absz.szam
(241 G/1)

Alacsony thr-szam,
normal morfologia

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

A French score TMA-ban akkor hasznalhat6, ha
fragmentocytas haemolysis mellett ezen
alapkritériumok teljestilnek

2 pont : 94%
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KOVETKEZTETES, OSSZEFOGLALAS

AMENNYIBEN AZ ANAMNEZIS, KLINIKUM ES AZ ELERHETO LABORDIAGNOSZTIKAI
VIZSGALATOK, PERIFERIAS KENET EREDMENYE ALAPJAN TTP GYANU MERUL FEL,
HALADEKTALANUL REFERALNUNK KELL A BETEGET APHERESIS CENTRUM
FELE AZ ELETMENTO ELLATAS BIZTOSITASA CELJABOL. GONDOLJUNK RA, MERT
MINDEN PERC SZAMIT AZ AKUT SZAKASZBAN , KEZELES NELKUL AZ IDO
ELOREHALADTAVAL A PROGNOZIS ROMLIK, A SZOVODMENYEK ES HALALOZAS

KOCKAZATA IS EGYRE NAGYOBB.
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TMA KLASSZIFIKACIO
Primer
Congenitalis/familiaris

(USS)

TTP

. Szerzett, autoimmun
Primer TMA ,

(ATTP)

aHUS

Roviditések: aHUS- Atipusos haemolyticus uraemids szindréma;
USS- Upshaw-Schulman-szindréma

Forras: Egészségiigyi szakmai irdnyelv A thrombotikus thrombocytopenids purpura (TTP) és a haemolytikus uraemias
syndroma (HUS) kezelésérol

N Q¥

—

o/

ESETISMERTETES

2024. OKTOBER 25-EN KORA DELUTAN

46 EVES NO JELENTKEZETT A HATVANI ALBERT SCHWEITZER KORHAZ SBO-N

2 NAPJA TESTSZERTE ESZLELT SPONTAN BORBEVERZESEK (DOMINALOAN VEGTAGI LOKALIZACIO), REGGEL OTA TARTO
FEJFAJAS, ,,ROZSASZINU” VIZELET PANASZAVAL.

ANAMNEZISEBOL KIEMELENDO KB. 20 EVE TISZTAZATLAN ETIOLOGIAJU THROMBOCYTOPENIA, TARSULO ZSIBBADASOS
PANASZKOR MIATT 1 EVIG SZOROS UTANKOVETESBEN RESZESULT.

MAJD 2007-BEN IKERTERHESSEGE ALATT KOZEPSULYOS HELLP-SZINDROMAT VELEMENYEZTEK.

2024. SZEPT.-BEN VASHIANYOS ANAEMIA MIATT HEMATOLOGIAI SZAKRENDELES VIZSGALTA, AZOTA VASKESZITMENYT
SZEDETT.

IDIOPATHIAS THROMBOCYTOPENIAS PURPURA (ITP) GYANUVAL BELGYOGYASZATI OSZTALYUNKRA IRANYITOTTAK ESTI
ORAKBAN
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VIZSGALATI EREDMENYEK II.

NATIV KOPONYA CT

KENET-VIZSGALAT

LEIRASBAN: ,JOBB OLDALON AZ OS
PARIETALE MENTEN EGY 12 MM-ES , AZ
AGYALLOMANYNAL CSAK MINIMALISAN
MAGASABB DENZITASU, ELES KONTURU
KEPLET..”

VELEMENY: MENINGEOMA JOBB
OLDALON

Hematologusnak ismételten referalva az esetet , egyezteteés utan a DPC-Orszagos Hematologiai ¢€s
Infektologiai Intézet Szent Laszlo Telephelyre helyeztiik azonnal a beteget OMSZ. szallitassal.
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Thrombocyta (G/1)

LABORKERESEK ELKULDESE UTAN (ADAMTSI3 AKT., INHIBITOR, VIRUSSZEROLOGIA,

TUMORMARKEREK, AUTOIMMUN PANEL, VERALVADASI FAKTOROK, KOMPLEMENT, 10.25. 24
IMMUNGLOBULINOK, SZEKLET SHIGA/VEROTOXIN)

2024.10.25. PEX-1, SZUBSZTITUCIO (500 ML 5% HUMAN ALBUMIN (HA)+ 10 E FFP), 10 ML 10.26. 48

CALCIMUSC; 80 MG METILPREDNIZOLON

10.26. PEX-2, 1000 ML 5% HA + 10 E FFP; 80 MG METILPREDNIZOLON, +2 E FFP 10.27. 109

10.27. PEX-3, 1000 ML 4% HA + 10 E FEP; 80 MG METILPREDNIZOLON, +2 E FFP; ASPIRIN INDUL 10.28 160

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

TTP DG IGAZOLODIK: KIINDULASKOR 0% ADAMTS13 AKT., INHIBITOR-POZITIV) 10.29. 196
10.29. PEX-5, 500 ML 4% HA + 10 E FFP (8. FFP-NEL TETANIAS ROSSZULLET ELLATASA); 125 MG 10.30. 208
METILPREDNIZOLON, METAMIZOL-NATRIUM-MONOHIDRAT, CHLOROPYRAMINE
100 MG RITUXIMAB INDUL 10.31. 340

10.30-31. NAPI 80 MG METILPREDNIZOLON TOVABB, FFP ELHAGYASA 11.01 413

11.03. METILPREDNIZOLON 125 MG, METAMIZOL-NATRIUM-MONOHIDRAT, CHLOROPYRAMINE; 100

MG RITUXIMAB 1 1 O 2 3 87

11.04. EMISSZIO OTTHONABA 64 MG MEDROL JAVASLATTAL

11.07. AZ 1. AMBULANS KONTROLL, 3. RITUXIMAB, 11.03. 387

AZOTA 1S SZOROS UTANKOVETES
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