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Mikroanjiyopatik 
hemolitik anemi 
nedir?

• Mikroanjiyopatik hemolitik anemi, 
arteriyol ve kapillerlerde eritrositin 
sağlıklı geçişini engelleyerek 
parçalanmalarına neden olan 
patolojik oluşumlar veya damar 
içinde aşırı türbülans nedeniyle 
gelişen, periferik yaymada eritrosit 
fragmanları ve polikromazi ile 
karakterize intravasküler hemolitik 
anemi türüdür.



• MAHA’da damar içinde immün 
olmayan eritrosit yıkımı mevcuttur.

• MAHA'nın nedenleri:

• Eritrositlerin protez kapaklar veya 
mekanik cihazlarla fiziksel olarak 
parçalanması.

• Miktoanjiopatik hemolitik 
anemi+trombositopeni (MAHA-T)



Trombotik mikroanjiopatiler



OLGU 1:

• 34 yaşında kadın, yalnız yaşıyor,

• Bir haftadır halsizlik ve rutinden fazla 
olan menstrüel kanaması olan hasta 
son 5 saattir gittikçe şiddetlenen baş 
ağrısı ile acil servise başvuruyor. 

• Fizik muayenede alt ekstremitede 
ekimotik lezyonlar mevcut, cilt ve 
mukozalar soluk, 

• KTA 118/R. TA 110/70 mmHg

• Nörolojik muayenesinde ense sertliği 
yok, Babinski (-), taraf seçen nörolojik 
bulgu yok

• Sistem muayenelerinde ek özellik 
yok.



OLGU 1:

• WBC: 7.200/mm3

• ANC: 5200/mm3

• Hb: 7.6 g/dL

• MCV: 89 fL

• Plt: 10.000/mm3

• Üre: 65, kreatinin: 1,3

• Elektrolitler, kan şekeri, AST/ALT, 
ALP/GGT: normal

• Düz. Retikülosit: %13

• LDH: 1450 U/dL

• D. Ve İ. Coombs: negatif

• Kranyal BT/MR: normal 



• TTP ön tanısı ile ADAMTS13 
aktivitesi için örnek alınıp

• Plazmaferez, folik asit ve metil-
prednizolon 1 mg/kg/gün 
dozundan başlanıyor

• •Tedavinin dördüncü günü Plt: 
120.000/mm3, LDH 400 U/L, Hb9 
g/dL

• ADAMTS 13 aktivitesi %3 , 
ADAMTS13 inhibitörü: (+)

• İmmun TTP: Steroid 4 haftada 
azaltılarak kesilir.

• •Plazmaferez tedavisinin10 günü

• •Plt: 240.000/mm3, LDH: 150 
U/dL, Hb: 9.3 g/dL



İLK DEĞERLENDİRME

Hasta veya yakınından dikkatle anamnez alınır, geçirilmiş 
hastalıklar, kullandığı ilaçlar, gebelik ve aile öyküsü sorgulanır. 

Dikkatli fizik muayene ve nörolojik muayene yapılır.

Tam kan sayımı, böbrek fonksiyon testleri, 
karaciğer fonksiyon testleri, LDH, direkt-indirekt 

bilirubin testleri değerlendirilen hastada

Periferik yayma
Anemi, trombositopeni, 

LDH yüksekliği ve indirekt 
hiperbilirubinemi 



•Mikroanjiopatik hemolitik anemi+ 
trombositopeni ve/veya uç organ hasarı

•PT,APTT VE FİBRİNOJEN KONTROL ET……
NORMAL

•ADAMTS 13 aktivitesi için örnek gönder



ADAMTS13:

•N Engl J Med 2002; 347: 
589-600 



ADAMTS 13 AKTİVİTESİ <%10 İSE TTP
      

*ADAMTS 13 İNHİBİTÖR VAR İSE 
KAZANILMIŞ TTP
      

*ADAMTS 13 İNHİBİTÖR YOK İSE 
HEREDİTER TTP

N Engl J Med 2002; 347: 589-600 
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Mikroanjiopatik hemolitik anemi+ trombositopeni ve/veya uç organ hasarı
ADAMTS 13 AKTİVİTESİ NORMAL

HASTANIN İSHAL ÖYKÜSÜ VAR
SHİGATOXİN GÖNDER POZİTİF İSE HÜS
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OLGU 2:aHÜS

• 20 yaşında kadın hasta

• Boğaz ağrısı ve ateş ile başvuruyor. Fizik muayenesinde 
membranöz tonsillit saptanıyor. Tam kan sayımında lökositoz 
dışında özellik yok.

• Üç gün sonra nefes darlığı, bilinç bulanıklığı ile tekrar 
başvuruyor. Akut böbrek yetersizliği ve trombositopeni 
saptanan hastanın periferik yaymasında fragmente eritrositleri 
görülüyor. ADAMTS 13 gönderiliyor. Kranial görüntülemesinde 
özellik yok, PA grafide kardiyomegali saptanıyor.

• Hızlı bir şekilde plazmafereze başlanan hastada 3. gün yanıt 
alınamıyor. ADAMTS 13 aktivitesi normal saptanması üzerine 
HÜS?, aHÜS ön tanıları le plazmaferez sonlandırılıyor. Mekanik 
ventilasyon desteğinde ve hızlıca multiorgan disfonksiyonuna 
giden hastaya aHÜS ön tanısı ile Eculizumab başlanıyor.

• Hastadan kompleman mutasyonu ve kompleman faktör H 
antikor çalışması için örnek gönderiliyor. 

%48

%43

%28

%95



Mikroanjiopatik hemolitik anemi+ trombositopeni ve/veya uç organ hasarı
ADAMTS 13 AKTİVİTESİ NORMAL

SHİGATOXİN negatif SEKONDER TMA NEDENLERİNİ DIŞLA





Mikroanjiopatik hemolitik anemi+ trombositopeni ve/veya uç organ hasarı
PT,APTT VE FİBRİNOJEN KONTROL ET……PT-APTT UZAMIŞ, FİBRİNOJEN 

DÜŞÜK İSE DİC ETYOLOJİSİ ARAŞTIR.





TEŞEKKÜR EDERİM
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