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TTP'DE PLAZMA DEĞİŞİMİ (PLAZMAFEREZ) TEDAVİSİ TAKİP FORMU
	Ad-Soyad:
	Tanı: TTP (Klinik tanı)                                                 (1.Sürüm/Ağustos 2016)                         

	Cinsiyet/Yaş:
	Tanı Tarihi:                                                        

	Kilo (kg):                            Hesaplanan plazma volümü (litre):                                                  [Plazma volümü  =  0.07  x kilo (kg)  x  (1 – hematokrit) ]

	Plazmaferez öncesi
	Hemoglobin (g/dL):
	Kreatin (mg/dL):
	Fibrinojen (mg/dL):
	Hepatit A,B,C:

	
	WBC (/µL ) :
	BUN  (mg/dL):
	INR (%):
	HIV:

	
	Trombosit (/µL):
	SGOT/ SGPT (IU/L):
	aPTT:
	Troponin I ve T:

	
	Direkt Coombs testi: 
	LDH  (IU/L):
	D-dimer (µg/mL):
	Amilaz (IU/L):

	
	ADAMTS 13 aktivitesi (%):
	Direkt/indirekt Bilirubin (mg/dL):
	Haptoglobulin (mg/dl):
	

	
	PY’de fragmante eritrosit(%):
	Ateş: var          -     yok                Nörolojik bulgu: var               -        yok 

	   Plazmaferez (                                                    T e d a v i 
	Prednizolon(

	(1 x 1 volüm/gün)                                                                                                                                                                 (1 mg/kg/gün,PO)

	(1.gün) ……...../……...../201…...

	+

	(2.gün)……..…../……...../201…...
	+

	(3.gün)……..…../……...../201…...
	+

	(4.gün)……..…../……...../201…...
	+

	4.  PLAZMAFEREZ İŞLEMİ SONRASI DEĞERLENDİRME;

	(5.gün)……...…../……...../201…...
	+*

	(6.gün)……...…../……...../201…...
	+*

	(7.gün)……...…../……...../201…...
	+*

	(8.gün)……...…../……...../201…...
	+

	(9.gün)……...…../……...../201…...
	+

	(10.gün)…..…../……...../201…...
	+

	(11.gün)…...…../……...../201…...
	+

	(12.gün)……..…../……...../201…...
	+

	(13.gün)……..…../……...../201…...
	+

	(14.gün)……..…../……...../201…...
	+

	(15.gün)……..…../……...../201…...
	+

	
	

	
	

	
	

	TTP olgularının tedavi ve takibindeki diğer hususlar...
(I). Plazmaferez sonlandırılan olgularda 5-7 gün  süre ile trombosit ≥150.000/µL ise kateter çıkartılır.

(II). Kateter çıkartılan ve cevabı devam eden olgularda prednizolon dozu azaltılarak 2-3 hafta içerisinde kesilir. 

(III). Plazmaferez 2 x 1/gün devam eden olgularda, trombosit sayısında artış ve nörolojik düzelme durumunda tekrar 1x 1 volüm/gün'e inilir.

(IV) 3 günlük IV 1 gr/gün metilprednizolon alan olgularda tekrar 1 mg/kg/güne inilerek tedaviye devam edilir.
(V). Tedavi süresince folik asit 1x5 mg/gün verilir.

(VI). Ciddi olgularda IV metilprednizolon  ile tedaviye  başlanabilir (günde 2-4 kez, 125 mg).
(VII). Plazmaferez işleminin sonlandırılmasını takip eden 30 gün içerisinde alevlenen olgular da refrakter hastalık olarak kabul edilir.

	Yanıtsız ve/veya yanıt kaybı gelişenlerde trombositopeni ve MAHA nedenlerinin AYIRICI TANI (  araştırılması yapılır...

	  Ayırıcı tanı(
	- Otoimmün  hastalıklar: (SLE, Skleroderma, APS,Sjögren)
	- Gebelikle ilişkili (HELLP,Eklemsi,HUS)
	- STEC-HUS
	- Akut pankreatit ile ilişkili

	
	- Vaskülitler: (Wegener, P.nodosa ve diğer vaskülitler)
	- Santral venöz kateterle ilişkili sepsis
	- Atipik HUS 
	- Transplantasyonla ilişkili

	
	- Malign hipertansiyon
	- Kobalamin  C eksikliği
	-Evans send.
	-

	
	- Sistemik enfeksiyonlar: (Viral;CMV, adenovirus,hepatit virüsleri, influenza A,HSV,HIV, Parvo B19,V.zoster,EBV, Bakteriyel; gram(+)'ler, boriella, brusella,C.difficile,mikobakteri,klamidya, legionella, Fungal; aspergillus, C.albicans, C.neoformans, blastomyces,Parazit;malarya,babesia)

	
	-  Sistemik malignensiler: (Sıklıkla meme, prostat, akciğer,pankreas ve GİS tümörlerinde görülür ); DIC veya tümör embolisi

	
	-  DIC (Sepsis, malignensiler): Hipofibrinojenemi, yüksek D-dimer, PT ve aPTT'de uzama

	
	-  İlaçlar (Kinin, simvastatin, interferon, kalsinörin inhibitörleri, piperasilin,vankomisin,gemsitabin vb.)                                                                                     QQ


Refrakter olgularda plazmaferez + prednizolon tedavisine eklenebilecek diğer TEDAVİ SEÇENEKLERİ








Rituximab: 375 mg/m2 haftada 1 kez, 4 hafta süre ile uygulanır (Plazmaferez işleminden sonra uygulanır)


Siklosporin: Günde 2 kez, 2-3 mg/kg / gün, 6 ay tedaviye devam edilir. Doz ayarlaması plazma seviyesi 100-200 ng/dL olacak şekilde yapılır. 


Siklofosfamid: PO:1-2 mg/kg/gün (maksimum 150 mg/gün) veya IV: 500-750 mg/m2/hafta, (2 hafta), sonra ayda bir, 4 doz daha yapılır.


Mikofenolat mofetil: Günde 2 kez, 500-750 mg/gün.


Vinkristin:  1-2 mg/hafta (1-3dk’da IV infüzyon) trombosit sayısı normal sınıra gelene kadar devam edilir.


Bortezomib: 1,3 mg/m2(1,4,8. ve 11.günler), nüks olgularda siklus tekrarlanabilir. (Öncelikle IV uygulama tercih edilebilir).


N-acetylcysteine:150 mg/kg 1. gün (plazmaferezden sonra 200 ml %5 dex.'de 1saatte infüzyon), takip eden günlerde ise aynı doz 17 saatlik infüzyon şeklinde verilir (Tedavi süresi 10 güne kadar uzatılabilir).


     Splenektomi: Multipl relaps olan hastalarda relapsları önlemek veya sıklığını azaltmak için düşünülebilir.                                                                                          .


      Rekombinant ADAMTS13  ve Anti-VWF (caplacizumab): (Araştırma/geliştirilme aşamasında olan ilaçlar).











�
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Splenectomy





(I).   Plazmaferez işlemi 2 x 1 volüm/gün'e çıkılır VE; 


(II). Tedaviye 3 gün süre ile IV metilprednizolon 1 gr/gün* eklenir (100ml %0.9 NaCl içerisinde 45 dakikada infüzyon) VE/VEYA; 











REFRAKTER HASTALIK





AYIRICI TANI(





Bu semptom veya bulgulardan herhangi birinin varlığında;





-  Trombosit sayısında artış (≥ 2 kat) olmaması ve/veya,


-  Artmış olan trombosit sayısında düşme ve/veya,


-  Yeni nörolojik bulgular veya ortaya çıkması ve/veya,


-  İskemik kalp semptomları ortaya çıkması.


-  














YANIT VAR





YANIT YOK 








    Yanıt alınan olguda trombosit sayısı 2 ardışık gün


 >150.000/µL olana kadar aynı tedaviye(devam edilir.








