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Bugra SAGLAM!

Trombositopeni, hemolitik anemi ile seyreden ve diger sistemik bozuk-
luklara yol agabilen erken teshis ve tedavisi hayati 6neme sahip hastalik gru-
bunun genel adidir mikroanjiopatik hemolitik anemi (MAHA). MAHA ve
trombotik mikroanjiopati (TMA) siklikla birbirlerinin yerine kullanilsalar da
tam olarak birbirlerini karsilayan ifadeler degillerdir.

Mikroanjiopatik hemolitik anemi (MAHA): intravaskiiler alanda kirmizi
kiire ytkimina sebep olan ve sistosit olusumu ile karakterize non-immiin bir
hemoliz olayidir (sekil-1) (1). Kiigiik arterioller ve kilcal damarlar gibi mikro-
vaskiiler dolagim patolojileri neden olabilmekle beraber protez kalp kapaklari,
intravaskiiler cihazlar gibi nedenlerde MAHA’ya neden olabilmektedir.

Trombotik mikroanjiyopati (TMA): siklikla MAHA ile ayni klinik duru-
mu tanimlamak i¢in kullanilsalar da tim TMA’lar MAHAya neden olsa da
tersi durum dogru degildir. TMA tanim olarak arteriyoler ve/veya kapiller
damar duvarindaki anormalliklerin mikrovaskiiler tromboza yol agtig1 6zel
bir patolojik lezyonu tanimlamaktadir (2).
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Eculizumab tedavisine ragmen son donem bobrek yetmeligi gelisen hasta-

larda renal transplantasyon diisiiniilebilir. Ancak canli dondr tercih edilmez
¢linkii alinan bobrekte C-TMA agisindan risk altindadir.

CFH, CFI veya C3 gen mutasyonu olan hastalarda nakil sonuglar1 basari-

sizdir. %50 hastada rekiirrens gelisirken bunlarin %90’1nda graft kaybi gelisir.

MCP muasyonunda veriler kisitli olmasina karsin basar1 sans1 daha ytiksek-

tir. CFH’a kars1 otoantikor olan aHUS vakalarinda otoantikor eradikasyonu

sonrasinda nakil yapilmalidir. DGKE mutasyonlu ¢ocuklarda nakil sonrasin-

da rekiirrens gozlenmez. CFH, CFI veya C3 gen mutasyonu olan hastalarda

karaciger-bobrek kombine transplantasyonu ile kiir saglanabilir ancak veriler

oldukga sinirhidir.
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