
Thrombotic Thrombocytopenic Purpura و   Immune thrombocytopenic purpura 

ITP 

یک   .شودمی ( به صورت حاد در اطفال و مزمن در بزرگسالان دیده ITP) 1پورپورای ترومبوسایتوپنیک ناشناخته

که علت آن   شودمی ی هرازگاهی دیده هاخونریزی و  2اختلال خودایمن است که با افت پلاکت، پورپورا 

 ی ضدپلاکت است.هابادیآنتی 

 هاسلول ی درچرخش حساس هستند که موجب افزایش برداشت این هاپلاکت به  IgG3ی خودایمن هابادیآنتی 

ماکروفاژ  -ی مونوسیتهاسیستم)بنام ماکروفاژ( موجود در طحال، کبد و سایر  ژنآنتی ی حاوی هاسلول توسط 

اغلب در   ITP. کند می ب پلاکت در بدن را جبران خوان با افزایش تولید پلاکت، تخری. مغزاستشوند می برداشته 

با داروهای سرکوب کننده    ITP. معمولا  شودمی جوانان چند هفته پس از ابتلا به عفونت ویروسی ایجاد  و  کودکان  

ی هاعفونت ، SLE، 5، لینفوما CLL4د با توانمی شکل مشابهی از ترومبوسیتوپنی خودایمن  . شودمی ایمنی درمان 

ی ویروسی و باکتریایی مرتبط باشد. بسیاری از کودکان طی چندهفته تا چندماه  هاعفونتو سایر    6مونونوکلئوزیس 

  7هرچند جوانان کمتر بهبودی خودبخودی دارند و نیازمند اسپلنکتومی  یابند می بدون نیاز به برداشتن کبد بهبود 

 .باشند می 

 علل:

 د در اثر عوامل زیر ایجاد شود:توانمی پورپورای ترمبوسیتوپنیک بدون علت شناخته شده   ❖

 
1Idiopathic Thrombocytopenic Purpura  
2 Purpura 
3 IgG autoantibodies 
4 Chronic lymphocytic leukemia 
5 Lymphoma 
6 Mononucleosis 
7 Splenectomy 
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 HIV8یی مانند هاعفونت  ❖

 ، لینفوما9هایی مانند آدنوکارسینوماسرطان ❖

 ، هپاتیت خودایمن و بیماری تیروئید 10های ایمنی شایع و بیماریهای خودایمن مانند لوپوس نقص  ❖

ند منجر به ترومبوسیتوپنی خودایمن شوند مانند استازولامید، آسپیرین، آمینوسالیسیلیک  توانمی برخی داروها نیز   ❖

. سیستم ایمنی  شودمی : در این حالت دارو توسط غشاء سلول پلاکت جذب ، کاربامازپین، دیجوکسین و ...11اسید

ی حساس شده به روش  هاپلاکت سازد که موجب بلعیده شدن می  بادیآنتی پلاکت، -برعلیه مجموعه دارو 

 . شودمیفاگوسیتوز در کبد و طحال 

)محلی که  ضدپلاکت در پالپ قرمز طحال  IgGی هابادیآنتی باشد. تجزیه می  بادی آنتی طحال محل ساخت اتو ❖

 .دهد می رخ (  شودمی انجام  12شده به روش فاگوسیتوز ی حساس هاپلاکت برداشت 

منفی هستند    a1 PL14پلاکت    ژنآنتی ممکن است در زنان بارداری که از نظر    13ترومبوسیتوپنی آلوایمیون نوزادی  ❖

مثبت بوده است یا با تزریق خون، حساس شده است. این وضعیت، سایر    PL a1اما در بارداری قبلی با کودکی که  

 .  شودمی های پلاکتی را نیز شامل ژنآنتی 

 تشخیص:

 سابقه شروع ناگهانی پتشیا یا خونریزی  .1

 
8 Human immunodeficiency virus 
9 Adenocarcinoma 
10 Systemic lupus erythematosus 
11 Aminosalicylic acid 
12 Phagocytosis 
13 Neonatal alloimmune thrombocytopenia 
14 Platelet antigen PL a1 



علائم خونریزی: خونریزی از بینی، خونریزی گوارشی یا خونریزی از لثه، خون در ادرار یا افزایش خونریزی   .2

)سردرد، تهوع، استفراغ، خواب آلودگی، بی حالی، تحریک    15ICHقائدگی، در موارد نادر خونریزی داخل مغزی  

 پذیری، کاهش هوشیاری یا علائم عصبی 

 MMRویروس زنده مانند سابقه عفونت ویروسی یا واکسن  .3

 علائم هشدار: 

a)  اشتهایی، کاهش وزن، زردی، تب، تعریق یا علائم عفونتبی ، 16درد استخوانی، لنگیدن 

b)  های دهانی، عفونت یا تب اخیرها، زخم دانه قرمز، درد مفاصل، درد عضلانی، قرمزی چشم 

c)  اختلالات خونریزی سابقه فردی یا خانوادگی از 

d)   مصرف اخیر داروهایی مانندNSAIDs داروهای ضدانعقاد و ضدپلاکت ، 

 های آزمایشگاهی مانند: تست .4

i.  ماه  3هزار طی  40کاهش پلاکت، پلاکت کمتر از 

ii. Blood film ی بزرگ و قطعات پلاکت است.هاپلاکت : که نشاندهنده 

iii. است. 17آزمایشات مغزاستخوان: نشاندهنده افزایش مگاکاریوسیت 

iv.  دهد می ی ضد پلاکتی چسبیده به پلاکت بیمار را نشان هابادی آنتی : 18آزمایش کومبز پلاکت. 

v. ی ضد پلاکتهابادی آنتی های متنوع دیگر برای یافت  سایر تست 

 درمان:

 تلاش برای حفظ پلاکت در محدوده طبیعی 

 
15 Intracranial haemorrhage 
16 Limp 
17Megakaryocyte  
18 Platelet Coomb's test 



 . گیردمی درمان حاد فقط درصورتیکه دچار خونریزی فعال باشد انجام 

. در موارد شدید درمان انتخابی تزریق ایمونوگلوبولین تزریقی  یابند می بسیاری از کودکان بدون پیامد ناگواری بهبود  

(IV IgG است که به مدت )400روز به میزان  5 mg/kg/d  پاسخ  1-4موارد طی روزهای  %70. در شودمی داده

 .باشد می های مجدد زمان کوتاهی است و نیاز به دوره  اما برای مدت دهد می 

 باشند می بیماران با خونریزی فعال نیازمند دریافت کورتیکواستروئید به منظور جلوگیری از تخریب بیشتر پلاکت 

 (.دهند می هفته به خوبی جواب   2بیماران طی  %60)حدود  

اند و همچنان خونریزی فعال دارند پس از  یکواستروئید، به خوبی جواب نداده بیمارانی که با وجود دریافت کورت

. باشند می ماه نیازمند برداشتن طحال )پس از دریافت ایمونوگلوبولین تزریقی جهت افزایش پلاکت قبل از عمل(  یک

 دار دارند.رومبوسیتوپنی پایدار علامتاست که ت ITPدرمان انتخابی بزرگسالان بنابراین برداشتن طحال  

 .باشد می  prednisone 1 to 2 mg/kg/dدرمان ترجیحی،  ITPدر بالغین مبتلا به 

 .شودمی شدید و ناگهانی درنظر گرفته  ITP)تعویض پلاسما( برای  19پلاسمافرز

ماه پس از تولد   3پلاکت  درصورت عدم درمان،  .شودمیترومبوسایتوپنی نوزادی با ایمونوگلوبولین تزریقی درمان 

 روند.و ازبین می  شوند می ی ضد پلاکتی مادری تجزیه هابادیآنتی زیرا  یابد می افزایش 

 . شودمی تزریق  20درصورت عدم پاسخ به برداشتن طحال، به بیماران بزرگسال وین کریستین 

 . باشد میاست موثر  HIVآنها به بیماری  ITPدر افزایش پلاکت بیمارانی که  21داروی زیدوودین 

 آموزش به بیمار: 

 
19 Plasmapheresis 
20 Vincristine 
21 Zidovudine 



 آموزشی ارائه پمفلتهای 

 محدود کردن فعالیت برای کاهش خطر صدمه به سر:  •

 و هنرهای رزمی(  23، هاکی 22های تماسی )مانند فوتبال، فوتبال امریکاییاجتناب از ورزش  •

، دوچرخه  25، اسکیت24اسب سواری، اسکوتر  د هایی که خطر صدمه به فرد دارد )مانن محدودکردن فعالیت •

 ( سواری

 ضدپلاکت و غیراستروئید. اجتناب از تزریق عضلانی  اجتناب از داروهای ضدانعقاد، 

 فوری به اتفاقات درصورت بروز این علائم ئم خونریزی واضح در بیمار و مراجعه پایش علا

 و مراجعه فوری به اتفاقات درصورت بروز این علائم  ICHپایش علائم 

 

TTP 

یک آنمی ناشی    TTP( یا  Thrombotic thrombocytopenic purpuraپورپورای ترومبوسایتوپنی ناشی از ترومبوز )

ویژگی دارد: تب، آنمی ناشی از   5است که مشخصا  27( در عروق آسیب دیده کوچک 26از لیز )تجزیه شدن خون 

در نتیجه کمبود/ عدم وجود   TTP، اختلال عملکرد کلیوی و اختلال عملکرد عصبی. 29، افت پلاکت 28همولیز 

.  دهد می رخ  31پروتئاز شکافنده فاکتور ون ویلبرانت  30ADAMTS13دم وجود اکتسابی مادرزادی و یا کمبود/ ع

 
22 rugby 
23 hockey 
24 riding a scooter 
25 skate-board 
26 hemolytic 
27 microangiopathic 
28 hemolytic anemia 
29 thrombocytopenia 
30 a disintegrin and metalloproteinase with a thrombospondin type 1 motif member 13 
31 von Willebrand factor-cleaving protease 



( را غیرفعال کند. این امر  32ای )مولتیمر د ون ویلبرانت بزرگ چند رشته توانمی ن ،ADAMTS13در این حالت 

برای پیشگیری از لخته خودبخودی الزامی است. مولتیمرهای بزرگ درصورتیکه کنترل نشوند تمایل بسیار زیادی  

ها دو عضوی هستند که  . سیستم عصب مرکزی و کلیه کند می به اتصال به پلاکت دارند که تشکیل لخته را آغاز 

یک اورژانس   TTP. تشخیص به موقع اهمیت فراوانی دارد زیرا گیردمی قرار  TTPبیش از سایرین تحت تاثیر 

بیماران به درمان اولیه پاسخ   %80درصدی دارد. حدود  90پزشکی است که درصورت عدم درمان، مرگ و میر 

 .یابد می % کاهش  10-15و پس ار درمان، مرگ  دهند می 

 علل:

TTP  درنتیجه کاهش یا عدم فعالیت آنزیمADAMTS13  د مادرزادی یا اکتسابی باشد. توانمی که  شودمی ایجاد

  دهند می را هدف قرار    ADAMTS13ی خودایمنی که  هابادیآنتی تر از مادرزادی است و به علت  نوع اکتسابی شایع 

های جلوگیری از بارداری  ، قرص HIV. داروهای ضد پلاکت، داروهای سرکوب کننده ایمنی، بیماری  شودمی ایجاد  

را فعال کرده   ADAMTS13های خودایمن ضد بادی مواردی هستند که تشکیل آنتی حاوی استروژن و بارداری 

. افرادی که نقص  دهد می رخ    ADAMTS13در اثر جهش در    TTP. نوع کمتر شایع  شوند می اکتسابی    TTPموجب  

  TTPدارند تا وقوع یک حادثه مانند بارداری یا عفونت، بدون علامت می مانند. شیوع  ADAMTS13مادرزادی 

 برابر مردان است. 2در زنان 

 ها:علائم و نشانه 

کمتر   TTP، اختلالات کلیوی در شوند می ی ریز در عروق کوچک هالخته در مقایسه با سایر مواردی که موجب 

 های عصبی موضعی، تشنج، گیجی و سرگیجه. هستند: سردرد، نقص  TTPاست. علائم عصبی ویژگی غالب در 

 
32 Multimer 



دارند شکایات   33با علت ناشناخته  TTPخستگی، تنگی نفس، پتشیا یا خونریزی. در افرادی که    :TTPعلائم اولیه در  

بیماران خونریزی    %10(. کمتر از  %23.5ترین علامت گزارش شده دل درد است )عی( و شا%44است )  ترشایع عصبی  

 ناشی از افت پلاکت را به عنوان علائم اولیه گزارش کرده اند. درگیری کلیه و ریه نادر است.

ه، تشنج، اختلالات  علائم گوارشی، خستگی، خونریزی یا پورپورا، علائم عصبی عمده )کوما، سکت تظاهرات بالینی:

علائم کلاسیک )آنمی همولیتیک،   5موضعی گذرا(، علائم عصبی مختصر )سردرد، گیجی(، تب و لرز، 

 و یافته های عصبی شدید( 34ترمبوسیتوپنی، تب، آسیب حاد کلیه 

 تشخیص:

 : 35PLASMICنمره   .1

  1ر یز. به هریک از موارد شودمی های دیده شده در زمان بروز بیماری محاسبه مره پلاسمیک با استفاده از یافته ن

 : گیردمی امتیاز تعلق 

 30000پلاکت کمتر از   ➢

روبین  غیرقابل تشخیص و بیلی  37%، هاپتوگلوبولین  2.5بیش از  36وجود همولیز )شمارش رتیکولوسیت ➢

 ( 2بالای  38غیرمستقیم 

➢ MCV39  90کمتر از 

➢ INR40  1.5کمتر از 

 2کراتینین کمتر از  ➢

 
33 Idiopathic TTP 
34 Acute kidney injury 
35 PLASMIC Score 
36 Reticulocyte count 
37 Haptoglobin 
38 Indirect bilirubin 
39 Mean corpuscular volume 
40 International normalized ratio 



 نداشتن سرطان ➢

 ی بنیادی هاسلول عدم پیوند عضو یا  ➢

احتمال پایین تر   5تر از پایین TTPاحتمال بالای  5بیشتر است. نمره بالتر از  TTPهرچه نمره بالاتر احتمال 

TTP  . 

. سطح  کند می فعالیت پروتئاز را به صورت درصدی از وضعیت نرمال گزارش  ،ADAMTS13آزمایش فعالیت 

 .کند می را در بیمارانی که دچار همولیز و ترومبوسیتوپنی هستند را تایید   TTPتشخیص  % 10فعالیت کمتر از  

 درمان:

 همراه با کورتیکواستروئید با دوز بالا است. 41درمان آغازین و اصلی تعویض پلاسما

 42مپسما و کورتیوکواستروئید، ریتوکسی ، علاوه بر تعویض پلاشوند می   TTPدر بیمارانی که برای بار نخست دچار  

 .  شودمی هم جهت پیشگیری از عود بیماری توصیه  

  43مپ، کاپلاسیزومپ ستروئید و ریتوکسی سما، کورتیکواشده اند علاوه بر تعویض پلا  TTPدر بیمارانی که دچار عود  

 .شودمی نیز توصیه  

ئم و  اندکی دارند و علا ADAMTS13هستند اما هنوز فعالیت پلاسمایی  TTPبیمارانی که در مرحله خاموشی 

 .شودمی های بالینی ندارند، تزریق ریتوکسی مپ به عنوان پیشگیری توصیه  نشانه

های ئم بالینی ندارند تزریق فراورده اندکی دارند اما علا  ADAMTS13برای بیماران بارداری که فعالیت پلاسمایی 

 گردد. پلاسمایی توصیه می 

 
41 plasma exchange (PEX) 
42 rituximab 
43 caplacizumab 
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