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A B S T R A C T 

Background and Objectives 
Thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP) is a rare, life-threatening thrombotic 

microangiopathy characterized by thrombocytopenia, hemolytic anemia, neurological 

symptoms, renal dysfunction, and fever. Although therapeutic plasma exchange (TPE) is 

the cornerstone of treatment management, responses can vary significantly among patients. 

This report describes an unusual recurrence of TTP in which platelet recovery was 

inconsistent with biochemical recovery, emphasizing the need for individualized treatment 

strategies. 

Case Report 
A 38-year-old female patient with a 2-year history of TTP presented to Baqaei 2 Hospital in 

Ahvaz with presentations including altered level of consciousness, seizures, anemia, 

thrombocytopenia, and marked elevation of lactate dehydrogenase (LDH). At initial 

evaluation, the patient's platelet count was 25 ×109 /L, hemoglobin level was 7.5 g/dL, and 

LDH was 2300 units/L. Treatment with plasma exchange with corticosteroids was initiated, 

which resulted in initial improvement in platelet count and hemolysis indices. After six 

sessions of plasma exchange, the platelet count increased to more than 150×109/L on one 

occasion; however, a decrease to  83×109/L was observed in the next session. Despite 

continuing treatment for 12 sessions, the platelet count only reached 107×109 /L. After 

completing 18 sessions of daily plasma exchange, although the LDH level returned to the 

normal range, the platelet count still did not exceed 150×109 /L, indicating limited efficacy 

of additional plasma exchange sessions. Subsequently, plasma exchange was discontinued 

and corticosteroids were continued with the addition of rituximab (375 mg weekly for four 

weeks), resulting in a gradual and sustained increase in platelet count to the normal range. 

Conclusions   
This study demonstrates that hematologic improvement in TTP is not always accompanied 

by biochemical normalization. Persistent thrombocytopenia with normal LDH may indicate 

immune or endothelial factors that are not resolved by plasma exchange alone. Close 

monitoring, individual adjustments, and early initiation of immunotherapy such as 

rituximab are essential to optimize outcomes. 

Key words: Purpura،   Thrombotic Thrombocytopenic, Platelet Count, Thrombocytopenia, 

Plasmapheresis 
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 هچكيد

 یزندگ  دکنندهینادر و تهد  کیترومبوت  یوپاتیکروآنژیم  کی(  TTP)  کیتوپنیترومبوس  کیترومبوت  یپورپورا

و تت  مخت     یویتاختتلا  عملکترد کل  ،یعلائم عصب  ک،یتیهمول  یخونکم  ،یتوپنیاست که با ترومبوس

بته   تواننتدیم  هااست، اما پاسخ  درمان  تیریمد  ی( سنگ بناTPE)  یدرمان  یپلاسما  ضی. اگرچه تعوشودیم

که در آن   دهدیرا شرح م  TTP  رمعمو یعود غ  ،گزارش  نیمتفاوت باشند. ا  مارانیب  نیدر ب  یطور قابل توجه

 .کندیم دیتأک یفرد یدرمان یهایبه استراتژ ازیداشت و بر ن رتیمغا ییایمیوشیبهبود پلاکت با بهبود ب

ختونی، با تظاهراتی شامل اختلا  سطح هوشتیاری، تختن ، کم، TTP ای با سابقه دو سالهساله ۳۸بیمار زن 

اهواز مراجعه نمود. در  2به بیمارستان بقایی  (LDH) توجه لاکتات دهیدروژنازترومبوسیتوپنی و افزایش قابل

برابتر بتا   LDHلیتر وگرم بر دستی 5/7 هموگلوبین سطح لیتر، در 25×910ارزیابی اولیه، تعداد پلاکت بیمار 

واحد در لیتر بود. درمان با تعویض پلاسما به همراه کورتیکواستروئیدها آغاز شد که منجر بته بهبتود   2۳00

ها در یک های همولیز گردید. پس از شش جلسه تعویض پلاسما، تعداد پلاکتها و شاخ اولیه تعداد پلاکت

 لیتر  در  ۸۳×910اهش پلاکت تا  تر افزایش یافت؛ با این حا ، در جلسه بعدی کلی  در  150×910نوبت به بیش از  

 از پتس. رستید لیتتر در 107×910ها تنهتا بته جلسه، تعداد پلاکت  12  تا  درمان  ادامه  رغمعلی.  شد  مخاهده

هتا به محدوده طبیعتی بازگختت، تعتداد پلاکت LDH جلسه تعویض روزانه پلاسما، اگرچه سطح 1۸ تکمیل

 پلاستما  تعویض  اضافی  جلسات  محدود  اثرب خی  دهندهنخان  که  نرسید  لیتر  در150×910همچنان به بیش از  

 ۳75) ریتوکستیما  افتزودن بتا  همتراه  کورتیکواستتروئیدها  تداوم   و  پلاسما  تعویض  قطع  با  ادامه،  در.  بود

ها تا محدوده طبیعی تپلاک  تعداد  پایدار  و  تدریجی  افزایش  ،( هفته  چهار  مدت  به  هفتگی  صورتبه  گرم میلی

 .حاصل شد

. ستتیهمسو ن  ییایمیوشیب  یسازیبا عاد  خهیهم  TTPدر    کیکه بهبود هماتولوژ  دهدینخان م  مطالعه،  نیا

باشد که تنها  ا یاندوتل ای یمنیدهنده عوامل اممکن است نخان یعیطب LDHمداوم با وجود  یتوپنیترومبوس

ماننتد   یمونتوتراپیزودهنگتام ا  شترو  و    یفرد  ماتیتنظ  ق،ی. نظارت دقشوندیپلاسما برطرف نم  ضیبا تعو

 است. یضرور  ینتا یسازنهیبه یبرا  ما یتوکسیر

پلاسما فرزیس، ترومبوسیتوپنی، پلاکتشمارش ، کیتوپنیترومبوس کیترومبوت یپورپورا

 08/10/1404خ  اخ ی ا فد: 

 24/01/1405خ  اخ  ذا ش: 
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 کاوو ،(TTP) کناق تنخ رمبقاوو کنووخ رمبقخ   ق  ووق ا    

ااد   ه گهی  هکتته اگ ی  ر خ ه  کنخ رمبقخ  هق  خاد رآگژنم

 جوو یاا ADAMTS13 دنووفع غ هاکوود ی  ا وو  ک بووقی جووه

 ی یی.مهی  م ر  کقچک  هر متج  بد خج ع  تکا  جقیهم

  ( ل چتوو   اووتا بتوو TPE) هی موو گ   تاوو   ضاخعووق

م دو  ااود   کاول  خقغقژ   بقیح ل، ب   ای م   ااد. ب  ا

ی م   النه اا    ل  ا  گب جه.  اه ن نقجنب  ب بقی ب  شدنل 

 TPE: Therapeutic) خعووقاض ی موو گه  تاوو   ،بن وو   

plasma exchange)   ااود کود بیو   بن و  ا   ا بود  وق

افوو اا  یای   %90بوود بوون  ا   %10چشوو  ن   ا  حووهری 

، TTPی م گه مشصخ بو ا   ل  یااق اغع لب  ر قی  .  ااد

   و  نب   اوا  خقاگه بسون   مااو رت ب جوه.  اخ بن   ا  مه

 جوقی،هب او  ی   م  کاوقغقژا ناکتق  ا  گیطود گرو    خقف

موق ی ی  لو   3/11ب ر  ا مگد     ا نای چد گ ی  بقی  آ  )م

ا    بقی  متئو   ه( ر مهش اناص لدنگا    ع  1،000،000

مقا ی بد   هکد ی  ب ن   )خ  حه   قنخب، اناتل م ند ی کن

 هانواتمت مصوبخو   (،  جوقیهمتج  م   قنح ی کن  اهگ  ا 

 ،  فاوو    لوو  جوو رن گ لتج   ف،نوو)اوو ی ی نا  نوومای

 هیوذ ا، ک و (، موقا ح احا و غ هر ح کاو هحس   ل گیخ

 ، ردنجووبد ه)ی ی جوود ( ر  هاجووهی هیقا جوو کنسوود اا

آ   ا یجووقا   دا امووه ،هشوو  لاآ م   ل  فاوودا  نچنووهیه

متئو  بن و   ،  ی  جو رن       ا نا  ب  %35ا      ن. بکتههم

 دنوخت و  ی  الن  دنوگها گه؛ خب ر اناتل م ندو ی کن  همصب

ی    خقاگوههم  خنخشص   ،اا  مقا ی ر قی یا ی. بت ب ا  هکقچد

)ل و ا    کنق  خاد رآگژنم  کنانل قغ  هنقگلق ت ر قی ک 

 هاق تن(، خ رمبقاهطننق  مق   نی  اا   ل دنساقانب  ج

 ه رژگ  ناطح مکا ت یل   اا  مص ف  تکد( ر اف ا  ه)گ ج

(LDHکد گ ج )گب جوه، اگجو ش   اهمنل ل بل جت ا    اا  ا   ه

اا  مط غعد ا  آ    د ح ئ  ال ند ااد کود   (.1،  2)  جقی

 ق  ووق ا  خ رمبقخنووک خ رمبقاووناق تنک اووک ار ژاگوو  

رمن  ب م بقی  ر   اوخ او اع جو   ش ل  خقغقژاک ب  م گ

آی ووه  تکوود بوود خعووقاض  تاوو   گیوو  کننووه  ی   ن 

  .بن   ا  یا ی

لهف اا   ژرل ، ا  ا به خأ ن  خعقاض  تا   ب  ب بقی     

متقا  ج نصووه ا    اووخ ی موو گه ی  جوو   ش  تکوود بوود

بن   ا  مبات بود  ق  وق ا  خ رمبقخنوک خ رمبقاوناق تنک 

 .ااد

 ت وبن    مبا متار      اخ غن مط غعد، بد ب  اه اا  ی       

ل   ر  نچنووهیه  وو یانان بوود خعووقاض  تاوو   ، TTPبوود 

   .گ قیا ا  ا به مها اد ی م   ی  اا  بن   ا   ا 

کود  TTP ا  بوقی بو  او بید یر او غدا غد 38بن           

خ  ب  کق خندقااا رئنه ر خعقاض  تاو   ی مو   جوه   ن 

یا ا   اشوه ر  ق  وق ا ی  ی   م   مقی بن    ، بن       بقی.

ب  متئ  مصبه ا    نود خیننو  ریوعند  بقی ر  اگهاش خقا گه

متر  آگ ه، خ رمبقاناق ته ر اف اا  لقجن    ر خشتج، بد

نوق     نااو     .(1) وهرل    ک اخنتن  او ش م ا عود گ وقی

 ا گشوو   یای کوود   ماعووهی  ل دنساقاوونج ،هطوونمق

اووطح  جاگاوو  کوود  اووبووقی. لبوول ا  ا  نل ووقغ یلته گشوو  

ADAMTS13 ی مووو   بووو    ی،نوووی  یاوووا ر لووو ا  ی

ی ش ب  اا ر هننم  1ب  یر      رغق ن  یگ)  هل ندقااا رئنکق خ

 بود لوق ت  ر اگود بو  حجو )   تا    ضار خعق  (   نر   ب

(mL/kg)  40   هتا  ار ب   و  FFP    خو    متج وه     تاو

بو  یر     بناقکسوا   ،او. موتر  بو  ا(2، 3) آغ   جه  جه 

  اچ    لااد خجق تبد مه ه،بد لق ت لاا   ی شهننم  3۷5

 جه.
 

 های اولیه بیمار: نتای  آزمایش 1جدو  

 

 ی  غنا    19×910 ج   ش ینبقل اانه 

 ۷6% ی له گقخ رفنل 

 غنا یاه /شی   5/۷ ل قینقبن  

 109×910 ج   ش  تکد 

ESR 23  ما /ا مد  مننه 

CRP 8  ی ش/غنا  مننه 

 غنا ی ش/یاه مننه  9/0 ک اخنتن  ا ش 

 غنا ی ش/یاه مننه  6/3  ربن  خ شبننه

 غنا ی ش/یاه مننه  3/0  ربن  مساین بننه

LDH 2300    راحه/غنا 

ADAMTS13    10ک ا  ا% 

 

  یوو ا ش جووه ADAMTS13ی   وقل ی موو  ، اووطق      

 ر    جو مو ح    ی   بوقی.  ی لوه(10)ک ا  ا      ان      نبس

بد    ن تا  ، اطح  تکد ر ل قینقب  ضا   ا  ج رن خعق

  خعهای  تکد بود بو م  ه ن   ا   ا   فد،ا   ااف ا  جاخه 
ی  امو    ا تا    ا ماقلف کو ی  ضاخعق  ا ،نی  غ  150×910

 ضار یربو    خعوق   فودالو  کو ل   خعوهای  تکد   ر  گ  ،

  غ ه تاو   ر منو  ضا. ب  ایامود خعوق ا ا آغ   ک ی    تا 

خعوهای   ،نر موهش ر وقی جوقاله ل وقغ  LDH  هعناطح  ب

مو    ،ا. بتو ب اهنگ ا  ا نی  غ  150×910ل  بد ب مخ  ا    تکد
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امووو  ی مووو   بووو    ا تاووو    ا ماقلوووف کووو ی ضاخعوووق

ایامود خ  لااد چ   ش،   ا      بناقکسار    هل ندقااا رئنکق خ

 ل خعهای  تکد  اعته ی  لااد  تج ،  بعه،   . ی   ر ل  ایای

  بد ح غد مو ی  داک ی ر ی  گ     اج رن بد اف ا  ،جابد خه 

خعوهای   )لااود لاوا (  می غود   ار ی   م   ا ا ل ا  ب  یشد

   .جدل ا  یا هعنی  مقهری   بچت    ل  تکد  

 تاو    هی مو گ ضاخعوق  همط غعود، مو  ا  بصشو   اا  ی     

(TPEا ی  ب بقی خعوهای  تکد  )مبوات بود    و  ا نلو  ی  ب

 ه باوو( ا  TTP) کناق تنخ رمبقاوو کنووخ رمبقخ   ق  ووق ا

ل  ل بل خق د خعهای  تکد   ایلته  اف اگش    جا. گا  اک ی

    ا  ی م   بقی.

 

 شمارش پلاکت:  ینتا

 ا  ی م  :  لبل

 (10000=     ن)اگق اف مع 30000خعهای  تکد:     ن گ نم

 ا  ی م  :  بعه

 (20000=    ن)اگق اف مع 150000خعهای  تکد:     ن گ نم

لو ، مو  بو  خعوهای  تکد  TPEا و     دنوک    نونخع   ب ا    

Cohen's d یر   نکوود اگووها   ا وو  بوو  ا ا مق اووبد کوو ی

 عنووخج    نوو. اگقوو اف معکتووههم   نییوو ر   ا اگووها  

یلته  اگوها   ا و    وگشو  دوجونگا   واوجه  مق ابد جوه. ا

 یلووههااوود کوود گشوو   م (Cohen’s d= 45/2) بوو  گ

TPE  لوو  ی  خعووهای  تکد  ا ابوو  افوو هل بوول خووق    نخووأ

 (.1)گ قیا   یا ی  TTPمبات بد     ا نب

 هاغ ننو نب    لو نمع  اهخ اب  اا ر  ه TTP ی م      

(IWG 2021) جوقیهم  بتوه بید کنسوا  خنجدل ا بد .

)بو   هتنبو غ طودنبود یر ح    و  نب   او  اخ بد ی م   ی  ا

اا ر اطح   ب   )هش  لاآ م  ر  هتناا ر  تکد ر متئ  ب غ

 (.4()2) هرل    ی ییهم   نخیس( ADAMTS13  )اآگ 

 

 
 معیارهای پاسخ به درمان :2جدو   

 

 حنطد ب غنته 

 ا ی     ش رگه ن    ا  ها  ه  کنسد اا  بنب  آا  هر قی جقاله مبت  مهش   اخ ب غنته

 ب بقی  ب غنته 

 بد    نگ  بهر   ر    ≤30  ( کد حهالل بد مهت بنعه) تکد    ها ا    هتنب غ    اخ

TPE یه   یا رل     ا VWF بد    ه ن ا   ا   بها( ایامد   رم بن)م گته ک  تا

 . کهاش  ریخ  مقیق جقی  ل  ADAMTS13 ی  اطح   ب بقی 

 مقی ب غنته
  ر     ا  لطع ی م  (  30ا     شا ن)ب   بد ب بقی   ه نا   ا     ه: م گ  ف لند

 به     ل ا ی     ها ه  کنسد اا  بنبهر  جقاله آا   ا  ب 

 حنطد آ م اش  له 

   اخ آ م اش  له
 ی  غنا   150×910 حهاللها ا   تکد    ج   ش

 گ م ل    حه ب م  ب اب  5/1 ا    ک ا  LDH اطح

 مقی  ری ر /هاخشه
 ه تنبد   اخ ب غ   ه ن ا   ا     ی  غنا   150×910  اج   ش  تکد بد    ک ل 

  رم ب نک  تا   ا TPE ا  لطع ی م        ر   30 ظ ف ه: م گ  ف لند

ب بقی  

 ADAMTS13آ م اش  له

  بنعهک ا  ا  حه    ام  ADAMTS13 ≥ 20% دنفع غمقلد:  

 . ب مخ  ب اه   ا   بنعهحه    بد ADAMTS13 دنفع غ  ک مل:

 مقی آ م اش  له 
 ی  غنا    150×910ک ا  ا   ج   ش  تکد بد    ک ل 

 %20بد ک ا  ا     ADAMTS13خ انه ک بقی  

 بن     می رش 

 ی  غنا    50×910ک ل  ج   ش  تکد بد ک ا  ا   

 مهش اف اا    اها   تکد 

LDH > 1.5    نسد  5 حهالل   غ نمن   گ م ل   حه ب م  ب اب  TPE ی م   ب     ر

 ه ندقااا رئنکق خ
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    TTP    ،ااد   ه تاب  رااطد ا  کنخ رمبقخ  هق  خاد رآگژنم

 ق لوو  ر خ رمبووا  حووه  تکد  نمتجوو  بوود خج ووع بوو کوود

  اناتل م ندو ی چتوه م وق  ر ابب  جه   د رراادقم نم

خ رمبق  ر   هاغ نن ناگج   ب   ل  بق یااق اغع ل  .جقیمه

 ضاخعووق  ، جوو رن فووق 2020( ی  اوو ل ISTHل قاووا   )

ی    هل ندقااوا رئن( ل و ا  بو  کق خTPE)  هی م گ    تا  

 ه تواب  رااطد ا  TTPبد    اهب م  هتنکد اقءظ  ب غ  ه   اگنب

 هاًنو، اکADAMTS13  دنوفع غ  هانولبول ا  خأ   هیا گه، حاو

اغنب   TTP  هتنخر ل ات ب غ  (.1)جدل  (1،  2)جقیهم  دنخقل

 هنووقگک  ،هاق تنجوو مل  ووتج متموود ااوود: خ رمبقاوو

ر   خنر خب. خشوص   قناناتل کن  ،همتئ  مصب  ک،نانل قغ

ی مو   گشوه    TTP   ااوم و  ااود،      نبس  عامهانند ا 

جوقی    نومقا ح ر مو گ ر م   ب م   ا نممتج  بد    خقاگههم

ر اوطح   اق نساقاونج  ،هاق تنی گد خ رمبقار قی اد  (.3)

 ه(. ی  حو غ4ااود ) هک ف خنخشص   اغنب ب ا  LDH   ب م

 ه نب بوقی بصشو  هبی   ا بد  ق  ل بل خوق     ا نم  TPEکد  

 هبد  ق  ل بول خوق    خقاگههم     نب   ف ی   ل ااد،   اخ

اغنووب جوو مل  ووتج  TTP هتنمااوو رت ب جووه. خروو ل ات بوو غ

متئو    ک،نوانل قغ  هنقگک   ،هاق تنمتمد ااد: خ رمبقا

 عار مهاننود او   خنر خوب. خشوص   قنواناتل کن  ،همصب

متجو  بود   خقاگههی م   گشه  م  TTP   اام   ااد،      نبس

ی گد ر وقی اود (.3جقی )   نمقا ح ر م گ ر م   ب م   ا نم

اغنوب   LDH   ر اوطح بو م  اق نساقانج  ،هاق تنخ رمبقا

بیو    ا نم TPEکد    ه(. ی  ح غ4ااد )  هک ف  خنخشص   ب ا

  ل ااود،   اوخ ه نب بوقی بصشو ه ا بد  ق  ل بول خوق  

 ماا رت ب جه.   هبد  ق  ل بل خق    خقاگههم     نب  ف ی
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اغنب جو مل  وتج متمود ااود:   TTP  هتنخر ل ات ب غ    

اناتل   ،همتئ  مصب  ک،نانل قغ  هنقگک   ،هاق تنخ رمبقا

م و  ااود،     نبسو  عار مهانند ا   خنر خب. خشص   قنکن

  بو م   ا نوممتجو  بود    خقاگوههی مو   گشوه  م  TTP   اا 

ی گد ر وووقی اووود (.3جوووقی )  نوووموووقا ح ر مووو گ ر م

اغنوب   LDH   ر اوطح بو م  اق نساقانج  ،هاق تنخ رمبقا

بیو    ا نم TPEکد    ه(. ی  ح غ4ااد )  هک ف  خنخشص   ب ا

  ل ااود،   اوخ ه نب بوقی بصشو ه ا بد  ق  ل بول خوق  

 ماا رت ب جه.   هبد  ق  ل بل خق    خقاگههم     نب  ف ی

ی  اا  مق ی، بن و   ی  اباوها   اوخ م بود بود خعوقاض     

لوو  ر ب بووقی  تاوو   گشوو   یای ر بوو  افوو اا  خعووهای  تکد

لو      اما ل   ل قغنانک ل  ا  جه. ب  ااو  حو ل، ی م  

( ر LDH غ  اطح  بنعه مکا ت یلنه رژگ   )بعه ، منه

مهش ر قی ل قغن ، گا اج مشو ب ه بود ل و ا  گهاجود. ااو  

ل   اا اووه  هاووه  اوو امت م  ووه  ا ی  مووق ی مد گنسوو 

کتوه. مقامول ماعوهی   ا ااج ی مه  TPEل   بن    بد    اخ

م د  ااد ی  اا  ختوقن گیو  یاجواد ب جوته. ارمً،  مو   

خقاگه بد  ق  ل بل خوق  ه بو  گاو اج خوأ ن  ج رن ی م   مه

آی ه ب ا  ل و ا  ب   ن   TPEب ذا ی. مهانند  ریلت  ش ب   

خقاگه آاونب اگوهاش  ا خشوهاه ااد،  ا ا ی م   ب  خأنن  مه

 (.   5،  6خ  کته )ک ی  ر ب بقی   ا  نچنه 

( ی  ASH)  دو اآم    اگج و  ل و خقغقژ   ل یااق اغع ل    

کتته  ، ااوواا ی   ریلت وو ش ا  ی موو   اوو کقب2020اوو ل 

 ا ی  موقا ی     ب،ناقکسوا   ژ اربود  ،هک دو  ه تاا  سا نا

 هنوواوو کقب خقغ  میوو رش بوود ی موو  ، بوو ا  اوومقیکتتووه  

 دنر کوو ل  نطوو  مووقی، خقلوو   انووقیا  لوو  ب یهآگا

بود     بناقکسوار    هل ندقااا رئناف ری  کق خ  .(2)کتههم

 ژ ا، بد رTTP  ه تاک ل    ء نقیا   اغنب ب ا  ی م   ف ی،

کود بود   افو ای  ا     نب هامبات بد اجد ل جه     ا نی  ب

TPE    جوقگههااواا ی  م  یلتوه،هگ   ه  اخ کو ف  اهبد خت 

کوود  ااوود مقگقکنقگوو ل  بوو یهآگا کاوو   ب،ناقکسووا(.  ۷)

CD20  ل انقل   ا  ر  B دنوبو  خصن یلوه،هلهف لو ا  م 

  وو  ا نی  ب ، نووقی  بوو یهآگا هکتتووه نخقغ B  ل اوونقل

  اا بن(. خ ک۷-9می رش بد ی م   م    ااد )  TTPمبات بد  

یلوه،    ای مو    ا افو ا  هل  م دو  ااود ا  بصشوی م  

  نلو   و  ا  ختروجه  خعوهای  تکد  ل  گطق  کد ب  م ی

 مش قی ااد.     نب  هب گ مد ی م گ

  بنعوهی  اباها ب  ب بقی  تکود ر      نی  مق ی ح ی ، ب    

ح ل، کو ل   تکود    ا  اخ یای. ب  ا  TPEبد    LDHجه   

 خ  هعون ب ها او   LDHاوطح   غ   منه  TPE   ا  لطع  

کقلق ت مع ل  جو   یای    ل  داناتف ی  مط غع   ایای. ا

ما وقش ااود کود ب بوقی    اوجه  ااود ر گشو   یلتوه  ا

. سوودنگ کاوو قگقغقژاب بووقی ا معوو یلغ رموو ً  اه ن نقجوونب

م د  ااد مص ف   ها ا    ADAMTS13یه     ل  ب یهآگا

کود   ه مو گ  ه ا حاو  هتنخقود بو غ  هم رلو   ا     تکد ل 

  نوجوقاله ان آجد   ب   ف جه  ااد، حاظ کتته.  نل قغ

  اچت   ل بل اما و یخ ل  ل کد خعهای  تکد  کتههم  هنخأک

  ااود. یو ر  کو    هی   م   رالعو      نب  دنگش گ   فع غ

ISTH  جوه     هعونکود  ب  کتههم  هنخأکLDH   اهبود خت و 

لو  ر  تکد  ها اومتج  بد لطع ی م   بوهر  ب بوقی     هاگب 

 .(2) جقی  هتنب غ  ب بقی

 دا امه   اگ  ذاهبد   ء  ها    بناقکسا    ،امتر  ب  ا    

گشو     اننو ،  ل  دجوه  ااود. مط غعو  لاخبوه  TTPمه    

   مو   ب بوقی    ب،ناقکسا ریلت  ش     اکد خجق  یلتههم

 ا کو ل   TPEمقا  ود بو    ا نوم  کتوه،ه ا کقخ   م  ها ا  

 .(9)کتههمقی  ا ک  م  ا نر م  یلههم

 کووود ی  بووود  ام وووه   ل شووو فدنا      ووو ای هدوووا    

 همتعد  جوه  ااود، مع فو  ASHر    ISTH   ل ه ر  ا گ

یه فو کاق     گ گقب ی  کا  ،(Caplacizumab)   رم بنک  تا

بو ل دت      ًنمسوای   رم بنااود. ک  تاو  نب اگوه،افق  ر

ر گشو   یای  جوه  ااود کود   کتهه ا م    م  vWF- تکد

 ا    وو  نب هاکوو ی  ر خشووه عا تکوود  ا خسوو   اوو  گ م ل

گشوه     ام  خجق  بن     . ای چد ی  مق ی(10)  یلههک ل  م

ی  حو ل  هی مو گ   ااد، امو  ی  یاوا ر بوقی  آ ، اغ وق

 ا ب  ساد   کا قگق  خقغقژاخد مل بد ا د کتا ل لهف ته ا

ب    هب  گر  ت  قغ   نچتل   هفعن   ل . یااق اغع لکتههم

یا گه. ک بقی   هنخأک   ی   قل ب بقی  ADAMTS13  دنفع غ

ب  نط  مقی ب م ل  ا  ااد ر     ن نه مهارش ی   قل   اجه

  ا ی  گر  ی فد.  اگدنش ن     بناقکسا  خقا هم

  لوو بوود ی م    وو  ا نا  ب هچوو ا ب نوو کوود  اووی   ا    

ی  موق ی   شا نب  ی تنبد خقی    نگ  یلته،هااا گها ی   اخ گ 

 ا ب  سواد  TTPمی رمد بد ی م   ی    هاا ا   ل س نمد گ

لوو  خعووهای  تکدب  اووه ح یوو  گشوو   یای: .  کتووههم

 LDHااود،      و  نموهارش ب  دنوج نخ فع غ   اخ حس ر

 ا  ی   ه توابو  رااوطد ا  ADAMTS13م    مهارش    ،هعن ب

  ب بووقی  ا نوو ریلت و ش، م هک دوو ه قگووقخ ا  ا. اکتوههگ 

بو  ااو ر   ی مو   فو ی  نختر ر بصشهه ا ب بقی م  ها ا  

  اوا   ،اااود. بتو ب ا   یو ر   هش  لار آ م   هتنب غ  د ملخ
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مه    ا ی     ل ب  یااق اغع ل  همبات  دا امق ی القل مه

TTP (. 11)کتووههم داوومقیکتتووه  خیق ه تووابوو  رااووطد ا

ی     اتننور خی  TTPابوات بود    هدونژگا   ل تدن م  اهجت ا 

 ه  جود  د یلو ا ر   ا   ا بو ا خقاگوهه  اخ بد ی مو   م

مات اووب بوو    لوو ل ووقا  کتووه ر امدوو   ی م   هجصصوو

 (.12،  13 ا ف ال  کته )     نب  مشصص ت ف ی
 

 گیرینتیجه

چتو   اوک چو غ  بو غنته مقسوقب ل  TTP موها اد    

ل     خقفن اقغقژ  ر   اوخجقی ر گن  مته ی   یلنق ا   مه

ی م گه بن   ا  ااد. اا  یو ا ش ال نود  و ا  مسوا  ، 

مقلع ا  خعهال ی م   ب  اا ر   اخ فو ی ، ر ااواا ی  بود

اوو  ی. آاتووه   ژرلووه ب اووه بوو  اا قگووقخ ا ه  ا ب  سوواد مه

لو   جت ا اه مقامل م    ب    اخ ی م گه ر خقاوعد ی م  

گقا  ما  ک  جقی خ  گا اج بن   ا  مبوات بود ااو  انواتل 

 .خ هاهکتته  حن ت ب بقی ا به
 

 حمایت مالی

 اا  خقینق بهر  ح  اد م غه ر ل اتد اگج ش جه  ااد.     
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قگود خعو  ح ییا گوه کود لون       اظ    موهی گقاسوته    

 .مت فعه ی  مط غعد ر قی گها ی

 نقش نویسندگان

 یکا  م  اد  ی اه:   احه مط غعد
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 ان ه: ل د    ی  اگج ش  ژرل ییکا  اح ه اح ه ای  

 ل یکا   را  ل غقه ک ن : گ   ش می غد ر خقننل یای 

     
 تشکر و قدردانی

اا  مط غعد ی  یاگش     ته  ج  ق  القا  خصقاب جه      

می غد، گقاستهی    ااد.   ک ی    اا     اا   ک  کت      ،ا  

بن   اا   بی اه  ر م ک  خقاعد خقینی ت ب غنته  ب گک نق   

اا   ژرل     2 ا  ا   یغنل ل د    ل ن  گد ی   بد  القا  

 .گ  اتهخشد  مه
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