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Sudden cardiac death in thrombotic thrombocytopenic purpura
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Abstract

Cardiac abnormalities may constitute an important and unrecognized cause of mortality and morbidity in patients with
thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP). We report a case of 29-year-old female with rapid acute TTP ending with

sudden death and not preceded by cardiac symptoms.
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OPIS PRZYPADKU
Kobieta w wieku 29 lat zostata skierowana do Szpitala, w kt6-
rym pracuja autorzy, przez lekarza rodzinnego z powodu licz-
nych zasinieft konczyn i tutowia, ktére wystapity samoistnie
wsréd objawéw trwajacego od 3 dni zakazenia gornych drog
oddechowych. Oprocz ostabienia, bolu gardta i suchego kasz-
lu, wystepowaly béle brzucha, nudnosci i wymioty brunatna
trescia. Dotychczas kobieta byta zdrowa, przed rokiem po pra-
widlowej ciazy urodzita przez ciecie cesarskie zdrowa corke.
Przy przyjeciu stan ogélny pacjentki byt dobry, a kontakt stow-
ny logiczny. Nie zglaszata dolegliwosci w obrebie klatki pier-
siowej. Poza licznymi réznej wielko$ci wybroczynami na sko-
rze, zaczerwienieniem gardta i prochnica zebow, nie stwier-
dzono innych nieprawidtowosci; czynno$¢ serca byta miaro-
wa 80/min, szmer oddechowy pecherzykowy czysty, brzuch
miekki, wyczuwalna niebolesna watroba. Cisnienie krwi wy-
nosifo 110/60 mm Hg. Stan neurologiczny byt prawidtowy.
Wyniki badar laboratoryjnych byly nastepujace: stezenie
Hb = 8,0 (zakres normy: 12,0-18,0) g/dI, liczba erytrocytow
= 2,88 (4,1-6,1) M/ul, leukocytow = 16,3 (4,0-10,0) K/ul, pty-
tek krwi = 15,0 (120-400) K/ul; stezenie sodu w surowicy krwi
= 131 (135-147) mmol/l, potasu = 4,3 (3,7-4,9) mmol/l,
mocznika = 123,2 (10,0-50,0) mg/dl, kreatyniny = 2,49 (0,6—
-1,25) mg/d|, bilirubiny catk. = 3,02 (< 1,0) mg/dl, AspAT
=73 (5-31) /I, AIAT = 23 (5-34) j./Il, CPK = 205 (26-140) j./I,
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CK-MB = 36 (0-24) j./l, CRP = 25,2 (0-5) mg/l, D-dimery
= 6,47 (0-0,5) ug/ml. Troponin sercowych nie oznaczono. Ba-
danie RTG klatki piersiowej nie wykazato zmian ogniskowych
w obrebie ptuc, aorta i rysunek naczyniowy ptuc byty w nor-
mie, sylwetka serca z zaznaczong lewa komorg. W EKG zaob-
serwowano dekstrogram, sko$ne uniesienie odcinka ST w od-
prowadzeniach I, V,-V (ryc. 1). Badanie USG brzucha wyka-
zato obecnos¢ niewielkiej ilosci ptynu miedzy watroba a nerka,
podwyzszong echogeniczno$¢ nerek, zatarcie ich struktury i ce-
chy obrzeku piramid. Watroba i $ledziona byty prawidfowe.
Chora zakwalifikowano do leczenia na Oddziale Klinicznym
Nefrologii w warunkach sali intensywnej terapii, z podejrzeniem
zespotu hemolityczno-mocznicowego (HUS) i/lub posocznicy.
Przy przyjeciu na Oddziat pobrano krew na badanie bakteriolo-
giczne oraz kontrolne i uzupetniajace badania biochemiczne,
ktore wykazaty m.in. dalszy wzrost leukocytozy (20,47 Kjul)
i stezenia kreatyniny (3,06 mg/dl) oraz aktywnosci AspAT
(119j./1), CPK (251,3 j./) i LDH = 2878 (80-248) j./I. Stwier-
dzono réwniez obnizenie stezenia pO, i pCO, (odpowiednio
58,9 i 24,9 mm Hg) oraz dwuweglanéw i BE (10,8 mmol/l),
przy prawidtowym pH (7,38) krwi wiosniczkowej. Stezenie ak-
tualnych i standardowych HCO;wynosito odpowiednio 14,4
i 17,4 mmol/l. Stezenie prokalcytoniny we krwi byto w nor-
mie (0,14 ng/ml). Zaméwiono $wiezo mrozone osocze, usta-
lono wskazania do hemodializy i/lub plazmaferezy. Po 2 go-
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Nagta Smier¢ sercowa z powodu zakrzepowej plamicy matoptytkowej

Cras: Wi%Fy; 34 ania
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Rycina 1. Elektrokardiogram pacjentki w chwili zgtoszenia sie
do szpitala

dzinach od przyjecia do szpitala i zaledwie 1 godzinie obser-
wagcji na Oddziale zaczefa narasta¢ duszno$¢, pojawity sie za-
burzenia swiadomosci, wystapita bradykardia (30/min) i obni-
zylo sie cisnienie tetnicze (80/60 mm Hg), a nastepnie doszto
do zatrzymania oddechu i kragzenia w mechanizmie rozkoja-
rzenia mechaniczno-elektrycznego. Trwajaca 45 min reanima-
cja byfa nieskuteczna. Nie uzyskano powrotu czynnosci serca,
stwierdzono zgon pacjentki. Rozpoznano ostre uszkodzenie
serca w przebiegu zespotu HUS/TTP i podjeto decyzje o prze-
prowadzeniu badania posmiertnego. Na podstawie makrosko-
powej oceny narzadéw ustalono rozpoznanie sekcyjne: ostre
uszkodzenie miesnia sercowego, wybroczyny podwsierdzio-
we, przekrwienie $luzéwki drzewa tchawiczo-oskrzelowego,
wybroczyny w §luzéwce zotadka, obrzek mozgu i obrzmienie
nerek. W pobranych do badania histopatologicznego wycin-
kach stwierdzono: w licznych drobnych naczyniach wiefico-
wych zatory ptytkowo-witéknikowe powodujace martwice
peczkéw wiékien miesniowych, dajace obraz rozsianych mi-
krozawatéw, ogniskowo zlewajacych sie z prawidtowymi wiok-
nami miesniowymi, ogniskowo dajace krwinkotoki. W $réd-
miazszu serca dominowat naciek limfoidalny z obecnoscia
w miejscach martwicy wiékien komoérek Zzernych jedno- i wie-
lojadrowych. W ptucach stwierdzono rozsiane w licznych
i drobnych naczyniach mikrozatory ptytkowo-wt6knikowe,
aw mobzgu i nerkach — tylko w pojedynczych drobnych na-
czyniach zatory ptytkowo-wi6knikowe.

OMOWIENIE
Zakrzepowa plamica matoptytkowa (TTP, thrombotic throm-
bocytopenic purpura) jest mikroangiopatia, w ktérej docho-
dzi do tworzenia zakrzepéw ztozonych z ptytek krwi, czyn-
nika von Willebranda (vVWF) i fibryny, gléwnie w mikrona-
czyniach mézgu, serca i nerek [1]. Zmiany w sercu, to oprécz
zakrzepéw réwniez stan zapalny i ogniskowe krwawienia,
ktére moga pozosta¢ nierozpoznane lub by¢ przyczyna za-
burzer rytmu, niewydolnosci serca, ostrego zespotu wien-
cowego, wstrzasu lub nagtego zgonu [2—4]. Po wprowadze-
niu do leczenia TTP $wiezo mrozonego osocza i zabiegdéw
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plazmaferezy Smiertelno$¢ w tym zespole znacznie sie
zmniejszyfa, ale pozostaje nadal wysoka, gdy u chorych doj-
dzie do zawatu lub uszkodzenia uktadu przewodzacego ser-
ca [5-7]. W ostrych postaciach TTP u dorostych, czynnikiem
sprawczym sa autoprzeciwciafa skierowane przeciwko oso-
czowej metaloproteinazie ADAMTS13, ktéra kontroluje ak-
tywnos¢ czynnika vVWF. Do ich produkcji predysponuja nie-
ktore leki, nowotwory, choroby z autoagres;ji, ciaza lub za-
kazenie. Przeciwciafa te zanikaja w okresie zdrowienia.
W stanach zapalnych dochodzi ponadto do bezposrednie-
go hamowania ADAMTS13 przez cytokiny zapalne takie jak
TNF-a, interferon-y i interleukine-4 [1]. Wydaje sie, ze wspot-
istnienie i dynamika tych dwdch patomechanizméw warun-
kuja ciezki lub niepomysiny przebieg ostrych postaci TTP
wywotanych zakazeniem [8]. Niespotykany, niezwykle
gwattowny przebieg choroby u opisanej pacjentki, mno-
gos¢ zatordw i rozlegtos¢ zmian w narzadach wewnetrz-
nych stwierdzonych w autopsji, s$wiadcza o duzej agresji
choroby. Wynik badania posmiertnego ttumaczy objawy
kliniczne i przyczynowe zwigzanie TTP z zakazeniem bak-
teryjnym o nieznanej etiologii. Zwraca uwage, podobnie jak
w innych opracowaniach, wystepujacy u chorej brak korela-
cji miedzy ostrym, rozlegtym uszkodzeniem serca a brakiem
typowych dolegliwosci i zmian w zapisie EKG [1, 4, 7]. Opis
przypadku potwierdza, ze w przebiegu TTP moze docho-
dzi¢ do tworzenia zatoréw w drobnych naczyniach serca
bez manifestacji klinicznej i Ze serce moze by¢ w tym ze-
spole dominujacym zajetym narzadem. Dlatego nalezy za-
wsze monitorowac stezenie troponiny |, ktorej wzrost po-
winien by¢ wskazaniem do bardziej intensywnego leczenia
przeciwplytkowego w celu prewencji niebezpiecznych dla
zycia powiktan kardiologicznych [1, 3, 7].
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