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» 8 yas 6 aylik
o Erkek hasta



Sikayeti

» Kanli ishal
 Karin agrisi
» Kusma

» Halsizlik
» Koyu renkte idrar



Oykus

e 14 gun once kanli ishal sikayetiyle dis merkeze basvuran
hasta 6 gun yatarak orada serum almis.

e Kanli ishal sikayeti olan hastanin servisteki takiplerinde ertesi
gun karin agrisi, kusma, halsizlik, istahsizlik ,koyu renkte idrar
cikarma sikayetleri baslamis.

e Hastanin ishali 5 gun surmus

e Hb: 8.3 Hct:24.9 PLT: 46 000 MCV:80

e TIT: Ph 5.5 dansite 1020 protein 3+ kan: negatif nitrit:
negatif

e Diski: Adenovirus ve rotavirus negatif

e Hasta, ailenin isteqi ile yattigi servisten ¢cikmis, baska bir
merkeze basvurulmus. Orasi da hastayi tarafimiza
yonlendirmis.



Ozgecmis

» Prenatal: Annenin 2.gebeligi. Gebelik
af/lar/ yapilmig.Gebeligi boyunca _
ultrasonografi kontroli var. Ultrasonografi
kontrollerr normalmis

» Natal: Ali kahya KDH de miadinda, C/S
ile 4200 gr dogmus

» Postnatal: Dogar dogmaz aglamis.
Morarma, kordon dolanmasi olmamis.
Hemen soluk almis. Soluk almasi ya da
aglamasi icin ozel bir islem
uygulanmamis

» Beslenme:1 yil anne sltu alml% 6. ayda
ek gidaya gecilmis 6zel bir diye
programi almiyormus




» Asilar : Saglik ocagi ,asilari tam

» Gecirdigi hastaliklar: 1 yil 6nce
epilepsi tanisi almis

» Kullandigi ilacglar: Valproik asit

» Alerji: Ozellik yok.

 Bliyume gelisme: yasina gore
sirasiyla normal zamanda
gerceklesmis



Soygecmis

» Anne: 31 yas, ilkokul mezunu, ev hanimi, sag
saglikli

» Baba: 35 yas, ortaokul mezunu, fabrika
iscisi, sag saglikli

» Anne-Baba akrabaliklarn bulunmuyor

1.Cocuk: 12 yas, erkek, ilkokulda, sag saglikli
2.Cocuk: Hastamiz
3.Cocuk: 6 yas, kiz, sag saglikli




Fizik Muyane

o Ates: 36 C
» Nab1z: 98/dk
e Tansiyon: 100/60 mmHg

» Solunum sayisi: 24/dk
» Sp02: %98

* Boy: 132 cm (75-90 per)
» Agirtik: 29 kg (75-90 per)



Fizik muayene

Deri: Deri rengi normal. Hafif solukluk mevcut. Sarilik, morarma,
petesi, purpura yok.
Bas boyun Sac ve sacli deri dogal.

Gozler: Isik refleksi iki yanli var. Pupiller izokorik. Konjonktiva ve
skleralar dogal. Gozlerin her yone hareketi dogal.

Kulak, burun, bogaz dizgesi: Kulak bicimi, yerlesimi, dis kulak
yolu, kulak zarlar dogal. Burun tikanikligi, "akintist yok Yumusak-
sert damak kicuk dil, bogaz, bademcikler dogal.

Dolasim dizgesi: Kalp ritmi dogal. Kalp sesleri S1, S2 dogal. S3 yok.
Ufurum yok. Femoral atardamar nabizlan iki yanli alimyor.

Solunum dizgesi: Gogus bicimi dogal. Her iki gogis yaris1 solunuma
esit katiliyor. Cekilme yok. Dinlemekle ral, ronkis, ekspiryum
uzunlugu yok.

Karin: Bagirsak sesleri dogal. Uftirim yok. Duyarlik, defans,
rebound yok. Karaciger sag ve sol lobu ele gelmiyor. Dalak ele
gelmiyor. Traube alan1 acik.



Uro-genital dizge: Erkek goriinimde. Yapisal
bozukluk, sakral gamze, hipospadiyaz /
epispadiyaz, killanma, pigment artisi yok.

Sinir dizgesi: Bilinc acik. Iletisim, yonelim,
cevreyleilgi normal. Kas giici, tonusu normal.
Kafa cifti sinirlerinin muayenesi Ense sertligi,
Kernig, Brudzinski bulgulan yok.

Iskelet dizgesi: Kas kitlesi ve tonusu dogal.
pretibial odem mevcut. Yapisal bozukluk yok.
Comak parmak yok. Tirnaklar dogal,
kilcaldamar geridolum suiresi normal (<2 sn)






Hematolojik T etkikler I B

PERIFERIK YAYhA )

WBE .47 460102 (¢ 103/l
NEL 261 2,00 - 6.0 (¢ 103/l
NELI% a4 37.0- 800 (%)

LY 254 0,600 - 3.40 [+ 10340
LYM 2.2 10.0-50.0 (%)
MOND 1.03 4 0.00 - 0.900 [x 10°
MOND% 15.9 4 0.00-12.0 (%)
E0S 0144 0,00 - 0.700 (¢ 103
E05% 223 0.00-7.00 (%)

BAST 0144 0,00 - 0.200 (¢ 10°3
BASOX 223 0.00- 250 %)

RBC 2.72 ¥ 4.04-6.19 (x 107
HGB 7.66 ¥ 12.2-18.1 (g/dL)
HCT 21.9 ¥ 37.7-53.7 ()
MY 0.2 30,0 - 7.0 1L)

MCH 281 27.0-31.2 [pg)
MEHC 3.0 31.8- 354 g/dL)
PLT 36.2 ¥ 142 - 424 (x 10°3;
L — 0.00-93.9 L)

T e %

POV e )

RDW 16.4 122-17.2(%)
Tiirbidometrik Tetkikler . | |
CRP 0.54 < 0.5 [ma/dl



» Periferik yayma:
- Parcalanmis eritrositler



|drar




» |drar sedimentinde
> her alanda 8-10 eritrosit, lokosit yok.
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Hemolitik Uremik Sendrom



» Hemolitik uremik sendrom (HUS),
mikroanjiopatik hemolitik anemi,
trombositopeni ve akut bobrek
yetmezligi ile karakterize bir klinik

tablodur.



PATOFIZYOLOJI:

 Patoloji arteriol ve kapiller
duvarlarindaki kalinlasma, endotel
sismesi ve hasarlanmasidir.

 Fibrin ve trombositten zengin
trombusler damar lumeninde
tikanikliklara yol acar.

» Bobrek basta olmak uzere cok sayida
doku ve organ etkilenir



HEMOLITIK UREMIK SENDROM

1-STEC-HUS Verositotoksin (Shiga benzeri toksin) iliskili
2-Streptococcus pneumoniae iliskili HUS
3-H1N1 ve Infuenza iliskili HUS
4-Herediter kobalamin metabolizmasi bozuklugu
5-DGKE mutasyonu iliskili HUS
6-Kompleman iliskili HUS
Kompleman gen mutasyonlar
Kompleman faktor H antikoru
7-Eslik eden hastaliklarla olusan HUS
Enfeksiyonlar (HIV)
Solid organ ve hematopoetik kok hucre nakli
Malign hastaliklar
Oto-immun hastaliklar (SLE, APS, skleroderma)
llaclar (KNI, sirolimus)
Malign hipertansiyon
8-Aciklanamayan HUS

APS: antifosfolipid sendrom; DGKE: diacil gliserol kinaz; HIV; human immune
deficiency virus;

HUS: hemolitik tiremik sendrom; KNi: kalsindrin inhibitorleri; STEC: Shiga-toksin
ureten E. coli; SLE: sistemik lupus eritematozus



» Shiga-toksin ureten enterohemorajik
E. coli (EHEC) ya da

» Shigella dysenteria tip 1 ile gelisen
akut gastroenterit sonrasi ortaya
cikar.

» En sik etken enterohemorajik E.
coli’dir (%70). Hastaliktan en sik
sorumlu serotip E.coli O157:H7’dir



» Siklikla gastroenterit enfeksiyonunu izler

 Cocukluk cagi HUS’lerinin %90’1ndan sorumludur.

« Insidans1 100.000 cocukta 2-3 olarak
bildirilmistir.

» Epidemiler disinda temel olarak cocuklar
etkiler.

 Siklig1 bes yas altindaki cocuklarda en fazladir.

» Yaz aylarinda ve kirsal bolgelerde gorulme oran
daha fazladr.



» Bu ekzotoksinler sindirim sistemi epitelinden
emilir ve hedef organa ulasrr.

» Hedef organ epitelinde glikopeptid yuzey almaci
olan globotriaosylseramide (Gb3) baglanir;
o protein sentezini baskilar,

endotel hasarina,

hucre olumune,

o

o

o

enflamatuar yanitta artisa,
trombosit aktivasyonuna neden olur

(¢]



Akut bbbrek yotmeshigi | | 0 1320
Trombositopeni HOS
Hemolaik anerni




- 6 aydan kucuk cocuklarda ortaya cikmissa,

- ailenin baska uUyelerinde HUS oykiisu varsa,

> aciklanamayan gecirilmis anemi ataklan,

- acik bir enfeksiyon veya ishal olmadan HUS
klinigi gelismesi

> C3 ve/veya FH dusiklugu varsa atipik HUS
dusunulmeli.

» Atipik HUS kompleman alternatif
yolundaki bozukluk nedeniyle ortaya
cikan birincil bir hastaliktir



ATIPIK HUS NEDENLERI

e MCP mutasyonu

e VVon Willebrand faktor yikan metalloproteaz
(VWF-CP veya ADAMTS 13) aktivitesi
yetmezligi

e Kompleman faktor | (FI) yetmezligi ve
kompleman FH’ya karsi otoantikorlardir.

FH yoklugunda alternatif yolun spontan aktivasyonu, kompleman

sisteminde C3 ve faktor B’nin harcanmasina neden olur ve plazma
duzeyleri azalir.



llaclar ve diger hastaliklara bagli gelisen HUS

e Kinin, mitomisin-C, 5-florourasil,
doxorubusin, bleomisin ve sisplatin, oral
kontraseptlf siklosporin ve takrolimus
HUS’e neden olan kemoteropetik
ilaclardr.

» Kanser tedavisinde kullanilan iyonize
radyasyon HUS’e neden olabilir.

» HUS veya TTP sistemik lupus eritematoz
ya da antifosfolipid sendromlarinda
gorulebilir. )

» HIV ile enfekte hastalar da HUS
acisindan risklidir.



» HUS’te periferik yaymada parcalanmis
eritrosit, sferosit ve sistositlerin varligi;

e protrombin zamani ve parsiyel
tromboplastin zamaninin normal olmasi

taniy1 destekler.

o Laktat dehidrogenaz (LDH) ve indirekt
bilirubinin yuksek,

« Ure ve kreatinin degerlerinin cok yuksek
olmasi tipiktir



» Bobrek ye”tmezliéi enfeksiyon sonrasi
gelisen HUS’lerde siktir ve hasta tipik
olarak oligo-anuriktir

» HUS’te idrar bulgulan hafiftir ve
genellikle dusuk derecede
mikroskopik hematuri ve hafif
proteinuri mevcuttur.



Komplikasyonlar:

« HUS seyri sirasinda ortaya cikabilecek
baslica komplikasyonlar bobrek
yetmezligine bagli olarak gelisir.

» Metabolik asidoz

 hiperkalemi

 hipervolemi

» Akciger odemi, kalp yetmezligi,

 hipertansiyon ve uremi en sik gorulen
bobrek artsorunlandir.



 Tum HUS gruplarinda klinik gidis ve
prognoz farkli olsa da benzer temel
destek tedavileri uygulanir.

» Sivi, elektrolit, asit-baz dengesinin
yakin izlem ve tedavisi

» hipertansiyonun kontrolu

» beslenme desteginin saglanmasi ve
erken donemde diyalize baslanmasi

» Kompleman iliskili atipik HUS
olgularinda ekulizumab kullanilir.
Ekulizumab elde edilemiyorsa plazma
degisimi yapilabilir.



» Ishalle iliskili HUS olgularinda, son
yillarda akut bobrek yetmezliginin
yogun tedavisi ile birlikte hastalarin
%90-95’inden fazlas1 akut donemi
atlatir.

 Proteinuri veya dusuk glomeruler
filtrasyon hastalarin %20’inde ortaya
cikar.

» Hastalarin %75’1 baslangictan 5 yila
kadarki surecte tam olarak
iyilesmektedir. Relaps oldukca nadirdir.



Klinik Izlem

» Hastaya eritrosit suspansiyonu
verilmeden once ilk gelis kan
sonuclari:

- LDH: 2234 (135-225 U/1)
- C3: 98.1 (85-200 mg/dl)
- C4:7.4 (15-50 mg/dl)

- Haptoglobin: 0.4 (30-200 mg/dl)



Klinik Izlem

» K:5.1 mEq/l -------------- Antipotasyum
e Urik asit:8.9 mg/dl------ Allopurinol
e Hb: 7.6 mg/dl------------- ES

» Yakin aldigi-cikardigi izlemi

» Cikardig1 + fark edilmeyen kayip kadar
S1V1

 Diski kulturu gonderildi

» Diski orneginde EHEC 0157:H7’ye
yonelik multipleks PCR testi negatif
sonuclandi



° 25/07 22/07 19/07

o Ure: 81 103 168
e Bun.: 38 48 /8

o Kreatinin : 0.75 0.91 1.7
» Total protein : 6.4 5.4
o Albumin: 4.1 3.3
e Potasyum: 5.01 4.45 5.12
o Urik asit: 3.5 49 8.9
e Hgb: 9.9 7.6

* Plt: 172 000 36 000



» Tesekkurler...



