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: Sikayet

1 yas 5 aylik kiz hasta

Ates, kusma, ishal, idrarini yapamama




2 gun once aksam baslayan kusma ve kahverengi
yesil renkte ishali yakinmasi baslamis. Sabaha
kadar 5-6 kez kusma ve ishal tekrarlamis.

Sabah baska bir saglik merkezinde degerlendirilen
hastaya metpamid, trimebutin maleat, probiyotik
recete edilmis.

Alile ilaclari kullanmasina ragmen sikayetlerin
gerilememesi ve digkisinda kirmizi kan pihtilari
gorulmesi Uzerine dis merkezde ¢ocuk acil
poliklinigine bagsvurmus.
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Ik laboratu

= WBC: 17,300/mm?3

= NEU: 9850/mm?3 » Glukoz: 95 mg/dL
= HGB: 9,27 g/dL « Kreatinin: 3,03 mg/dL
= HCT: %28 + BUN:138 mg/dL

- ALT: 480 U/L
« AST:515 U/L

Na:135,8 mmol/L
“: 4,65 mmol/L

Diski adenoviriis: (-) ?'1. 97,9. mmol/L
Diski rotaviriis: (-) Urik asit:13,3 mg/d
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= MCV: 70 fL
= PLT: 97,500/mm?
CRP: 172 mg/L



Hasta, ileri tetkik ve tedavi amaciyla tarafimiza

sevk edildi.




Ozgecmi

=renatal: Annenin 1.gebeligi. Gebeligi boyunca dizenli dé
kontrolU ve ultrasonografi kontrolt yapilmis. Takiplerinde patoloji

saptanmamis.

Natal: 38 haftalik, 2840 gr olarak dogmus.

Postnatal: Dogar dogmaz aglamis. Kiivoz bakimi, sarilik,
siyanoz oykusu yok.

Beslenme: Ik 6 ay sadece anne sitli almis. Anne siiti ve ek
gida ile beslenmektedir.

Gecirdigi hastaliklar: Ozellik yok
Asilar: Uygun zamanda eksiksiz yapilmis.

Alerji: Ozellik yok.



Anne: 32 yasinda, sag, saglikli
Baba: 30 yasinda, sag, saglikli

Anne ve baba arasinda akrabalik yok.

Ailede surekli hastalik oykusiu yok.
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Ates: 37,4°C

Nabiz: 138/dk

Solunum sayisi: 32/dk
Tansiyon: 120/60 mmHg (99p)
Boy: 83 cm (83p)

Kilo: 12 kg (67p)
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Genel durum: lyi

Cilt: Turgor, tonus dogal. Goz kapaklarinda 6dem mevcut.
Bas-Boyun: Sag ve sacl deri dogal, kafa yapisi simetrik,
boyunda kitle LAP yok.

Gozler: Bilateral 1s1k rekleksi dogal, pupiller izokorik

SS: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor. Toraks
deformitesi yok. Ral ve ronkus yok. Ekspiryum uzunlugu yok.
KVS: S1(+), S2(+) dogal S3 yok, ritmik, ek ses yok.

GIS: Batin rahat, defans-rebound yok, hepatosplenomegall
yok, traube acik

GUS: Haricen kiz, anomali yok

NMS: Biling acik. Koopere, oryante, cevreyle ilgili. Ense
sertligi, kernig, brudzunski negatif. Babinski, klonus negatif.
Kranial sinir muayeneleri dogal

Ekstremite: Pretibial +1 ddem mevcut.

A



Laboratuve

« Ure: 146 mg/dl « Na: 133 mEg/L « CRP: 19,1 mg/dl
* Kreatinin: 3,57 mg/dl « K: 4,28 mEg/L  Sedim: 13
« AST: 343 U/L « CI: 99 mEg/L « WBC: 14,666 x10"3/uL
« ALT: 497 U/L « Ca: 8,4 mg/dl e NEU: 8,424 x1073/uL
« LDH: 5236 U/L - C3:- « LYM: 2976 x10”3/uL
 T.Protein: - e C4:23,6 « HGB: 8,13 g/dI
« Albumin: -  Haptoglobin: 9,3 « HTC: % 25,39

« MCV:68fL
« PT:13.7 sn  PLT:74.0 x10"3/uL
 APTT:20.0sn » Periferik yayma: Sistositler ve parcalanmis eritrositler
* INR: 1.11 goruldu.
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Ates

Kanli ishal oykusu

GO0z kapaklarinda sislik

Anuri (

Kreatinin degerinde artis

Anemi

Trombositopeni

LDH ve AST-ALT duzeylerinde artisi
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On Tanilar?




Hastada on planda hemolitik uremik sendrom
(HUS) disunilda.

EHEC 0157:H7’ye yonelik multipleks PCR testi
icin digki ornegi gonderildi.

Hastada kreatinin degerinin yukselmesi ve anurik
olmasi sebebiyle periton diyalizine baslandi.

Urik asit yuksekligi sebebiyle tedavisine
allopurinol eklendi.
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Hemolitik Uremik
Sendrom




Y

Bebek ve cocuklarda akut bobrek
yetmezliginin en sik nedenlerinden
biridir




Mikroanjiopatik hemolitik anemi

Trombositopeni

Akut bobrek yetmezligi
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Patofizyoloji

Arteriyol ve kapiler arterlerin duvarlarindaki
kalinlasma, endotel sismesi ve hasarlanmasidir.

Fibrin ve trombositten zengin trombusler damar
lUmeninde tikanikliklara yol acar.

Bobrek basta olmak uzere pek ¢cok organ ve doku
etkilenir.
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1-STEC-HUS Verositotoksin (Shiga benzeri toksin) iligkili
2-Streptococcus pneumoniae iliskili HUS
3-H1N1 ve Infuenza iliskili HUS
4-Herediter kobalamin metabolizmasi bozuklugu
5-DGKE mutasyonu iligkili HUS
6-Kompleman iligkili HUS
Kompleman gen mutasyonlari
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)
llaglar (KNI, sirolimus)
Malign hipertansiyon
8-Aciklanamayan HUS

APS: antifosfolipid sendrom; DGKE: diagil gliserol kinaz; HIV; human immune
deficiency virUs;

HUS: hemolitik tiremik sendrom; KNi: kalsinérin inhibitérleri; STEC: Shiga-toksin
Ureten E. coli; SLE: sistemik lupus eritematozus
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» Siklikla gastroenterit ya da lst solunum
yolu enfeksiyonunu izler, 6zellikle 5 yas
alti cocuklarda gordulur.




Hemolitik Uremik

Olgularin %90’ ininda tipik formu goralar ve 6n donemde
(prodrom) ishal yakinmasi yer alir. Cocuklarda hastalik
shigella toksini ya da benzeri enterotoksin tarafindan
tetiklenir.

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
stk sorumlu serotip E.coli O157:H7°dir
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CA R T
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Akut blibrek yetmesligi | % 15-10
Trombesiiopeni HOS

Hemilaik ansmni




Hemolitik Uremik

Siklikla gastroenterit enfeksiyonunu izler.
Cocukluk cagi HUS'lerinin %90’indan sorumludur.
Sikligl 100.000 cocukta 2-3 olarak bildirilmigtir.
Epidemiler disinda temel olarak cocuklari etkiler.
Sikhgi bes yas altindaki gocuklarda en fazladir.

Yaz aylarinda ve kirsal bolgelerde gorulme sikligi

daha fazladir. _ -



Hemolitik Uremik

Bu ekzotoksinler sindirim sistemi epitelinden emilir
ve hedef organa ulasir.

Hedef organ epitelinde glikopeptid yuzey almaci
olan globotriaosylseramide (Gb3) baglanir;

o Protein sentezini baskilar,

o Endotel hasarina,

o Hucre olumune,

o Inflamatuar yanitta artisa,

o Trombosit aktivasyonuna neden olur.
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6 aydan kuguk cocuklarda ortaya ¢gikmigsa,

Ailenin baska Uyelerinde HUS 6ykiisii varsa,
Aclklanamayan gecirilmis anemi ataklari,

Acik bir enfeksiyon veya ishal olmadan HUS Klinigi
gelismesi

C3 ve/veya Faktor H dusuklugu varsa

Atipik Hemolitik Uremik Sendrom distndlmeli!
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Atipik HUS komplemanin alternatif
yolundaki bozukluk nedeniyle ortaya
ctkan birincil bir hastaliktir.




MCP mutasyonu

Von Willebrand faktor yikan metalloproteaz (VWEF-
CP veya ADAMTS 13) aktivitesi yetmezligi

Kompleman faktor | (FI) yetmezligi ve kompleman
Faktor H'ye karsi olusan otoantikorlardir.

MCP: membran kofaktor protein
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Faktor H yoklugunda alternatif yolun spontan aktivasyonu,
kompleman sisteminde C3 ve faktor B’nin harcanmasina neden olur
ve plazma dlzeyleri azalir.




Hemolitik Uremik Send

Periferik yaymada parcalanmis
eritrosit, sferosit ve sistositlerin varhgi;

Protrombin zamani ve parsiyel
tromboplastin zamaninin normal
olmasi taniyi destekler.

Laktat dehidrogenaz (LDH) ve indirekt
bilirbinin yuksek, ure ve kreatinin
degerlerinin cok yuksek olmasi tipiktir

A



Hemolitik Uremik

Bobrek yetmezligi, enfeksiyon sonrasi gelisen
HUS’lerde siktir ve hasta tipik olarak oligo-antiriktir.

HUS'te idrar bulgular hafiftir ve genellikle diistik

derecede mikroskopik hematuri ve hafif proteinuri
mevcuttur.
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HUS seyri sirasinda ortaya cikabilecek baslica
komplikasyonlar bobrek yetmezligine bagl olarak gelisir.

Metabolik asidoz
Hiperkalemi
Hipervolemi

Akciger odemi

Kalp yetmezligi
Hipertansiyon ve uremi

en sik gorulen bobrek artsorunlaridir.
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TUum HUS olgularinhda 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

Erken donemde diyalize baslanmasi

Kompleman iligkili atipik HUS olgularinda ekulizumab

kullantlir.
Ekulizumab elde edilemiyorsa plazma degisimi yapilabilir.
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Hemolitik Uremik

Ishalle iliskili HUS olgularinda, son yillarda akut bébrek
yetmezliginin yogun tedauvisi ile birlikte hastalarin %90-
95’inden fazlasi akut donemi atlatir.

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

Hastalarin %75’i hastalik sonrasi ilk 5 yil icinde tam olarak
lyilesmektedir. Tekrarlama oldukga seyrektir.
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MI Tesekkurler!




