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Olgu

6 yas kiz hasta

Yakinma

« Karin agrisi, kusma, kanl ishal



/X/

Oyki

* 1 hafta once dis merkeze kanli ishal sikayeti ile basvuran
hastaya idrar yolu enfeksiyonu ve rota enfeksiyonu tanilari ile
hidrasyon ve Kkas ici gentamisin tedavisi verilerek taburcu
edilmis. Sonrasinda hastanin kusma sikayeti gelismis tekrar dis

merkeze basvurmuslar hidrasyon verilerek taburcu edilmis.

* GUnde 4-5 kez kusma ve 6-7 kez ishali gelisen hasta tekrar
dis merkeze basvurmus.



. Halsiz ve solgun gorunumde olan hastadan yapilan kan
tetkiklerinde;

> Hemoglobin 5.6 g/dL

> Trombosit 92.000 mm3

» LDH 1500 U/L

> Total bilirubin 1.65 mg/dL

> Kreatinin 2.73 mg/dL saptanmis.

« 2500 cc/m2 hidrasyon tedavisi baslanmis, eritrosit
suspansiyonu verilmis ve tarafimiza sevk edilmis.



Ozgecmis
*Miadinda, 3800 gram dogum

*Kuvez oykUsu yok. Hastanede yatis oykusu yok.
*Alerji dykusu yok.

*Operasyon OykusuU yok.

*Devamli kullandig) ila¢ yok.

Soygecmis
*Anne 24 yas, sag saglikli
*Baba 37 yas, sag saglikli
*Anne baba arasinda akrabalik yok
*1.Cocuk , hastamiz
*2.Cocuk, 4.5 yasinda kiz, sag saglkl

*3.cocuk, 1.5 yasinda kiz sag saglkli



Fizik Muayene

- Bilin¢ acik, oryante, koopere, halsiz gérunumde.
- Cilt rengi soluk, dokuntusu yok, sarilik yok.
-Mukozalari nemli, turgor tonus dogal.
-Periorbital 6dem +, pretibial 6dem yok.

- Solunum sesleri dogal ral-ronkus yok

- S1+ S2+ ritmik, ek ses yok

- Batinda hafif hassasiyet +, defans-rebound yok
-Hepatomegali yok, splenomegali yok.

- Norolojik muayene dogal.



Fizik Muayene

 Ates: 36.4 °C

* Nabiz: 96/dk

* Tansiyon: 94/56 mmHg (50p)
* Solunum sayisi: 28/dk
 Oksijen saturasyonu: %98
*Boy: 115 cm (50p)

*Kilo: 21 kg (50-75p)



Laboratuvar

Retikilosit Paneli

Retikilosit Sayis 0,156 ¥ x10MGMpuL  0,0188 - 01086
Retikilosit Yizdesi —> 5821 Y o4 042 - 223
MBEY 126,43 ¥ fL a7 5 1227
IRF 0,742 Y ) 03 - 054
R3F 100,93 fL a0 108
Hemogram
WBC 13,531 Y o w1003l 36 10,2
HEL 9258 Yo w103l 17 - 76
MEL % G842 5 435 - 7358
LY 2,816 ®10M3uL 1 3.2
LY %% 20,81 o5 152 - 433
MO 1,269 Yo w1003l 03 1.1
MOMO % 938 o5 55 13,7
EQS 0,147 ®1 03l 0o- 048
EOS % 1,09 o5 08 - 81
BASC 0,041 ®1043uL o- 071
BASO %% 0,30 o5 0z 1,5
MRBC 0,072 Yo x10M3uL o - 0032
MR 053 MOOWBC 0o - 06
RBC 2550 D 2106/l 408 - 563
HGB — 7,84 D g/dL 125 16,3
HCT 20,90 ] o4 367 - 471
MCW 81,895 fL 73 86,2
MCZH 30,76 pag 238 - 334
MCHC 37 54 Y g/dL 325 - 3632
FLT _— 45 2 D x10*3uL 162 - 248
MPY 10,15 fL T4 11,4
RO 16,50 Y o5 12,1 16,2
ROW-3D 47 2R Y fL 365 - 459



Laboratuvar

Urea —> 174,41 Y  maog/dL 17 - 43
BUM ( Kan re azotu ) —> 82 Y mgidL T - 20
Aclik Kan Sekeri (AKS) 97,3 ma/dL 74 - 106
Kreatinin — > 220 Y magidL 0,51 - 0,95
AST (SGOT) 71,1 Y UL 35
ALT (SGPT) a7 Y LIiL 35
GGET 12 LIiL 28
ALP (Alkalen Fosfataz) a1 L 30 120
Bilirubin, Total —> 172 Y mgidL 03 1,2
LOH —> 1955 Y L 248
Cift cahsidi.

Bilirubin, Direkt 0,22 Y  mgidl 0,2
Bilirubin, indirekt 15 Y magidL 09
Protein, Total 207 ] giL G - 83
Albumin —> 2741 D gL 35 - 52
Globulin 24 66 mail 11 35
Sodyum (MNa) 1362 mmoliL 136 - 146
Potasyum (K) 3,56 mmaoliL 35 - 51
Klar {Cl) 1014 mmaliL 101 108
Dizeltiimis Sodyum 136,2

Kalsiyum 8.0 D mg/dL 8,8 10,6
Magnezyum (Mag) 2.1 mag/dL 19 - 25
Fasfor (F) 4 81 Y mg/dL 25 4.5
Dizeltilmis Kalsiyum 9,01 mug/dL

Urik asit —> 1262 Y  mo/dL 26 - 6
CRP 2,40 maiL 5
3 1,24 a/L 0.8 1,8
4 0,29 a/L 01 04
Haptoglobulin —> 0,04 D giL 03 -2



Laboratuvar

Test Adi Sonug Durum Birim  Referans Dederler

Tam idrar Analizi (TiT)

FiZIKSEL ANALIZ
Renk ACIK SARI ACIK SARI
Bulaniklik BULANIK BERRAK
pH 5.0
Dansite 1,012
Kan it NEGATIF(-)
Ldkosit NEGATIF(-) NEGATIF(-)
Glukoz NEGATIF(-) NEGATIF{-)
Protein e mg/dL NEGATIF(-)
Bilirubin NEGATIF(-) mg/dL NEGATIF(-)
Keton NEGATIF(-) mg/dL NEGATIF(-)
Mitrit NEGATIF(-) NEGATIF(-)
Urabilinojen MORMAL MNORMAL
Askorbik Asit 0 mikromol/L

Idrar sedimentinde her alanda bol eritrosit gorildi, 16kosit
gorulmedi.

Spot idrar protein/kreatinin: 4.5

Anti NUkleer Antikor (IFA) MEGATIF(-) MEGATIF(-)
Anti ds DMA (IFA) MNEGATIF(-) MEGATIF(-)
ANCA (IFA) MEGATIF(-) MEGATIF(-)







/ Patolojik Bulgular

-Kanli ishal oykusu

-Cilt renginde solukluk, Periorbital odem +
-Anemi, retikulositoz

-Trombositopeni

‘Kreatinin, LDH yUksekligi

-Haptoglobulin dusukligi

-Proteinuri

-Periferik yaymasinda parcalanmis eritrositler 2> hemoliz ile
uyumlu
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Hemolitik Uremik Sendrom (HUS)

« Hemolitik iremik sendrom (HUS):

»Mikroanjiopatik hemolitik anemi (MAHA),
»Trombositopeni,

»Akut bobrek hasari, Uclusu ile tanimlanan bir klinik tablodur.

« Cocuklardaki akut bobrek hasarinin en sik nedenlerinden biridir.



Siniflandirma

-Diyare pozitif HUS, Tipik HUS
-Diyare negatif HUS, Atipik HUS (%25-30 kadari ishal tetikleyici etken)

“Tipik HUS; Shiga-toksin (Stx) Ureten Escherichia coli (E. coli) kaynakli gelisir
(STEC-HUS).

-Atipik HUS; Kompleman iliskili HUS



Klinik bulgular; trombotik mikroanjiopati (TMA) sonucu olusur.

Trombotik mikroanjiyopati, kapiller ve ku¢cUk damarlarda trombosit ve
fibrin birikiminin oldugu, klinik olarak MAHA ve trombositopeninin

(MAHAT) goruldtgu, organ hasarinin oldugu sureclerdir.

| AHAT
Pl berga hassaldy, Kinik Gesellikle 2iwril i difer durarilar
geellikler dcgisken ADAMTS-13 b ctiler
skewiteni <% 10 /
Erdskeivon gl HIL%: Karnpleman arssih HLES:

Eafiksipon ok w2y
tekinigin Kildr, serolaji
ververa POR ilesapiarman

Bmpd emia MOty arako ve andi-
CFH amilor inockesiesi yapalaali.
Mepatifl sormiglar kasialify diglasax Tasi
diper i seikeslerm delanmasi ve
ADAMTE-1 ) aktrviiesmin % 10 {ve
ALANT -1 b oo ng i oryg skl

Glmiasi {1 Kifiar




Hemolitik Uremik Sendrom (HUS)
STEC-HUS

*Hemolitik Uremik sendromun ¢cocuklardaki en sik nedeni Shiga-toksin
(Stx) Greten E. coli’dir (STEC-HUS).

*En sik E.coli 0157:H7 susu, Stx2 toksini
5 yas alti cocuklarda, yaz aylarinda siktir.

*Olgularda siklikla ciftlik hayvanlariyla temas, iyi pismemis et yeme,
kontamine su icimi ve kontamine sebze yeme oyklsu bulunur.

-insandan insana dogrudan gecis, anneden bebegine gecis mimkuinddir.



Patogenez

» Shiga toksini bobrekte podositleri ve tubuler hlcreleri, mezangiyal ve
vaskuler epitel hucrelerini dogrudan hasarlar.

Dogrudan endotel hasan

/é Enflamatuar yamit
Toksin 1 | Damar endoteli [, Ribotoksik stres ORGAN HASARI
(SS epiteli) (Gb3 reseptiirii)

\\x Trombosit aktivasyonu

Alternatif kompleman yol aktivasyonu

Sekil 1. Enterohemorajik E. Colnin yol aghg STEC-HUS'de Stx'in etkileri (20)
85: sindirim sistemd; Gb3: globotriansylceramide; Ste: Shiga-toksin



Klinik Bulgular

E.coli ile bulasli besin alimindan 3-8 gun sonra ishal gelisir.
Ishal baslangicta suludur, daha sonra tipik kanli ishal gelisir.

Karin agrisi, bulanti ve kusma ishale eslik eder. Belirtiler akut batin
tablosunu disundurebilir.

Ates daha az sikhkta gorulur.

Kanli ishalden 5-7 gun sonra oliguri ve bobrek yetmezligi ile TMA
ortaya cikar

Hematolojik bulgular ve bobrek bulgulari hastaligin asil klinik
tablosunu olusturur.



>

Mikroanjiopatik hemolitik anemi

* Anemi, eritrositlerin mikrotrombuslerle tikanmis bobrek
kapillerlerinden gecerken mekanik olarak hasara ugramasi ve
parcalanmasi sonucu olusur.

*Aneminin Ozellikleri sunlardir:
»Hemoglobin <10 g/dL, siklikla <8 gr/dI
»Coombs testi negatif

> Retikulosit sayisi yuksek

»Serum laktat dehidrogenaz (LDH) dlzeyi yuksek
»Serum haptoglobulin duzeyi dusuk

> Periferik kan yaymasinda parcalanmis eritrositler (migfer hlcreleri, sistositler) vardir



Trombositopeni

*Trombosit sayisi 150 000/mm3’ten, siklikla 40 000/mm3’ten dusuktur.

Akut bobrek hasari

-Damar ici volum artisi ya da trombotik mikroanjiopatiye bagli iskemi
kaynakhdir.

-Hematuri, proteinuri, serum kreatinin duzeyinde yukseklik ve kan basinci
yuksekligi gostergeleridir.

-Oliguri ya da anuri olabilir.

- Olgularin yarisindan fazlasinda ciddi bobrek hasari nedeniyle diyaliz
gerekir.



Diger organ/sistemlere ait bulgular:

Merkezi sinir sistemi tutulumu (%25-30 ); Letariji, irritabilite ve nobet
en sik bulgulardir. Daha az siklikta koma, inme, hemiparezi, beyin

odemi ve kortikal korluk gorulebilir.

Ciddi kan basinci yuksekligi, merkezi sinir sistemi bulgularina neden

olabilir.

Sindirim sistemi tutulumu siktir; hemorajik kolit, ileum/kolon
delinmesi, rektal prolapsus, kolestaz, pankreatit, gecici diyabet ve

peritonit

Miyokard iskemisine bagli Troponin | yuksekligi



! Tani

-|ki hafta icinde ishal dykiisi olan bir hastada:;

*Aniden ortaya cikan

» Hemolitik anemi, trombositopeni ve bobrek hasari ile klinik
olarak tani konur.

*Kesin tant icin ;

»STEC enfeksiyonunun kanitlanmasi (diskida serolojik testler
ile Stx gosterilmesi ya da diski kulturleri) gerekir.

*Tani icin bObrek biyopsisi gerekli degildir.



Atipik HUS
Kompleman iliskili HUS

* Alternatif kompleman yolunun kontrolsuz aktivasyonu sonucu ortaya cikarlar.
*Yenidogan doneminden eriskinlige kadar her yasta gorulebilir.

*Kiz ve erkeklerde esit siklikta gorulur.

- lIk atak cocuklarin yaklasik %70’inde iki yas altinda, %25’inde alti ayin
altinda ortaya cikar.

*Tek tek olgular seklinde ya da ailesel olabilir.
*Genellikle ani baslangiclidir.

-Tetikleyici etken enfeksiyonlar; Ust solunum yolu enfeksiyonu, akut ishaller.
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Atipik HUS

6 aydan kucuk ¢cocuklarda ortaya ¢cikmissa,

Ailenin baska Uyelerinde HUS 6ykUsu varsa,

Aciklanamayan gecirilmis anemi ataklari,

Acik bir enfeksiyon veya ishal olmadan HUS klinigi gelismesi

C3 ve/veya Faktor H dusuklUgu varsa

Atipik Hemolitik Uremik Sendrom disunulmeli...



%(W\/

Destek tedavi: Sivi ve elektrolit dengesinin diizenlenmesi,kan basinci

yuksekliginin kontrolt, hematolojik degiskenlerin duzenlenmesi, diyaliz

»SIvi miktari; oligurik, odemli, kan basinci yuksek ise gunluk sivi

miktari: gozle gorulmeyen kayiplar+ idrar miktari+ ek kayiplar
Ciddi sivi yuklenmesi varsa furosemid (2mg/kg/doz)

»Kan basinci yuksekligi; amlodipin (0,1 mg/kg), nifedipin (0,25
mg/kg)

» Eritrosit transfuzyonu; Hb <6 g/dL ise Onerilir.

Semptomatikse <7 g/dL duzeyinde de gerekebilir.



» Diyaliz.

> Belirtili Gremi ( uremik ensefalopati,perikardit,kanama)
> Azotemi (BUN >80-100mg/dl)

> Dilretik yanitsiz ciddi sivi yuklenme bulgular (kan basinci
yuksekligi, kalp yetersizligi)

> llac tedavisine yanitsiz elektrolit ve asit-baz bozukluklari

> Sivi kisitlamasli nedeniyle hastanin tedavi ve beslenmesinin
saglanamamasi

\/

*» Plazma tedavisi; norolojik tutulumlu olgularda kullanilabilir.

\/

*» Ekulizumab; Kompleman aktivasyonunu engelleyen
monoklonal C5 antikorudur.Kompleman iliskili HUS
tedavisinde kullanilir.



Hastamizda

Diskidan gonderilen E.coli 0157:H7 PCR negatif

Destek tedavisi baslandi.

Sivi tedavisi, oral tuzsuz diyet

idrar cikisi takibi

Kan basinci takibi

Allopurinol tedavisi

idrar cikisi iyi olan hastanin sivi destegi zaman icinde azaltilarak kesildi.
Urik asit diizeyi normale seviyeye gerileyince allopurinol tedavisi kesildi.
Biyokimyasal ve tam kan degerleri normale dondu.

Uriner USG; bilateral grade 1 parankimal hastalik lehine bulgular gérild(.
EKO normal saptandi.

Cocuk nefroloji poliklinik takibi plani ile taburcu edildi.
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Tesekkirler...



