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13 aylik kiz hasta,

 Sikayet
Ates, kusma, ishal

* Oykii

3 gundur ates, kusma, ishal yakinmasi olan hasta baska bir
saglik merkezine gonderilmis. Akut gastroenterit
dusunulerek ayaktan tedavi diizenlenmis. Hastanin
yakinmalarinin devam etmesi Gizerine bakilan kreatinin:3.2
mg/dl, hemoglobin:1og/dl, platelet:63000/mm3,
Na:131mmol/L, K:4.8mmol/L saptanmis. idrar ¢ikisi olmamasi
Uzerine tarafimiza sevk edilmis.



.

Ozgecmis : Miadinda 4000 gram normal dogum
Bilinen hastalik dykist yok
Anne sitd ve ek gida aliyor.

Soy-gecmis : Anne 31yas, SS
Baba 33 yas, SS
Anne baba arasinda akrabalik yok
1. cocuk : 4,5 yas kiz hasta SS
2. cocuk: Hastamiz
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Ates :38,2°C

Kan basinci : 129/62 mm Hg (>99th)
Nabiz : 142/dk

Solunum : 40/dk

sPO2:% 100

Boy : 82 cm (75-90p)
Agirlik : 11.5 kg (75-90p)



—

¢ Cilt: Turgor tonus dogal, mukozalar nemli (dehidratasyon bulgusu yok)
= Bas-Boyun: Sac ve sach deri dogal, kafa yapisi simetrik,
* boyunda kitle LAP yok.

© Gozler: Bilateral isik rekleksi dogal, pupiller izokorik

= 55: 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, hepatosplenomegali
* yok, traube acik

= GUS: Haricen kiz, anomali yok

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

* Ekstremite: Pretibial 6dem -/-, el sirti hafif 6demli

= Genel durum: lyi



LABORATUVAR

* Glukoz: 111 mg/dl
* Urea: 149,57 mg/dl
* BUN: 70

* Kreatinin : 3,31 mg/d|
 AST:237UJL
 ALT:255U/L

* Albimin: 3,33 g/dl

* T.Protein: 5,48 g/dl
 LDH: 2842 U/L

e Urik Asit: 11,79 mg/d|
* CRP: 6,76 mg/dl

Na:126 mEq/L

K:5,32mEqg/L

Ca: 9,24 mg/dl
Fosfor: 5,06 mg/dl
Mg: 2,6 mg/d|
Klor:96,2 mEqg/L



LABOTATUVAR
e

* Beyaz kiire : 20856 x103/uL

* Notrofil: 10,689 x10”3/uL
* Lenfosit: 6,662x10"3/uL

+ HTC % 25,23 * aPTT:29,6 sec
+ MCV: 72,54 fL © PT:14,9 sec
* Hb:8,77 g/dl - INR:1,18

* Trombosit : 67700 x10°3/uL
* Sedimentasyon: 12 mm/h

Periferik yayma: Sistositler ve parcalanmis eritrositler goraldd.



LABORATUVAR 3
_—

Tam idrar incelemesi :

* Dansite:1020

* pH:6,0

* Lokosit: Negatif (-)

* Protein: ++

e Kan: +++

* idrar sedimenti: Her alanda 5-6 eritrosit, 4-5l6kosit
e Idrar kiiltiiri sonucu : Bakteri Gremesi yok.



LABAROTUVAR 4
e

 Gaitada gizli kan : Negatif (-)
* Digkr kaltird sonucu : Salmonella ve Shigella
Uremedi



LABORATUVARS
+ ASO : 36 IU/m T

+C3:123,1 mg/dl
« C4: 21,3 mg/dl
+ Haptoglobin: 6,3 mg/d|

+ Retikilosit Paneli :

* Retikilosit Sayisi : 0,118 10°6/uL
« Retikdlosit ylzdesi: 3,64 %

* MRV :116,2 fL

* IRF:0,75
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Ates
Kusma

Ishal

El sirtinda odem

Anuri

Kreatinin duzeyinde artis
Anemi

Trombositopeni
LDH ve AST-ALT duzeylerinde artis
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TANINIZ NEDIR ?



.

Hastada 6n planda hemolitik tiremik sendrom (HUS)
diasanadlda.

Hastada kreatinin degerinin ylkselmesi, hemoliz olmasi ve
hastanin andrik olmasi nedeniyle periton diyalizine
baslandi.

EHEC 0157: H7 Multipleks PCR testi : Pozitif(+) olarak
sonuclandi.

Urik asit yiksekligi sebebiyle tedavisine allopurinol eklendi.

Kan basinci yiksek seyreden hastaya, antihipertansif
baslandi.



Hemolitik Uremik Sendrom

Hemolitik (iremik SW

* Hemolitik anemi

* Trombositopeni

* Akut bobrek hasarinin es zamanli olarak
olusmast ile tanimlanir.

* (Cocuklarda akut bobrek hasarinin en sik
nedenlerinden biridir.
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 HUS, diyare-pozitif ve diyare-negatif HUS olarak ikiye ayrilmistir.

* Tipik HUS olarak da adlandirilan diyare-pozitif HUS siklikla Shiga
toksini Greten Escherichia coli (STEC) enfeksiyonlarindan ve
daha az siklikla Shigella dysenteriae tip 1 enfeksiyonundan
kaynaklanmaktadir.

« HUS‘Un tim diger nedenleri diyare negatif HUS (atipik HUS)
olarak adlandirilir.
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 Siklkla gastroenterit ya da Gst solunum yolu
enfeksiyonunu izler, dzellikle 5 yas alti cocuklarda
goruldr.



EPIDEMIYOLOJI
—

+ -%9o0diare (+)
* -1-5yas arasl pik yapmakla birlikte her yasta
gorulebilir.

+ -llkbahar ve yaz aylarinda sik(epidemiler
olabilir)



PATOFIZYOLOJI

L —m—

+ Bulagmis gidalarin alinmasindan sonra bakteri bagirsaga
gider.

« Bagirsakta E. Coli tarafindan Stx (Stx 1 ve Stx 2) salgilanir.

+ Bu ekzotoksinler sindirim sistemi epitelinden emilir ve
hedef organa ulasir.

+ Hedef organ epitelinde glikopeptit ylizey almaci olan
globotriaosylceramide (Gb3)’e baglanir,protein sentezini
baskilar, endotel hasarina, hiicre 6limine, enflamatuar
yanitta artisa ve trombosit aktivasyonuna neden olur.



Vaskuler hasari
tetikleyenler

Exotoksin/endotoksin
Noéramidaz

Virtsler (HIV)
Antikorlar

Immiin kompleksler

llaclar

Konjenital predispo

Anormal metalloproteaz
aktivitesi

Azalmis faktor H aktivitesi

Diger kompleman regulator
proteinlerin (DAF, CR1, CR2,
C4 baglayan protein)
aktivitesinde azalma

h

Endotelyal hasar

Y

Endotelyal antitrombotic
antikoagulan direncin kaybi

Lokosit aktivasyonu

Artmis vaskuler stres
Anormal vVWF salglanmasi

fragmantasyon

Kompleman tuketilmesi | —

Trombotik
mikroanjiyopati




aktivasuyonu

—) Dogrudan endotel hasari
Toksin Damar endoteli

(5 epitel) il —

reaktivasyonu

\

|
ORGAN HASARI



Olgularin %290’minda tipik formu gorulir ve 6n

donemde (prodrom) ishal yakinmasi yer alir.
Cocuklarda hastalik, shigella toksini ya da
benzeri enterotoksin tarafindan tetiklenir.

Shiga-toksin Gireten 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



* % X %

KLINIK VE LABORATUVAR

BULGULARI
\

Bulasmis besinin alinmasindan ortalama 3-8 guin sonra ishal
baslar.

Ishal baslangicta suludur, daha sonra kanli olur.
Karin agrisi, bulanti ve kusma ishale eslik eder.
Ates daha az siklikta goruldr.

Hematolojik bulgular ve bobrek bulgular hastaligin asil
klinik tablosunu olusturur.

Hastaligin klasik Gg¢ltst olan mikroanjiopatik hemolitik
anemi, trombositopeni ve akut bébrek hasarina ait
laboratuvar bulgulari vardir.




MIKROANJIOPATIK HEMOLITIK

ANEMI
\

* Anemi, eritrositlerin mikrotombuslerle tikanmis
bobrek kapillerlerinden gecerken mekanik olarak
hasara ugramasi ve parc¢alanmasi sonucu olusur.

+ Aneminin Ozellikleri:

» Hemoglobin<1o g/dL, siklikla <8g/DlI

» Coombs testi negatif

» Retikulosit sayisi ytiksek

» Serum laktik asit dehidrogenaz (LDH) diizeyi yiiksek
» Serum haptoglobulin dizeyi disik

» Periferik kan yaymasinda parcalanmis eritrositler (migfer hiicreleri,
sistositler) vardir.



« Periferik kan yaymasinda parcalanmis
eritrositler (migfer hiicreleri, sistositler)
vardir.



TROMBOSITOPENI
R

+ Trombosit sayisi siklikla 150000/mm3’ten
dusuktdr.

+ Ender olarak kanama gorduldr.



AKUT BOBREK HASARI
\

+ BObrek etkilenmesi farkli derecelerde olabilir.

* Hematuri, proteintri ve serum kreatinin
dlizeyinde ylkselme bobrek hasarinin en dnemli
gostergesidir.

oW e L]

+ Oliguri ya da andri olusabilir.
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+ 2 hafta icinde ishal 6ykisu olan hastada aniden ortaya
ctkan hemolitik anemi, trombositopeni ve bobrek
hasari ile klinik olarak tani konur.

+ Kesin taniicin STEC enfeksiyonunun kanitlanmasi
(diskida serolojik testler ile Stx gosterilmesi ya da diski
kilttrleri) gerekir.
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+ Atipik HUS nedenleri;
- MCP mutasyonu, ,

-von Willebrand faktor yikan metalloproteaz (VWF-CP
veya ADAMTS 13) aktivitesi eksikligi

-Kompleman faktor | (FI) eksikligi
-Kompleman FH’ya karsi otoantikorlar

* FH yoklugunda alternatif yolun spontan aktivasyonu,
kompleman sisteminde C3 ve faktor B’nin
harcanmasina neden olur ve plazma dlzeyleri azalir.



\A

6 aydan kucuk cocuklarda ortaya ¢ikmissa,
Ailenin baska uyelerinde HUS 06ykiisi varsa,
Acliklanamayan gecirilmis anemi ataklari,

Aclik bir enfeksiyon veya ishal olmadan HUS Klinigi
gelismesi

C3 velveya Faktor H dusuklugu varsa

« Atipik Hemolitik Uremik Sendrom disindlmel



KOMPLIKASYONLAR
R

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

Metabolik asidoz
Hiperkalemi
Hipervolemi

Akciger odemi

Kalp yetmezligi
Hipertansiyon ve Uremi

O O O O O O

en sik gorulen bobrek komplikasyonlaridir.



TEDAVI

= Tum HUS olgularinda klinik gidis ve prog
« benzer temel destek tedavileri uygulanir.

Sivi, elektrolit, asit-baz dengesinin yakin izlem ve tedavisi
Hipertansiyonun kontrolu

Beslenme desteginin saglanmasi

Erken donemde diyalize baslanmasi

O O O O

= Kompleman iligkili atipik HUS olgularinda ekulizumab
« kullantlir.

= Ekulizumab elde edilemiyorsa plazma degisimi yapilabilir.



\A

* Bir rekombinan monoklonal C5 antikorudur; C5’e
baglanarak C5a ve C5b olusumunu engelleyerek
kompleman aktivasyonunu son evrede durdurur.

+ Hastaligin kotu gidisi, plazma tedavisinin sinirli etkileri ve
plazma degisimi icin damar yolu gerekliligi dikkate
alindiginda Eculizumab tedavisinin 6zellikle cocuklarda
birinci basamak tedavi olmasi yonunde egilimler
artmaktadir.

* Eculizumab tedavisi alan tim hastalar Neisseria meningitis,

Streptococcus pneumoniae ve Haemophilus influenza Tip
B’ye karsi asilanmalidr.
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* Hastalarin %75’i hastalik sonrasiilk 5 yil icinde
tam olarak iyilesmektedir. Tekrarlama
oldukca seyrektir.
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TESEKKURLER...



