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OLGU

3 vas erkek hasta

Kanli 1shal, kusma



HIKAYE

2 guin once baslayan kusma ve kanli 1shal
yakinmasi baslamis. Giin icinde 10 dan fazla kez
1shal tekrarlamis. Acil servise bagvuran hastaya
1lac recete edilip takip onerilmis.

[shali devam eden hasta ayni giin tekrar
hastaneye bagsvurmus.

Tetkiklerinde plt: 232.000 hb: 12.6 olan hasta
servis e yatisi yapilarak takip edilmeye
baslanmas.

Kontrol kanlarinda plt: 51.000 tre: 99 kreatinin:

2.3 Na:122 K:4.2 olan hasta tarafimiza sevk
edilmis.



OZGECMIS

Prenatal: Gebeligi boyunca diizenli doktor

kontroli ve ultrasonografi kontrolu yapilmas.
Takiplerinde patolojl saptanmamas.

Natal: 38 haftalik, 2840 gr olarak dogmus.

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

Beslenme: 11k 6 ay sadece anne siitii almis.
Anne sutu ve ek gida 1le beslenmektedir.

Gecirdigi hastaliklar: Ozellik yok

Asilar: Uygun zamanda eksiksiz yapilmais.
Alerji: Ozellik yok.

Parazit: Ozellik yok.



SOYGECMIS

Anne: 40 yasinda, sag, saglikh

Baba: 40 yasinda, sag, saghkl

Anne ve baba arasinda akrabalik yok.
Ailede siirekli hastalik oykiisii yok.

1. cocuk: 8 yasinda ,kiz, sag saglikh
Abla 10 giin once kizil enfeksiyonu gecirmis.

2. cocuk: Hastamaiz



VITAL BULGULAR

Ates: 37,2°C

Nabiz: 120/dk

Solunum sayisi: 32/dk
Tansiyon: 60/90 mmHg (75p)
Boy: 95 cm (18p)

Kilo: 16 kg (58p)



FI1ZIK MUAYENE

Genel durumu orta, diiskiin

Cilt turgor hafif azalmais.

Goz kapaklarinda 6dem yok.

Bas-Boyun: Sac¢ ve sach deri dogal, kafa yapis1 simetrik,
boyunda kitle LAP yok.

Gozler: Bilateral 1s1k rekleksi dogal, pupiller izokorik

SS: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor. Toraks
deformitesi yok. Ral ve ronkiis 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 erkek, anomali yok

NMS: Bilin¢ acik. Koopere, oryante, cevreyle 1lgili. Ense
sertligi, kernig, brudzunski negatif. Babinski, klonus negatif.

Kranial sinir muayeneleri dogal
Ekstremite: Pretibial +1 6dem mevcut.
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Sedimentasyon g mm/h = 15

Periferik Yayma IADE
Hemogram
WBC 39 4 Y x10M3/uL 36 - 102
MEL 28 .4 Y x10"3/pL 1,7 - 7.6
MEL % 721 % 435 - T35
LY 5.9 Y x10*3/uL 1 - 32
LYM %6 15,1 ] % 152 - 433
MOMNO 4.9 Y x10"3/uL 03 - 11
MOMNO % 12,5 % 55 - 13,7
EQS 0.0 X103/l 0 - 05
EQS % 0.0 ] % 08 - 81
BASO 0,1 ¥10M3/uL 0 - 01
BASO % 0.3 % 02 - 15
MNREBC 0,01 X103/l 0 - 0,03
MR 0.0 MOOWBC 0 - 06
RBC 4 20 ¥10M6/uL 406 - HE63
HGB 9.9 ] gidL 125 - 16,3
HCT 20,0 ] B 36,7 - 471
MCV 1.4 ] fL 73 - 96,2
MCH 235 ] pQ 238 - 334
MCHC 329 gidL 325 - 36,3
PLT 33 K x10"3/pL 152 - 348
MPV 7.8 fL 4 - 114
RDW 14,5 % 121 - 16,2

RDW-5D 36,8 fL 365 - 4509



MORD (GFR Hesaplama) 65,56 mb/dkM .7 2m*®

eGFR (CKD-EPFI Pediatrik) 228 mbU/dk1.73m*

Achk Kan Sekeri (AKS) 23,9 magJ/dL 74 - 106
Urea 120,45 Y magJ/dL 17 - 43
BLIM 56 Y mag/dL f - 20
kreatinin 1,93 Y magJ/dL 067 - 117
AST (SGOT) 2056 Y L = 5B
ALT (SGPT) 1025 Y L = B
GGET 4 L = BH
LDH 3014 Y L = 248
Bilirubin, Total 0,69 magJ/dL 03 - 1,2
Bilirubin, Direkt 0,20 mgddL = 0,2
Bilirubin, indirekt 0,49 mgidL = 0,9
Protein, Total 40,31 D g/l BG - 823
Albumin 21,28 D g/l 35 - B2
Globulin 19,03 magilL 11 - 35
Sodyum (Ma) 125,7 D mmoliL 136 - 146
Dazeltilmis Sodyum 125 4

FPotasyum (K) 479 mmolil 25 - 51
Klar (C1) 99 3 D mmaoliL 101 - 109
kaalsiyum 7 D magJ/dL 8.8 - 10,6
Duzeltilmis Kalsiyum a,60 magJ/dL

Magnezvum (Mqg) 2.0 mgddL 1.8 - 26
Fosfor (P) 5,88 Y magJ/dL 25 - 45
Urik asit 9,65 Y magJ/dL 35 - 7,2

CRP 101,42 Y mag/lL = 5



Koagulometre

Test Adi Sonuc Durum Birim  Referans Degerler
Protrombin Zaman
PTZ(Protrombin Zamani) 232 Yoo 115 - 155
PTZ (Aktivasyon) 44 D % 10 - 100
PTZ(INR) 180

AT 292 sec 265 - 40



OZET

Kanli 1shal 6yktisi

Antri

Kreatinin degerinde artis
Anemi

Trombositopeni
LDH ve AST-ALT diizeylerinde artisi



ON TANILAR ?




KLINIK IZLEM

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

EHEC 0157:H7’ye yonelik multipleks PCR testi
1cin disk: ornegi gonderilda.

Hastada kreatinin degerinin yiikselmesi ve
anurik olmasi sebebiyle hemodiyalizine baglanda.

Urik asit yiiksekligi sebebiyle tedavisine
allopurinol eklendi.



HemMoLITIK UREMIK

‘ SENDROM
®




Bebek ve ¢ocuklarda
akut bobrek
yetmezliginin en s1ik
nedenlerinden biridir.



HEMOLITIK UREMIK SENDROM

Mikroanjiopatik hemolitik anemi

Trombositopeni

Akut bobrek yetmezligi



HEMOLITIK UREMIK SENDROM

Olgularin %90’1ininda tipik formu gorilir ve 6n
donemde (prodrom) ishal yakinmasi yer alir.
Cocuklarda hastalik shigella toksini ya da
benzeri enterotoksin tarafindan tetiklenir.

Shiga-toksin lireten 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:H7dir



Tablo 1. Trombotik mikroanjiopati (TMA) siniflamasi (8)

Trombotik Trombositik Purpura (TTP)
. Konjenital ADAMTS 13 eksikligi

+  Anti-ADAMTS 13 antikorlan
HELLP sendromu

HUS
. STEC-HUS
- Streptococcus pneumoniae iligkili HIUTS
. HI1N1 ve Infuenza iligkili HIIS
. Herediter kobalamin metabolizmas: bozukhigu
- DGEE mutasyonu iligkili HUIS
. Eompleman iligkili HUS
Eompleman gen mutasyonlan
FKompleman faktér H antikora
- Eslik eden hastahklarla olugan HUS
Enfeksiyonlar (HIV)
Solid organ ve hematopoetik kik hiicre nakli
Malin hastahklar
Oto-immiiin hastabklar (SLE, APS, skleroderma)
Naglar (KNI, sirolimus)
Malin hipertansiyon
- Aciklanamayan HUS
APS: antifosfolipid sendrom; DGE: diai gliserol kinaz; HIV; human immune de-
ficiency virls HUS: hemaliik: iremil sendrom; KNI: kalsindrin inhibitérleri; STEC:
Shiga-toksin ireten E coli; SLE: sistemik hupus eritematozug




Tablo 4.  Atipik HUS ayinier tanisinda kullanilan testler

Birinci Basamak

Ishal (+) olzularda STEC icin tarama — negatif — STEC-HUS olasih: diigiik
ADAMTS13 aktivitesi — normal — TTP diglanir

PT, aPT'T, fibrinojen — normal — DIC diglarr

Pnomokok antijeni ve killtiirlerde Streptococcus pneumoniae — negatif — Pnomokok iligkili HUS diglamr
HIN]1 ve Influenza — normal — HINI ve influenza iliskili HUS diglamr

Fan homosistein, idrar ve kan MMA — normal — herediter kobalamin defeldi diglarur
Serum C3 ve C4 — C3 | ve C4 normal — alternatif kompleman yolu defekti dugtntilur
Tkinei Basamak

Anti-CFH antikorlan — pozitif — anti-CFH antikor HUS

(CFH, CFI, CFB diizeyleri

CFH, CFL, MCP, C3 ve CFB mutasyonlan

Ugiineii Basamak

Genig mutasyon taramasi




Siklikla gastroenterit ya da st
solunum yolu enfeksiyonunu
izler, 6zellikle 5 yas alti
cocuklarda gorulur.



HEMOLITIK UREMIK SENDROM

Dogrudan endotel hasan

Enflamatuar yamt

Toksin _| Damar endoteli Ribotoksik stres

(SS epiteli)| | (Gb3 reseptérii)

ORGANMN HASARI

Trombosit aktivasyonu

L AN
N\

Alternatif kompleman yol aktivasyonu

Sekil 1. Enterohemorajik E. Coli'nin yol agtigy STEC-HUS'de Stx'in etkileri (20)
55: sindirim sistemi; Gb3: globotrisosylceramide; Ste Shiga-toksin

Ekzotoksinler sindirim sistemi epitelinden emilir ve hedef

organa ulasir.

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

Protein sentezini baskilar,

Endotel hasarina,

Hicre oliimiine,

Inflamatuar yanitta artisa,
Trombosit aktivasyonuna neden olur.



KLINIK BULGULAR

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

Ishal baslangicta suludur, daha
sonra kanli olur.

Karin agrisi, bulanti ve kusma
1shale eglik eder.

Ates daha az siklikta goriliir.

Hematolojik bulgular ve bobrek
bulgular: hastaligin asil klinik
tablosunu olusturur.

Hastaligin klasik ti¢liisii olan
mikroanjiopatik hemolitik
anemi, trombositopeni ve akut
bobrek hasarina ait laboratuvar
bulgular: vardair.

(slin

Emserohemorajik
E. colinin konaga

|

| SRR, £ . G M. T,

% B0-85

spootan tam
dikzelme

-

ishal kanls ishal ishal deeelir
kanm agnst 5 90 iltir (+)
wey ' <
Kusma 'Akut bbrek yetmesdigi

| Trombositopeni

'Hemolitik anceni

% 15-20
HUS




MIKROANJIOPATIK HEMOLITIK ANEMI

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

Aneminin ozellikleri sunlardir:
Hemoglobin <10 g/dL, siklikla <8 gr/dl
Coombs testi negatif
Retikiilosit sayis1 yuksek

Serum laktat dehidrogenaz (LDH) diizeyi
yiuksek

Serum haptoglobulin diizey1 diisiik

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






TROMBOSITOPENI

Trombosit sayis1 150 000/mm3’ten, siklikla 40
000/mm3’ten dugtiktir.

Akut bobrek hasari

Hematiiri, proteiniiri, serum kreatinin diizeyinde
yiukseklik ve kan basinci yuksekligi
ogostergeleridir.

Damar 1¢1 voliim artisi ya da TMA’ ya bagh
1skemi kaynaklidir.

Oligiir: ya da antiri olabilir.

Olgularin yarisindan fazlasinda ciddi bobrek
hasari nedeniyle diyaliz gerekir.



TAN1

Iki hafta icinde ishal 6ykiisii olan bir hastada;

Aniden ortaya cikan hemolitik anemi, trombositopeni
ve bobrek hasari ile klinik olarak tani konur.

Periferik yaymada parcalanmis eritrosit, sferosit ve
sistositlerin varlig:;

Laktat dehidrogenaz (LDH), indirekt biliriibin iire ve
kreatinin degerlerinin ¢ok yuksek olmasi tipiktir.

Kesin tani icin ;

STEC enfeksiyonunun kanitlanmasi (diskida serolojik
testler ile Stx gosterilmesi ya da digk: kiiltiirleri)
gerekir.,

Tani i¢cin bobrek biyopsisi gerekli degildir.



ATIPIK HUS NEDENLERI

Kompleman iliskili HUS

Alternatif kompleman yolunun kontrolsiiz
aktivasyonu sonucu ortaya cikarlar.

Yenidogan doneminden eriskinlige kadar her
yasta gorulebilir.

Kiz ve erkeklerde esit siklikta gorilir.

[1k atak cocuklarin yaklagik %70'inde iki yas
altinda, %25’1nde alt1 ayin altinda ortaya cikar.

Tek tek olgular seklinde ya da ailesel olabilir.
Genellikle ani baslangichdir.

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



ATIPIK HUS

6 aydan kiiciik cocuklarda ortaya cikmissa,
Ailenin bagka tiyelerinde HUS 6ykiisii varsa,
Aciklanamayan gecirilmis anemi ataklari,
Acik bir enfeksiyon veya ishal olmadan HUS
klinigi gelismesi

C3 vel/veya Faktor H dugikliigi varsa

Atipik Hemolitik Uremik Sendrom diistiniilmeli!



ATIPIK HUS NEDENLERI;

Membran kofaktor protein (MCP veya CD46)
mutasyonlari,

Von Willebrand faktor yikan metalloproteaz
(VWF-CP veya ADAMTS13) aktivitesi eksikligi

Kompleman faktor I (FI) eksikligi
Kompleman faktor H ye karsi otoantikorlar

Faktor H yoklugunda alternatif yolun spontan
aktivasyonu, kompleman sisteminde C3 ve faktor
B’nin harcanmasina neden olur ve plazma
dizeyler: azalir.



KOMPLIKASYONLAR

HUS seyri sirasinda ortaya cikabilecek baglica
komplikasyonlar bobrek yetmezligine bagh
olarak geligsir.

Metabolik asidoz
Hiperkalemi
Hipervolemi
Akciger 6demi
Kalp yetmezligi
Miyokardit

Hipertansiyon ve tiremi



TEDAVI

Destek tedava:

S1vi ve elektrolit dengesinin diizenlenmesi,kan basinci
yiksekliginin kontroli, hematolojik degiskenlerin diizenlenmesi,

diyaliz

S1vi miktari; oligiirik, 6demli, kan basinci ytiksek
1se gunlik sivi miktari: gozle gorilmeyen
kayiplar+ idrar miktari+ ek kayiplar

Ciddi siv1 yiklenmesi varsa furosemid
(2mg/kg/doz)

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

Eritrosit aktarimi; Hb <6 mg/dl 1se onerilir.
Semptomatikse <7 mg/dl diizeyinde de
gerekebilir.



TEDAVI

Diyaliz:
-Belirtili iiremi ( iremik ensefalopati,perikardit,kanama)

-Azotemi (BUN >80-100mg/dl)

-Ditiretik yanitsiz ciddi siv1 yiiklenme bulgular: (kan
basinci ylksekligi, kalp yetersizligi)

la¢ tedavisine yanitsiz elektrolit ve asit-baz
bozukluklari

-S1v1 kisitlamasi nedeniyle hastanin tedavi ve
beslenmesinin saglanamamasi

Plazma tedavisi; norolojik tutulumlu olgularda
kullanilabilir.

Ekulizumab; Kompleman aktivasyonunu engelleyen
monoklonal C5 antikorudur. Kompleman iligkili HUS
tedavisinde kullanilir.



o Tesekkiirler!




