iTE Qe 0 4
\A‘Q‘S S/ 2 'o"\-\ af%'
0 < —
:§ - “Q‘!_J? %)
- = S\ NN\
(%) [~ o Q"/ e ‘\u'\ﬁf‘ =
4, S ol e
o - (.;” Ua: JL 5
¥ 7994 N % 3
(7 : =
Hagtalle\®

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi
Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Olgu Sunumu
Aras. Gor. Dr. Rana OZTURK
02.05.2023 Sali



http://www.google.com.tr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&docid=ZkkNiTtCktXDVM&tbnid=aWM6YrR6szdVTM:&ved=0CAUQjRw&url=http://bte.bilgem.tubitak.gov.tr/tr/konusmacilar&ei=UtqVU-PzJ8iyOdPKgNAE&bvm=bv.68445247,d.ZGU&psig=AFQjCNG1EtNy5oLuyzshUNNshmkugK3TXA&ust=1402416033638035
http://www.google.com.tr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&docid=ZkkNiTtCktXDVM&tbnid=aWM6YrR6szdVTM:&ved=0CAUQjRw&url=http://bte.bilgem.tubitak.gov.tr/tr/konusmacilar&ei=UtqVU-PzJ8iyOdPKgNAE&bvm=bv.68445247,d.ZGU&psig=AFQjCNG1EtNy5oLuyzshUNNshmkugK3TXA&ust=1402416033638035
http://www.google.com.tr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&docid=ZkkNiTtCktXDVM&tbnid=aWM6YrR6szdVTM:&ved=0CAUQjRw&url=http://www.anamnez.net/&ei=lNqVU9HvN86_PNebgcAP&bvm=bv.68445247,d.ZGU&psig=AFQjCNG1EtNy5oLuyzshUNNshmkugK3TXA&ust=1402416033638035
http://www.google.com.tr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&docid=ZkkNiTtCktXDVM&tbnid=aWM6YrR6szdVTM:&ved=0CAUQjRw&url=http://www.anamnez.net/&ei=lNqVU9HvN86_PNebgcAP&bvm=bv.68445247,d.ZGU&psig=AFQjCNG1EtNy5oLuyzshUNNshmkugK3TXA&ust=1402416033638035

Olgu

= 2vyas9ay
= Erkek




Sikayet

= Halsizlik

= [drar cikisinda azalma

=Okstirik

=Ates




Hikaye

= Daha once bilinen kronik bir hastaligi olmayan 2 yas 9 aylik hasta, gelisinden 4 gliin 6ncesinde

yuksek ates ve oksliriik sikayeti olmus

=NSAID ve klaritromisin kullanim éykiisii mevcut

=Mevcut sikayetlerinin artmasi ve idrar ¢ikisinda azalma olmasi nedeni ile tarafimiza basvurdu




Ozgecmis

= Prenatal: Ozellik yok.

= Natal: Ozellik yok.

= Postnatal: YDYBU yatisi yok.

= Asilar: Yasina gore eksiksiz yapilmis.
= Bilinen tani almis ek hastaligi yok.

= Bilinen alerjisi yok.

= Gecirilmis ameliyat oykisu yok.



Soygecmis

= Anne: 32 yas, sag-saglikli.
= Baba: 43 yas, sag-hipertansiyon hastaligi var.

= Anne baba arasinda akrabalik 6ykusi yok.

= 1.Cocuk: 5 yas, erkek, sag-saglikl.

= 2.Cocuk: Hastamiz.




Fizik Muayene

= Ates: 36.4°C

= KTA: 130 atim/dk (92-126 atim/dk)

= Solunum sayisi:38 soluk/dk (22-34 /dk)

= Kan basinci: 120/65mmHg (90 P: 103/59 mmHg)
= SPO2: % 99 (oda havasinda)




Fizik Muayene

*Genel durum orta. GKS 12

=Cilt Turgor azalmis ve soluk.
=Sac ve sach deri dogal, kafa yapisi simetrik. Bas ve boyunda LAP yok.

=Bilateral isik refleksi var. Her yone g6z hareketleri dogal. Anizokori yok, pupiller izokorik. Sklera ve
konjonktiva dogal.

=Orofarenks hiperemik, tonsiller dogal.

=Sag akciger seslerinde azalma mevcut. Dinlemekle ral mevcut. Retraksiyon var. Takipneik.
=S1+ S2+ Ritmik. 2/6 sistolik Gftirim mevcut. Tasikardik.

=Batin rahat. Defans, rebound yok. Organomegali yok.

=Haricen erkek. Urogenital anomali yok.

*Meningeal irritasyon bulgusu yok. Bilin¢ konflize.



Laboratuvar

Urea - 333,3 mg/dL Bilirubin, indirekt - 1,52 mg/dL (< 1,2)
(16,6 - 48,5 mg/dL)

Potasyum (K) - 5,01 mmol/L

Kreatinin - 3,53 mg/dL
(0,3-0,5 mg/dL ) Klor (Cl) - 88 mmol/L(98-106 mmol/L)

BUN (Kan iire azotu) - 155,75 mg/dL (6,00 - 20,00 mg/dL) Magnezyum (Mg) - 2,8 mg/dL

AST (SGOT) - 352,5 U/L (< 40 U/L) {;;foz (g) - 5,/9()]|1L ;ng/dL
)2 T mg

ALT (SGPT) - 74,6 U/L (<41 U/L) . )
Urik asit - 17,2 mg/dL

LDH - 5472 U/L (110-295 U/L) (3,4 -7 mg/dL)
Protein, Total - 54,7 g/L (66 —87 g/L) Dizeltilmis Sodyum - 124,2 mmol/L (136,0 - 145,0
mmol/L)

Albumin - 29,6 g/L (39,7 -49,4g/L)
CRP-128,53 mg/L (<5 mg/L)

Bilirubin, Total - 3,18 mg/dL
Dizeltilmis Kalsiyum - 8,50 mg/dL (8,60 - 10,60 mg/dL)

Bilirubin, Direkt - 1,66 mg/dL



Hemogram

=WBC (Lokosit) - 29,58 x10”3/uL (6-17,5 x10”3/uL ) =RBC (Eritrosit) - 1,53 x1076/uL (3,7-4,9 x1076/pL)

*NEU (Notrofil Sayisi) - 21,200 x1073/ulL "HGB (Hemoglobin) - 3,70 g/dL /11,5-13,5 gd/L)
*"NEU % (Notrofil Yizdesi) - 71,7 % *HCT (Hematokrit) - 9,4 % (34-40 %)

*LYM (Lenfosit Sayisi) - 5,850 x10”3/uL =*MCV (Ortalama Eritrosit Hacmi) - 61,40 fL (75-87 fL)
"LYM % (Lenfosit Yuzdesi) - 19,8 % *MCH (Ortalama Hicre Hemoglobin) - 24,20 pg
-)I(\Q(C))/I\\I3C/)u(ll_\§lonosit Sayisi) - 2,480 x10/3/uL (0,5 *"MCHC (Ortalama Hiicre Hemog.Konsant.) - 39,40

=RDW-SD - 43,80 fL
=RDW-CV - 21,80 % (10.8-14.1 %)
=PLT (Trombosit) - 24 x10/73/puL

*"MONO % (Monosit Yizdesi) - 8,4 %
"EOS (Eozinofil Sayisi) - 0,040 x1073/uL
"EOS % (Eozinofil Ylzdesi) - 0,1 %
=BASO (Basofil Sayisi) - 0,010 x10”3/uL
"BASO % (Basofil Ylizdesi) - 0,0 %



TIT

=Renk - ACIK SARI =Nitrit - NEGATIF(-)
=Bulaniklik - HAFIF BULANIK =Urobilinojen - NORMAL

"pH - 6,0 = Askorbik Asit - 0 mikromol/L
=*Dansite - 1,011 =Bakteri - 2

=Kan - +++ *Maya - 10 /HPF

=l 5kosit - + =YassI Epitel - 4 /HPF

*Glukoz - NEGATIF(-) =Yuvarlak Epitel - 4 /HPF
*Protein - ++ mg/dL =Eritrosit - 36 /HPF

=Bilirubin - NEGATIF(-) mg/dL =Lkosit - 10 /HPF

=Keton - NEGATIF(-) mg/dL



Koagulametre

=PTZ (Protrombin Zamani) - 10,9 s (10 - 14)
=PTZ (Aktivasyon) - 99,1 % (70 - 140)

*PTZ (INR) - 1,00 (0,8 - 1,25)

*APTT - 20,6 s (17,9 - 31,2)




Posterior Anterior Akciger Grafi




Pnomoni
= Anemi

= Akut (veya kronik ) Bobrek hasari

= Trombositopeni




Ek Tetkik

=GIS panel: Shiga-like toxin-producing E. coli (STEC) - NEGATIF(-)

=Spot idrar protein kreatinin orani 3,8 mg/mg (0,15-0,7)
=*COVID 19 PCR negatif . Solunum sistemi enfeksiyon etkenleri negatif.
"ADAM-TS 13 aktivitesi normal.

=Kan kultard, Plevral sivi kiiltard, Bogaz kaltlurinde Greme olmadi. Viral serolojik tetkiklerinde
patolojik bulgu izlenmed..

=C3 ve C4 degerleri normal goruldi. (C3; 0,9 g/L C4; 0,16 g/L)
=Haptoglobulin; < 0,01 g/L (0,3 - 2)

*Direkt Coombs - POZITiF(+)

=Periferik yayma; Sistositler goruldu, atipik hticre goriilmedi.

=Hastanin plevral sivisindan alinan érneklemede PCR’da Streptococcus pneumoniae DNA’si saptandi.



Toraks Tomografi

=Sag akciger Ust lobu tama yakin dolduran,
hava bronkogramlari iceren konsolide alan ve
nekrotizan pnomoniyi destekleyebilir kaviter
gorunumler izlenmektedir.

"Ayrica sag alt lob mediobazalde
paravertebral alanda plevra yapraklari kalin
gorinumde olup 1cm kalinhkta lokule sivi
icermekte oldugu disunulda.




Hemolitik Uremik Sendrom (HUS)

=Gecmiste HUS, ishal pozitif ve ishal negatif HUS olarak ikiye ayrilmistir.

=Tipik HUS olarak da adlandirilan birincisi, ®ncelikle Shiga toksini tireten Escherichia coli (STEC)
enfeksiyonlarindan ve daha az siklikla Shigella dysenteriae tip 1 enfeksiyonundan kaynaklanmistir.

=HUS'lin diger tim nedenleri, atipik HUS olarak adlandirilmistir.

=STEC ile iliskili olmayan HUS'U olan bazi hastalar da diyare ile basvursa da, ishal-negatif HUS olarak
adlandirilmistir.




Streptokokkal Iliskili HUS(Sp- HUS)

= Tip literatuiriinde Sp-HUS'tin ilk tanimi 1971'de Fischer ve arkadaslari tarafindan tanimlanmustir.

=Pnémokokal iliskili hemolitik Gremik sendrom (HUS), tiim cocukluk cagi HUS vakalarinin yiizde 5 ila
15'inde ve STEC disi HUS vakalarinin yiizde 40'inda bildirilmistir.

=Diyare iliskili HUS ya da invaziv pnémokok hastaligi(IPH) ile karsilastirildiginda artan morbidite ve
mortalite orant ile iliskili oldugu icin endise verici bir strectir.

=Az teshis konulan bir hastaliktir. Acik bir Sp-HUS vaka taniminin olmamasi, spesifik bir laboratuvar
testinin olmamasi, Sp-HUS'lin pnédmokokal sepsis olarak yanlis teshis edilmesi veya DIK tablosu olarak
yanlis teshis edilmesi eksik bildirimlerden sorumludur.



Streptokokkal Iliskili HUS

=Pndmokokal iliskili HUS, esas olarak bebeklerde ve kiiciik cocuklarda goriiliir ve yetiskinleri nadiren
etkiler.

=Sp-HUS prevalansi 2 yasindan klc¢luk cocuklarda en yuksektir.

=Sirasiyla 2000 ve 2010'da 7 degerlikli ve 13 degerlikli konjuge pndmokok asilarinin gelistirilmesi ve rutin
cocukluk asilama programlarina dahil edilmesi, IPH insidansinda ve buna bagl olarak Sp-HUS
vakalarinin sayisinda onemli bir disisle sonuclanmistir.




Patogonez

=Komplike pnédmoni, Sp-HUS'iin %90'inda goérilen en yaygin iPH'tir.

=Lokiile sivi varliginda Sp-HUS insidansinda artis bildirilmistir. Bu lokile sivi koleksiyonlarinin daha fazla
pnomokokal néraminidaz tretimi ve gelismis Streptococcus pneumoniae'nin hiicre disi Grlinlerinin
sistemik absorpsiyonu ile iliskili oldugu distinulmektedir.

*Noraminidaz eritrosit, trombosit ve glomerul hiicre yizeyinden N-asetilnéraminik asiti uzaklastirarak,
bu hiicrelerin ylizeyinde bulunan Thomsen-Friedenreich (TF) antijenini ortaya cikarir.

*Dolasimda normalde bulunan anti-TF antikorlari eritrosit, trombosit ve endotel hiicrelerinden ortaya
cikan TF antijeni ile etkileserek hemolitik anemi, trombositopeni ve endotel hasarina yol acar.

=Sp-HUS patogenezi icin Streptococcus pneumoniae (ndraminidaz, ylizey proteini C), immuinolojik
faktorler (Faktor H, kompleman diizensizligi) ve konakgi genetik faktorlerin (komplement gen kusurlari)
rolt dahil olmak Uzere bircok teori 6nerilmistir ve belirsizligini koruyor.



Tani

=Sp-HUS vakalari nadiren izole Streptococcus pneumoniae bakteriyemisinde gériliir. Pnémoni veya

menenjiti olan IPH hastalarinda daha sik goriiliirler ve pnédmonili hastalarin sadece %10-30'unda kan
kulttrleri pozitiftir.

=Trombotik mikroanjiyopati, DiK'li hastalarda da gérildigu icin artik Sp-HUS'lin ayirt edici 6zelligi olarak
kabul edilmemektedir.

=Tanimlama semalari, biyopside trombotik mikroanjiyopati yoklugunda Sp-HUS Ui tanimlamak icin yer
fistigi lektin aglutinasyon testi ve direkt Coombs testi gibi serolojik testleri icerecek sekilde
genislemistir.

=*Bir IPH hastasinda pozitif yer fistigi lektin aglutinasyon testi veya Direkt Coombs testi, T-antijen
aktivasyonunu ve Sp-HUS’G dusindurdr.

=Ayrica HUS'Un diger kategorilerinde veya DiK'li hastalarda direkt Coombs testi negatiftir.



Tani

=Kesin Vaka
HUS varlig

invaziv Streptococcus pneumoniae enfeksiyonunun varhg
DIK yoklugu

olarak tanimlanmuistir.




Laboratuvar

*Hem klasik (CP) hem de alternatif (A.I_D) kompleman yolaklarinin aktivasyonunu ve tiketimini
yansitan, akut fazda cok sayida Sp-HUS hastasinda azalmis C3 ve C4 seviyeleri bildirilmistir.

=HUS varligini dogrulamak icin hematolojik ve renal testler yapilir.
* Yuksek laktat dehidrojenaz seviyeleri

Azalmis haptoglobin seviyeleri

Serbest plazma hemoglobin varligi

Periferik kan yaymasinda sistositoz
Trombositopeni: trombosit sayisi < 150.000/mcL
Akut bobrek hasari varligi



Laboratuvar

= Hematolojik testler ayrica DiK'in (uzamis protrombin zamani, uzayan parsiyel tromboplastin
zamanli, azalmis fibrinojen seviyesi ve yliksek d-dimer seviyesi) varligini veya yoklugunu
degerlendirmelidir.

=*invaziv Streptococcus pneumoniae enfeksiyonu, kanda veya fizyolojik olarak steril biyolojik sivida
pnomokokal blyime, antijen tespiti veya pozitif PCR varligi ile teshis edilir.




Klinik Bulgular

*Oligo-antrik bobrek yetmezligi
*Anemi
*Trombositopeni

=Sp-HUS hastalarinin yaklasik %25'inde hepatit, kolesistit, pankreatit, isitme kaybi ve ekstremite
iskemisini iceren bobrek disi komplikasyonlar gelismektedir.

=Sp-HUS hastalarinin yaklasik ticte ikisi, nekrotizan pnémoni, plevral efiizyon ve/veya ampiyem
tedavisi icin gogus tupu yerlestirme, video yardimli torakoskopik cerrahi,
lobektomi/pnomonektomi veya perikardiyosentez dahil olmak lizere invaziv prosedirlere tabi
tutulur.



YOonetim

=Sp-HUS'un yonetimi oncelikle destekleyicidir. Streptococcus pneumoniae enfeksiyonu tedavi
edilmeli ve iliskili pndmoni veya menenjit uygun sekilde yonetilmelidir.

=\Vankomisin ve genisletilmis spektrumlu bir sefalosporin iceren antibiyotikler, olasi veya
kanitlanmis IPD'si olan kritik derecede hasta ¢ocuklari tedavi etmek icin 6nerilmektedir.

= [PD ile ilgili son hastane bazli calismalar, Streptococcus pneumoniae’'nin vankomisine ve
dcunci kusak sefalosporinlere karsi iyi bir duyarhlik orani ve penisiline direncg gosterdigini
ortaya koymustur.

=Sp-HUS ile iliskili oligo-anurik akut bobrek yetmezligi, anemi ve trombositopeni ele alinmalidir.

= Siddetli bébrek hasari olan Sp-HUS hastalarinda sivi yiilklenmesini, elektrolit dengesizliklerini
yonetmek ve optimum beslenmeyi saglamak icin periton diyalizi veya hemodiyafiltrasyon gibi
renal replasman tedavisi hastalik stirecinin erken donemlerinde baslatiimahdir.



YOonetim

=Yikanmamis kan Uriinleri ve taze donmus plazma, Sp-HUS hastalik siirecini kétilestirebilecek
ant-TF IgM dahil onceden olusturulmus antikorlar icerdiginden, ciddi anemi ve klinik olarak
anlamli trombositopeni ve kanamanin makul bir sekilde duzeltilmesi yapilmalidir. Kan Grinlerinin
dekstranla yikanmasi, bu antikorlari iceren plazmanin %95'inden fazlasini uzaklastirir. Sp-HUS
gibi islem goren hastalara kesinlikle gerekliyse yikanmis kirmizi kan hicreleri veya trombositler

verilmelidir.

sTaburculuk sirasinda, hastalarin %46'sinda normale yakin serum kreatinin konsantrasyonu ile
bobrek iyilesmesi gorilir, %38'inde bobrek fonksiyonu dnemli 6l¢lide azalir ve %15-23'l evde

diyalizle taburcu edilir .

=Akut faz sirasinda renal replasman tedavisine ihtiya¢c duymayan hastalarda genellikle iyi renal
iyilesme vardir ve taburculuk sirasinda normal kan basincina sahiptir.



YOonetim

=Klinik calismalar ayrica Sp-HUS hastaliginin patofizyolojik siirecinin tedavisine

odaklanmistir. Plazmaferez/plazma degisimi (PE) kullanilarak Sp-HUS hastalarinda anti-T antijen
antikorlari ve néraminidaz dizeylerinin ortadan kaldirilmasi veya disurilmesi icin bir girisimde
bulunulmustur.

=Sp-HUS hastalarinin izole vaka raporlari, PE uygulamasindan sonra ciddi Sp-HUS cocuklarinda iyi
sonuclar bildirmistir.

=Sp-HUS hastalari diizensiz kompleman aktivitesi gdsterir ve terminal kompleman yolunun
aktivasyonunu bloke ettigi ve kompleman aracili hasari 6nledigi icin bu hastalarda eculizumab
kullaniminin bir roll olabilir. Vaka serileri ve izole vaka raporlari, eculizumab uygulamasini takiben
siddetli Sp-HUS vakalarinda iyi sonuclar bildirmistir .

=Yakin zamandaki vaka raporlarina ve vaka serilerine dayanarak, eculizumabin agir S-HUS vakalarinda,
ozellikle de kompleman fonksiyonu azalmis olanlarda kullanilmasinin bir roli olabilir.



Sonuc

=Sp-HUS'un, ilk basvuru sirasinda yuksek mortalite insidansi ve uzun vadede kronik bobrek
hastaligi gelisme riski ile IPD'nin ciddi bir komplikasyonu olmaya devam ediyor.

=Sp-HUS'lin molekiiler diizeyde kesin patofizyolojisi ¢6ziilmeye devam etse de, artan
pnomokokal néraminidaz tretimi, Sp-HUS hastaligina neden oldugu one surilen temel hipotez
olmaya devam etmektedir.

=Sp-HUS tedavisinde diizensiz kompleman aktivitesinin kontroli icin son zamanlarda
eculizumab kullanimi, vaka serilerinde ve iyi sonuclara sahip vaka raporlarinda bildirilmistir.




Klinik Seyir

Kreatinin




Klinik Seyir

*Takip esnasinda pnomotoraks ve
devaminda akciger kaviter
lezyonda ilerleme goralda.

= Antibiyoterapi yeniden
dizenlendi.

sToraks tup icinden Alteplase
uygulandi.




Klinik Seyir

*GFR normal seviyede

=Proteiniri yok

= Akciger parankimi iyilesme egiliminde

=Batin ici komplikasyon ? ileus ? Perforasyon ? Cocuk cerrahi ile birlikte izlemde




Tesekkdurler...




