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SUMMARY
The hemolitic-uremic syndrome

The hemolitic-uremic syndrome (HUS) is the most common
cause of acute renal failure in young children and the inci-
dence is increasing. The syndrome is most common in chil-
dren under the age of 4 year. The onset is usually preceded by
gastroenteritis (fever, vomiting, abdominal pain and diarrhea,
which is often bloody) or less commonly, by an upper respira-
tory tract infection. This is followed in 5-10 days by the sud-
den onset of pallor, irritability, weakness, lethargy and olig-
uria. Physical examination may reveal dehydration, edema,
petechiae, hepatosplenomegaly and marked irritability. The
primer event in pathogenesis of the syndrome appears to be
endothelial cell injury. Treatment is symptomatic. Plasma-
pheresis or the administration of fresh frozen plasma or both
are recomended. Long term observation is necessary to watch
off late development of hypertension or chronic kidney dis-
ease. In this report a case who was diagnosed HUS are pre-
sented. HUS should be considered in differential diagnosis of
acut begining anemia with renal failure signs.
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Hemolitik iiremik sendrom (HUS) kiiciik ¢cocuklarda
akut bobrek yetmezliginin en yaygin nedenidir (12). Son
calismalar bu sendromun sistemik bir hastalik oldugunu
gostermistir. Viral ve bakteriyel infeksiyonlar ve endo-
toksemi, sistemik lupus eritematozus (SLE), malign
hipertansiyon, radyasyon nefriti ve interferon tedavisi
ile birlikte goriilebilir. Primer olay endotelyal hiicre
hasaridir ve siklikla yaygin damar i¢i pithtilagsmasi olaya
eklenir. Anemi; bozulmus damarlardan gegerken olusan
eritrositlerin mekanik hasarina, trombositopeni;
intrarenal trombosit adhezyonu ve/veya hasarina
baglidir. En sik 4 yas altinda goriiliir ve genellikle gas-
troenteriti takiben 5-10 giin icinde birden baslayan

solukluk, halsizlik, letarji, oligiiri ve fizik muayenede;
dehidratasyon, 6dem, petesi ve hepatosplenomegali ile
karakterize bir sendromdur. Deri, digki ve idrarda kana-
ma belirtileri olabilir. Laboratuarda; mikroangiopatik
hemolitik anemi, trombositopeni ve akut bobrek yetme-
z1igi bulgular1 tespit edilir. Direkt Coombs testi
negatiftir. Selektif trombosit tiiketimi vardir, fibrinojen
ve diger pithtilagsma faktorleri normal diizeylerdedir. Son
yillarda vaskiiler prostasiklinin (PGI2) HUS’te mevcut
olmadig1 gosterilmistir. Mikroangiopatik hemolitik
anemi ile birlikte goriilen SLE, malign hipertansiyon
gibi akut bobrek yetmezligi nedenleri ve bilateral renal
ven trombozu ile ayirici tan1 yapmak gerekir. Tedavi
semptomatiktir; oncelikle akut bobrek yetmezligi ve
elektrolit diizensizlikleri giderilmelidir, endikasyon
dogdugunda dializ yapilir. Taze donmusg plazma
ve/veya plasmaferez uygulanan tedaviler arasindadir.
Kronik bobrek yetmezligi ve hipertansiyon gibi komp-
likasyonlar agisindan takip edilmesi gerekir. Hastaligin
tekrar1 nadirdir.

OLGU

Bir hafta dnce baglayan ve dort giin siiren kanli ishal sonrasi
ortaya ¢ikan solukluk, g6z kapaklarinda sisme sikayeti ile
klinigimize bagvuran 22 aylik kiz hastanin 6z ve soy
gecmisinde ozellik yoktu.

Fizik muayenesinde; belirgin solukluk, hipotoni, periorbital
minimal 6dem, kalp seslerinde S2 sertlesmesi ve apekste
siddetli 2/6 sistolik iifiiriim, 2 cm diizgiin kenarl1 ve yiizeyli,
orta sertlikte hepatomegali disinda patolojik 6zellik saptan-
madi. Arteryel tansiyon, sistolik: 100 mmHg (50-75. P), dias-
tolik: 60 mmHg (25-50. P) ol¢iildii.

Laboratuar tetkiklerinde; tam idrar tahlilinde; hematiiri pro-
teiniiri, 24 saatlik idrarda protein: 14-40 mg/m2/saat, tam kan
sayiminda; 16kosit: 16500, Hb: 6.6, Hct: 18.8, MCV: 77,
trombosit: 84000, retikiilosit: % 8.82, periferik yaymada; %
48 PNL, % 48 lenfosit, % 4 ¢omak, eritrositler hipokrom
mikrositer, fragmante eritrositler, burr celler, anizositoz, nadir
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normoblast ve trombositler birli, ikili fakat bol,
biyokimyasinda; iire:54 mg/dl, kreatinin: 0.8 mg/dl, fibrin
yikim {riinleri: 1800 ng/ml, direk coombs:negatif tespit edildi.
Renal ultrasonografide;bobreklerde ekojenitede belirginlesme
disinda patoloji gozlenmedi.

Bu klinik ve laboratuar bulgular: ile hastaya HUS tanisi
kondu. Taze donmus plazma tedavisi basland1 ve bobrek
fonksiyonlar1 a¢isindan takibe alindi. Yetmezlik bulgular:
gelistiginden iki kez eritrosit transfiizyonu uygulandi. Takip-
lerinde tansiyonu yiikselen hastanin hipertansiyonu nifedipin
ile kontrol altina alind1 ve stabilize edilen hasta ¢cocuk nefrolo-
ji boliimiinden takip edilmek iizere taburcu edildi.

TARTISMA

Akut baglayan anemilerin bircok nedeni olabilir. Bun-
larin ayirici tanisint yaparken anamnez ¢ok onemlidir.
Hastamizda oldugu gibi solukluk sikayeti 6ncesinde
kanli ishal hikayesi olmasi bizi HUS’e yaklastirir. Bu
taniy1 laboratuar tetkikleri ile dogrulamak gerekir. Ure
ve kreatinin yiiksekligi gibi bobrek yetmezligi, yanisira
hemolitik anemi gibi hemoliz bulgular1 ve trombosi-
topeni saptandiginda HUS tanis1 kaginilmazdir. Bu gibi
durumlarda lupus, malign hipertansiyon ve bilateral
renal ven trombozu ile ayirici tan1 yapilmalidir. Bilater-
al renal ven trombozu ile HUS iin ayiric1 tanis1 zor ola-
bilir. Ciinkii her ikisi de gastroenteriti takiben baslar ve
hastalar dehidratasyon, solukluk, mikroangiopatik
hemolitik anemi, trombositopeni ve akut bobrek yetme-
zligi bulgulari ile presente olurlar. Bilateral renal ven
trombozunda HUS ten farkli olarak bobrekler belirgin
olarak biiyiir (1), Hastamizda mevcut olan trombosi-
topeni, hemoliz ve hafif bobrek yetmezligi bulgular ile
HUS diisiiniildii. Yapilan renal ultrasonografide bobrek
boyutlarinin normal bulunmasi ile bilateral renal ven
trombozu ekarte edildi. Yapilan semptomatik tedaviye
iyi cevap alind1.

HUS en sik Escherichia Coli (0157:H7) nin etken
oldugu gastroenteriti takiben olusur (1.2), Bu mikroorga-
nizma iyi pismemis et ve pastorize olmamis siitlerden
gecer (1) ve iretti§i verotoksin hastalifin patogenezinde
onemli rol oynar (1.2), Verotoksin kan hiicreleri ve
endotel hiicrelerine baglanarak eritrositlerde P1 kan
grubu antijenlerinin ¢ogalmasina yol agar ). E. Coli
Shiga toksini de HUS e yol acabilir ). Ayrica trom-
bosit aktive edici faktor (PAF) E. Coli 0157:H7 ile bir-
likte olan HUS’iin patogenezinde rol oynayabilir ). Bu
E. Coli susu ile olusan diarenin akut prodromal fazinda
diisiik neopterin, yiiksek IL 8 ve ozellikle diisiik 1L 10
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diizeyleri HUS gelisiminde yiiksek risk olusturur ). Bu
mikroorganizmanin neden oldugu infeksiyonun antibiy-
otik ile tedavisi HUS riskini artirabilir (6).

HUS E. Coli diginda bakteriyel (Shigella, Salmonella,
Campylobacter, S. Pneumoniae), Bartonella ve viral
(coxackie, ECHO, influenza, varicella, HIV, Ebstein-

Barr) infeksiyonlar1 ve endotoksemi ile birlikte olabilir
M,

Primer olay endotel hiicre hasaridir. Bobreklerdeki
kapiller ve arterioler endotel hasar1 sonucu akut bobrek
yetmezligine neden olur (1. Aniiri seyri ile
degerlendirilen baslangigtaki bobrek lezyonunun cid-
diyeti kotii prognozun gostergesidir (7).

HUS degisken klinik tablo ile ve siddette ortaya
cikabilir ®), Cocuklarda beklenmeyen 6liimlere yol aga-
bilir .

Bu olgu akut baglayan anemilerde anamnezin 6nemli
oldugunu, beraberinde bobrek yetmezligi hemoliz bul-
gular1 ve trombositopeni varoldugunda HUS iin
diisiiniilmesi gerektigini hatirlatmak amaciyla sunuldu.
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