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HEMOLITIK UREMIK SENDROM: 4 OLGU SUNUMU

Oznur KILIC, Turgut AGZIKURU', Serdar COMERT, Neslihan CICEK ', Ayca VITRINEL!, Yasemin AKIN'

Hemolitik iiremik sendrom (HUS) siit cocuklarinda akut bobrek yetmezliginin en sik nedeni olup mikroanjiyopatik hemolitik anemi, trombositopeni
ve akut nefropatiyle karakterize bir hastaliktir. Yeni gecirilmis diare veya iist solunum yolu enfeksiyonu olan hastalarda azotemi, ates ve hematolojik
anormallikler varsa mutlaka HUS akla gelmelidir. Hipertansiyonun agresif tedavisi, uygun elektrolit ve sivi tedavisi, erken diyaliz ve niitrisyonel
destek mortaliteyi onler. Biz bu olgu sunumunda HUS tanist alan ve farkl sekillerde sonuglanan 4 olguyu sunarak, siit gocuklugu doneminde akut
bobrek yetmezliginin 6nemli bir nedeni olan HUS e dikkat cekmeyi amacladik.

Anahtar kelimeler: Siit cocugu, bébrek yetmezligi, mikroanjiyopatik hemolitik anemi

HEMOLYTIC UREMIC SYNDROME: 4 CASES REPORT

Hemolytic uremic syndrome, characterized by microangiopathic hemolytic anemia, thrombocytopenia and acute nephropathy is the most frequent
cause of acute renal failure during infancy. Hemolytic uremic syndrome should be suspected in a child with azotemia, fever and hematological
abnormalities after a recent diarrhea or upper respiratory tract infection episode. Aggressive treatment of hypertension, fluid and electrolyte restoration,
early dialysis and nutritional support decreases the mortality. In this case report, we presented 4 hemolytic uremic syndrome patients
with different prognosis to emphasize the importance of the disease as the most frequent cause of acute renal failure in infancy.
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Hemolitik iiremik sendrom (HUS) siit cocuklarinda akut
bébrek yetmezliginin en sik nedeni olup', mikroanjiyopatik
hemolitik anemi, trombositopeni ve akut nefropatiyle
karakterize bir hastaliktir2. Hastaligin nedeni ¢ok iyi
bilinmemekle birlikte olusumunda genetik ve infeksiyoz
etkenler rol oynarZ,

Siklikla gastroenterit ya da {ist solunum yolu enfeksiyonunu
izler. Prodromunda diare olan tipik formu vakalarin %90 11
olusturur ve hastaliktan Enterohemorajik E.coli (EHEC)
O157:H7’nin verotoksin adiyla bilinen sitotoksini sorumlu
tutulur. Erken dénemde baslatilan etkili destek tedavisi
sonras1 mortalite %35’in altina inmektedir. Ancak vakalarin
%35-10’unda son dénem bobrek yetmezligi gelismektedir.

Biz bu olgu sunumunda HUS tanist alan ve farkli sekillerde
sonuglanan 4 olguyu sunarak siit cocuklarinda 6nemli bir
bobrek yetmezligi nedeni olan HUS e dikkat ¢cekmeyi
amagladik.

OLGU 1

Dort bucuk aylik kiz hasta 5 giindiir mevcut olan ishal,
kusma ve ates sikayeti ile bagvurdu. Genel durumu koti,
206z kapaklar1 6demli, cilt rengi soluk, turgoru azalmis, 6n
fontanel ¢okiik, mukozalar kuru idi. Karaciger klavikula orta
hattinda kot altinda 3 cm ele geliyordu. Laboratuar
parametrelerinde beyaz kiire : 23.300/mm?, hemoglobin (Hb) :
5.9 gr/dl, hematokrit (Hct) : %17.4, trombosit sayis1 :
41000/mm?, periferik yaymada anizositoz, poikilositoz,
parcalanmus eritrositler ile yer yer tekli ve ikili trombositler
saptandi (Resim 1).
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Resim 1. Periferik yaymada anizositoz, poikilositoz ve
parcalanmis eritrositler, tekli ve ikili trombositler

Retikiilosit degeri %8 bulundu. Tam idrar tetkikinde
dansite : 1020, pH : 6, protein (+++) idi. Kan
biyokimyasinda iire : 232 mg/dl, kreatinin : 5.06 mg/dl,
alanin transaminaz (ALT) : 10 IU/L, aspartat transaminaz
(AST) 20 iU/L, laktat dehidrogenaz. (LDH) : 2983 U/,
total biliriibin : 1.74 mg/dl, direkt bilirtibin : 1.08 mg/dl
idi. Akut bobrek yetmezligi, trombositopeni,
mikroanjiyopatik hemolitik anemi ile uyumlu bulgularinin
olmast iizerine hastada hemolitik iiremik sendrom (HUS)
diisiiniildii. izZleminde konviilziyonlari olan, hipertansiyon
ve aniiri gelisen hastaya periton diyalizi yapilmasina
ragmen hasta eksitus oldu.

OLGU 2

Kusma, halsizlik, ishal, karin agrisi ve sarilik sikayetleriyle
bagvuran 8 yasindaki kiz hastanin fizik muayenesinde
ikterik goriiniim disinda bir 6zellik saptanmadi. Laboratuar
incelemelerinde beyaz kiire : 8300/mm?3, Hb : 7.9 g/dl,
Hct : %15, trombosit : 74.000/mm3, periferik yaymasinda
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anizositoz ve par¢alanmug eritrositler mevcuttu. Retikiilosit
degeri %7 idi. Kan biyokimyasinda iire : 247 mg/dl,
kreatinin : 1.33 mg/dl, total biliriibin : 2.86 mg/dl, direkt
biliriibin 0.23 mg/dl, ALT : 30 U/L, AST : 189 U/L,
LDH : 4673U/1 tespit edilen olgunun tam idrar tetkikinde
(++++) protein, (++++) kan reaksiyonu saptandi. Idrar
mikroskobisinde 6zellik yoktu. Hastanin tansiyon arteriyel
degerleri normal seyretti. Hasta sorunsuz olarak halen
takibimiz altindadur.

OLGU 3

Sekiz yagindaki kiz olgu ishal, kusma, halsizlik sikayetiyle
bagvurdu. Fizik muayenesinde genel durumu kétii, soluk
goriliniimde, karaciger klavikula orta hattinda kot altinda
2 cm ele geliyordu. Laboratuar incelemelerinde beyaz
kiire : 13.200/mm?3, Hb : 5g/dl, Hct : %15, trombosit :
108000/mm3, retikiilosit %1.6 bulundu. Kan
biyokimyasinda iire 169 mg/dl, kreatinin : 15.08 mg/dl,
kolesterol : 220 mg/dl, trigliserid : 440 mg/dl,
AST : 770/1, ALT : 50U/1, LDH : 1369U/1, fosfor : 7.1
mg/dl saptandi. Tam idrar tetkikinde (+++) protein tespit
edildi. Yapilan bobrek biyopsi sonuglart HUS ile uyumlu
olan, takibinde hipertansif ansefalopati ve kronik bobrek
yetmezligi gelisen hastaya halen periton diyalizi
uygulanmaktadir.

OLGU 4

Kusma, ates ve ishal sikayetleriyle bagvuran 1,5 yasindaki
kiz hastanin fizik muayenesinde genel durumu kétii, cilt
rengi ikterik, periorbital 6demi mevcuttu. Karaciger
klavikula orta hattinda kot altinda 2 cm ele geliyordu.
Laboratuar incelemelerinde beyaz kiire : 20.100/mm3,
Hb: 4.7 g/dl, Het : %14.3, trombosit : 31000/mm3, periferik
yaymasinda anizositoz ve par¢alanmuis eritrositler mevcuttu.
Retikiilosit %8,5 bulundu. Kan biyokimyasinda iire : 172
mg/dl, kreatinin : 5.2 mg/dl, kolesterol : 310 mg/dl,
trigliserid : 772 mg/dl, iirik asit : 17.7 mg/dl, fosfor : 8.2
mg/dl, ALT : 87 U/1, AST : 93 U/L, LDH : 2605 U/, total
protein : 5.5 gr/dl, albiimin : 2.9 gr/dl bulundu. Tam idrar
tetkikinde (+++) protein ile (+++) kan reaksiyonu tespit
edildi. Olgu halen sorunsuz takip edilmektedir.

TARTISMA

HUS ¢ocuklarda akut bobrek yetmezliginin en sik nedeni
olup mikroanjiyopatik hemolitik anemi, trombositopeni
ve akut renal yetmezlikle karakterizedir. Siklikla
gastroenterit ya da iist solunum yolu enfeksiyonunu izler.
Prodromunda diare olan (tipik) ve olmayan (atipik) iki alt
grubu vardir. Tipik formu vakalarin %90°1n1 olusturur ve
hastaliktan Enterohemorajik E.coli (EHEC) O157:H7 nin
verotoksin adiyla bilinen sitotoksini sorumlu tutulur3.
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Hastalik en sik 6 ay-4 yas arasinda goriiliir. Biiyiik cocuk
ve erigkinlerde prognoz daha kétii olup cocuklarda iyilesme
sanst %90’lara kadar ulagir!. Bizim olgularimizin en
kiigiigii 4,5 aylik, en biiyiigii ise 8 yasinda olup hepsi
kizdi. Tiim hastalarimizin anamnezinde gastroenterit
gecirme hikayesi mevcuttu.

HUS’de hastalarin periferik yaymalarinda fragmante
eritrositler, sferosit ve siztositlerin varligi, protrombin
zamani ve parsiyel tromboplastin zamaninin normal
olmasi taniy1 destekler. Laktat dehidrogenaz ve indirekt
biliriibinin yiiksek, lire ve kreatinin degerlerinin cok
yiiksek olmast tipiktir!. Hastalarimizin laboratuar bulgular
hastalik a¢isindan tipikti.

Merkezi sinir sistemi (MSS) ve norolojik disfonksiyon
HUS de oldukga sik goriilmektedir. Yapilan ¢alismalarda
ozellikle akut cocukluk ¢agi HUS iinde hipertansiyona,
hiponatremiye veya ilireminin toksik etkilerine bagh
olabilecegi kabul edilen konviilziyonlarin (%17-24) ve
komanin (%7-40) goriilebilecegi bildirilmistird. Bizim
hastalarimizdan birinci olguda konviilziyon, iiciincii
olguda ise hipertansif ansefalopati ve koma mevcuttu.

Hastalikta mikrotrombiisler en sik bobrekte hasar olusturur.
Prognoz hemolitik iiremik sendroma neden olan primer
hastalikla iliskili olup histopatolojik olarak glomeriillerin
%80-100’niin tutuldugu vakalarda kronik bobrek
yetersizligi gelisir. Diyaliz gereksinimi Rowe® ve ark.nin
Kanada’da yaptiklari calismada %48, Kinney” ve ark.nin
Amerika’da yaptiklar1 calismada %47 olarak belirtilmistir.
Olgularimizdan birinci ve {iglincii olguya periton diyalizi
uygulandi. Uciincii olguya halen periton diyalizi
yapilmaktadir.

HUS’de mortaliteyle ilgili pek ¢ok calisma yapilmistir.
Mortalite oran1 bolgelere gore farkli olarak bildirilmistir.
Pakistan’da yapilan ¢calismada mortalite oran1 %24 iken®,
Fransa’da bu oranm %35’in altinda oldugu belirtilmigtir®.
Olgularimizdan Olgu I erken donemde uygulanan periton
diyalizine ragmen eksitus olmustur.

Sonug olarak; siit cocuklarinda ve kiiciik cocuklarda akut
bobrek yetersizliginin 6nde gelen nedenlerinden olan
HUS diyaliz tedavisiyle 6nlenebilen acil ve ciddi bir
hastaliktir. Hipertansiyonun agresif tedavisi, uygun ve
hizl1 sivi-elektrolit tedavisi ve niitrisyonel destek
mortaliteyi onler. Yeni gegirilmis diare veya iist solunum
yolu enfeksiyonu olan hastalarda azotemi, ates ve
hematolojik anormallikler varsa mutlaka HUS akla
gelmelidir.
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