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OZET

Hemolitik iiremik sendrom; hemolitik anemi, trombositopeni ve akut renal yetmezlik ile karakterize klinik bir tablodur. Infant ve gocuklarda akut
bobrek yetmezliginin en sik nedenlerinden biridir. Altta yatan patoloji siklikla kapillerlerin, daha az siklikla arterlerin mikrovaskiiler tikayici bozuklu-
gu ile giden trombotik mikroanjiyopatisidir. Bu yazida ates, kanli ishal, kusma, idrar renginde koyulagma ve idrar yapamama sikayetleri ile getirilen
yedi aylik erkek olgu sunuldu. 10 giin toplam 240 seans periton dializi sonucunda olgu total aniiriden ¢ikti. Bu olgu Hemolitik {iremik sendromlu
hastalarda aniiriden ¢ikana kadar periton dializine devam edilmesi gerektigini vurgulamak amaciyla sunuldu.
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ABSTRACT
Hemolytic Uremic Syndrome with Applied Elongated Peritoneal Dialysis Theraphy

Hemolytic uremic syndrome is characterized by the manifestation of hemolytic anemia, thrombocytopenia and acute renal failure. It is the one of the
most common cause of acute renal failure in infant and children. Microvascular occlusive outgoing with thrombotic microangiopathy frequently with
capillaries and less often with arterial is underlying pathology. In this article, we presented a 7-month-old boy with the complaints of fever, bloody
diarrhea, vomiting, darkening of urine color and anuria. As a result of peritoneal dialysis in a duration of 10 days totally 240 seance, patient was get
off from anuria. This case was reported to emphasize the patients with Hemolytic uremic syndrome should be continued peritoneal dialysis until get

off anuria.
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H emoitik tremik sendrom (HUS) degisik goriiniim ve sid-
detle birlikte, benzer klinikopatolojilerden olusan hetorojen bir
gruptur. Endotel hiicre zedelenmesi, trombiis olusumu ve
mikroanjiopati sonucu gelisen hemolitik anemi (coombs nega-
tif) ve periferik kan yaymasinda deforme eritrositlerin oldugu
trombositopeni ve organ disfonksiyonlart ile karekterize birgok
klinikopatolojik durumu tamimlamaktadir (1). Glomeriiler
kapiller ve arteriollerinde lokal koagiilasyon aktivasyonu ile
plateletlerin agregasyonu ve tiiketimi vardir. Genellikle normal
protrombin ve parsiyel tromboplastin zamanini, normal veya
artmis faktor V ve faktor VIII’i normal fibrinojen dongiisiinii
ve artmus fibrin yikim iirlinlerini gostermektedir. Antitrombotik
sistemde prostasiklin, trombomodulin, doku plazminojen
aktivatorii ve antitrombin III’ii aktive eden heparin benzeri
molekiillerin durumunda bir karisiklik ve belirsizlik mevcuttur.
Ek olarak doku faktorii, platelet aktive edici faktor, doku
plazminojen aktivator inhibitdr, wonvillebrand, tromboksan A2
gibi birgok protrombotik maddenin diizeyi artmistir (2,3).
Trombosit agragesyonu ve lokal koagiilasyon igin tetikleyici
faktor enfeksiyonlardir. Cocuklarda hastalik shigellaya benzer
enterotoksin tarafindan tetiklenir. Shigella enterotoksini Shigella
dysenteriae tip 1 bakteri tarafindan olusturulur. Bu enterotoksin,
Escherichia colinin (E.coli) baz tipleri ile de meydana gel-
mektedir (3,4). Ozellikle serotip O157:H7 tarafindan olusturu-

lur. Toksin salgilayan E. coli kanl diyareye sebep olur. %25
vakada diyare mevcut degildir. Vakalarm %55-70’inde akut
bobrek yetmezligi gelisir. Ancak ¢ogu vakalarda renal fonksi-
yonlar geri doéner (%70) (2). Non-shigella toxinle olusan
HUS’te sonu¢ daha agir seyreder, %50 vakada son donem
bobrek yetmezligi ve beyin hasari gelisebilir (2). E.coli shiga
diye bilinen toksin iiretir. Dolagima gegen toksin, shiga toksin
reseptorlerine baglanir (Gb3 reseptdr), muhtemelen belli baslt
organlara heterojen olarak dagilir. Farkli organlarda trombotik
patolojiler gelisir (3). En fazla reseptdr konsantrasyonu dzellik-
le gocuklarda ve bébreklerdedir. Insan glomeriiler endotelyal
hiicreleri bilyiik oranda Gb3’e sahiptir ve shiga toksine ¢ok
duyarlidir. Insanlarin %75’i terminal dissakkaridi galaktoz (alfa
1-4) galaktoz olan P1 kan grubu antijenine sahiptir. P1 kan
grubu antijenleri shiga toksinlerini baglayabilir ve bireyleri
HUS gelismesinden bu yolla korur. Shiga toksin iliskili HUS
gelismesinde degisik yatkinlikla iligkili daha fazla kanit eritro-
sit glikolipit profillerindeki heterojeniteyi gdsteren ¢aligmalar-
dan elde edilmistir (4). Inflamasyon islevi hizlandikca
mikrovaskiilatiirde eritrositler pargalanir, hiicre artiklari agrage
olur. Viicudun genetik pihti ¢6ziicii mekanizmasi bozulur.
Sonugta beyin ve bdbrek gibi, Ozellikle hassas organlarda
mikrotrombiis olusur (5).
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Yedi aylik erkek hasta, son bir haftadir ates, karin agrisi, kanlt
ishal, kusma, istahsizlik ve dort giin dnce baslayan idrar ren-
ginde koyulagsma, miktarinda azalma ve son iki giindiir idrar
yapamama sikayetleri ile getirildi. Fizik incelemede; viicut
sicakligr 36,4°C idi. Halsiz, letarjik ve soluk goriiniimlii olan
hastada orta derecede dehidratasyon bulgular tespit edildi.
Minimal palpebral ve pretibial 6dem mevcuttu. Kan basinct
yiiksek olgiildii (120/70 mmHg). Laboratuvar bulgularinda;
hemoglobin 7,1 gr/dL, I6kosit sayist 21.140/mm’, trombosit
sayist  106.000/mm’, saptandi. Periferik kan yaymasmda
notrofil hakimiyeti, sola kayma %2 normoblast, deforme erit-
rositler polikromazi mevcut olup trombositler genellikle tekli
idi. Retikulosit %4, direkt coombs negatif idi. Protrombin
zamani ve parsiyel tromboplastin zaman1 normal bulundu. Kan
iire azotu 75 mg/dL, serum kreatinin 2,4 mg/dL, {irik asit 12,9
mg/dL ve aspartat transaminaz diizeyi 124 U/L, alanin
transaminaz diizeyi 84 U/L ile yiiksek; serum sodyum 123
meq/L, ve kompleman C; 0.547 mg/L diizeyleri ise diisiik
bulundu. Salmonella tiip agliitinasyonu, HBsAg, anti-HBs,
anti-HBcIgM, anti-HAVIgM negatif bulundu. idrar tetkikinde
proteiniiri (1000 mg/dL), mikroskopisinde dismorfik eritrosit-
ler, graniiler silendirler saptandi. Hastaya idrar voliimiiniin
azalmasi, O0dem geligmesi, iiremi, trombositopeni, anemi,
hikayede kanli ishal olmasi, periferik yaymada hemoliz
bulgularimin olmast nedeniyle HUS tamisi kondu. Olguya
peritoneal dializ (PD) agildi. Destek tedavisi ve E vitamini (1
gr/m?/giin) bagland1. Hastamn total aniirisi 10 giin devam etti.
240 seans periton dializi uygulandi. Idrar kiiltiirinde E.Coli
treyen hastaya kiiltir antibiyograma goére trimetoprim-
sulfometaksazol baglandi. 10 giin sonunda total antirisi diizelen
hastanin hemoglobini 9 gr/dL'ye; platelet sayis1 214.000/mm’'e
yikselirken 16kosit sayist 10.600/mm™e diistii. Bobrek ve
karaciger fonksiyon testleri normale dondi. Hasta takibinin
besinci aymda olup, bobrek fonksiyonlart ve hematolojik
degerleri normal seyretmektedir.

TARTISMA

Mikroanjiopatik hemolitik anemi, trombositopeni ve akut
bobrek yetmezligi triadinin klinik ve laboratuar bulgulariin
bulunmasi nedeniyle hastaya HUS tamsi konuldu. Invitro
olarak trimetoprim-sulfometaksazoliin mikroorganizmalarda
toksin tiretimini azalttig: bildirilmektedir (2). Vakamizin idrar
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kiltiiriinde E.Coli firetildi ve Kkiiltiir antibiyograma gore
trimetoprim-sulfometaksazol basland1. Insan bobreginde yapi-
lan ¢aligmalar, sitotoksinin ozellikle glomerullere yakin renal
tubuler hiicrelere baglandigimi ve bu hiicrelerde iiretilen
sitokinlerin HUS patogenezinde rol oynadigim géstermistir (1).
HUS’lii hastalarda gelisen akut oligiirik borek yetmezliginde
sik1 bir sivi-elektrolit dengesi takibi yapilmali, hipertansiyon
tedavi edilmeli, hiperkalemi, metabolik asidoz, hipokalsemi ve
hiperfosfatemi gibi metabolik bozukluklar diizeltilmelidir (6).
HUS gelisen hastalarin biiyiik bir kisminda degisik siddette
bobrek yetersizligi gelisirken bunlarin yaklagik 2/3°i diyaliz
tedavisine ihtiya¢ duyar (7). Literatiirde bircok klinisyenin
ozellikle kiiciik ocuklarda HUS tedavisinde peritoneal diyalizi
tercih ettigini gérmekteyiz (8). Ancak bu konuya isaret eden
randomize sonuglar yoktur ve bazi merkezler hemodiyalizi
tercih etmektedirler (9). Yine de peritoneal diyalizin diisiik
maliyeti, kolay teknikle uygulanabilir olmasi, santral vendz
kateter  yerlestirmeye gerek olmamast ve  Ozellikle
hemodinamik agidan stabil olmayan hastalarda miikemmel
tolerans saglamasi agisindan daha fazla tercih edilmektedir
(10). Diyalizin tedaviye girmesinden 6nce HUS’iin herhangi
bir formunda ¢ocuklarm biiyiik bir boliimiinde s1v1 yiliklenmesi,
metabolik dengesizlik ve {iremiden gelismekte ve bunlardan
dolay1 hastalar 6lmekteydi. Kisa siireli diyaliz uygulamast
HUS’iin prognozu ve akut 6liim oranm %4-12’¢ diisiirdiigiinii
belirten ¢aligmalar vardir (10, 11). Hemodiyalizin PD’ye bir
stiinliigi yoktur (12, 13). Ancak teknik olarak PD kiiciik co-
cuklarda daha kolay uygulanir ve daha iyi tolere edilir (10, 11).
Bazi yaymlarda PD'nin plazminojen aktivatdr-inhibitor 1
klirensini kolaylastirdig1 ve daha ¢abuk iyilesme yaptig1 bildi-
rilmektedir (3, 10, 11). Tyilesmeden sonra nadiren bir interval
sonrast anomaliler ortaya ¢tkmakta ve aniiri hastaligin takibin-
deki en iyi gostergedir (11). 8 giinden fazla aniirisi siiren veya
15 giinii asan oligiirisi olan hastalarin kalici bdbrek hasart
yiiksek olasilikla geligebilir (10, 14). Hastamizda total aniiri 10
giin devam etti ve PD uygulandi. Hastamiza destek tedavisi ve
E vitamini bagladik. Literatirde Vitamin E’nin lipid
peroksidasyonunu inhibe eden biyolojik bir antioksidan oldugu
ve bazi HUS’lii hastalarda serum konsantrasyonlarinin diisiik
oldugu bildirilmistir (12, 13, 15).

Sonugta; bu vaka HUS gelismis olgularda hastalarm anii-
riden ¢ikana kadar periton dializine devam edilmesi gerektigini
vurgulamak amactyla sunuldu.
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