Orijinal Soru: Klinik Bilimler 167

167 Shigatoksin iliskili hemolitik liremik sendrom i¢in asagidakilerden hangisi dogrudur?

A) Coombs pozitif hemolitik anemi gorulur.

B) Uzun dénemde olgulann ¢cogunda son dénem bdébrek yetmezligi gelisir.
C) Retikulosit sayisi ve LDH duzeyi artmistir.

D) PT ve PTT genellikle uzamisgtir.

E) Olgularnn cogunda ADAMTS13 aktivitesi %10’un altindadir.

Dogru Cevap:C
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HEMOLITIK UREMIK SENDROM (HUS)

Mikroanjiopatik hemolitik anemi, tombositopeni ve akut bobrek yetmezligi
ile karakterize bir klinik tablodur.

Genellikle <5 yas gocuklarda gérulir.

Gocuklarda trombotik mikroanjiopatinin (TMA) en sik gériilen formudur. Bir gok bulgusu

trombotik trombositopenik purpura (TTP) ile benzerlik gésterir.
Etiyoloji:
Enfeksiyon kékenli HUS:

e Shiga toksin (Verotoksin) iireten E.coli (STEC 0157:H7): Avrupa ve
Amerika'da en sik

o Shiga toksin iireten E. coli (STEC 0104:H4): Avrupa’da epidemiler
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Laboratuvar ve Tan::

o Diisiik hemoglobin ve hematokrit diizeyleri ile birlikte; periferik yaymada
pargalanmis eritrositler ( sistositler) centikli, migfer veya damla seklinde eritrositler,
LDH ve indirekt bilirubin yiksekligi, retiklilositoz ve haptoglobin distikligiu gibi
hemoliz bulgularn elde edilir.

Coombs testi negatiftir. Ancak pnémokoklara bagli HUS'te pozitif olabilir.

Lokositoz belirgindir. Trombositopeni genellikle erken bulgudur. Akut

gastroenteritten sonra 7 giin icinde trombosit sayisi <150.000/mm? degilse, HUS
olasi dedildir.

Oligiirik bobrek yetmezligi gelistijinde hiperkalemi, metabolik asidoz,
hiperfosfatemi, hipokalsemi ve dilisyonel hiponatremi siktir. Karaciger enzimleri
yukselir, hipoalblminemi vardir. Serum trigliserid ve Urik asit diizeyleri siklikla ylkselir.
Bazi olgularda amilaz ve lipaz yiiksekligi ile hiperglisemi saptanir,

Dissemine intravaskiiler koagiilopati bulgusu yoktur. Protrombin ve parsiyel
tromboplastin zamani normaldir.

o TIshalli olaularin cofiunda tani aninda diski kiiltiirii neaatiftic Bu nedenle tanida disk
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o Ishale bagh HUS olgularinin prognozu en iyisidir. Pnémokoklara badjli HUS'te

%20 mortalite orani varken, genetik HUS olgularinda prognoz daha kétiidiir. Faktér
H (daha sik gérdillr) ve I eksikliklerinde rekirrens orani ¢ok yiiksektir. Bu hastalar
kombine karacifier ve bdbrek transplantasyonu adayidirlar.

ILGILI NOTLAR

Biz hemolitik tremik
sendromun tim
ozelliklerini ve bulgularini
yazdik...Gerisini OSYM
disunsin... Siz ulu
cinar TUSDATAYya
yaslanmaya devam
edin...

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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1 Hemofili C
o Faktor XI eksikligidir.

* OR geger, bu yizden kadinlarda da gérilebilir.

e Klasik hemafilinin klinik bulgulari gérilir. aPTT uzun, dider testler normaldir.
i Faktor XIII Eksikligi

o Gobedin geg diilsmesi ve gobek dlstlikten sonra uzun siire kanamasi tipiktir.
Cocuklarda GIS, intrakraniyal, intraartikiiler kanama en sik klinik bulgulardir,

Kanama zamani, PT ve aPTT normaldir.

Tanida 5 mol/L iire fibrin stabilizasyon testi kullanilir,

Tedavide kriyopresipitat, TDP ve FXIII konsantreleri verilebilir.
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HEMOLITIK UREMIK SENDROM (HUS)

¥ Genelde pediatrik yas grubunda gérilen bir hastaliktir.

M Siklikla kanh ishal sonrasi ortaya gikar.
¥ En sik etken Shiga toksin iireten E. coli'dir. (0157:H7 veya EHEC olarak bilinir)
i

Bu toksin oOzellikle bébrek glomeriil endoteline badlanir ve sonugta trombosit
tikaglan geligir.

HUS triad::

e Mikroanjiyopatik hemolitik anemi (MAHA)

e Trombositopeni

o Akut bébrek hasari (glomeriiler)

DIKten farkl olarak koagiilasyon faktorleri kullanilmaz, sadece trombositler
tiiketilir.

Trombositopeni ve kanama zamaninda uzama olur.
PT, aPTT, fibrinojen normaldir, D-dimer hafif artar.
MAHA nedeni ile intravaskller hemoliz bulgular ve sistositler gorillr,
Kreatinin yiiksekligi, hematiiri ve proteiniiri tespit edilir.
¥ Tedavisi destek tedavisidir ve gerekirse diyaliz yapilabilir.

Atipik HUS
« Klasik HUSten daha az goriiliir ve etiyolojide kanli ishal rol oynamaz.

e Kompleman sistemini regule eden proteinlerde (Faktor H-en sik, CD46, Faktor |
vb) genetik defekt sonucunda alternatif kompleman yolagi asin aktive olur,

e Bunun sonucunda endotel hasar gelisir ve mikrotrombiisler olusur.

s Klasik HUS'ten farkli olarak klinik tabloya ekstrarenal bulgular, ézellikle nérolojik
bulgular eslik eder.

s Atipik HUS, trombositopenik trombositopenik purpura (TTP) ile ayirici taniya girer.
Bu aynm ADAMTS 13 aktivitesinin olgllmesi ile yapilir.

v ADAMTS 13 aktivitesi < % 10 ise TTP, > % 10 ise atipik HUS lehinedir.
» Plazma infiizyonu ve plazmaferez tedavileri aHUSte ilk tedavi segenedidir.

o Ozellikle plazma tedavisine yanitsiz veya bagimli olgularda, eculizumab (anti C5)
tedavisi aHUSte hizli, etkili ve hayat kurtarici bir tedavi secenedidir.

ECULIZUMAB endikasyonlari

* Atipik hemolitik Gremik sendrom
* Paroksismal noktirnal hemoglobiniri

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gormek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.



