IV. ULUSLARARASI KATILIMLI
DENEYSEL HEMATOLOJI KONGRE BILDIRISI
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Sendrom(HUS): Bir Olgu Sunumu
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GIRIS - AMAC

Hemolitik Gremik sendrom (HUS) mikroanjiopatik hemolitik anemi, trombositopeni ve akut bdbrek
yetmezligi bulgulan ile seyreder. Mortalite ve morbiditesi ylksek bir hastaliktir. Etyopatogenezinde
enfeksiyonlar, ilaglar ve sistemik hastaliklar gibi ¢cok sayida farkli neden yer almaktadir. Olgularin ¢cogu
cocukluk ¢aginda Shiga benzeri toksin Ureten E. coli enfeksiyonuna (STEC) bagli diyare ardindan
gérilir. Son yillarda tanimlanan atipik HUS (aHUS) adi verilen formu ise diyare iliskili klasik HUS
olgularindan klinik ve prognoz olarak farkli seyretmektedir. aHUS nedenlerinden biri kompleman
yolaginda disregllasyona neden olan genetik mutasyonlardir. Monoklonal C5 inhibitéri olan
eculizumab kompleman disregulasyonunun neden oldugu aHUS olgularinda yeni bir tedavi
secenegidir.

METOD

Olgu: 4-5 gundur ishal yakinmasi nedeniyle acil servise basvuran 29 yasinda Suriyeli erkek hastanin
CBC deWBC 14000/mm3 ,%84 nétrofil, hemoglobin 11.4 mg/dl, trombosit 83000/mm3 , kan Ure azotu
(BUN) 49 mg/d|, kreatinin 5.1mg/dl, AST 113 iU/It, ALT 68 iU/It,LDH 911 iU/It, t.bil 1.3, ind. bil 1.13 crp
66 bulundu. Gaita mikroskopik incelemesinde 8-10 I6kosit ve bol eritrosit saptandi. Diskida amip
antijen testi ve Clostridium difficile toksini negatif bulundu. Salmonella, Shigella ve Campylobacter
yonlinden yapilan diski kiiltirinde Greme saptanmadi. Direkt Coombs,indirekt cooms testleri negatifti.
PY'da sistositler gorildi. ABY, hemolitik anemi, trombositopeni, yiksek LDH seviyesi ve py da sistosit
gérilmesiyle HUS tanisi konuldu.

BULGULAR

Olgu: 4-5 gundur ishal yakinmasi nedeniyle acil servise basvuran 29 yasinda Suriyeli erkek hastanin
CBC deWBC 14000/mm3 ,%84 noétrofil, hemoglobin 11.4 mg/dl, trombosit 83000/mm3 , kan Ure azotu
(BUN) 49 mg/d|, kreatinin 5.1mg/dl, AST 113 iU/It, ALT 68 iU/It,LDH 911 iU/It, t.bil 1.3, ind. bil 1.13 crp
66 bulundu. Gaita mikroskopik incelemesinde 8-10 I6kosit ve bol eritrosit saptandi. Diskida amip
antijen testi ve Clostridium difficile toksini negatif bulundu. Salmonella, Shigella ve Campylobacter
yonlnden yapilan diski kiiltiriinde Greme saptanmadi. Direkt Coombs,indirekt cooms testleri negatifti.
PY'da sistositler goriildi. ABY, hemolitik anemi, trombositopeni, yiksek LDH seviyesi ve py da sistosit
gorilmesiyle HUS tanisi konuldu. Plazmaferez tedavi planlandi.  Hastanemizde plazmaferez
yapilamadigindan, baska bir merkeze plazmaferez yapilmak U(zere gonderildi. Antibiyoterapi ve
plazmaferez ile hastada tedaviye yanit alindi.Plazmaferez ile birlikte takip eden glinlerde hastanin hem

1-2



IV. ULUSLARARASI KATILIMLI
DENEYSEL HEMATOLOJI KONGRE BILDIRISI

klinik hem de laboratuar bulgularinda diizelme oldu. hemoglobin 11. 9gr/dl, trombosit 242 000/mm3 ,
BUN 22 mg/dl, kreatinin 1.3 mg/dl oldu. Hatsanin 1 ay sonra yapilan tetkiklerinde cbc, tre kreatinin
degerleri tamamen normal sinirlar icinde olup, hasta halen takiplidir. Hastanin ilk basvuruda
plazmaferez 6ncesi bakilan ADAMTS-13 AKTIVITE %70.81 ,ADAMTS-13 ANTIJEN 0.64 ,ADAMTS-13
INHIBITOR 16.26 idi. Hastanin adams13 aktivitesinin normal olmasi bizi atipik HUS'den uzaklastirdi.

SONUC

Hastamizda akut renal yetmezlik, trombositopeni ve hemoliz bulgulari (LDH yiksekligi, periferik yayma
bulgulari, anemi vb) HUS tanisini koymamiza yol acti. Burada vakamiz her ne kadar tipik HUS ile
uyumlu olsa atipik HUS de erken tani konmasi ve tedaviye baslanmasi mortaliteyi ve morbiditeyi
onlemede kritik bir dneme sahip oldugu , hastaligin her yasta gorilebilecedi unutulmamahdir. Suriyeli
olgumuzda ishal sonrasi gelisen HUS vakasini sunmak istedik.
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