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Ozet

Amag: Hemolitik Gremik sendrom (HUS), akut bobrek hasari, mikroanjiopatik hemolitik anemi, trombositopeni
Ugliisii ile karakterize bir tablodur. Sigatoksin iireten Escherichia coli (STEC) gocukluk gagindaki HUS'lin en sik
sebebidir. Yerel STEC gastroenterit salginlari, STEC ile iligkili HUS sikliginin artmasina neden olur. STEC ile
iligkili HUS'Gn sikhiginin 2018'de arttigini gézlemledik. Bu galismanin amaci, HUS'lii hastalarin klinik 6zellikleri,
tedavilerini sunmak ve diger HUS salginlari ile karsilastirmaktir.

Gereg ve yontem: Klinigimizde 2018 yilinda ishal ile iligkili hemolitik Gremik sendrom tanisi alan 10 gocugun
verilerini geriye donuk olarak inceledik. Hastalarin demografik bilgileri, ilk bagvuru bulgulari ve laboratuvar
incelemeleri, son dederlendirme ve laboratuvar bulgulari kayit edildi.

Bulgular: Hastalarin median yas degeri 17 (10-108) ay olup dordi kiz, altisi erkekti. Hastalarin gelis zamani
mevsimsel 6zellik géstermiyordu. Alti hastada iyi pisiriimemis et yeme slUphesi var idi. Bes hastada sigatoksin
ya da verotoksin Ureten E. Coli saptandi. Alti hastada diyaliz ihtiyaci oldu. Dért hastaya nérolojik tutulum ve
siddetli HUS bulgulari nedeniyle eculizumab tedavisi uygulandi. On hastanin yedisi tam olarak iyilesti, (i¢ tanesi
proteinliri nedeni ile ADE (anjiotensin donustiriict enzim) inhibitdrl tedavisi almaktadir.

Sonug: Calismamizda toplam 10 ishal iliskili HUS'I(i hasta basari ile tedavi edilmistir. Erken renal replasman
tedavisinin hastaligin prognozunda etkili oldugunu diisiinmekteyiz. ilk bagvuruda siddetli aniiri gelisen hastalarda
direngli proteindrinin komplikasyon olarak gelisebilecegini gézlemledik. Ek olarak nérolojik tutulumu olan ve
secilmis siddetli HUS bulgulari olan diyare iliskili HUS vakalarinda eculizumab basaril bir tedavi segenegi olabilir.

Anahtar Kelimeler: Hemolitik Gremik sendrom, ¢ocuk.

Girisgen |, Yiiksel S. Diyare iligkili hemolitik iremik sendromlu gocuk hastalarimiz; bélgesel siklik artisi ve klinik
sonuglari. Pam Tip Derg 2019;12:485-495.

Abstract

Purpose: The hemolytic uremic syndrome is characterized by the triad of acute kidney injury, microangiopathic
hemolytic anemia, and thrombocytopenia. Shiga toxin producing E. Coli (STEC) the most common cause of
hemolytic uremic syndrome in children. The local outbreak of STEC gastroenteritis results in an increased
frequency of STEC related HUS. We observed that the frequency of STEC related HUS increased in 2018. The
aim of this study is to present the clinical features and treatment of the patients with HUS and compare with that
of other HUS outbreaks.

Materials and methods: We investigated retrospectively the data of 10 children diagnosed with diarrhea
associated hemolytic uremic syndrome in 2018 in our clinic. Demographic data, first admission findings and
laboratory examinations, final evaluation and laboratory findings of the patients were recorded.

Results: The median age of patients was 17 (10-108) months and four were girls, six were boys. The time of
admission the patients was not seasonal. Six patients were suspected of eating the meat which was not cooked
enough. It was determined shiga toxin or verotoxin producing E. Coli in five patients. Six patients required
dialysis. Eculizumab was used in four cases because of neurological complications and severe HUS symptoms.
Seven out of ten patients have fully recovered, and three have been receiving ACE (angiotensin converting
enzyme) inhibitors for proteinuria.

Conclusion: In our study, 10 patients with diarrhea associated hemolytic uremic syndrome were treated
successfully. We think that early renal replacement therapy is effective in the prognosis of the disease. We
observed that persistent proteinuria may develop as a complication in patients who suffered from anuria as
complaint in first admission. In addition, eculizumab may be a successful option in patients with neurological
involvement and selected severe HUS symptoms.
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Giris

Hemolitk  Gremik ~ sendrom  (HUS),
mikroanjiopatik hemolitik anemi, trombositopeni,
akut bobrek hasari ile karakterize bir tablodur
[1]. Hemolitik UGremik sendrom, sigatoksin
(shigatoxin) Ureten Escherichia coli,
Streptococcus pneumonia gibi enfeksiyonlar,
ilaglar, malign hipertansiyon, malign
hastaliklar, gebelik ve kompleman sisteminin
disregllasyonu gibi ¢ok farkli nedenlerle
ortaya c¢ikabilen bir sendromdur. Bununla
birlikte gocukluk ¢caginda ortaya ¢ikan en sik
tipi sigatoksin Ureten Escherichia coli (STEC)
diyaresi sonrasi gelisen tipik HUS'tiir. Genelde
yaz ve sonbahar aylarinda bdlgesel epidemiler
yaptigi  g6zlenmektedir. Almanya’da 2011
yilinda daha c¢ok erigkinlerde goérilen STEC'e
bagh HUS salgini sirasinda tilkemizde de ayni
yil cocuklarda HUS epidemisi gériimistir [2,
3]. Ozellikle bu epidemiler sonrasinda HUS
farkindaligi artmig, erken tani ve uygun tedavi
ile mortalite azalmistir. Ancak yine de bébrekle
ilgili hipertansiyon, proteintri ve kronik bobrek
hasari gibi kalici etkileri olabilmektedir.

Benzer sekilde 2018 yilinda da merkezimize
bagli  bdlgede HUS  sikiginin  arttig
g6zlemlenmistir. Bu ¢calismamizda ishal sonrasi
HUS gelisen, etyolojisinde STEC dusinilen
hastalarin sonuglari geriye donik olarak
taranmis ve diger epidemilerle karsilastiriimis,
klinik deneyimlerimiz ile birlikte tartisiimistir.

Gereg ve yontem

Klinigimizde 2018 yilinda bir yil iginde toplam
10 hasta ishal sonrasi gelisen HUS tanisi ile
tedavi edildi. Hastalarin dosyalari sistemden
geriye donuk olarak tarandi. Tum hastalarin
yas, cinsiyet, dykulerinde gelis sikayetleri, kanh
diyare varligi, diyare baslangici ile HUS tanisi
arasinda gegen sure, Oncesinde antibiyotik
kullanip kullanmadiklari, ayni zamanda ailede
benzer hastalik olup olmadidi degerlendirildi.
Hastalarin bagvuruda, taburcu oldugu dénem ve
3 ay sonraki tam kan sayimi, periferik yaymasi,
haptoglobulin, laktat dehidrogenaz (LDH),
serum Ure, kreatinin, elektrolitleri, kompleman
dizeyleri, protrombin  zamani, parsiyel
tromboplastin zamani, D-dimer, coombs testleri,
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idrar tetkiki, idrarda protein, basvuru sirasinda
kan ve diski kdlturleri, gaytadan PCR ile
sigatoksin bakildi.

ishale bagli HUS tanisi; gastroenterit
sonrasi  mikroanjiopatik  hemolitik  anemi
(hemoglobin<9g/dl,  retikilositoz,  periferik
yaymada sistositler), trombositopeni (trombosit
sayis1<150000/pL) , bdbrek fonksiyonlarinda
bozulma (glomeruler filtrasyon hizinda azalma,
anormal sediment bulgulari, proteiniri veya
hematuri) ile konuldu [3].

Glomeruler filtrasyon hizi (GFR) Schwartz
formulu ile boyXk/plazma kreatinin formuliine
gére hesaplandi (k sabiti olarak preterm
infant:0,33 term infant:0,45 c¢ocuk-addlesan
kiz:0,55 addlesan erkek:0,7 degerleri kullanildi)
[4]. Hipertansiyon yas, cinsiyet ve boya gore
sistolik ve/veya diastolik kan basincinin 95
persentilin Uzerinde olmasi olarak tanimlandi
[5]. Oliguri idrar ¢ikisinin 0,5cc/kg/saatin altinda
olmasi olarak kabul edildi [6]. Proteiniri spot
idrar protein/kreatinin degerinin 0,2'nin lizerinde
olmasi subnefrotik, 2’nin Uzerinde olmasi
nefrotik diizeyde proteinuri olarak dederlendirildi

[3].

Hastalarin oliguri sureleri, diyaliz tedavisi
verilip  verilmedigi, diyaliz tedavi suresi,
ekulizumab tedavisi verilip verilmedigi ve
ekstrarenal semptomlari kaydedildi.

Galismanin etik kurul onayr Pamukkale
Universitesi Tip Fakiiltesi Girisimsel Olmayan
Klinik Arastirmalar Etik Kurulu'ndan alinmistir
(Say1: 60116787-020/54431, Tarih:08.08.2019).

Bulgular

Hastalarin median yas degeri 17 (10-108)
ay olup dordu kiz, altisi erkek cinsiyetten
olusmakta idi. Hastalarin dérdi Denizli'den, ikisi
Afyon’dan digerleri, Manisa, Isparta, Kitahya
ve Mugla’dan bagvuran hastalardi. Ug hasta
kis, U¢ hasta ilkbahar, G¢ hasta yaz mevsiminde
kabul edilmistir.

Tum hastalarin ishali olup dokuzunda kanli
ishal mevcuttu. ishal baglangici ile hemolitik
uremik sendrom bulgularinin ortaya gikmasi igin
gecen slre ortalama 4 giindu. Hastalarin sekiz
tanesi dis merkezden antibiyotik kullanarak
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gelmisti. Ekstrarenal tutulum olarak iki hastada
konvulziyon gegirme; bir tanesi nébet sonrasi
entlbe edilerek génderilmisti, iki hastada rektal
prolapsus mevcuttu. Bes hastada anuri, dort
hastada oliguri saptandi (Tablo 1).

Tim hastalarin anemi, trombositopeni,
yaymalarinda sistosit, retikllositoz, LDH
yuksekligi, haptoglobulin dugukligu, D-dimer
yuksekligi mevcuttu (Tablo 2). Tim hastalarin ilk
elde edilen idrar tetkiklerinde, idrarda hematuri
ve nefrotik diizeyde proteinirileri oldugu goralda.
Hastalarin ikisinde C3 dulzeyleri yasina gore
disuk saptandi. Sekiz hastadan digki kalttr ve
PCR ile sigatoksin bakildi, 5 hastada Sigatoksin
ya da verotoksin Ureten E.Coli saptandi (Tablo
3).

Alti hastaya renal replasman tedavisi olarak
birine hemodiyaliz, birine hemodiyafiltrasyon
dordine periton diyalizi yapildi. Dort hastaya
ekulizumab tedavisi uygulandi (Tablo 4). Bes
hastaya hipertansiyon nedeni ile antihipertansif
tedavi verildi.

Taburcu edildiginde ve takipte tim
hastalarin GFR’ leri normale dénmusti. Bes
hasta proteinlri nedeni ile ADE (anjiotensin
dénusturdci enzim) inhibitdra verilerek taburcu
edildi. Ug ay sonundaki degerlendirmede 3

hastanin mikroalbuminUrisi strmesi nedeni
ile ADE inhibitori tedavisi halen devam
edilmektedir.

Tartisma

Bu calismada 2018 yilinda ishal sonrasi
gelisenbirkismindaSTEC pozitifligisaptadigimiz
10 hastanin verilerini sunmayl amagcladik.
Hastalarimizda uygun destek, erken diyaliz
ve gerektiginde ekulizumab tedavisi ile tam
sagkalim sagladik. Hastalarimizin sonuglarini
2011 yilinda Almanya’daki ve tlkemizdeki HUS
epidemi sonuglari ile karsilastirdigimizda STEC
iliskili HUS vakalarimizin erken miidahale ile iyi
seyirli oldugunu gozlemledik.

Ulkemizde farkli vyillarda yapilan 2 ayr
calismadan elde edilen verilerde, 2000 yilinda
bdlgesel bir yayinda akut boébrek hasarl
olgularin %2’sinin nedenini HUS olustururken,
2010 yilinda akut bobrek hasari c¢alisma
grubunun topladigi ulke c¢apindaki verilere
gore olgularin %4’Gnidn (18/472) nedeninin
HUS oldugu bildirilmistir [7, 8]. ikibinonbir
Almanya salginindan sonra ayni yil dlkemizde
dzellikle Marmara bélgesinde olmak tizere HUS
olgularinda artiglar saptanmistir [3].

Cocukluk ¢agi HUSlerinin gogunlugu STEC
iliskili HUStir. STEC’in HUS’e yol agan en
sik serotipi O157:H7 olup (%43) 2011 yilinda
Almanya’da gorilen epidemide ise serotip
0104:H4’Gn neden oldugu saptanmistir [2].
Ayni yil Glkemizde olan epidemide ise 4 hastada
0104:H4 serotipi saptanmistir. Almanya’daki
salginda toplam 3222 STEC diyareli vaka olup
810 tanesinde HUS gelismis, bu vakalar erigkin
ve ¢ogunlugu kadin cinsiyetinde olup ilkbahar
mevsiminde basvurmuslardir [2]. Ulkemizdeki
salgin sonrasi toplam 18 merkezden elde
edilen verilere goére tumi cocuk 70 ishale
bagli HUS olgularinin verileri paylasiimistir [3].
Bu cgalismada vakalarin gogunlugu istanbul,
Sakarya ve Kocaelinden gelen ve vyaz
aylarinda basvuran hastalardi. Calismamizda
hastalarin gelis zamani mevsimsel 6zellik
gOstermemekteydi. Sigir, koyun gibi hayvanlar
STEC igin ana rezervuardir ve insana hayvan
digkisi  bulagan yiyeceklerin tuketimi ile,
dogrudan dokunma ile yine insandan insana
da fekal oral yolla bulasir. Ayrica o6zellikle
pastorize olmamis et ve iyi ylkanmamis sebze,
meyvelerden bulagabilmektedir. Almanya’daki
salginda neden iyi ylkanmamis sebzeler olarak
tespit edilmistir. Bizim hastalarimizin da 6
tanesinin az pismis, islem gérmus salam, sucuk,
sosis, hamburger gibi et UrlGnleri yeme slphesi
mevcuttu.
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STEC vicuda alindiktan ortalama 4 gin
sonra kanli ishal gelismekte, kanl ishalden 7
gln sonra da hemolitik Gremik sendrom bulgulari
ortaya c¢ikabilmektedir. Eriskinde diyare ile
HUS ortaya cikmasi arasinda prodromal
dénem olmayip ishal ile HUS bulgularinin ayni
anda ortaya c¢iktigr bilinmektedir [2]. Bizim
olgularimizda HUS bulgularinin ortaya gikisl
ise ishalden ortalama 4 gin sonraydi. STEC’e
bagli ishalde antimotiliter ajanlar ve antibiyotik
kullaniminin  bakteriyel lizis ve gigatoksin
salinimini arttirdigindan HUS riskini arttirabildigi
ve progresyona yol actigl bilinmektedir [9,
10] Hastalarimizin 9 tanesi dis merkezden
antibiyotik ve antimotiliter ajan baglanarak
goénderilmigti.

Hemolitik Uremik sendrom genellikle 1-5
yas arasli ¢ocuklarda goérulir. Hastalarimizin da
sekiz tanesi 5 yas alti ¢ocuklardan olusmakta
idi. Ancak Almanya’daki salginda oldugu gibi
erigkin olgularda da gérulmekte ve erigkinlerde
daha komplikasyonlu seyretmektedir [2]. Tipik
HUS vakalari salginlar halinde ¢iktigi gibi
sporadik olarak ta gorulebilirler. Hastalarimizin
6 tanesi ayni iki ay icinde basvurmustu, ancak
geldikleri sehirler farkli idi. Bu dénemde Saglik
Mudarlagu  bulasici  hastaliklar subesine
strveyans calismasi igin bildirim yapilmis ve
birlikte mucadele programi planlanmistir.

Sigatoksin ya da verotoksin enterositlere
ve oradan dolagima gectikten sonra sigatoksin
reseptorlerine baglanir (Gb3 reseptdr). Bu
reseptorler ozellikle cocuklarda ve bdbrekte
fazla bulunur [9]. Shiga toksin reseptorlere
baglandiktan  sonra  sistemik  toksinemi,
mikroanjiopatik  hemolitk anemi, endotel
hasari, lokal tromboza, alternatif kompleman
yol aktivasyonuna ve enflamatuar yanita neden
olur. Bdylece hemolitik anemi, trombositopeni
ve akut bobrek hasarina baglh laboratuvar
bulgulari ortaya ¢ikar [9].

Hemolitik anemi; non immuin, coombs-,
retikllositoz, LDH yuksekligi, haptoglobulin
disuklaga, periferik yaymada sistositlerin
eslik ettigi bir anemidir [11]. Hemoglobin 6gr/
dl altina distiginde eritrosit transflizyonu
dnerilmektedir [11]. Ulkemizdeki HUS epidemisi
sirasinda ortalama hemoglobin (hb) dizeyi
6,65gr/dl olarak bildiriimisken, bizdeki ortalama
hb dizeyi 5,59+0,9gr/dl saptandi. Tim
hastalarimiza eritrosit transflizyonu ihtiyaci
olmasi nedeni ile eritrosit verilmigtir. Hemolitik
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Uremik sendromda trombositopeni tedavisinde
trombosit transfliizyonunun, yenitromboz olusma
riski nedeni ile 6zel durumlar diginda (cerrahi
girisim, biyopsi gerekliligi) yeri yoktur [10].
Ulkemizdeki HUS salgini verilerinde en dsiik
trombosit sayisi ortalamasi 56000/uL olarak
bildirilmisken bizim ¢alismamizda 52000/uL idi.
Hematoloji parametreleri ile HUS dissemine
intravaskiiler koagtilasyon (DIK) ile karisabilir.
Ancak HUS'te dzellikle glomeruler kapiller ve
arteriollerinde lokal koagllasyon aktivasyonu,
trombosit agregasyonu ve tiketimi olup
protrombin zamani (PT), parsiyel tromboplastin
zamani (PTT) normaldir. Hastalarimizin PT,
PTT normal, D-dimer degerleri artmis idi. Bu
bulgunun DIK ayirici tanisi igin gok ©nemli
oldugu duglncesindeyiz.

Sigatoksinin  affinite  gosterdigi  Gb3
reseptorleri ile baslayan slregte damar
[imeninde tromblis olusumu ve bdbrek
perflizyonunun bozulmasi hematiri,

proteinlri, hipertansiyon, akut bobrek hasari
gelistirmektedir. Bobrek yetmezligi genellikle
oligoanurik bdbrek yetmezligi seklindedir.
Hastalarda mortalite yaklagik %5, son donem
bdbrek hasari gelisme orani %10, hipertansiyon,
proteintri gibi komplikasyonlar ise %20-30
oraninda gorulir [11, 12]. Aimanya’daki salginda
39 hasta (%3,3) Tirkiye’deki HUS salgininda
3 hasta (%4) kaybedilmistir. Hemolitik Gremik
sendrom tedavisinde ilk basamak sivi-elektrolit
dengesi takibi yapilmasidir. Hipertansiyon,
volim yuUkd, hiperkalemi, metabolik asidoz
gibi komplikasyonlar tedavi edilmeli, medikal
tedaviye ragmen dizelmeyen volim yuka,
elektrolit bozuklugu, Uremi gibi durumlarda
diyaliz yapiimahdir. Ulkemizdeki epidemide
bdbrek hasari degerlendirildiginde 10 hastada
oliguri olup hastalarin %72’sine diyaliz tedavisi
uygulanmigtir. Bizim calismamizda da 10
hastanin 6’sinda diyaliz gereksinimi olmustur.
Erken diyalize baslanmasinin bdbrek sagkalim
oraninda artisa neden oldugu bilinmektedir
[11, 13]. Calismamizda diyaliz baslanan
hastalarin diyalizi genellikle ilk degerlendirme
sonrasl 24-48. saatlerde baslanmistir. Diyaliz
tird merkezin deneyimi ve teknik donanima
bagh degismektedir, hemodiyaliz ya da periton
diyalizinin birbirine GstunlUkleri gosterilmemistir,
ancak ¢ocuklarin yaglari genellikle kiiglk oldugu
icin periton diyalizi daha sik tercih edilmektedir.
Bizim hastalarimizdan diyaliz yapilan 6 hastanin
dordine periton diyalizi, birine hemodiyaliz,
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birine hemodiyafiltrasyon yapilmistir.  Tim
diyaliz yapilan hastalarimizin GFR’ leri taburcu
edildiginde normal sinirlarda idi. Bunun
sebebinin renal replasman tedavisinin hastalara
¢ok erken baslanmasi ile ilgili olabilir.

Bes hastaya baslangic dénemde
hipertansiyon  nedeni ile  antihipertansif
baslanirken, bir hasta taburcu edildiginde
tedavisine devam edilmis, 3 ayin sonundaki
degerlendirmede kan basinglari regile oldugu
icin tedavisi kesilmisti. ik basvuruda tim
hastarin hematuri ve proteindrileri mevcut iken,
7 hastanin proteinuri ve hematurisi dizelmis, 3
hastaADE inhibitortitedavisiile taburcuedilmistir.
Alti ay sonraki degerlendirmede bu ¢ hastanin
mikroalbuminUrisi devam ettigi icin halen ADE
inhibitéru tedavisine devam edilmekteydi (%30).
Proteintri gibi bdbrek hasar gdstergelerinin
anuri sdresi ile iligkili oldugu bilinmektedir.
Bizde proteinurileri devam eden tim hastalarin
anlri sureleri 3 giintin tizerindeydi. Ulkemizdeki
HUS salgini verilerinde 4 hastada kronik bébrek
yetmezligi (%5,7], 8 hastada proteiniri (%11),
4 hastada hipertansiyon (%5,7), 4 hastada
proteinuri, hipertansiyon birlikteligi (%5,7) olarak
bildirilmistir. Bu oranlar bizim hastalarimiza gére
yuksek oranlardir.

Diyare iligkili HUS'te ekstrarenal en sik
tutulan sistem santral sinir sistemidir, %20-25
oraninda gorllir ve en sik mortalite nedenidir
[9]. Hemolitik Uremik sendromda noérolojik
tutulum;  Gremi, hipertansiyon, elektrolit
bozukluklari ve serebral mikrosirkilasyonda
trombotik mikroanjiopati sonucu geligir. Bu
konu ile ilgili literatirde yapilan en genis olgulu
calismada 10 yil iginde tedavi edilen 55 HUS'lii
hastanin 12’'sinde (%22) norolojik tutulum
saptanmistir. Bu galismada ndrolojik tutulumu
olan hastalar icin; biling degisikligi, epileptik
ndbet, nistagmus, kas tonus degisiklikleri, EEG
ve goruntileme bulgularina goére skorlama
yapiimig. Skorlamaya gbére 10 numaranin
Uzerinde puan alan 5 hastaya ekulizumab
tedavisi verilmis ve bu hastalarin ekulizumab
tedavisi ile duzelmis oldugu ileri surGimuagstur
[10]. Ulkemizdeki epidemide nérolojik tutulum
% 22 olup ekulizumab tedavisinin faydali oldugu
ileri strdImuastar [3]. Hemolitik Gremik sendroma
bagh nérolojik tutulumu olan hastalarda difiizyon
MR gorintlilemede Ozellikle bazal ganglia ve
beyaz cevherde akut lezyonlar géralir [10].
Bizim hastalarimizdan 6zellikle 1 numaral

hasta nobet gecirme sonrasi entiibe sekilde
tarafimiza sevkedilmisti. MR gorintilemede
her iki hemisferde bazal ganglionlar dizeyinde
Ozellikle putamende hiperintens sinyal artislari
ve difizyon agirlikh goérintilerde kisithhik
saptandi. Ek olarak siddetli HUS bulgular
olmasi nedeni ile hastamiza ekulizumab
tedavisi verilmistir. Hastanin izleminde ndrolojik
sekeli gelismedi. Diger bir hasta (6 numarali)
konvulziyon gecirmis ancak goéruntileme
bulgulari normal olup antikonvilzanla ve diger
destek tedavileri ile ndbeti tekrarlamadigi icin
ekulizumab tedavisi verilmemistir. iki hastamiz
(8 ve 9 numarah) biling bulanikhgdi uykuya meyili
olup, 8 numaral hastanin bu bulgusunun Ug¢
glin strmesi ve siddetli HUS bulgularinin varhig
ile hemodiyaliz yaninda tek doz ekulizumab
tedavisi verilmistir. Diger hastanin biling
bulanikli§i 24 saat sirmis olup destek tedavisi
ile sikayetleri gerilemis, diyaliz ve ekulizumab
tedavisine gerek kalmamistir. Ekulizumab
tedavisi Ozellikle kompleman sistemindeki
cogunlukla genetik kdkenli bozukluklar ile ortaya
¢ikan ve son zamanlara kadar atipik HUS olarak
tanimlanan HUS tipinde etkin ve mutad bir
tedavi seklidir. Cocuklardaki uygulamalarinda
da bu net bir sekilde ortaya konmustur [14].
Ekulizumabin diyare ile iliskili HUS tedavisinde
rutinde yeri olmadigi kabul edilmektedir. Bunun
istisnai durumlarindan birisi diyare iligkili HUS
‘teki merkezi sinir sistemi tutulumu olup digeri
ise sigatoksinin kompleman hiperaktivasyonuna
yol agmasi nedeni ile siddetli HUS vakalarinda
basarili oldugu ileri suralmastir [3,10,15].
Ulkemizdeki salginda HUS'lii olgulara siddet
skoru uygulanarak ki bu kriterler iki haftadan
fazla hospitalizasyon, diyalizin 10 glinden
uzun surmesi, sok, kardiyak arrest, mekanik
ventilasyona baglanma gibi bulgulari olan
secilmis vakalara ekulizumab verilmistir [3].
Calismamizda noérolojik tutulumu olan 2 ve
siddetli HUS bulgulari olan 2 hasta olmak
Uzere toplam 4 hastaya ekulizumab verildi.
Ekulizumab sonrasi anurisi siddetli hastanin
idrar ¢ikigl baslamig, diyaliz ihtiyaci olmamistir.
Biz de ndrolojik tutulumu olan hastalara
Giardano ve arkadaslarinin [10] yaptidi
skorlama kullanilarak, ayni zamanda destek ve
diyaliz tedavisine ragmen siddetli HUS bulgular
olan olgularda ekulizumab tedavisi verilmesinin
faydali olacagini dislinmekteyiz.

Kompleman dusikliga olan olgular diyare
sonrasi HUS bulgular ile gelse de genetik
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alternan kompleman yolagr bozuklugunun
habercisi kabul edilip bu olgular kompleman
iliskili HUS agisindan degerlendiriimeli ve takip
edilmelidir. Vakalarimizin ikisinde C3 dizeyi
dusuk olup, C3 diizeyi dusik olan bir numaral
hasta; norolojik tutulumu olan, andrisi 8 gun
stren olgumuz olup periton diyalizi yaninda 3
doz ekulizumab verilmistir. Kompleman duzeyi
basvuruda diisiik olan on numarali hasta ise HUS
klinik ve laboratuvar bulgulari periton diyalizi ile
kontrol altina alinabilmig, bu hastada 6 aydir
izlemde ve GFR normal olup mikroalbuminurisi
icin ADE inhibitéri tedavisi kullanmaktadir.
Bu hastalardan genetik mutasyon incelemesi
planlanmis hentiz sonuglar elde edilmemistir.
Bununla birlikte higbirinde C3 diisukliga devam
etmemis ve HUS niiksli de g6zlenmemistir.

Hemolitik uUremik sendromun ekstrarenal
bulgularindan  biri rektal prolapsus olup,
literatlirde yapilan bir galismada rektal prolapsusu
olan ¢ocuklarin, andri sirelerinin, trombositopeni
suresinin ve diger HUS bulgularinin daha siddetli
seyrettigi bildirilmistir [16]. Calismamizda da 2
hastamizda rektal prolapsus gelismis olup bu
hastalar anurik olup ikisinde de diyaliz ihtiyaci
olmustur. Hemolitik Uremik sendromun diger
klinik laboratuvar bulgularinin iyilesmesi ile rektal
prolapsusta gerilemigtir.

Sonug olarak, calismamizda bir yil icinde
diyare sonrasi geligsen toplam 10 HUS'l(i hasta
basari ile tedavi edilmistir. Erken renal replasman
tedavisinin  hastaliyin  prognozunda  etkili
oldugunu, antri gelisen hastalarda proteintrinin
komplikasyon olarak gelisebilecegini, norolojik
tutulumu olan ve secilmis siddetli HUS
vakalarinda ekulizumab tedavisinin basaril
sonuglarini gozlemledik. Bu hastalarin ¢ogu
kontaminasyon iliskili oldugu disunuldigu igin
bu konuda toplum saghdi merkezi ile ortak
¢alismak ve onlemler almak gereklidir.

Cikar iligkisi :Yazarlar ¢ikar iliskisi olmadigini
beyan eder.
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