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PLAN

« AmMmacC

e TANIM

« Epidemiyoloji
« Patofizyoloji
* Ayricl Tanl

o Klinik

» Tedavi



INVINe

« Trombotik mikroanjiopatiler icerisinde tanimlanan hemolitik Uremik
sendromun irdelenmesi



TANIM

* Triad
« Mikroanjiyopatik hemolitik anemi
« Coombs negatif

* Trombositopeni
« <150.000 U/mm?

 Akut bdbrek hasari






EPIDEMIYOLOJI

o Siklik
« Degisken
« Konada: 1.11 vaka/100.000 cocuk

« Alimanya: 0.7 vaka/100.000 cocuk
« Avusturya: 0.4 vaka/100.000 cocuk



EPIDEMIYOLOJI

* En sik etken
 Ecoli0157:H7
« Diger E coli
» S dysenferiae serotype |



EPIDEMIYOLOJI

« GECIS

« Kontamine yiyecek tuketimi
* Insandan insana gecis



« E. ColiO157:H7 icin gecis

Biftek

Su

Pastorize edilmemis sut
Salam

Marul

Sigir temasi

Turp filizi

Pastorize edilmemis elma suyu
Insan — insan temasi
Somon yumurtasi
Damlacik yolu

EPI

DEMIYOLOJI




EPIDEMIYOLOJI

e Mevsim

e YOz
« Sonbahar



PATOGENE/Z

« Sigatoksin
« S dysenteriae serotype 1 tarafindan yapilan ana hucre disi toksin

 Sigatoksin 1 — 2:
. ITE (|:<O'” tarafindan olusturulan S dysenteriae serotype 1 ile yakin benzerlik gdsteren
oksin

« STEC:
« En az bir sigatoksin kodlayan E coli

« EHEC:
» Insan tUrlne patolojik olan E coli



PATOGENE/Z

« GB - 3 (Glikosfingolipid globotriacil seramid)

Endotel
Glomerdl
Mezengium
TObUI epitel

« STiliskili
« Protein inhibisyonu
« Apoptozis
« Gen ekspresyon degisimi



PATOGENE/Z

PAI-1 inhibits

~

Lysis

D-dimers

Thrombin

Thrombin Thrombin
. oo Fibrin accumulates
Shiga toxin injures \ .

endothelium \«Coagulation activation %

Collagen



PATOGENE/Z



PATOGENE/Z

» Periferik yayma
 Sistosit



TANI

Laboratuvar
« Tam kan sayimi
« Anemi
« Trombositopeni
« Beyaz kan hicre sayisi (Kot prognostik)
Bobrek fonksiyon testleri
. Ure
« Kreatinin
Koagulasyon parametreleri
« Normal !l
Periferik yayma
Coomios testi



TANI

« Etken
* Diskiincelemesi
« ELISA

« Sorbitol MacConkey agar
« PCR



AYIRICI TANI

« Trombotik Trombositopenik Purpura
« Genetik & Edinsel
« vonWillebrand proteini
« DUsUk ADAMTS13 seviyesi
« Derin frombositopeni (genellikle < 40.000 U/mms3)
« Afes
 Belirgin norolojik bulgular
« Goreceli daha hafif renal tutulum



AYIRICI TANI

« Dissemine intravaskUler koagulasyon
« Sepsis
« Travmda

« Bozulmus koaguUlasyon parametreleri
« DUsUk fibrinojen
« Artmis D-Dimer



AYIRICI TANI

« VaskUlit
« Cesitli klinik
« Coklu organ tutulumu
« ANA
« ANCA



HUS (%15)

KLINIK

Ishal Pozitif DUzelen
Karin kOItOr ishal

agrisl
Ates
Kusma

Spontan
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(%895)




KLINIK

e Ani

» Solukluk
« Halsizlik

. |drar cikisinda azalma (+/-)
« Odem



KLINIK

e Sistem tutulumu
« Sindirim sistemi ve bdbrekler en sik futulan



KLINIK

 Sistem tutulumu

« Sindirim sistemi
« Toksik megakolon
* Transmural nekroz
« Perforasyon
« Invajinasyon
» Kolonik striktur

* Renal
« ANnUri
« Hipertansiyon
« BObrek yerine koyma tedavisi infiyaci
« Akut kortikal nekroz
» Kronik bdbrek hastaligi



KLINIK

 Sistem tutulumu
« Diger

« Merkezi sinir sistemi
« Akut donem mortalite
« Letarji, ndbet, irritabilite, parestezi, koma, serebral 6dem

« Pankreas
« AQIr futulum, agir klinik
» Glukozintoleransi
« insulin bagiml diyabet

. [skelet

« Miyokart



KLINIK

e Uzun DONnem:

« Akut donemde ileri donuk kotu prognoz belirleyicileri
« Ciddi hastalik
« Anuri uzun surmesi
« >10 gun; hipertansiyon, proteinuri, mikroalbuminuri ve azalmis GFH
« Diyaliz tedavisi ihtiyacinin uzamasi
« Kolonik yapisiklk
 Bilirubin safra kesesi tas
* Norolojik sekel (+/-)
e InsUlin bagimli diyabet



TEDAVI

 Destek tedavisi

« Hemoglobin <8 gr/dl
« ERT

« Trombosit suspansiyonu
« Aktif kanama
« Cerrahi mudahale



TEDAVI

 Destek tedavisi

« Anfibiyotik
« Rutin kullanimi dnerilmemekte
« Sepsis
« S pneumoniae lliskili: Genis spektrumlu Gr+



TEDAVI

 Destek tedavisi

* Hipertansiyon
- Beta bloker
« Kalsiyum kanal blokdru

« ACE-i ve ARB: Kullanimindan uzak durulmali
« Renal kanlanmada azalmal



TEDAVI

 Destek tedavisi

« Bbbrek yerine koyma tedavisi: 2/3 hastada
« Merkez tercihi
 Hemodiyaliz
» Periton diyalizi
« Sureki renal replasman tedavisi



TEDAVI

 Destek tedavisi

» Plazmaferez / Plazma degisimi
e Yarar ¢2¢
 Eriskin calismalar
« Almanya salgini
« Danimarka deneyimi
« Cocuklarda etkinlik tartismali



TEDAVI

 Destek tedavisi

e Eculizumab

« C5 monoklonal antikoru
« AQIr tutulumlar ile sinirli
Vaka bazli
Kilavuz (-)
Kapsullo mikroorganizmalara duyarli durum
Maliyet



S PNEUMONIAE ILISKILI HUS

« Cocukluk yas grubu

* Meneniit

« Ampiyem eslik eden pndmoni
* Prognoz kotu

« Tedavi
« Genis spektrumlu antibiyotik
« Kan UrUnlerinde kaciniimasi, gerekliise yikanmis ERT ve plazma ile tedavi



ATIPIK HEMOLITIK UREMIK
SENDROM

« Hemolitik Uremik sendrom + Eslik etmeyen hastalik

« Genetik

 FaktdrH, |, B, MCP, Trombomodulin,......

e Edinsel

 Faktdr H antikor

« Plazmaferez / Plazma Degisimi

e Eculizumab



OLGU 1

« 18 ay, kiz

« 10 gun dnce kanliishal
« Genis spektrumlu antibiyoftik kullanimi
« Son 4 gundUr diskida kan yok

« Basvurudan bir gun dnce ani olarak baslayan
« Solukluk
« Aktivasyonda azalma
« TUmM vUcutta sislik
« |drar cikisinda azalma



OLGU 1

« VUcut agirhigr 10.6 kg (son hekim kontrolunde 9 kg) (10-25 p)
« Boy 83 cm (10-25 p)

« Kalp tepe atimi 104/dk, solunum sayisi 26/dk, kan basinci 88/54 mmHg
(<95.p/<95.p), pallor ve anazarka ddem

« Laboratuvar tetkiklerinde

Hemoglobin 5.9 g/dI

Beyaz kan hucresi 18.000 U/I

Trombosit 61.000 U/I

Kreatinin 2.1 mg/dI

Ure 133 mg/d

KoaguUlasyon parametreleri; aPTT 34.6 sn, PT 17.7 sn ve INR 1.48
Periferik yayma incelemesinde yogun sistozitler

« RetikUlosit sayimi: %8



OLGU 1

« Gorunfuleme

« Batinda invajinasyon ile uyumlu bulgu
« Cerrahikarar

e lzZlem
« Letarji,
« Oksijen ihtiyacl
« Oligoanuri
* Hipertansiyon
« Rektal prolapsus + invajinasyon



OLGU 1

« Batin operasyonu
* Periton diyalizi ----

« Hemodiyaliz
» Dolasim bozuklugu

« HDF

« AQIr klinik
 Tek doz eculimab



OLGU 1

« Mevcut klinik
« Hipertansiyon YOK
* ProteinUri YOK
« Mikroskopik hematuri +
« Kreatinin: 0.4 mg/dl



OLGU 2

« 2 yas, erkek
« 1 haftadir sari, sulu diskilama

e 2 gundur olan
 Solukluk
 Halsizlik



OLGU 2

« VOcut agirigri 12.2 kg (10-25 p)
« Boy 86 cm (10-25 p)

« Kalp tepe atimi 122/dk, solunum sayisi 24/dk, kan basinci 112/78 mmHg
(>99.0/>99.p), pallor ve anazarka ddem

« Laboratuvar tetkiklerinde

Hemoglobin 5.1 g/dl

Beyaz kan hucresi 22.200 U/I

Trombosit 181.000 U/I

Kreatinin 2.9 mg/dI

Ure 140 mg/dl

KoaguUlasyon parametreleri; aPTT 32 sn, PT 15 sn ve INR 1.1
Periferik yayma incelemesinde nadir sistozitler

« RetikUlosit sayimi: %4



OLGU 2

* [zZlem 24. saatinde
« Antihipertansif intiyacinda artis
« Beta bloker, kalsiyum kanal blokoru, ACE-i, ARB
« |drar cikisinda azalma
« Kreatinin 3.5 mg/dl
 Anemi +
« Trombosit: 81.000 U/L
« Periferik yayma: yaygin sistositler
« Hemodiyaliz baslangici



OLGU 2

Klinikte hizliilerleme
« Acil eculizumab uygulamasi

Biyopsi (Iziem 5. gin)
« Yaygin akut kortikal nekroz

lzZlem 11. gin
* 1 ml/kg/saat idrar cikisl

Kreatininde yukselme, metabolik asidoz, hiperpotasemi +
» Periton diyaliz kateteri
Kronik periton diyalizi programi



TESEKKURLER



