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OZET

Hemolitik Gremik sendrom (HUS) mikroanjiyopatik anemi,
trombositopeni ve ¢cocuklarda en sik akut bébrek yetmez-
ligi nedenlerinden biri olan ciddi bir hastaliktir. Enfeksiyon-
lar, genetik mutasyonlar, ilaglar, sistemik hastaliklar gibi
HUS’e sebep olan birgok mekanizma tanimlanmistir. Bu
derlemede, hastaligin yeni siniflandiriimasini, patogene-
zi, tani yontemlerini ve tedavi yaklagimlarini sunacagiz.

Anahtar kelimeler: Hemolitik Gremik sendrom, cocuk,
yeni yaklagimlar

GIRIS

Hemolitik iiremik sendrom (HUS) akut bébrek yet-
mezliginin ¢ocuklarda en sik goriilen nedenlerinden
biridir. Klasik olarak, mikroanjiopatik hemolitik
anemi, trombositopeni ve bobrek yetmezligi triadi
ile karakterizedir. HUS te bobrek kapiller damarla-
rinda koagulasyon aktive olur ve trombositler tiike-
tilir fakat dolagan koagulasyon faktérleri korunur.!?

Etyoloji ve simflandirma

Etyolojik nedenler ve iliskili klinik tablolar goz
oniinde bulundurularak 2006 yilinda “Avrupa HUS
Pediatrik Caligma Grubu” tarafindan yeni bir sinif-
landirma yayinlanmistir (Tablo 1).!

1. Verositotoksin (Shiga benzeri toksin) iliskili
hemolitik iiremik sendrom

Cocuklarda HUS’iin en sik goriilen nedenleri vero-
sitotoksin (Shiga benzeri toksin) iireten ve ishale yol
acan bakteriyel enfeksiyonlardir. Bunlar igerisinde
enterohemorajik Escherichia coli (EHEC), Shigella
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dizanteria tip 1, daha nadir olarak da verositotoksin
iireten Citrobacter freundi sayilabilir. Escherichia
coli O157:H7 serotipi giiclii bir eksotoksin (verosi-
totoksin: VT) olusturmaktadir. Bu toksinin Shigella
dizanteri tip 1’in olusturdugu Shiga toksine benzer
oldugu anlagilmistir.?

Intimin ad1 verilen bir protein EHEC’in en
onemli virulans faktériidiir. Intimin ile EHEC en-
terosite baglanir ve hiicreleri yikima ugratir. En
onemlileri VT-1 ve VT-2 olan ¢esitli ekzotoksinler
iiretirler. VT-2’nin farkli alt gruplar1 vardir ve HUS
daha ¢ok VT-2, VT-2¢c ve VTd iireten serotipler
tarafindan ortaya g¢ikarilmaktadir. Hemorajik ko-
lit ve HUS’e sebep olan serotiplerin VT-2’nin alt
gruplarini, intimin ve hemolizini daha fazla tirettigi
gorilmiistiir.>*

Hemolitik  tiremik  sendromlu  olgularin
%A43’1iniin O157:H7 dis1 E.coli serotipleri ile oldu-
gu belirlenmistir. En sik yaz ve sonbahar aylarinda
goriiliir. Shiga toksini lireten £.coli O103:H2 sero-
tipine bagli iiriner sistem enfeksiyonu sonrast HUS
ortaya ¢ikabilmektedir.*”’
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Gelismekte olan tilkelerde goriilen ¢ocukluk
¢ag1 HUS olgularmin %90 ‘nmi1 EHEC olusturmak-
tadir. Kontamine gida alimmdan sonra ortalama 4
giin iginde (2-12 giin) ishal gelisir. Ishal baslangigh
HUS olgularinda prognoz, ishal baslangigli olma-
yanlara gore daha iyidir. EHEC’e bagli HUS en sik
okul 6ncesi donemde (1-5 yas) goriiliir. Yetiskinler-
de ve 6 aydan kiigiik olanlarda nadirdir. Klinik tablo
ishalin baglamasindan sonraki 5-13 giinler arasin-
da (ortalama 7. giin) belirginlesir (Sekil 1).>* Ishal
sonras1 hemolitik iiremik sendrom tanimi tablo 2’de
Ozetlenmistir.

HUS Shigella dizanteria enfeksiyonuna bagh
da geligebilir. Daha ciddi bir dizanteri ve hipovo-
lemi tablosu vardir, morbidite ve mortalite oranlar

Tablo 1. Hemolitik Gremik sendromun siniflandiriimasi’

daha yiiksektir. Yas araligi ¢ok genistir, ortalama
goriilme zaman 3 yagtir.®

Enterohemorajik % 80-85

E. colinin konaga spontan tam
girmesi diizelme
Gin -4 0 H3_H_+5 | 46 +7

Lo

ishal kanli ishal  gaita
karn agrist 9, 90 kiiltiirii (+)
ates

kusma

ishal diizelir

Akut bobrek yetmezIigi % 15-20

Trombositopeni HUS

Hemolitik anemi

Sekil 1. Enterohemorajik E.coli enfeksiyonunun kli-
nik seyri.

1. BOLUM: Etiyolojisi bilinen

Enfeksiyon iligkili

Shiga ve verositotoksin (Shiga benzeri toksin) olusturan bakteriler: Enterohemorajik Escherichia coli, Shigella dizan-
teri tip 1, Citrobacter, Streptococcus pneumoniae, néraminidaz, T antijenine maruziyet

Kompleman sistemi ile ilgili bozukluklar (Faktor H, 1)
Genetik
Edinsel, 6rnegin anti-faktor H antikor

von Willebrand faktéri yikan metalloproteinaz (ADAMTS 13) eksikligi

ADAMTS 13’Un genetik bozuklugu
ADAMTS 13’Un edinsel eksikligi (otoimmun, ilag iliskili)

Kobalamin metabolizmasinda bozukluk

Kinine bagli

2. BOLUM: Etiyolojisi tam bilinmeyen, farkl klinik birliktelikler

insan bagisiklik yetmezlik viriisii (HIV)
Maligniteler, iyonize radyasyon ve kanser kemoterapisi
Kalsindrin inhibitorleri ve Transplantasyon

Gebelik, HELLP sendromu, oral kontraseptif ilag

Sistemik lupus eritematozis ve antifosfolipit antikor sendromu

Glomerulopatiler

Genetik, otozomal resesif, dominant (1. bélim icinde yer almayan)

Siniflandirlamayan

HELLP hemolitik anemi, yuksek karaciger enzimleri ve trombositopeni; ADAMTS 13 pihtilagma faktor XIll b
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Tablo 2. ishal sonrasi hemolitik Giremik sendrom tanimi: Hastalik Kontrol ve Onleme Merkezi.?

Klinik Tanimlama

Hemolitik tremik sendrom (HUS) mikroanjiyopatik hemolitik anemi, bdbrek yetmezIligi ve disiik trombosit sayimi ile
karakterize akut baslangi¢h hastaliktir. Trombotik trombositopenik purpura (TTP) ayni klinik ile karakterizedir fakat ek
olarak santral sinir sistemi tutulumu ve ates ile daha yavas baslangi¢ gortlir. HUS olgularinin biiyiik miktari (fakat az

sayida TTP olgusu) akut gastrointestinal hastalik sonrasi gelisir (genellikle ishal).

Tanida laboratuar kriterleri

Hastalik surecinin bir evresinde asagidakilerin her ikisi de bulunur:

* Anemi (akut baslangigli), periferik yaymada mikroanjiopatik (6rnegin: sistosit, ekinosit veya migfer hucreleri)

degisiklikler ile birlikte; ve

* Hematuri, proteinuri veya artmis serum kreatinin seviyesi (6rnegin:13 yasindan kiguklerde =1.0 mg/dL veya 13
yasindan bulyuklerde 21.5 mg/dL veya bazal kreatinin degerinden 2%50 artig) ile karakterize bébrek hasari (akut

baslangigli)

Not: distk trombosit sayimi her zaman olmasa da genellikle hastaligin erken safhalarinda gorilir fakat daha sonra
normale doner veya artar. Akut gastrointestinal olayin ilk 7 gliniinde trombosit sayimi >150.000/mm? ise diger tanilar

disundlmelidir.

OLGU SINIFLAMASI
Olasi

« HUS veya TTP tanisi konmus akut hastalik, laboratuar kriterlerini karsilasa da énceki 3 haftada akut veya kanli

ishal yoksa veya,

« HUS veya TTP tanisi konmus akut hastalik, (a) akut veya kanli ishalden sonraki ilk 3 haftada gelismisse (b)
mikroanjiopatik degisiklikler disindaki laboratuar kriterlerini karsilamigsa.

Kesin

Laboratuar kriterlerini karsilamis ve ilk 3 haftada akut veya kanli ishal atagi ile birlikte, HUS veya TTP tanisi konmus

akut hastalik.
Uyari

Bazi arastirmacilar, HUS ve TTPyi birbirinin devami olan hastaliklar olarak kabiil etmektedir. Bu nedenle santral sinir
sistemi tutulumu ve ates varliginda TTP tanisi konulamaz, ishal sonrasi TTP disiiniilen olgular HUS kriterlerini kargi-
hyor demektir ve bu olgular aslinda ishal + HUS olarak tanimlanmalidir.

2. Streptococcus pneumoniae enfeksiyonlarina
bagh HUS

Streptococcus pneumoniae enfeksiyonlarindan son-
ra HUS gelisebilir. Pnémokok asilanmast ile invazif
enfeksiyon siklig1 azalmasina ragmen HUS sikligin-
daki artis dikkat ¢ekicidir. HUS tipik olarak pnomo-
koka bagli sepsis, ampiyem, subdural efiizyon veya
menenjit gibi invazif enfeksiyonlardan yaklasik 3
giin sonra gelisir. Pnémokoka bagli HUS olgularin-
da plazmada néraminidaz aktivitesi goriiliir. Diger
HUS formlarindan farkli olarak direkt Coomb’s tes-
ti pozitiftir. Relaps goriilmez. Akut mortalite yakla-
stk %25-50 dir.>3 %10

3. Kompleman yolundaki defektlere bagh gelisen
HUS

Daha az siklikta goriilen, atipik seyirli ve hastalik
baslangicindan 2 hafta 6ncesine kadar enfeksiyon

olmaksizin ortaya ¢ikan HUS’iin 6nemli nedenle-
rinden biri kompleman diizensizliklerine bagli geli-
sen klinik tablodur. Ailede benzer dykiiler bulunabi-
lir veya sporadik olarak goriiliir. Kompleman faktor
H (FH), I ve membran kofaktor proteindeki (MCP,
CD46) genetik mutasyonlar bu gruptaki kompleman
ilskili HUS’e yol acarlar. Atipik HUS nedenleri,
MCP mutasyonu, von Willebrand faktor yikan me-
talloproteaz (VWF-CP veya ADAMTS 13) aktivitesi
yetmezligi, kompleman faktor I (FI) yetmezligi ve
kompleman FH’ya kars1 otoantikorlardir.>3!!-18

Hemolitik tiremik sendroma yol agan komp-
leman diizensizlikleri alternatif yol ile ilgilidir. FH
alternatif kompleman yolunun en &nemli diizen-
leyici proteinidir. FH geni kromozom 1q32’deki
kompleman aktivasyon diizenleyici kiimesinde yer
almaktadir. FH yoklugunda alternatif yolun spontan
aktivasyonu, kompleman sisteminde C3 ve faktor
B’nin harcanmasina neden olur ve plazma diizeyleri
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azalir. Plazma C3 ve FH diizeyi normal olabilir. Ho-
mozigot ve birlesik heterozigotlarda HUS hayatin
erken dénemlerinde gelisebilir. HUS 6 aydan kiigiik
cocuklarda ortaya ¢ikmissa, ailenin baska tiyelerin-
de HUS &ykiisii varsa, aciklanamayan gegirilmis
anemi ataklari, agik bir enfeksiyon veya ishal ol-
madan HUS klinigi gelistirmesi ve C3 ve/veya FH
diistikligii gibi bulgular saptanan olgular komple-
man diizensizliklerine bagli HUS agisindan dikkatle
aragtirtlmalidir.>>!-13

Kompleman aktivasyonunu ayarlayan trans-
membran bir glikoprotein olan MCP hiicre zarmda
yer alir, C3b ve C4b’yi parcalamada faktor I'nin
kofaktori olarak gorev alir. MCP’nin 4 hiicre dist
pargast vardir ve inhibitor aktiviteden sorumludur.
Plazmada serbest olarak bulunmaz. Mutasyonlari
genellikle heterozigottur ve C3b’ye baglanma bo-
zuktur. FH den farkli olarak MCP mutasyonu olan
olgularda verici organin MCP ekspresyonu normal
oldugu i¢in transplantasyon sonrasi tekrar daha
azdir.''8

Kompleman diizensizliklerine bagl atipik
HUS’ten siiphelenilen her hastada C3, C4, komp-
leman FH, B ve I seviyeleri kontrol edilmelidir.
Kompleman FH’ye karsi gelisen otoantikorlar ve
komplemanlar ile ilgili genetik mutasyonlar da
arastirilmalidir.’®

4. Von VWillebrand faktorii parcalayan
metalloproteaz (VWF-CP veya ADAMTS 13)
eksikligine bagh gelisen HUS

Kronik, tekrarlayici, ailevi ve ailevi olmayan HUS/
TTP olgularinda vWF-CP’un ciddi eksikligi tanim-
lanmigtir. vVWF-CP eksikligi genetik veya otoanti-
korlara bagl olabilir. vVWF-CP endotel ve trombo-
sitlerden salinan multimerik vVWF’ii inaktive eder
ve prokoagiilan etki artar. vVWF-CP veya ADAMTS
13 kromozom 9q34°te tanimlanmistir ve ailevi tek-
rarlayan HUS/TTP de bu gen iginde mutasyonlar
mevcuttur. vVWF-CP eksikligine bagli HUS/TTP’de
hemolitik anemi ve trombositopeni yenidogan do-
neminde mevcuttur Erken tani konulursa hastalik
plazma degisimi veya taze donmus plazma ile tedavi
edilebilir. Koruyucu olarak her 2-4 haftada bir plaz-
ma inflizyonlarinin verilmesi 6nerilmektedir.!*2

5. Kobalamin metabolizma bozukluklarina bagh
HUS

HUS’iin nadir bir formu kalitsal intraseliiler koba-
lamin metabolizmasina bagli olarak gelismektedir.

Kobalamin metabolizma bozukluklarindan en sik
goriileni kobalamin C eksikligidir. Klinik tablo bas-
langic yasma gore degismektedir. En ciddi olam
hayatin ilk aylarinda klinigi ortaya ¢ikan formudur.
Biiyiime geriligi, kusma, hipotoni, hidrosefali, kon-
vulziyon, pansitopeni, hemoliz, hipogamaglobuline-
mi, asidoz, gastrik kanama, hipoproteinemi, 6dem,
hipertansiyon ve bobrek yetmezligi goriiliir.?"*

6. ilaclar ve diger hastaliklara bagh gelisen HUS

Kinin, mitomisin-C, 5-florourasil, doxorubusin, ble-
omisin ve sisplatin, oral kontraseptif, siklosporin ve
takrolimus HUS’e neden olan kemoteropetik ilag-
lardir. Kanser tedavisinde kullanilan iyonize rad-
yasyon HUS’e neden olabilir. HUS veya TTP sis-
temik lupus eritematozis veya antifosfolipid send-
romlarinda goriilebilir.?*** HIV ile enfekte hastalar
da HUS agisindan risklidir. 2325

PATOLOJI

Glomeriillerdeki lezyonlar siklikla fokaldir. Kapil-
ler lumen endotel sismesi ve tikayici trombiisler ile
daralir. Baslangi¢c glomeriil degisiklikleri, kapiller
duvarda kalinlagma, kapiller limende daralma, en-
dotelyal hiicrelerde sisme ve mezangiumda genis-
lemedir. Glomeriiler lobulasyon goriilebilir. Fibrin
trombiisleri, glomertil kapillerlerinde ve arterioller-
de bulunabilir ve kortikal nekroza neden olabilir.
Ciddi derecede etkilenmis glomertillerde kismi veya
tam skleroz goriilebilir. Nadiren kresentler olabilir.
Tubulointertisyel tutulum goriilebilir. Immun flore-
san mikroskopide arteriollerde fibrin, fibronektin,
IgM ve C3 depolanmasi goriilebilir. Gastrointesti-
nal sistemde lokal iskemiye bagli 6dem ve submu-
kozal hemoraji goriiliir. Agir olgularda submukozal
ve intramural damarlarda olusan trombiislere bagli
iilserasyon ve hemorajik mukozit gelisebilir. Daha
genis trombozlar, gastrointestinal sistemde perfo-

rasyonlara ve toksik dilatasyonlara yol agabilir.!*
26,27

TANI VE AYIRICI TANI

Ani baglangicli akut bobrek yetmezligi olan bir ¢o-
cukta HUS diisiiniilmelidir. Tipik dykii, klinik bul-
gular ve labarotuar sonuglari ¢ogu hastada taniyi
dogrular. Akut bobrek yetmezligi ile birlikte mikro-
anjiopatik hemolitik anemi ve trombositopeni bul-
gularinin gosterilmesi ile tant dogrulanir (Sekil 2).
Mikroanjiyopatik hemolitik anemi, periferik kanda
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pargalanmus eritrositlerin (sistosit, ekinosit ve mig-
fer hiicreler) bulundugu Coomb’s negatif anemidir.
Hemoglobin degeri genelikle 5-9 g/dl arasindadir.
Plazma laktat dehidrogenaz ve serbest hemoglobin
diizeyi yiikselir, haptoglobulin azalir. Retikiilo-
sit diizeyi orta derecede artmigtir. Mikroanjiopatik
hemolitik aneminin siddeti ile klinik gidis orantili
degildir. Mikroanjiopatik hemolitik anemi, renal
kapiller mikrosirkulasyonda eritrositlerin  gecisi
esnasindaki mekanik hasara baglidir. Hematopoez

artar ve retikiilositoz, makrositoz ve polikromazi
goriiliir. Trombositopeni HUS’iin her tiiriinde %90
(20.000-100.000/ mm?) siklikla goriiliir, fakat gegi-
ci ve degiskendir. Protrombin, parsiyel tromboplas-
tin zaman1 ve fibrinojen diizeyi normal, fibrin yikim
iriinleri artmis, faktor V ve VIII diizeyi normal veya
artmig bulunur. Sadece Streptococcus pneumoniae
veya Shigella dizanteria tip 1’e bagli olanlar disin-
da yaygin intravaskiiler koagulasyon tablosu varsa
HUS tanis1 diglanabilir. '+

| HUS triadi (+) | E. coli veya Shigella
dizanteri bagl HUS
evet evet - ]
2 hafta iginde kanli 6 aydan Endemik evet fk | evet Ani
veya kansiz ishal biiylik bolge Atak baslangig
hayir hayir hayir \ hayir havir
y hayir
Invazif streptokok ishal veya invazif pnomokok

enfeksiyonu > | enfeksiyonu yoksa, atipik HUS
hayir ozellikler mevcut ise
evet . -
l *Endemik olmayan bdlge
Streptokokus pnémoniye +Sinsi baglangi¢
bagh HUS *HUS relapsi

*Eritrosit yiizeyinde T

antijen saptanmasi .
anemi

*Coombs testi (+)

+Aile hikayesi

*Daha nceden agiklanamayan

sTransplantasyon sonrasi HUS

Ayrintili inceleme ile
HUS etyolojisinin
saptanmasi

E. coli ve Shigella
enfeksiyonlarinin
diglanmasi, glinkii
atipik klinik tablo ile
de gelebilir

Birden fazla etyoloji
olabilir

Sekil 2. Hemolitik Gremik sendroma yol agan nedenler arasinda klinik tabloya gére ayirici taninin yapiima-

Sl.

Bobrek yetmezligi enfeksiyon sonrasi gelisen
HUS’lerde siktir ve tipik olarak oligoaniiriktir. Bob-
rek bulgular, hafif bobrek yetersizliginden diyaliz
gerektiren akut bobrek yetersizligine kadar degisir.
Nonoligiirik bobrek yetmezligi nadiren goriilebilir.
HUS’de idrar bulgular1 hafiftir ve genellikle diisiik
derecede mikroskopik hematiiri ve hafif proteiniiri
mevcuttur. HUS 6n tanili hastada renal biyopsi na-
diren gereklidir.!*+*®

Sistemik lupus eritematozis, malign hipertansi-
yon, sepsis ve septik sok , bilateral renal ven trom-
bozunu HUS’den ayirt etmek bazen zor olabilir.' 28
Verositotoksin iligkili olmayan ve 15 giin dncesine
kadar ishal dykiisii bulunmayan atipik seyirli HUS
olgularinda kesin HUS nedeni belirlenmesine yo-
nelik ayrintili laboratuar incelemeleri yapilmalidir
(Tablo 3).%
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Tablo 3. Atipik hemolitik (iremik sendromda (HUS) olasi nedenlere yonelik yapilacak laboratuar tetkikleri29

Etyoloji

Laboratuar tetkikleri

Verositotoksin + E.coli
Streptococcus pneumoniae
HIV, influenza A, citrobacter

Kompleman bozukluklari

Von Willebrand faktori yikan
metalloproteaz (ADAMTS 13)
eksikligi

Kobalamin metabolizmasi

Gebelik, HELLP sendromu

Gaita kultirti, VT subtiplerinin belirlenmesi, koliform organizmanin serotiplemesi
Kan, plevral, serebrospinal sivi kiltur(, eritrositlerde T antijenin gosterilmesi, direk
Coombs (+)

Serolojik inceleme

Plazma C,, C,, faktor H ve faktor | dizeyi, Faktér H antikoru, MCP sayimi, Faktér H
gen mutasyonu, diger gen mutasyon analizleri (Faktor I, B, MCP)

Akut fazda plazma vWF yikan proteaz aktivitesi <%7 ise énemli. Anti-ADAMTS 13
antikoru bakilir, remisyonda tekrar edilmelidir. Eger persistan olarak diisiik seviye
devam ediyor ve inhibitdr antikor yoksa hastada kalitsal eksiklik oldugu dustndlur.
Genetik test yapilabilir.

Plazma ve idrarda homosistein, metilmalonik asid dizeyi. Metilmalonik asiduri ve
homosistinuri tip C igin mutasyon analizi

Gebelik testi, karaciger enzimi, HUS veya TTP’si olan her geng kizda énce gebelik
testi yapilmaldir.

Otoantikorlar, antintkleer antikor, lupus antikoagulan, antifosfolipid antikoru, trom-

Diger

bosit antikorlari, trombofili taramasi,
Eslik edebilecek kronik hastaliklar agisindan degerlendirme,

llaglar; kinin, kalsinérin inhibitdrleri, trombosit inhibitérleri, kanser kemoterapisi

HELLP hemolitik anemi, yiksek karaciger enzimleri ve trombositopeni; ADAMTS 13 pihtilasma faktor Xl b;
MCP membran kofaktor protein; TTP trombotik trombositopenik purpura

KOMPLIKASYONLAR

HUS seyri sirasinda ortaya g¢ikabilecek baslica
komplikasyonlar bobrek yetmezligine bagli olarak
gelisir. Metabolik asidoz, hiperkalemi, hipervole-
mi, pulmoner 6dem, kalp yetmezligi, hipertansiyon
ve liremi en sik goriilen renal komplikasyonlardir.
Erken donemde diyalize baslanmasi hayati tehdit
eden bu komplikasyonlar1 azaltabilir. HUS hasta-
larinda baslica diyaliz endikasyonlari; beslenme
destegi, ciddi hiperpotasemi, pulmoner 6dem, asir1
voliim yiiklenmesi, devam eden oligoaniiri, kan tire
azotunun >150 mg/dl, iiremik bulgularin varlig1 ve
tedaviye yanitsiz metabolik asidoz olarak sayilabi-
lir. HUS seyri sirasinda agir anemi goriilebilir. Aktif
hemolitik siirecte Hb < 6 g/dl oldugunda eritrosit
stispansiyonu vermek gerekir. Santral sinir sistemi
bozukluklari, irritabilite, konviilziyon, kortikal kor-
liik ve komay1 igerir. Gastrointestinal sisteme ait
yasami tehdit eden komplikasyonlar arasinda kolit,
bagirsak perforasyonu, invajinasyon ve hepatit yer
alir. Fokal pankreas nekrozu, glukoz intoleransi,
insliline bagimli diyabetes mellitus ve artmis lipaz
seviyelerine neden olur. Perikardit, miyokardial
fonksiyon bozuklugu ve aritmi kalp tutulumu olan
hastalarda goriilebilir. Cilt nekrozu, parotit, adrenal
yetersizlik ve rabdomiyoliz gibi komplikasyonlar
da bildirilmistir.!->28

TEDAVi

Tiim HUS gruplarinda klinik gidis ve prognoz farkl
olsadabenzer temel destek tedavileri uygulanir. Sivi,
elektrolit, asit-baz dengesinin yakin izlem ve teda-
visi, hipertansiyonun kontrolii, beslenme desteginin
saglanmasi ve erken donemde diyalize baslanmasi
son 10 yilda hastaligin mortalitesinin %40’lardan
%10’un altina distirmiistiir. Hastanin voliim duru-
mu, idrar ¢ikis1 ve elektrolit degerlerine gore di-
namik bir parenteral sivi tedavisi yapilmalidir. Hi-
potonik sivi kullanimindan kaginilmalidir. Sadece
shigella dizanteri veya pnomokoksik bir enfeksiyon
varsa antibiyotik tedavisi verilmelidir.>*>2

Kompleman iliskili atipik HUS olgularinda to-
tal plazma degisim tedavisi 6n planda Onerilmek-
tedir. Tipik HUS olgularinda ise plazma degisimi
veya inflizyonunun faydasi yoktur. Streptococcus
pneumoniae’nin neden oldugu HUS de plazma de-
gisimi veya taze donmus plazma hastalig1 alevlen-
direbilir.2>28

Periton diyalizi sivi elektrolit bozukluklarini
kontrol eder, normal intravaskiiler hacmin korun-
masini saglar ve agresif beslenme desteginin yapil-
masina olanak saglar. Cocuklarin ortalama %601
diyaliz ihtiyac1 duyar.>*328
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Enfeksiyon iliskili HUS’e bagli son dénem
bobrek yetmezligi gelisen hastalarda renal transp-
lantasyon onerilmektedir ve relaps riski dusiiktiir.
Kompleman iliskili HUS’te transplantasyon son-
rasi rekiirrens orani %80’dir. Kompleman FH mu-
tasyonlarina bagl goriilen ailevi HUS olgularinda
kombine karaciger ve bobrek transplantasyonu te-
davi segenegi olabilir. MCP disfonksiyonua bagh
gelisen HUS olgularinda transplantasyon sonrasi
rekiirrens riski disiiktiir. >33

Prognoz

Ishal iliskili HUS olgularinda, son yillarda akut
bobrek yetmezliginin yogun tedavisi ile birlikte
hastalarin %90-95’inden fazlas1 akut donemi atlatir.
Iyi bir destek tedavisi ile mortalite < %5’in altinda-
dir (Shigella dizanteria tip 1’e bagli olan harig). Son
donem bobrek yetersizligi veya 6liim, Tipik HUS
olgularmmin yaklasik %12’sinde goriiliir. Hipertan-
siyon, proteiniiri veya diisiik glomertiler filtrasyon
hizt (<80 ml/dak/1.73 m?) hastalarin %20’inde
ortaya ¢ikar. Hastalarin %75°1 baslangigtan 5 yila
kadarki siiregte tam olarak iyilesmektedir. Relaps
oldukg¢a nadirdir.2>2%%
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