HEMOLITIK UREMIK SANDROM
Dr. Necmiye TUMER (*)

Hemolitik iiremik sendrom mikroanjiopatik hemolitik ane-
mi, nefropati e trombositopeni ile karakterize akut bir send-
romdur. Bu ézellikler ¢ogunlukla gastroenterit va da viral so-
lunum yolu hastaliklarini izler. Hemolitik tiremik sendrom in-
fant ve cocuklarda gorulen akut bobrek yetersizliginin olagan
nedenlerinden biridir (1,3,10,17,18,19,20).

Hemolitik tiremik sendrom ilk defa 1955 yilinda Gasser ve
arkadaglar: tarafindan infant ve. gocuklarda akut bébrek yet-
mezligi ve intravaskiiler hemolitik anemi kombinasyonunu ta-
rifde kullanilmis ve nadir bir hastalik olarak mte;lemdlrllmls-
tir. O tarihten sonra biyuk seriler halinde vakalar bildirilmig
ve hastalizin klinik bulgular: tam olarak belirlenmistir. Buna
ragmen hala sendromun nedeni, patogenezi ve sonug olarak
belirgin tedavisi kanitlanamamigtir (17,18,21,22).

Hastaligin olusumunda multipl etyolojik faktorler ileri si-
rilmektedir. Hemolitik tremik sendrom ile yaygin Schwartz-
man reaksiyonu arasindaki benzerlik nedeni ile bakteriel en-
feksiyonlar ya da bakteriel endotoksinler suc¢lanmigsa da kan-
da endotoksinler saptanamamigtir. Cok az sayidaki olguda kan,
idrar ve gaitadan patojenik bakteri izole edildigi gosterilmigtir
(17,18,19,21,22).

Koksaki, eko,miksoviriis ve arboviral enfeksiyonlar1 izleyen
hemolitik tiremik sendrom vakalarinda viral galismalar daha
olumlu bulunmustur. Kimi olgularda virls izolasyonu yanisi-
ra antiviral antikorlarda yiikselme gésterilmistir. (16). Mikro-
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tatobiote olarak adlandirilan bir riketsiyal organizma. bir grup
vakadan sorumilu tutulmaktadir. (12).

Difteri, tetanoz, bogmaca, kizamik, polio, kabakulak ve ¢i-
gek asilanmalar: sonu goérilen hemolitik Uremik sendrom va-
kalar: bildirilmistir. Hemolitik tiremik sendromun en sik gorul-
digi yas grubunun normal asilanmanin yapildig: yas grubu
olmasi nedeni ile beraberligin bir rastlanti oldugu diistintlmis-
se de kesin iligki belirlenen vakalarda antijenik stimilis ile send-
romun gelismesi arasinda bir iliski oldugu ileri sirilmustiir
(10,17,18,21).

Hiperlipemi ile birlikte raporlanan hemolitik tiremik send-
rom vakalar: vardir fakat lipid metabolizmasindaki degigiklik-
lerin hastaligin etyoloji ve patogenezi lzerindeki rolt karanlik-
tir (4.

Sendromun ayni evde yasayan, birbirleriyle akraba olma-
van kisilerde, 6zdes yumurta ikizlerinde ve kardeslerde go6-
rilmesi ¢evre ve kalitum faktorlerinin rol oynayabilecegini
gostermektedir (4,22).

Belirlenen bu baslatici faktorler heterojen nitelikte oldu-
gundan tek bir nedeninin belirlenmesi olanaksizdir.

Hemolitik tremik sendrom 0zellikle sthhatli ve iyi bes-
lenmis gocuklarda goriliirse de immunolojik cevabi defektif
olan ya da tedavi ile suprese edilen g¢ocuklarda da gorilmek-
tedir. Ornegin timik lenfoplazi, =Viskott - Aldrich sendromu,
retikiiloendoteliozlar ve immunosupressif tedavi uygulanan
oteki durumlar (17,18,21,22).

Sendrom baslica beyaz irkta gorilmektedir. Hastalarn
% 90’1 5 yasin altinda olmakla beraber daha biiyiik cocuklarda
ve yetiskinlerde de sporadik vakalar halinde goriilebilmekte-
dir. En stk goruldiigli yas grubu 4-12 ay arasi infantlardir.
Erkek ve kizlarda esit siklikta goriilmektedir. Mevsimlerle de
ilgilidif. Cogu kez agustos ve eylil aylarinda rastlanmaktadir.
(17,18,19,21,22)
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“PATOLOJI VE PATOGENEZ

Hemolitik tremik sendromun temel lezyonu bitiin olgu-
larda mikroanjiopatidir. Primer olarak tutulan organ bobrek-
lerdir. Bébreklerde ve kimi aragtiricilar tarafindan diger organlar
da goriilen vaskiiler lezyonlarm dagilimi karakteristik olarak
fokaldir. Bébrekler makroskopik olarak sis ve soluk gdrintm-
dedir. Yizeylerinde yer yer hemorajik odaklar vardir. Renal
histopatoloji akut ve kronik olarak iki devreye ayrilabilir.
Akut faz, hasarin siddetine bagl olarak fokal glomerulonefrit,
akut nekrotizan glomerulonefrit ya da renal kortikal nekrozla
birlikte olabilir. Akut fazi gecirenler kronik devreye girerler.
Akut devrenin en siddetli formu renal kortikal nekrozdur.
Tam glomeruller tutulmustur. Siksikla fetaldir. Kortikal nek-
roz infantlarda biyik cocuklara goére daha sik olusmaktadir.
Kronik devrede histolojik olarak ya iyilesmekte olan inaktif
lezyonlar ya da daha az siklikta gelisen kronik proliferatif glo-
merulonefrit izlenebilir (5,6,10,11,17,18,19,21,23). '

Resim 1 — Isik mikroskobunda akut lezyonlar:

Elektron mikroskopta bazal membran normal kalintikta
gorulir fakat glomerul kapiller -duar: degisik dansitede gra-
niiler ya da fibriler yapida subendotelyal toplanmalar nedeni
ile kaln goérilir. Immiunofloresan mikroskopta immiin globu--
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Resim 2 — Hemolitik tiremik sendromda eiektron
mikroskobu. Subendotelyal alanda belirgin sisme.

' linler, betal 1 C_g]‘o*biilin ve alblimin negatiftir, fibrinojen ve
fibrin toplanmalar: siklikla gorilmektedir _ (6,10,15,17,18,19,20,
21,23, :

Kimi olgularda trombotik mikroanjiopati beyin, dalak, ba-
girsak, akciger ve adrenal gibi oteki organlarda da = arteriel
lezyonlarla birliktedir. Bu durum yetigkinlerde goriilen trom-
botik trombositopenik purpuranin benzeridir. Histolojik lezyon-
larmn giddeti ile renal bozuklugun siddeti arasinda siki bir ilis-
ki vardir. Kortikal nekrozlu vakalarda aniiri her zaman gori-
lirse de fokal karakterde olan = lezyonlar benignidir ve daha
hizli iyilesmektedir (11,18,23).

Patogenezi kesin olarak belirlenmemistir. Cesitli varsa-
yimlar ileri siiriilmektedir. Bunlar: sOylece siralayabiliriz :

1. Hemolitik tiremik sendromun patogenezinde uzun yil-
lar dissemine intravaskiler koagulasyonun rol oynadig1 kabul
edilmigtir. Hemolitik tremik sendromda da glomerullerde fib-



HEMOLITIK UREMIK SANDROM 749

Resim 3 — Immiunofloresan mikroskopta fibrinojen/fibrin
pozitif floresan materyel.

rin toplanmalari, trombositoeni ve serumda fibrin parcgalan-
ma trinleri ile belirlenen fibrinolitik progesin aktivasyonu dis-
semine intravaskiiler koagulasyonun varhigin gosteren bulgu-
lar arasindadir. Fakat dissemine intravaskiiler koagulasyonda
koagulasyon faktoérlerinde her zaman gorilen tipik degisiklik-
lerin gosterilememesi ve dissemine intravaskiler koagulasyon-
daki yaygin damar lezyonlarimnm tim organ damarlarinda, gérul-
mesine karsin hemolitik iremik sendromda ¢ok az bir arastirici
disinda, gosterilememesi hemolitik Uremik sendrom patogene-
zinde dissemine intravaskiiler koagulasyondan c¢ok primer ola-
rak bobreklerde olusan lokalize bir intravaskiiller koagulasyo-
nun rol oynadigini kabul ettirmektedir. -

Hemolitik iremik sendromda damar ici pihtilasma olay: ara
bir mekanizma olarak distiniilmektedir. Bunu baslatan faktorin
agiklanmasinda cesitli distinceler ileri sturidlmektedir. Son zaman
larda en ¢ok tutulani etyolojik ajanlarin, ozellikle virtitik olan-
Jarin muhtemelen bobrek dokusuna olan 6zgi viral trafizmle
bébrek arter endotelinde olusturdugu baglatict ve trombis olu-
sumuna neden olan lezyondur. Endotelde meydana gelen bu
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parsiyel harabiyet ya ajanin kendisi tarafindan primer olarak
ya da endotel hiicreleri ile ajan arasidaki reaksiyon sonucu’
olusan triinlerle sekonder olarak meydana gelmektedir. Bu
hasarm bazal membranda bulunan kollajendz materyelle te-
mas1 trombosit adezyon ve agregasyonuna neden olur. Trom-
bqsitlerin. visk6z metamorfozu ve degraniilasyonu aktif amin-
ler ve aktif koagulasyon faktorleri aciga cikarabilir ve boyle-
ce intravaskiiler koagulasyon’ baglar. Sonug olarak bir yandan
trombosit ve koagulasyon faktérlerinin orts, derecede ve kisa
streli tiketimi, 6te yandan eritrositlerin ve trombositlerin lez-
yon boélgesinden gegerken harabiyetleri olugmaktadir. Kimi -
olgularda bildirilen karaciger, kalp, akciger, beyin, pankreas,
adrenal ve bagirsak gibi organlardaki harabiyetin lokal sonu-
cu iskemi olabilir ve bunun derecesi lezyonun siddetine bagli-
dir (1,3,5,10,11,17,18,23}.

2. Diger bir varsayma gbére hemolitik tremik . sendrom
Schwartzman tipi bir fenomen sonucudur. Hemolitik tremik
sendromda goériilen -vaskiiler lezyonlar sonucu olusan kortikal
nekroz, - yaygin Sckwartzman fenomeni icin spesifiktir fakat
hemolitik tiemik sendromun &teki histolojik lezyonlar1 yaygimn
Schwartzman fenomeninde goriilmez. Farkli nedenler Schwartz-
man benzer lezyonlar olusturabileceginden ve hemolitik tire-
mik sendromlu hi¢ bir olguda kanda endotoksinler saptana-
madigidan hemolitik tiremik sendromdaki patolojinin gercek
bir Schwartzman fenomeni sonucu oldugu kamtlananmaz.
(1,5,10,11,17,18,19,21,23). C

3. Hemolitik liremik sendrom antijen antikor reaksiyo-
nundan dogan bir olaydir. Buna gore tst solunum yolu enfek-
siyonu ya da gastroenterit antijen antikor kompleksini olustu-
rur. Bunlar dolagima karisir ve klasik yolla immiin kompleks

- glomerulonefritinin gelismesine neden olabilir. Bununla bera-
ber bunu destekleyen laboratuvar bulgulari saptanamamaistir,
Hemolitik iiremik sendromlu hastalarda serum kompleman ve
immunoglobiilin dizeyi normaldir. Immiinofloresan inceleme-
lerde bébrek dokusunda fibrin ve fibrinojene kars: antikorlar
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gosterildigi halde IgA, IgG, IgM ve beta 1 C globiline kars:
antikorlar gosterilememistir (15,17,18, 19).

4. Oteki bir gériise gore antijen antikor kompleksi olmak-
sizin endotel harabiyeti Hegeman faktorii aktive ederek bir
yandan koagulasyonu baslatmakta, 6te yandan kompleman ve
kinin sistemini aktive ederek glomerulonefrite neden olmak-
tadir (15,17,18,19).

i_ler'i siiriilen bu varsayimlardan bu gin igin en cok kabul
edileni ve Uzerinde durulani birincisidir.

Hastaligin baglangic evresi birkag saatten birkag gﬁne
dek degisebilmektedir. Bu evrede en sik gorilen belirtiler gast-
roentestinal bozukluklar ya da solunum yolu enfeksiyonu belir-
tileridir. Olgularm yarisinda 38 - 39° ates bulunmaktadir. Lenf
nodullerinde biiylime, hepatosplenomegali e dékiunti gorile-
bilir. Hemolitik tiremik sendrom bu prodromal belirtiler olma-
dan da baslayabilir (10,16,17,18,21,22,23).

_ Akut evre birdenbire baslar ve anemi, hemostaz bozukluk-
lari, renal, kardiyovaskiiler ve norolojik bozukluklarla karakte-
rizedir (3,18,21,22,23). ‘

Hemolitik anemi: Hizla baglar ve siddetlidir. Eritrositler
24 saatte 2 milyonun altina diisebilir. % 30-40 oranma kadar
cikabilen yiiksek retikiilosit duzeyi, kemik iliginde eritroblasto-
zis, periferik kanda normoblastlarin bulunmasi, haptoglobilin
diizeyinde diisme, otopside dalak, karaciger ve bobrekte biyik
miktarda demir bulunmasi aneminin hemolitik nitelikte oldu-
gunu gosterir. Serum biliribin -duzeyi genellikle gok  hafif
yiiksektir, Kimi olgularda sarilik geligebilir. Plazma serbest
hemoglobin diizeyi yiiksektir ve nadir olarak hemoglobintri
gorulir. Eritrositlerde bigim bozuklugu belirgindir, hastalik
icin diyagnostik ve en devamli bulgularindan birisidir. Anizo-
sitoz, parcalanmis eritrositler, migfer hiicreleri (helmet celler),
burr celler ve mikrosferositler gorialir (1,2,9,10,11,13,18,19,21,22,
23). ' ‘
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Resim 4 —Hemolitik ilremik sendrom. Periferik kan yaymast
Mikrosferositler, fragmante, burr ve helmet hiicreleri.

Buna karsin henizbody’ler, antieritrosit antikorlar, anor-
mal hemoglobin ve eritrosit enzimleri yoktur. Coombs testi ne-
gatifdir. Hemoliz ekstrakorpiiskiilerdir. Eritrosit distorsiyonu
ve hemoliz, trombiisle hasara ugramis arteriollerden eritrosit-
lerin gegisi- sirasinda olusan lezyonlara baghdir. Anemiye ek
olarak 15-20 bin civarinda bir 16kositoz vardir. Hemolitik ane-
mi infantlarda olgularin ¢ogunda 20 giinden fazla stirmez. Da-
ha biiylik ¢ocuklarda ise daha uzun sirebilir. Baslangigtaki
lokositoz daha sonra yerini eozinofili ile birlikte olan lokopeni-
ye bwrakir (9,11,13,17,18,19,22,23).

.Hemostaz bozukluklar:: Hastalifin baslangicinda her za-
man gorilen bozukluklardandir. Purpura, deri ekimozlar:i ve
gastroentestinal kanamalarla birliktedir. Beyin kanamasi Sey-.
rektir. Kanama zamani siklikla uzur. Cogunlukla her oldguda
trombositopeni vardir. Trombosit sayisi 100 binin altindadir
ve yarl yagsam siresi Kisalmistir. Koagulasyon faktérleri her
vakada ayni sekilde degisiklik goéstermemektedir. Cogu arag-

tiricilar bu faktérlerin normal ve normalin Ustiinde oldugunu
; .
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belirtirken gok az bir grup aragtirici da faktor V, faktor VII
ve fibrinojen gibi koagulasyon faktorlerinde azalma ve prot-
rombin zamani, parsiyel tromboplastin zamaninda uzama ol-
dugunu saptamiglardir. Fibrin parcalanma Urlnleri her zaman
vardir (1,9,10,11,13,14,18,~19,20,21,23).

Renal bozukluklar: Anemi ile ayni zamanda goralir. Oli-
- goantiri ile birlikte akut glomerulonefrit bulgulari vardir. He-
' matiri her zaman vardir ve siklikla makroskopiktir. Proteinii-
ri 24 saatte 1-2 g. civarinda ya da 6dem ve nefrotik sendroma
neden olacak miktardadir. idrar sediminde eritrosit, lokosit,
eritrosit ve lokosit silendirleri, grantle silendirler ve hiyalen
silendirier bulunur. Idrarda hemoglobin ve hemosiderin gogun-
lukla bulunur. Kan tire ve kreatinin duzeyi yiiksektir. Hipo-
natremi, hiperkalemi, hiperfosfatemi, metabolik asidoz gibi .
antirive bagh biokimyasal anomaliler gortlir. Bunlarm yani-
sira hemolizin neden oldugu hiperkalemi olasiligr da vardir.
Serum kompleman dizeyi normaldir. Oligiiri nadir olarak 10
giinden ¢ok siirerse de 2-3 hafta sonra dilirez gbsteren olgu-
lar da bildirilmistir (1,3,10,11,17,18,19,21,22)

Kardiovaskiiler bozukluklar: Sivi yilkklenmesine bagh kon-
jestif kalp yetmezligi ve hipertansiyon yasami tehlikeye diigi-
ren bulgulardir. Olgularin yarisindan g¢ogunda kan basmc
yiiksektir. Hipertansiyon baslangigda ya da ge¢ evrede goru-
lebilir. Orta derecede ya da kalp yetmezligine neden olacak
kadar siddetli olabilir. Hipertansiyon aniirik cocukta agir1 hid-
rasyon sonucudur. Hidrasyonun diizeltilmesinden sonra sirme-
si hiperreninemi ile agiklanabilir (1,2,10,16,17,18,19,21,22).

Nérolojik bozukiuklar : Ozellikle infantlarda sik gorulir.

Konviilziyon somnolans, koma ve hemiparezi ile kendini
gosterir. Beyin omurilik sivisy genellikle normaldir. Bu kompli-
kasyonlar kesin olarak vaskiler bozukluga baglanamaz. Olgu-
larin cogunda akut bobrek yetersizligine bagl metabolik bo-
zukluklarla aciklanabilir (1,10,11,17,18,19,21,22),

‘Siddetli mikroanjiopatik hemolitik anemi, nefropati ve
irombosiopeninin akut bir hastaligi izlemesi hemolitik liremik
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sendrom tanisi igin yeterlidir. Bébrek biopsisi nefropatinin de-
rece ve giddetini ve 6teki bozukluklardan ayirt edilmesinde
yardimci olabilir. Ay_rﬂmasi gereken oOteki hemolitik anemiler
otoantibdy’iere, konjenital hemoglobin anomalilerine, eritrosit
enzimlerinde intrensek defekte bagli hemolitik anemiler ve
lupus eritamatozus anemisidir. Hipertansiyon ve solukluk he-
molitik tremik sendromu diyare ile birlikte olan diger akut
bobrek yetersizliklerinden ayirir. Ornegin dehidratasyon ve
renal ven trombozu sonucu gelisen oligoaniiri.

Mikroanjiopatik hemolitik anemi nedeni olan trombotik -
trombositopenik purpura, malign hipertansiyon, kaverndz he-
manjiom ve metastatik karsionma da aywric1 tanida distiniilme-
lidir. '

Hasaligm prognozu klinik ve patolojik bulgulara, tedaviye
ve cografi bolgelere gore degisiklik gostermektedir. Antrinin
3 gunden fazla devami vé hipertansiyon, akut fazin siddeti ve. -
glomeruler hasarm yayilimi fena birer prognoz isaretidir. Olen
vakalarda glomerullerin % 80 - 100, iyilesen vakalarda % 50
va da daha azi tutulmaktadir. Bununla beraber 10 - 14 gune dek
stiren antrik devreyi takiben bébrek fonksiyonunda tam iyi-
lesme gosteren vakalar vardir. Mortalite % 30 -35%e yakindir,
Akut faz1 geciren gocuklarm % 10unda hipertansiyon, kronik
bobrek hastaligr ve nérolojik sekeller gorulir. (8,10,11,17,18,
19,21,22) . '

Cesitli tedaviler ogiitlenmekteyse de etkili oldugunu yada
ayrica zarar vermedigini gosteren kesin kanitlar yoktur. Te-
daviyi spesifik ve semptomatik olmak tizere iki gruba ayira-
biliriz, :

Hemolitik tiremik sendromda bazik anomali mikroanjio-
pati olduguna gore spesifik tedavi bu yéne egilik olmalidr..
Bu nedenle heparin ya da dikumarole benzer antikoagulan
ajanlar, kortikosteroidler, streptokinaz ve tirokinaz gibi fibri-
nolitik maddeler kullanilmaktadir. (1;2,3,7,8,14,17,18,19,21,23).

Yeni fibrin ve trombosit toplanmalarma ve boylece renal
hasara engel olmak’ igin antikoagulan tedaviyi bircok aragtiri-
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a1 kullanmis ve basariioldugunu bildirmislerdir. Bu tedavinin
olumlu sonu¢ vermedigi olgular da tanimlanmistir. Kimi arag-
tiricilar basarisizhgin kullanilan hparin dozunun yetersiz ol-
dugundan ileri geldigini bildirmisler ve hemolitik tiremik send-
romda heparin gereksinmesinin diger mikroanjiopatik hemoli-
tik aneminin bulundugu durumlardan ¢ok daha fazla oldugu-
nu, minimum heparin dozunun saatte kilo basma 25 TUnite
hatta kimi olgularda kilo bagina 35 Unite oldugunu belirlemig-
lerdir.- (1,7,8,10,17,18,19,21,‘23) .

- Antikoagulan tedavinin kullanilmasini uygun bulmayan
arastiricilara gore hastalik tam yerlestikten sonra bobrekte in-
travaskiiler koaguiasyonun siirdiigi gosterilemediginden te-
davide degeri oldugu ileri siriilemez ve ancak hastaligin erken
evresinde renal lezyon yerlesmeden kullanilmasi yararli olur
denmektedir (1,2,3,10,14,17,18,19,21). '

Fibrinolizis siiresini hizlandirmak i¢in hastalik tam yerles-
tikten sonra plazminojen aktivatorleri tavsiye edilmektedir.
Streptokinaz ve Urokinaz plazminojeni plazmine gevirerek fib-
rini eritebilmektedirler. Intravenoéz enjekte edilmekle kisa- ve
hizli sonuc¢ alinmaktadir. Bu ilaglar hemorajiyve neden olabile-
ceginden dikkatle kullanilmalidir. Streptokinaz bobrek yeter-
sizligi, sok ve ates gibi toksik belirtileri yanisira antikor - yapi-
mima neden olmaktadir ve plazminojene indirekt yolla etki
etmektedir. U‘ro_kinaz dogrudan dogruya plazminojene etki
gosterdiginden ve antikor yapimina neden olmadigindan st-
reptokinaza tercih edilmektedir (1,2,8,10,14,18,21,23).

Aspirin, dipyrida;mole (persantin) gibi trombosit agregas-
yonuna engel olan ilaglar da bazi arastiricilar tarafindan tav-
siye edilmektedir (10,17,18,21,23). '

Powell ve arkadaslar: heparin, streptokinaz ve antitrombo-
sit ajanlarin kombine kullamlmalarinin kronik bébrek hasta-
lig1 olusumunu 6nledigini . bildirmektedirler. (10,17,18,22).

Arastiricilarm. gogu steroid tedavisinin etkili  olmadigim
ve steroidlerin hiperkoagulobiliteyi artiran etkisinden dolay1
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int'rav'a;skﬁler koagulasyon bozukluklarinda zararli olabilece-
gini ileri strmektedirler (1,10,16,17,18).

Akut bobrek yetmezhgmm erken ve yeterli tedavisi prog-

nozu belirgin bir sekilde etkilemektedir. Periton diyalizi semp-
tomatik tedavinin temelini olusturur. Eger aniiri 48 saatten az
stireli ise, kan Ure nitrojen duzeyi 100 ml de 100 mg. dan az ise
ve mayi ylklenmesi bir problemdegilsehasta akut bdbrek ye-
tersizliginin diger yontemleri ile tedavi edilmeli ve ilerde cika-
bilecek periton dlyahzl endikasyoniar: igin dikkatli bir sekil-
de izlenmelidir. Periton diyalizi endxkasyonla,m 48 saatten faz-
la stiren agir oligliri ve aniiri, mayi ytiklenmesi ve santral
nervoz sistem bozukluk belirtileri, kan tire nitrojeninde siirat-
le yukselme, serum potasyum diizeyinin litrede 7 meq. dan
yluksek olmasi, hiponatremi ve pulmoner 6édemdir. Heparin
kullanilmas1 diigiintlen olgularda miimkiinse diyaliz heparini-
-zasyondan once baslatilmalidir. Heparinin once ba@lautﬂdlgl
olgularda ilac kisa siire kesilmeli ve etkisi protamin ile gide-
rilmeli, pithtilasma zamaninin normale gelmesi beklenmeli ve
sonra kateter sokulmalidir. Diyaliz islerken heparin tekrar bas—
latilabilir (1,8,10,18,19, 21) ‘

Mayi ve elektrolit tedavisi li¢ grupta toplanabilir :

1. Insensibl mayi kaybini yerine koyma,

2. Mevcut siv1 ve elektrolit kaybini dizeltmek,

3. Devam eden kayiplar: karslla.mak.

1. Insensibl su kayb1 viicutta oksidasy-onda, kullanilan su

dahil metre kare basina 300 ml. olmalidir. Atesh durumlarda bu
daha da artirilabilir. Aniirik infant sodyum, potasyum ya da di-
ger elektrolitleri kaybetmediginden elektrolitsiz sollisyonlar
kullamlir. Bu nedenle kullanilacak glikoz soliisyonu protein ka-
ta,bohzma,mm azaltmak ve kalori temini igin konsantre olmali-
dir.

2. Hemolitik tremik sendromlu antirik hastanin prodrom
evresindeki diyare anamnezine ragmen ekstraselliler mayi vo-
Iimi goktur Renal yetmezlik zamaninds, tammamadigl ve mayi
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kisitlanmas: geciktigi igin hastalar cogunlukla mayi yiuklenme-
siyle doktora bagvururlar. Eger mayi yiklenme belirtileri var-
sa hasta diyaliz edilmeli, yoksa mayi kisitlanmasi yeterlidir. Lit-
rede 130 meq. nin altinda serum sodyum degeri anlrik ‘hemo-
litik tiremik sendromlu cocukta olagandir. Mayi yiklenmesine
bagl hipertansiyonia ya da santral nervoz sistem belirtileri
ile birlikte olan durumlarda diyaliz tercih eidlen tedavi yontemi--
dir Kisa streli antrili gocuklarda ise hiponatremi tedrici da-
~ zeltilmelidir. Hasta agir asidozda ise diyaliz tercih edilir. Aksi

takdirde sodyum bikarbonat verilerek tedavi edilebilir. Litrede
8 meq. ya da daha ytksek serum potasyum diizeyi ya da elektro-
kardiyogramda hiperkalemi isaretleri ile belirlenen hiperkale-
mi diyaliz, kalsiyum glukonat, sodyum bikarbonat, instlin -
glikoz, kayexalete uygulanarak giderilmelidir.

3. Devam eden kayiplari hesap etmek zordur. Akut bob-
rek yetmezliginde hastalarda ginlik % 1-2 oramnda kilo
‘kayb1 beklenir. Bunu gecen olgularda kayip 1/3-1/2 izotonik
tuz sollisyonu ve dekstroz ile yerine konmahdir (1,10,18,21).

Hipertansiyon varliginda hipotansif ilaglar gerekli olabi-
lir. Anemi, hemoglobin 100 ml. de 7 g’in altina dustince kilo
basina 5-10 ml. konsantre eritrosit verilerek tedavi edilmeli-
dir. Hipertansiyon ve hiperkalemi varsa transfiizyonun tehli-
keli olabilecegi gbdz Onine alinmahdir (1, 10,17, 18,19, 21, 23).

‘S1v1 intoksikasyonuna ba}“;h norolojik komplikasyoniar pe-
riton diyalizi ile dizelebilmektedir. \

Hasta terminal bobrek yetersizligine giderse hemodiya-
liz - transplantasyon zorunlu olabilir. Boyle olgularda ‘malign
hipertansiyonu gidermede iki yanlh nefrektomi endikasyonu
ortaya cikabilir (1,10,17,18,19,21,22,23). ’

- OZET:
Bu makalede hemolitik tiremik sendrom’un etyoioji, pato-

genez, patoloj'i,, klinik, laboratuvar bulgular: ve tedavisi litera-
tir gozden gegirilerek detayl incelenmistir.
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SUMMARY :

”

Hemolytic Uremic Syndrome)

This article reviewes the literature in detial on the hemoly-
tic uremic syndrome. Etiology, pathogenesis, clinicopathology,
laboratory findings and treatment are diccussed.
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