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Hemolitik iiremik sendrom tanisiyla izlenen ¢ocuk hastalarin geriye
doniik degerlendirilmesi
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Amag: Hemolitik Uremik Sendrom (HUS), mikroanjiyopatik hemolitik anemi, trombositopeni ve
akut bobrek hasari ile karakterizedir. Bu ¢alismada, merkezimizde, Cocuk Nefroloji Poliklinigi'nde
HUS tamsiyla takip edilen hastalarin etiyolojik faktorleri, takip ve tedavileri acisindan
degerlendirilmesi amaglanmistir. Yontem: Cocuk Nefrolojisi ve Cocuk Acil Poliklinigi'ne Aralik
2010 ve Aralik 2020 tarihleri arasinda bagvuran ve HUS tanisi alan ¢ocuk hastalar dahil edildi.
Hasta grubunun demografik ve klinik ézellikleri, aldiklar1 tedaviler ve HUS’e bagh gelisen bobrek
dis1 tutulumlar geriye dontik olarak kayitlardan elde edildi. Bulgular: Hastalarin ortalama tani
yas1 28.8+33.6 aydi. Hastalarin 10’una (%52.6) atipik HUS tanis1 konulurken, dokuzuna STEC-HUS
tanisi konuldu (%47,4). Hastalarin 16’sinda (%84.2) hipertansiyon gelisti. Taze donmus plazma
inflizyonu hastalarin 18’ine (18/19, %94.7), ekulizumab ise atipik HUS tanisiyla izlenen sekiz
hastaya (8/10, %80) verilirken tli¢ hastaya plazma degisimi (3/19, %15.8) uygulandi. Renal
replasman tedavisi, STEC-HUS'lii hastalarin tigiine (3/9, %33.3), atipik HUS'lii hastalarin ise
tamamina uyguland1. Bébrek dig1 organ tutulumu, STEC-HUS tanisi alan hastalarin sadece birinde
gelisirken (1/9, %11.1), aHUS'li hastalarin tamaminda gelisti. Atipik HUS tanisiyla takip edilen
ve ekulizumab tedavisi alan hastalardan biri gastrointestinal kanama sebebiyle, digeri ise kalp
yetmezligi sebebiyle eksitus oldu. Atipik HUS tamisiyla izlenen ii¢ hastada (3/19, %15.8) kronik
bébrek hastalii gelisti. Sonug: Hemolitik Uremik Sendrom, ¢ocuklarda akut bébrek hasarinin
onemli bir sebebi olup HUS’e hipertansiyon sikhikla eslik etmektedir. Ozellikle atipik HUS'te
bobrek disi tutulum, renal replasman tedavisi ihtiyaci ve mortalite orani yiiksektir.
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Hemolitik tiremik sendromlu ¢ocuk hastalar

Evaluation of the pediatric patients with hemolytic uremic syndrome
retrospectively

Abstract

Aim: Hemolytic Uremic Syndrome (HUS) is characterized as microangiopathic hemolytic anemia,
trombocytopenia and acute kidney injury. This study aimed to evaluate etiological factors, follow-
up and treatment results of the patients with HUS who were followed-up at Pediatric Nephrology
Department of our center. Method: Nineteen patients who were admitted to Department of
Pediatric Emergency and Pediatric Nephrology Units between December 2010 and December
2020 with HUS diagnosis were included in the study. Demographic and clinical features,
treatments and extra-renal involvement of the patients were collected retrospectively from the
records. Results: Mean age of the patients was 28.8+33.6 months. Atypic and STEC-HUS was
diagnosed in 10 (52.6%) and nine (47.4%) of the patients, respectively. Hypertension developed
in 16 (84.2%) of the patients. Fresh frozen plasma infusions were given to 18 (94.7%) patients.
Eculizumab were given to three patients with atypic HUS (8/10, 80%). Plasma exchange were
applied to three patients (3/19, 15.8%). Renal replecament therapy was applied to three of the
patients with STEC-HUS (3/9, 33.3%) and to all of the patients with atypic HUS. Extra-renal
involvement was observed in one patient with STEC-HUS (1/19, 11.1%) and in all patients with
atypic HUS. Two patients with atypic HUS died due to gastrointestinal bleeding and heart failure,
respectively. Chronic kidney disease was developed in three patients with atypic HUS.
Conclusion: Hemolytic uremic syndrome is an important etiology for acute kidney injury in
children. Hypertension is commonly accompanied with HUS. The rate of extra-renal involvement,
requirement of renal replacement therapy and mortality were high in patients with atypic HUS.

Keywords: Acute kidney disease, atypic hemolytic uremic syndrome, thrombocytopenia
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. N . . g kendiliginden  diizelirken, %10-15’inde
mikroanjiyopatik hemolitik anemi,

trombositopeni ve akut bobrek hasar ile
karakterizedir. Hemolitik Uremik Sendrom,
¢ocuklarda intrensek akut bobrek hasarinin
onemli bir sebebi olup, yilda 5 yas altinda
100.000’de 1 cocugu etkilemektedir. Shiga-
toksin lreten Escherichia coli (STEC)
enfeksiyonunu takiben gelisen HUS (Tipik
HUS), en sik gosiilen HUS olup c¢ocuklarda
goriilen vakalarin %90’ olusturur.! STEC-
HUS en sik E.coli'nin 0157:H7 susu
enfeksiyonu sonucu, 100.000’de 0,71 yillik
insidans ile goriiliir.2 Akut STEC-HUS’e bagh
mortalite orant %3-5 iken, uzun donem
morbiditesi yaklasik %30 kadardir.2 STEC
enfeksiyonu c¢ogunlukla iyi pismemis
kontamine etin yenilmesiyle bulasir.3 STEC
enfeksiyonunu takiben cocuklarda
cogunlukla kanli diyare olusur. ishali olan
hastalarda ilk iki giin icinde gayta
kiltiiriinlin ~ génderilmesi ~ durumunda
E.coli'nin 0157:H7 susu %100
uretilebilirken, yedi  giinden  sonra
gonderildiginde bu oran %33’e
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diyareden bir hafta kadar sonra HUS tablosu
gelisir. Endotelyal ve trombosit
aktivasyonuyla  birlikte =~ HUS ilerler,
mikrotrombiis olusumu ve ilerleyici bébrek
yetmezligi gelisir ve vakalarin %50-60"1nda
renal replasman tedavisi (RRT) gerekliligi
dogar.s STEC-HUS'’iin tedavisi
semptomatiktir.  Hastanin  hipovolemik
olmasi durumunda damar ici sivi destegi
verilirken, siv1  yiiklenmesi  bulgulan
varliginda swv1  kisitlanmasi ve diyaliz
tedavisi gerekebilir. Ciddi anemi durumunda
da (Hgb<7mg/dl) kan transfiizyonu
yapilmalidir.

Atipik HUS (aHUS) ise STEC
enfeksiyonu, vonWillebrand faktoérii yikan
metalloproteinaz (ADAMTS 13) eksikligi ya
da altta yatan herhangi bir hastalik olmadan
gorilen HUS olarak tamimlanir.6 Atipik
HUS'te baslangic belirtileri tipik HUS’e
benzese de genellikle kanl diyare goriilmez.
Prognozu STEC-HUS ile kiyaslandiginda
daha kétiidiir. Oliim ya da diyalize bagimh
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bobrek yetmezligi hastalarin %50’sinde
goriliir.” Atipik HUS tedavisinde plazma
degisimi ya da plazma inflizyonu mevcut
antikorlar1 uzaklastirmak ve kompleman
diizenleyicilerdeki eksikligi gidermek icin
kullaniliyordu.8 Plazma degisimi cocuklarin
¢ogunda remisyon saglasa da hastalarin
yarisindan  c¢ogunda relaps  gelistigi
bildirilmistir. Ekulizumab, kompleman 5’e
karsi monoklonal bir antikordur.
Kompleman 5’in, 5a ve 5b’ye doéniisiinii
inhibe ederek membran atak kompleksinin
olusumunu  6nler. 2009’da  aHUS’te
ekulizumab kullanimiyla ilgili ilk yaymnlar
yayinland1.210 Bildirilen iki ayr1 plasebo
kontrolli randomize faz 2 calismasinda
(n=17,n=20) aHUS'lii hastalarda ekulizumab
sonrasl hematolojik parametrelerde
diizelme sirasiyla %88 ve %90 olarak
bildirilmistir. Tedaviden iki y1l sonra tahmini
glomeruler filtrasyon hizinda 15
ml/dk/1,73m?lik artis sirasiyla hastalarin
%59  ve %40'inda  saptanmigstir.i1
Ekulizumab’in uzun siire kullaniminin etkin
ve glvenli bir tedavi oldugu da
gosterilmistir.

Bu calismada, merkezimizde Cocuk
Nefroloji Poliklinigi'nde HUS tanisiyla takip
edilen hastalarin etiyolojik faktorleri, takip
ve tedavileri agisindan degerlendirilmesi
amaglanmistir.

Yontem

Tanimlayici tipte planlanan
calismaya, merkezimizde Cocuk Nefrolojisi
ve Cocuk Acil Poliklinigi'ne Aralik 2010 ve
Aralik 2020 tarihleri arasinda basvuran ve
HUS tanis1 alan ¢ocuk hastalar dahil edildi.
Merkezimizde Klinik Arastirmalar Etik
Kurulu'ndan c¢alisma igin onay alindi
(2021/97 sayil karar). Calisma, Helsinki
Deklerasyonu’na uygun olarak yapilmistir.
Hasta grubunun demografik o6zelliklersi,
klinik 6zellikleri, aldiklar1 tedaviler ve HUSe
baglh gelisen bobrek disi tutulumlar geriye
doniik olarak kayitlardan elde edildi.
Hemolitik tiremik sendrom,
mikroanjiyopatik hemolitik anemi,
trombositopeni ve bobrek yetmezligi olarak
tanimlandi. STEC HUS tamisi, hastalarin
oykiisiinde kanh ishal oykisliniin olmasi
ve/veya gayta kiultiiriinde STEC iiremesi
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olmasi, gayta 6rneginde PCR ile Shiga toksin
(Stx) saptanmasi ile konuldu. Atipik HUS
tanisi, altta yatan herhangi bir hastaligi
olmayan c¢ocuklara bakilan ADAMTS-13
diizeyinin %10’un iistiinde saptanmasi, HUS
ataginin tekrarlamasi, hastalara yapilan
genetik analiz sonucunda kompleman
regulatuvar ~ proteinlerinde mutasyon
saptanmas1 ile konuldu. Kronik boébrek
hastalig, t¢ aydan uzun siiren GFR
distukligi (<90 ml/dk/1.73m? olarak
tanimlandu.

Normal dagilim gosteren
parameterler icin ortalama ve standart
sapma degerleri, normal dagihm

gostermeyen parametreler icin minimum-
maksimum degerleri ile birlikte medyan,
%25-75 yiizdelik degerleri tanimlayici
istatistikler olarak verilmistir. Kategorik
degiskenler icin tanimlayic istatistik olarak
say1 ve yiizde degerleri verilmisir.

Bulgular

Hemolitik Uremik Sendrom tanisi
alan 19 gocuk hasta galismaya dahil edildi.
Hastalarin ortalama tani yasi 28.8+33.6 aydi.
Su anki yas ortalamalar ise 60.7+43.5 idi.
Hastalarin 14t kiz (%73.7), besi erkekti
(%26.3). HUS tamisiyla izlenen hastalarin
demografik o6zellikleri ve aldiklar1 tedaviler
Tablo 1'de gosterilmistir. Hastalarin tanidaki
ortalama eGFR degerleri 26.5£19.8 (3.1-
62.2) idi. Hastalarin ortalama basvuru
hemoglobin degerleri ise 7.26%£2.50 (1.00-
12.30) iken ortalama trombosit degerleri ise
54.631.57+£30.375.81 (14000-112000) idi.
Tiim hastalarin idrarlarinda dismorfik
eritrositler ve eritrosit silendirleri ile birlikte
glomerulonefrit ile uyumlu goérinim ve
proteiniiri mevcuttu. Hastalarin 10’una
(%52.6) atipik HUS tanisi konulurken,
dokuzuna STEC-HUS tanis1 konuldu (%47.4).
Hastalarin ikisinde STEC (+)’ligi saptandu.
Diger yedi hastanin gayta ornekleri dis
merkeze gec¢ (7 glinden sonra) gonderildigi
icin STEC (+)ligi gosterilemedi. Ancak
hastalarin kanli ishal 6ykiilerinin olmasi
sebebiyle STEC-HUS olarak kabul edildi.
STEC HUS tamis1 alan hastalarin altisinda
disaridan et yeme oOykiisi mevcut iken
ticinde net bir bulas sebebi agiklanamadi.
Hastalarin %63.2’sine (12/19) HUSe yonelik
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genetik analiz yapildi. Sekiz hastada
herhangi bir mutasyon saptanmaz iken, bir
hastada CFI mutasyonu, bir hastada ise DGKE
mutasyonu saptandi. Genetik analiz sonucu
cikmayan iki hasta atipik HUS sebebiyle
izlenmekte olup ekulizumab tedavisi
almaktadir. Ayirici taniya yonelik bobrek
biyopsisi dokuz (%47.4) hastaya yapildi.
Biyopsi sonuclar1 trombotik mikroanjiyopati

Hemolitik tiremik sendromlu ¢ocuk hastalar

ile uyumlu saptandi. Hastalarin 16’sinda

(%84.2) hipertansiyon gelisti.
Antihipertansif olarak hastalar kalsiyum
kanal blokoérli, anjiyotensin reseptor

blokoért, furosemid gibi tedaviler aliyordu.

Bes hasta (%26.3) nobet gecirme sebebiyle

antiepileptik tedavi aliyordu.

Tablo 1. HUS tanisiyla izlenen hastalarin demografik 6zellikleri ve aldiklan tedaviler

Degiskenler STEC-HUS Atipik HUS HUS tanisi
n=9 (%47.4) n=10 alan hastalar
(%52.6) n=19 (%100)
Cinsiyet Kiz 3 (%33.3) 2 (%20.0) 5 (%26.3)
Erkek 6 (%66.7) 8 (%80.0) 14 (%73.7)
Basvuru sikayetleri Ishal 9 (%100.0) 2 (%20.0) 11 (%57.9)
Solukluk 0 6 (%60.0) 6 (%31.6)
Sarilik 0 2 (%20.0) 2 (%10.5)
Anne-baba Var 3 (%33.3) 3 (%30.0) 6 (%31.6)
akrabaligi Yok 6 (%66.7) 7 (%70.0) 13 (%68.4)
Ailede bobrek Var 3 (%33.3) 3 (%30.0) 6 (%31.6)
hastaligi Yok 6 (%66.7) 7 (%70.0) 13 (%68.4)
RRT PD 3 (%33.3) 7 (%70.0) 10 (%52.6)
HD 0 1(%10.0) 1 (%5.3)
PD+HD 0 1(%10.0) 1 (%5.3)
Uygulanmadi 6 (%66.7) 1(%10.0) 7 (%36.8)
Kan transfiizyonu Yapildi 8 (%88.9) 10 (%100.0) 18 (%94.7)
Yapilmadi 1(%11.1) 0 1 (%5.3)
TDP Verildi 8 (%88.9) 10 (%100.0) 18 (%94.7)
Verilmedi 1(%11.1) 0 1 (%5.3)
Ekulizumab Verildi 0 8 (%80.0) 8 (%42.1)
Verilmedi 9 (%100.0) 2 (%20.0) 11 (%57.9)
Plazmaferez Yapildi 0 3 (%30.0) 3(%15.8)
Yapilmadi 9 (%100.0) 7 (%70.0) 16 (%84.2)

RRT: Renal Replasman Tedavisi; PD: Periton Diyalizi; HD: Hemodiyaliz; TDP: Taze Donmus

Plazma

Atipik HUS tamisiyla ekulizumab
tedavisi alan sekiz hasta (%42.1) vardi.
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Atipik HUS’lii hastalarin birinin hematolojik

parametrelerinin  ve

bobrek fonksiyon



testlerinin  taze donmus plazma (TDP)
infiizyonlariyla diizelmesi ve genetik analiz
sonucunda mutasyon saptanmamasi
sebebiyle ekulizumab tedavisi baslanmadi.
Bobrek dis1 organ tutulumu, STEC-HUS tanisi
alan hastalarin sadece birinde gelisirken
(%11.1), aHUS1i hastalarin tamaminda
gelisti (Tablo 2).

Hastalarin takip stiresi, trombosit ve
kreatinin degerlerinin diizelme stireleri

Hemolitik tiremik sendromlu ¢ocuk hastalar

poliklinik kontrollerinde (n=17) hastalarin
tclinde  kreatinin  ytlksekligi  devam
ediyorken (3/17, %17.6) bunlar icerisinden
sadece birine periton diyalizi uygulaniyordu.
Kronik bobrek hastaligi tanisi alan bu ii¢
hasta da atipik HUS tanisiyla izleniyordu ve
eGFR degerleri sirasiyla 29.7.44 ve 78 idi.
Kalan 14 hastanin (14/17, %82.4) bobrek
fonksiyon testleri normaldi. Ekulizumab
tedavisi baslanan atipik HUS'lii alt1 hastanin

ortanca degerleri Tablo 3’te gosterilmigtir. dordiinde  patojenik . genetik m utasyop
. - : . saptanmamasi sebebiyle tedavi kesildi.
Atipik HUS tanisiyla takip edilen ve Ny . . .
. o o Kalan iki hastanin ise genetik analiz
ekulizumab tedavisi alan hastalardan biri o - .
: . : O sonuglar1  ¢ikmadigr  icin  ekulizumab
gastrointestinal kanama sebebiyle, digeri ise tedavisine d aili
kalp yetmezligi sebebiyle eksitus oldu. Son edavisine devam edilyor.
Tablo 2. HUS hastalarinda goriilen bébrek disi tutulum (n=11)
STEC-HUS Atipik HUS ~ Komplikasyon
(n=9) (n=10) gelisen
toplam hasta
sayisl
n=11(%57.9)
Boébrek Dis1 Tutulum 1(%11.1) 10 (%90.9) 11 (%57.9)
Kalp tutulumu* 1(%11.1) 10 11 (%57.9)
Sol ventrikil hipertrofisi 1(%11.1) (%100.0) 6 (%54.5)
Mitral yetmezlik 0 5 (%50.0) 4 (%36.4)
Perikardiyal efiizyon 0 4 (%40.0) 1 (%9.1)
1(%10.0)
Santral sinir sistemi tutulumu** 0 6 (%60.0) 4 (%36.4)
PRES sendromu 0 4 (%40.0) 3 (%27.3)
Isitme kaybi 0 1(%10.0) 1(%9.1)
Fasiyel paralizi 0 1(%10.0)
Gastrointestinal tutulum*** 0 1 (%10.0) 1(%9.1)
Kanama+Kolelitiyazis+koledokolitiyazis 0 1(%10.0)

* Sadece kalp tutulumu olan 4 hasta vardu.

**Santral sinir sistemi tutulumu olan hastalarin tamaminda (n=6) ayni zamanda kalp tutulumu da

mevcuttu.

***Gastrointestinal sistem tutulumu olan hastada (n=1) ayni zamanda kalp ve santral sinir sistemi

tutulumu mevcuttu.
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Tablo 3. Hastalarin takip siiresi, trombosit ve GFR degerlerinin diizelme siireleri

Min-maksimum Ortanca
[%25-75 yiizdelikler]
Takip stiresi (ay) 1-116 15
[10-48]
Trombosit diizelme siiresi 3-28 7
(gtin) [6-13]
GFH diizelme stiresi 4-68 20
(glin) [19.0-27.5]

GFH: Glomertiler filtrasyon hizi

Tartisma

Hemolitik Uremik Sendrom
cocuklarda bes yas alt1 akut bébrek hasarinin
en onemli sebeplerinden biridir.

Calismamizda Atipik HUS'lii hastalarda renal
replasman tedavisi gereksiniminin (%90) ve
bobrek dis1 tutulumun yiiksek olmasi (%90)
dikkat ¢eken bir bulguydu. Takipte atipik
HUS'lii iki hastada 6liim goériilmesi (2/10,
%20) atipik HUSiin mortalite acisindan
riskini gostermektedir.

Shiga-toksin iireten Escherichia Coli
enfeksiyonu c¢ogunlukla iyi pismemis
kontamine etin yenilmesiyle bulasir.3 STEC
enfeksiyonunu takiben cocuklarda
¢ogunlukla kanl diyare olusur. Bunlarin
%285-90"1 kendiliginden dtzelirken, %10-
15’inde diyareden 1 hafta kadar sonra HUS
tablosu gelisir.# Calismamizda STEC HUS
tanisi alan hastalarin altisinda disaridan et
yeme Oykiisii mevcut iken iiciinde net bir
bulas sebebi agiklanamadi. Atipik HUSTi
hastalarin  ikisi kanli olmayan ishal
sikayetiyle bagvurmustu. Atipik HUS'li
hastalarin 1/3’linden fazlasinda, ishalin HUS
baslangicinda tetikleyici olarak rol aldigi
bildirilmistir.¢ ishal sikayetiyle basvuran bu
iki hastada oncelikle STEC-HUS olabilecegi

disiinilmiistiir  ancak HUS_{ ataginin
tekrarlamasi1 ile atipik HUS oldugu
distiniilip genetik analiz icin Ornek

gonderilmistir. Ishalle bagvuran hastalarin
atipik HUS de olabilecegi akilda tutulmalidir.

Atipik  HUS'in  gorilme  sikhg
toplumda %10 olarak bildirilmesine

ragmen!, calisma grubumuzda bu oran
%52.6 idi. Atipik HUS'iin yiiksek oranda
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goriilmesi, merkezimizin ii¢iincli basamak
referans merkez olmasiyla aciklanabilir.
Atipik HUS'lii hastalarin yaklasik %70'i,
endotel hiicre ve trombositleri kompleman
atak  kompleksinden (MAC) koruyan
kompleman genlerinde mutasyon ya da anti-
kompleman faktér H (CFH) antikorlarinin
varligli sonucu olusur.”!2 Genetik analiz
yapilan hastalarimizin birinde Kompleman
faktéor 1 (CFI) mutasyonu digerinde ise
Diacilgliserol ~ Kinaz  Epsilon (DGKE)
mutasyonu saptanmistir (2/12, %16.7). CFI
mutasyonu olan hastamiz ekulizumab
tedavisi almisti. Bu hastada, kalp, santral
sinir sistemi ve gastrointestinal tutulum
gelismis, takibinde hasta, gastrointestinal
kanama sebebiyle eksitus olmustu. DGKE
mutasyonu olan hastamizda ise fasiyel
paralizi ve sol ventrikill hipertrofisi
gelismisti. Genetik mutasyon saptanan
hastalarda bébrek dis1 bulgularin daha sik
goriilebilecegi diisiiniilse de bu sonucun
daha biliyik hasta grubuyla yapilacak
calismalarla desteklenmesi gerekmektedir.

Hemolitik ~ Uremik  Sendromlu
hastalarda hipertansiyon, renal vaskiiler
tromboz sonucu renin-anjiyotensin
sisteminin aktivasyonu sonucu
gelismektedir. Atipik HUSlii hastalarda
malign ve ciddi hipertansiyonun siklikla
(%65) gorildigi bildirilmistir.13 Literatiirle

uyumlu olarak hastalarin  %84.2’sinde
hipertansiyon saptand. Ciddi
hipertansiyona  bagli  sol  ventrikiil

hipertrofisi de doért hastada saptandi. Bu
hastalarda c¢oklu antihipertansif tedaviye

ragmen direncli hipertansiyon oldugu
gozlendi.  Literatiirde de  Trombotik
449



mikroanjiyopati iliskili hipertansiyon
sebebiyle izlenen 17 hastanin 8’inde (%47)
CFH, CFI, Membran kofaktoér protein (MCP)
ya da Kompleman 3 (C3) mutasyonu
saptanmis.l* Patojenik genetik mutasyon
saptanan (CFI ve DGKE) iki hastamizda da
ciddi hipertansiyonun goriilmesi literatiirii
desteklemektedir.

Eritrosit stspansiyonu ile
transfiizyon bir hasta hari¢ tiim hastalara
yapilirken TDP infiizyonu, atipik HUSLi
hastalarin tamamina, tipik HUS'li hastalarin
ise biri hari¢ hepsine uygulandi. Her ne kadar
TDP infiizyonu, atipik HUS’iin tedavisinde
eksik  olan  kompleman  faktodrlerini
desteklemek amaciyla kullanilsa da tipik
HUS'lin atipik HUS'ten ya da Trombotik
Trombositopenik Purpuradan ayriminin
yapilamadigt durumlarda ADAMTS 13
diizeyi sonucu c¢ikana kadar baslangic¢
tedavisi olarak verilebilir. Taze Donmus
Plazma inflizyonlarina hastalarda trombosit
diizeyleri normale gelene kadar devam
edildi. Her ne kadar HUS Avrupa Calisma
Grubu'nun 2009’da yayinladig1 rehberdels
erken (ilk 24 saatte) yogun (ilk 1 ay) plazma
degisimi uygulanmasi savunulsa da santral
vendz kateter araciligiyla plazma tedavisi
alan 51 hastanin degerlendirildigi bir
calismada hastalarin %31’inde kateter
iliskili komplikasyonlar, sekizinde ise
plazmaya karsi sensitizasyon gelistigi
saptanmistir.l6  Aymi1 c¢alismada plazma
tedavisinin, bobrek fonksiyonlar1 iizerine
simirlh  etkisi ~ oldugu  gosterilmistir.
Calismamizda ise, hastalardan tigiine plazma
degisimi uygulandi. Bu hastalardan birinde
kronik bobrek hastaligl sebebiyle periton
diyalizi ihtiyac1 devam ederken diger ikisi ise
saglikli bir sekilde takip edilmektedir.

Ekulizumab, aHUS hastalarinin
tedavisinde kullanilan, erken baslanmasi
durumunda eGFR’de artisla iliskili oldugu
gosterilen!” anti C5 monoklonal antikorudur.
Ekulizumab, atipik HUS tamisi konulan
¢ocuklarda plazma degisimi ve santral venoz
kateter komplikasyonlarindan korunmak
icin ilk tedavi secenegi olarak
onerilmektedir.6  Ekulizumab tedavisine
erken baslanamayacagi durumlarda plazma
degisimi veya plazma infiizyonu
onerilmektedir. Ekulizumab tedavisi
kesildikten sonra relaps orani %30 olarak
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bildirilmis ve ekulizumab tedavisi kesilen
hastalarin yakin izlemi o6nerilmistir.18
Ekulizumab tedavisinin ne kadar siire
verilmesi gerektigi net olarak bilinmese de,
hastalarin yakin takip edilerek kesilebilecegi
ile ilgili yaymnlar bulunmaktadir.l® Atipik
HUS’lii 10 hastamizdan sekizine ekulizumab
tedavisi verilmistir. Bu hastalardan ikisi
eksitus olurken, dordiinde genetik analiz
sonucunun normal gelmesi sebebiyle
ekulizumab tedavisi kesilmistir. Genetik
analiz  sonucu c¢lkmayan iki hasta,
ekulizumab  tedavisi almaya devam
etmektedir. Bu hastalardan biri, periton
diyalizine devam ederken digerinin bobrek
fonksiyon testleri en son kontrollerinde
normaldi. Ekulizumab tedavisi kesilen dort
hastada takip sliresince relaps
gozlenmemistir.

Literatirde =~ HUS'li  hastalarin
yaklasik yarisinda renal replasman tedavisi
gerektigi, PD ya da HD’nin birbirine
Ustiinliigliniin gosterilemedigi bildirilmis.5
Baska bir calismada atipik HUS'lii hastalarda
RRT gereksinimi 15/19 (%78.9) olarak
raporlanmis.20 Calismamizda ise hastalarin
12’sinde (%63.2) RRT ihtiyaci gelismis olup
ozellikle atipik HUS'lii hastalarin ¢ogunda
(%90) RRT ihtiyacinin gelismesi dikkat
cekicidir.

STEC-HUS’iin yaklasik %20’sinde
ekstrarenal bulgular ortaya c¢ikar, bunlar
kardiyak (iskemi, kalp yetmezligi), endokrin
(Diabetes Mellitus), norolojik (Ensefalopati,
nobet, koma, hemiparezi, kortikal koérlik) ve
gastrointestinal ~ (nekroz,  perforasyon,
striktiir olusumu, pankreatit) tutulum olup
bunlarin mortalite riskinde artis ile ilgkili
oldugu raporlanmistir (5). Atipik HUS'Li
hastalarin %50’sinde ekstrarenal bulgular
goriilebilmektedir.21.22 Bunlar; santral sinir
sistemi(%27.2), gastrointestinal sistem
(%11.8), solunum sistemi (%7.1) ve
kardiyovaskiiler (%7.1) sistem tutulumu
olarak bildirilmistir.23 Calismamizda tipik
HUS'lii hastalarin sadece birinde (%11.1),
atipik HUSlii hastalarin ise tamaminda
bébrek dis1 tutulum gézlendi. Atipik HUSTii
iki hastanin eksitus olmasi da atipik HUS'iin
agresif seyrini gostermektedir.
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Sonug

HUS, c¢ocuklarda akut bobrek
yetmezliginin 6nemli bir sebebi olup HUS'e
hipertansiyon siklikla eslik etmektedir.
Ozellikle atipik HUS’te bébrek disi tutulum,
RRT ihtiyact ve mortalite orani yiiksektir.
Atipik HUS’lii hastalarin erken dénemde
taninmasi, etiyolojiye yonelik genetik
testlerin gonderilmesi, prognozu belirlemek
ve tedaviyi planlamak acisindan Onem
tasimaktadir.
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Yazar katkilar: SSD:
olusturulmasi, tasarim,
makalenin yazimi

Hipotezin
yorumlama,

EDV: Veri toplama ve isleme, yorumlama

AD: Hipotezin
yorumlama

olusturulmasi, tasarim,

Cikar catismasi: Yazarlar arasinda gikar
catismasi yoktur.

Mali destek: Herhangi bir kisi, kurum veya
kurulustan mali destek alinmamistir.
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