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Son iki yilda Klinigimizde tesbit edilen 4 hemolitik iiremik sendrom
vak’ast takdim edildi. Her 4 vak’ada da ates, iist solunum yolu enfeksi-
yonu hikdyesi, renk soluklugu, skleralarda ikter ve kahverengi-koyu
kwmzi renkte idrar mevcuttu. Labratuvarda derin anemi, periferik
yaymada eritrosit fregmantasyonu, cekirdekli eritrositler, bir vak’ada
ise yaygwn damirigi prhtilasmast bulgulari tesbit edildi. Yalmz bir vak’ada
tedaviye heparin eklendi ve biitiin vakalar sifa ile taburcu edildi. Hemo-
litik iiremik sendrom ile ilgili literatiir gozder gecirildi.

Akut hemolitik iiremik sendrom
ilk defa 1955 yilinda Gasser ve arkadag-
lar1 tarafindan tanimlanmagtir. (1) Has-
talik kiiclik ve biiyiik epidemiler yapa-
bilir. Siklikla gastro-intestinal sistem
ve iist solunum yolu enfeksiyonlarindan
sonra ortaya cikar. Patogenezi heniiz
karanlik olmakla beraber hastaligi ce-
sitli viriislerin 6zellikle Coxsackie gru-
bundan olmak {iizere entero-viriislerin
baglattigina dair genis yaymn vardir

GIRIS

(2-5). Son yillarda da riketziyal orga-
nizmalar suglandirilmistir (6).

Bobrekler ve diger organlardaki
patolojik bulgularina dayanilarak he-
molitik iiremik sendrom, Shwartzman
reaksiyonunun insanlarda gériilen bir
benzeri (yaygin damar i¢i pihtilagmasi)
olarak dustintilmektedir (7-9). Send-
romda enfeksiyon ajanlarina karsi a-
normal immunolojik cevabmn rolii ol-

(x) Turk Hematoloji Cemiyeti LX. Kongresinde, 17-18 Aralik 1974, Istanbul’da bildirilmistir.
(xx) Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgt ve Hastaliklari Klinigi Dogenti.

(xxx) Aym Klinik Profesorii.
(xxxx) Aym Klinik Asistani.
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dugu ileri siiriilmiistiir. Nitekim hemoli-
tik sendromlu bir vak’ada glomerul
bazal membraninda 7 S gama globu-
lin tesbit edildigi rapor edilmistir (10).

Bu yazimin amaci son iki yil ige-
risinde klinigimizde tesbit ettigimiz 3 i
hafif seyirli olmak fiizere 4 hemolitik
iiremik sendrom vak’asim takdim et-
mektir.

Vak’a Takdimleri:

Hastalardan ikisi kiz, ikisi erkek
olup, sirayla 1/12, 2,5 ve 6 yaglarinda
idiler. Hepsinde iist solunum yolu en-
feksiyon hikéyesi, 2 sinde gastroen-
terit (vak’a 1,3) mevcuttu. Ates, so-
lukluk ve skleralarda ikter ve subikter
hali dikkati ¢eken bulgulardi. Sistemik
veya cilt kanamalar1 yoktu. Iki vak’a-
da (vak’a 2,3) hepatosplenomegali tes-
bit edildi. Vak’alarin klinik ve labra-
tuvar bulgular: tablo 1 ve II de goste-
rilmistir.

Labratuvar Tetkikleri: Hemoglo-
bin sirasiyla 9 4,4 gm., % 5,5 gm., % 6
gm. ve 9% 5,5 gm. olarak bulundu. Pe-
riferik yaymalarda eritrosit fregman-
tasyonu, c¢ekirdekli eritrositler, polik-
romazi ve ikisinde bol sferosit (vak’a
1,2) tesbit edildi. Koagulasyon c¢alis-
malan1 3 vak’ada (vak’a 1,2,3) normal
bulundu. Bir vak’ada (vak’a 4) prot-
rombin zamani, kismi tromboplastin
zamani uzun, faktér 11 (% 20) ve fak-
tér V (% 10) aktivitesi azalmigti, fak-
toér VII (% 100), fibrinojen % 1364
mg., trombosit sayis1 mm3. te 100.000
idi. Yaygin damar igi pihtilagmas:
tesbit edilen bu vak’adan bagka ko-
agulasyon ¢aligmalari normal bulunan
hastalardan birisinde de (vak’a 2) fibri-
nojen seviyesi yiiksekti. Serum biliru-
binleri % 1-2.9 mg. arasinda degisi-
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yordu. Endirekt bilirubin fraksiyonlar
artmigti. Hastalarin 2 sinde (vak’a 3,4)
idrar kahve rengi-koyu kirmuzi renkte,
2 sinde (vak’a 1,2) pembe renkte idi.
Gaitada gizli kan hepsinde miisbetti.
Hastalardan birinde (vak’a 3) NPN de
yiitkselme ve birgiin siireli oligiiri tesbit
edildi. Vak’alardan yalniz birinde (vak’a
4) yaygin damar igi pihtilagmasina uyan
labratuvar bulgular: tesbit edildiginden
tedaviye doérder saat araliklarla intrave-
néz kg. basma 150 U. heparin eklendi.
Heparine ii¢ giin siire ile devam edil-
di. Koagulasyon testleri tedavinin ii-
¢linci giinii normale déniince kesildi.
Diger ii¢ hastada koagiilasyon testleri
her giin tekrarlandi fakat yaygin damar
i¢i pihtilagmasi bulgularina rastlanmadi-
gindan heparin kullanilmadi. Genel
durumu diizelen, hemoglobin seviyeleri
normale yaklasan ve idrar bulgulari
diizelen her 4 vak’a da sirasi ile yatis-
larinmm 8., 10., 10. ve 7. giinlerinde
sifa ile taburcu edildiler.

Tartigma:

Baglangigta bildirilen hemolitik
iremik sendromlu vak’alar agir klinik
seyirli ve oOliimle sonlanan vak’alardi.
Halbuki son yillarda agir vak’alar ya-
ninda hastalarimizdan tigiinde oldugu
gibi hafif ve orta siddettekiler de tanina-
bilmektedir. Hafif ve orta siddetteki
hastalarda , tipik faktor eksikliklerini
tesbit etmek miimkiin olamamaktadir.
Bu gibi vak’alarda adi gegen koagiilas-
yon faktorlerinin yapimlarinin yikimla-
rina oranla ¢ok daha siiratli oldugu dii-
siiniilmektedir.

Akut hemolitik {iremik sendrom
tedavisinde heparinin etkisi tartismali-
dir. Bazilari heparin ile tedaviden iyi
cevap alindigimi bildirdikleri halde (11-



TABLO: I- HEMOLITiK UREMIK SENDROM VAKALARINDA ANAMNEZ
VE FiZiK MUAYENE BULGULARI

Vaka 1 Vaka 2 Vaka 3 Vaka 4
] K.I M.C AY P.H
Isim/prot. 4719/4707 5507/4558 8705/8693 15447/15417
Yas Cins 2 ykiz 5 y.Erkek 1,5 y. Erkek 6 y. Kz
Ust Solunum
Yolu Enfeksiyon - -+ -+ -+
Gastroenterit A — e — v
Ates 38°C 37°4 C 39°,5 C 38°,5 C
Tansiyon Arterial
mm.Hg. 100/70 100/65 95/45
Solukluk —+ e + +
Sarilik + + EE +
Kanama — — — —
Oliguri — — -+ —
Hepatosplenomegali
cm. — 3/4 2/4 -

TABLO: II- HEMOLITIiK UREMIK SENDROM VAKALARINDA LABRATUVAR

BULGULARI
|
Vaka 1 Vaka 2 Vaka 3 - Vaka 4

Hemoglobin % gr. 4,4 5,5 6 5,5

Retikiilosit 9, 4 10 4 5
Polikromazi . -+ -+ .
Sferosit + -+ — —

P.Y Burr hiicreleri -+ -+ — -+
Normoblast - — - -
Trombosit kiimesi - -+ + +

Trombosit mm3 240000 210000 100000

P.T.” 12 14 14 60

P.T.T.” 3 44 35 120

Fibrinojen 9 mg. 400 1392 154/300 1364/681

Etanol jelasyon testi — —

Coombs testi — — —_ —

N.P.N. 20 57 18

BILIRUBIN 1,5 1,0 2,2 2,8

Direkt/Indirekt 0,3/1,2 - 0,2/0,8 . 0,7/1,5 0,2/12,6

Koyu Koyu
Renk Pembe Pembe-kirmizi  kahverengi kahverengi
gizli kan -+ -+ A4+ +-+
Pyrotid Normal Eser + ++
Nadir eritrosit ~ 10-12 eritrosit
Mikroskopi Normal Normal 8-10 1okosit 7-8 16kosit
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14) bazilar1 da heparinin etkili olma-
digm1 rapor etmislerdir (15-16). Biz
agikdr yaygin damar igi pihtilasmasi

tesbit ettifimiz bir vak’ayr (vak’a 4) -

heparinle tadaviye aldik. Ug giin siire
ile tedaviye devam ettik. Hasta koa-
giilasyon testleri normale ddniince he-
parin tedavisi kesildi ve yattiginin yedinci
giinii sifa ile taburcu edildi. Yaygn
damar ici pthtilagsmasinda antijen anti-

Hemolitik iiremik sendromda p-
rognoz hastaligin klinik formuna, uy-
gulanan tedaviye ve tedavinin baglama
zamanmna bagh olarak degismektedir.
Hafif ve orta siddetteki vak’alar teda-
visiz diizelebildigi halde oligiiri, aniiri,
agir bébrek yetmezligi bulgulariyle sey-

reden ve yaygin damar igi- prhtilasmasi -

tesbit edilen vakalarda prognoz agir-
“dir. Bu gibi vak’alarda heparin yaygin
damar i¢i pihtilasmasint durdurmakta-

kor kompleksine bagl olarak trombo-
sitlerin aglutine oldugu diisiiniiliip (17)
baz, vak’alar steroidle tedavi edilmis ve
ili neticeler alindipr bildirilmistir. As-
unda heparin tedavisi béyle bir immun
bozukluk mevzaubahis ise etkili ola-
mamakta fakat yine de kiigiik damar-
larda trombost plaklar1 tesekkiilii ile
beraber giden sekonder fibrin depolan-
masii  Snlemektedir. '

dir. Ancak tedaviye ge¢ baslanan vak’-
alarda yaygin damar ici pihtilasmasi
ilerlemis, biitiin bobrek glomerullerini
f:brin yumag kaplamis, glomerul ve
tubuliilerde iskemik nekroz tesekkiil
etmis oldugundan geri doniis beklene-
mez. Bu nedenle biitiin akut hemolitik
sendromlu- vak’alar yaygin damar ici
pihtilasmas1 yéniinden takip edilmeli,
eger koagulasyon testleri bozulmus ise
siiratle heparin tedavisine baglanma-
Idir.

SUMMARY
HEMOLYTIC UREMIC SYNDROME

Four patients with hemolytic-ure-
mic syndrome who admitted to the
Department of Pediatrics of Atatiirk
University within the last 2 years we-

re presented. One was thought to rep-
resent an example of intravascular co-
agulation and was treated with heparin.
The pertinent literature was rewieved.
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