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HEMOLITIK UREMIK
SENDROM

Yakup SOGUTLU'

GIRIS

Hemolitik tiremik sendrom (HUS), endotel hiicre zedelenmesi, trombiis olu-
sumu ve mikroanjiopati sonucu gelisen mikroanjiyopatik hemolitik anemi, trom-
bositopeni ve akut bobrek hasari ile karakterize, trombotik mikroanjiopatilerin
(TMA) heterojen bir grubudur . Trombotik mikroanjiopati, mikroanjiopatik
hemolitik anemi (MAHA), trombositopeni ve mikrovaskiiler tromboz ile karakte-
rize bir grup hastaligi tanimlamak i¢in kullanilmaktadir ©. Bébrekler, beyin, kas,
gastrointestinal sistem (GIS) deri ve akcigerler dahil bir¢ok organi etkileyen siste-
mik bir hastaliktir ©). Temel olay mikrosirkiilasyonda fibrin ve trombosit agisin-
dan zengin trombiis olusumuna yol agan endotel hiicrelerinin patolojik hasaridir.

Cocuklarda akut bobrek hasarinin en énemli nedenlerinden biri HUStiir @,
Hemolitik iremik sendromun klinik bulgular1 trombotik mikroanjiopati sonucu
olusur. Bobrek basta olmak tizere ¢ok sayida doku ve organ etkilenir ©. Zeminin-
de mikroanjiopatinin oldugu ciddi anemi, periferik kan yaymasinda parcalanmuis
eritrositler, retikiilositoz, trombositopeni ve serum laktat dehidrogenaz (LDH) dii-
zeyinde artig gorular ©.

Gocuklarda, HUS vakalarinin %90 Shigatoksijenik Escherichia coli (STEC)
enfeksiyonlarinin neden oldugu ishal ile iliskilidir. Bu STEC HUS olarak bilinir
™. Geri kalan HUS vakalar1 ¢ogunlukla atipik HUS (aHUS) olarak adlandirilan ve
farkli mekanizmalar ile HUS gelistigi diisiiniilen bir gruptur. Atipik HUS sporadik
veya ailesel olabilir. Atipik HUS vakalarinin ¢ogu kompleman sisteminin genetik
ya da kazanilmig diizensizliklerinden kaynaklanir ®.

Klinik uygulamada yakin ge¢mise kadar yaygin olarak tipik ve atipik HUS
siniflamasi kullanilmaktaydi. Son yayinlanan uluslararasi uzlas: raporunda tipik
HUS yerine STEC HUS kullanilmasi 6nerilmektedir . Sonug olarak yayinlarda
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larda 6zellikle aHUS hastaliklarinin etyolojisinde ¢ok énemli gelismeler olmus-

tur ve birgok genetik ya da kazanilmis etyolojik neden artik saptanabilmektedir.

Ecu’nun bu hastalarda etkili oldugu goriilmektedir ve kompleman iligkili aHUS

hastalarinda ilk segenek tedavi haline gelmistir.
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