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SANTRAL SiNiR SiSTEMi BULGULARI OLAN BiR HEMOLiTiK UREMiK 
OM VAKASI 

vurgun*, Ruhan DO§Onsel**, Olcay Kandemir***, TOrkan Pat1roglu**, Erdal Adal* 

Hemolitik oremik sendrom (HUS) etyolojisi bilinmeyen miroanjiyopatik hemolitik anemi, trombositopeni ve akut 
yetmezligi triad1 ile karakterizedir. B~nun yams1ra bir~ok hastada barsaklar, karaciger, kalp ve santral sinir 
(SSS) de tutulur. Bu yaz1da klasik HUS triadma ek olarak SSS, karaciger ve akciger tutulumu da gosterilmi~ 
takdim edilerek ilgili literatOr gozden ge~irildi. 

Kelimeler: Hemolltlk Oremik sendrom, SSS, Akut bObrek yetmezligi 

of hemolytic uremic syndrome with severely affected central nervous system 

Hemolytic uremic syndrome occurs with an unknown etiology and characterized with the triad of 
D8Jl(JiODClmlc hemolytic anemia, thrombocytopenia and acute renal failure. However intestine, liver, heart and central 

system can also be affected. In this article, in addition to classical triad of HUS, a case with affected CNS, 
lung is presented with the releavant literature. 

Hemolytic uremic syndrome, CNS, acute renal failure 

Oremik sendrom ozellikle sekiz ya~ altmdaki kO~Ok ~ocuklann ve infantlann hastallg1d1r. Baz1 yazarlar benzer 
ve laboratuvar bulgulan olan trombotik trombosilepenik purpuray1 HUS'un adult formu olarak tammlarlar(4, 13). 

ya§l daha erken olanlar, HOS hastahg1 i~in daha tipiktir ve prognozu da daha iyidir. 

Oniversitesi Tip Fakultesi r;ocuk Sagligi ve Hastailklan Anabilim Dall Ba$asistam, 
Oniversitesi Tip Fakultesi r;ocuk Sag/1g1 ve Hastallklan Anabilim Dail Ogretim Oyesi, 
Oniversitesi Tip Fakultesi Patoloji Anabilim Dall Ara$11fma Gorevlisi 



Aglf Santral Sinir Sistemi Bulgulan 0/an Bir Hemolitik Oremik Sendrom Vakas1:VURGUN, Nurettin ve ark. 

Hemolitik Oremik sendromun etyolojisinde; klinik tabla ortaya ~1kmadan once viral bir gastroenterit veya Ost solunum yolu 
enfeksiyonuna ait belirtilerin olmas1 (%33), etyolojiden s1kllkla viral ajanlann so rumlu olabileoegini 
dO~OndOrmO~tOr(6,12). Viruslar d1~mda shigella, salmonella enfeksiyonlan, E.coli, pseudomonas, pnomokok ve 
riketsiyalar HOS'dan sorumlu diger ajanlar olabilir. Aynca a~1lar ve ostrojen i~eren ila~lann al1mmdan sonra da geli§en 
HOS vakallr bildirilmi§tir(2). 

Hemolitik Oremik sendromun patogenezinde intravaskOier koagulasyon veya mikroanjiyopatik olaylar s6z konusudur. 
Ancak bu artm1~ trombosit agregasyonunun mekanizma(lar)sl aydmlatllamaml~tlr(9). 

Hastahgm klinigi ortaya ~1kmadan once gastroenterit veya Ost solunum yolu enfeksiyonuna ait belirtiler on planda olabilir. 
Barsak perforasyonu, gangrenli iskemik nekroz, invajinasyon ve toksik megakolon gibi akut batm tablosu gosteren 
vakalar da tammlanm1~t 1 r(6). Hemolitik Oremik sendrom nadiren de akut hepatite benzer. Sanllk ~ocuklann 
% 15-30'unda, hepatomegali % 13-50'sinde bildirilmi§tir. Ek olarak perikard, myokard ve pulmoner tutulum da rapor 
edilmi§tir. Diger fizik bulgular ate~. solukluk, ekimoz, pete§i (%30-40) ve hipertansiyon (%40-50)dur(4,6). 

Bu yaz1da tipik HOS bulgulan gosteren ag1r santral sinir sistemi tutulumu alan bir vaka takdim edildi. 

Vaka Takdiml 

Oniki ya§mda k1z hasta (K.K.446879) 26.11.1988 tarihinde Erciyes Oniversitesi T1p FakOitesi Hastanesi <;ocuk 
Servisine burun kanamas1 ve kanh idrar yapma §ikayetleri ile yat1nld1. Hikayesinden; bir hafta once Ost solunum yolu 
enfeksiyonu ge~irdigi, ard1ndan yOzOnde ~i~lik, arahkh ate§, ba~ agns1, burun kanamas1, kusma ve kanh idrar §ikayetlerinin 
oldugu ogrenildi. Oz ve soy ge~mi~inde ozellik yoktu. 

Fizik muayenesinde; ate~ 36.2oc, nab1z 104/dk, solunum 24/dk, TA 100/65 mmHg, ag~rllk 33 kg., gene! durumu orta, 
halsiz gorOnOmde, ciltte govde ve ekstremitelerde pete~ial dokOntOier ve ekimozlan vard1. Skleralan subikterik, 
burnundan S1z1nt1 §eklinde kanama oluyordu. Kalpte tOm odaklarda IINio'den sistolik OfOrOm duyuluyordu. 

Laboratuvar incelenmesinde, idrar et suyu renginde, pH 6, dansite 1018, protein(++), kan reaksiyonu(++++), 
mikroskobisinde silme eritrosit ve lokosit vard1. Hb 9.5 gr/dl (5.7 gr/dl), beyaz kOre 7400/mm3 idi. Periferik kan 
yaymasmda %12 ~omak, %62 par~all , %2 monosit, %24 lenfosit, trombositleri tekli-nadir( trombosit say1s1 
72.000/mm3), alyuvar yap1s1 anizositoz, fragmante eritrositler, helmet ve burr cell'ler §eklinde gorOidO. 

Eritrosit sedimantasyon h1z1 100 mm/saat, BUN 60 mg/dl(136 mg/dl), Na 130 mEq/L, (119 mEq/L), K 4.6 mEq/L, kan 
kreatinini 3 mg/dl (7.6 mg/dl), bilirubin 3.4/0.6 mg/dl, SGOT 63 0. SPGT 22 0, alkalen fosfataz 127 0, PT 14 
saniye, PTT 45 saniye, fibrin y1k1m OrOnleri (FOP) 40 mikrogram/ml'den yOksek, fibrinojen 0 nanogram/ml direkt 
Coombs menfi, bogaz kOitOrOnde Stat. Aureus Oredi. 
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A§,Santral Sinir Sistemi Bulgufan 0/an Bir Hemolitik Oremik Sendrom Vakast:VURGUN, Nurettin ve ark. 

Klinik seyir ve takibi: Trombositleri nadir, fibrinojen degeri s1f1r ve FDP'nin yuksek olmas1 nedeniyle yaygm damar i<;in 
phtlla$mas1 d0$0nulerek hasta 400 0/kg/gun dozunda heparinize edildi. Heparin 10.gon kesilerek destekleyici tedaviye 
c1evam edildi. Proteinden k1s1lh (20 gr. proteinli Gionetti diyeti) diyet alan hastanm BUN degeri bu miktarda idrar 
~asma ragmen giderek yukseldi. Yab§lnm yirminci gono hipertansiyonu 91kt1 ve hasta generalize konvulziyon ge<;:irdi. 
Tedaviye progranolol 1 mg/kg. kaptopril 1 mg/kg, dipiridamol 5 mg/kg ve fenobarbital 5 mg/kg/gun dozlannda ilave 
edildi. Bilgisayarh Beyin Tomografisinde (BBT) yaygm mikrohemorajik gorOnumler ve beyin odemi oldugu belir1endi 
(Resim 1 ). Gene I durumu bozulan hasta yatl§lnln 22. guno eksitus oldu. Postmortem yap1lan lomber ponksiyonda 20/mm3 
de !lrllkh eritrosit goruldO. Postmortem incelemede; oobrekler ((lkanldl, akciger ve karaciger igne biobsisi almd1. 
B6breklerin kapsolo kolayca soyulabilmekte ve kesit yozunde, kapsul al!lnda korteksin kanamall oldugu goruldO. 
~~~<roskobik incelemede glomerol yumagmda kapiller duvar kahnla§mas1, yer yer ((itt kontur ve baz1 glomerOIIerde kresent 
ve sine$i olu§umu izlenmesi ile genellikle glomerollerin hastallga i$1irak ettigi goruldu. Bir<;ok top IOmeninde hiyalin 
bka~lan, eritrosit kumeleri ve fibrin kitleleri, interstisiyumda iltihabi yuvarlak hucre infiltrasyonu dikkat 
91kiyordu(Resim 2,3,4). 

Resim 1. Hastanm BBT'sinde yaygm mikrohemorajik goronomler ve infarkt alanlan gorOimektedir. 
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Aglf Santral Sinir Sistemi Bu/gulart 0/an Bir Hemolitik Oremik Sendrom Vakast:VURGUN, Nurettin ve ark. 

Resim 2. Bobrek kesitlerinde glomeri.illerde Bowman epteli proliferasyonuna bagh olarak kresent olu~umu, glomerul 
yumagmda solidifikasyon ve proksimal tOp lumeninde eritrosit ile fibirin birikimleri gori.ilmektedir(H-E, X400). 

Resim 3. Glomeri.ilde sine~i. kapiller IOmende eozinofilik granuler gorunumde fibrin materyali izlenmektedir(H-E, X400). 
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Santral Sinir Sistemi Bulgulafl 0/an Bir Hemolitik Oremik Sendrom Vakast:VURGUN, Nurettin ve ark. 

4. Yer yer atrofik tOplerin yam s1ra baz1 tOp IOmenlerinde hiyalin t1ka9lar ve eritrosit kumeleri gi)rOimektedir. 
interstisiyumda lenfosit infiltrasyonu mevcuttu (H·E, X400). 

kesitlerinde, alveol mesafeleri fibrin ve eritrositlerle t1kabasa dolu ve interalveolar septumlar kahnla~m1~11. 
kesitlerinde hepatositlerde yaygm granOier ve vakuoler dejenerasyon dikkati ~kiyordu. HOcre kordonlan 

sinuzoidlerde Kuppfer hOcreleri belirgindi. Baz1 sahalarda da safra pigmenti mevcuttu. 

kez 1955 y1hnda Gasser ve arkada~lan tarafmdan tammlanan hemolitik Oremik sendromda santral sinir sistemi 
da Slk!lr(5). irritabilite, letarji, ~ahsiyet degi~iklikleri gibi hatif, konvOiziyon, hemiparezi, kortikal karluk, 
postur ve koma gibi ag1r belirtiler gorOiebilir. Noropatolojik lezyonlann tammlanamamas1 yOzOnden onceki 
ara~t1ncllar norolojik belirtileri Oremi, hipertansiyon ya da diger metabolik bozukluklardan birine yorumlama 

11m"nn"''~"" . Bilgisayarh Beyin Tomografisi ile bazal ganglionlarda infarkt alanlar ve kanamalar gosterilmi~tir(3, 11 ). 
1 olarakta mikrotrombOs, iskemik zedelenme veya infarkt alanlan tesbit edilmi~tir. Vakanm BBT'sinde de yaygm 

alanlan ve iskemi bulgulan gi:irOimO~IOr. 

SSS bozukluklanna eklenen metabolik degi~iklikler (hiponatremi, BUN yOkselmesi ... ) ve hipertansiyon kotO 
i~aret eder ve boyle hastalm yOksek mortalite h1zma (%33·80) sahiptir(1 ,5). 
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Agtr Santral Sinir Sistemi Bulgulan 0/an Bir Hemolitik Oremik Sendrom Vakas1:VURGUN, Nurettin ve ark. 

I 

Hemolitik anemi, HUS'un bir komponenti olup hemoliz, Hb degeri 4 mg/dl'ye dO~ecek kadar h1zla geli~ir. Eritrositlerin 
renal damar agmda fibrin aglan i<;inden ge<;erken par<;aland1gma inan1hr. Eritrosit anti-oksidan durumu, membran 
lipidlerinin artm1~ oto oksidasyonu ve azalm1~ plazma alfa-tokoferol konsatrasyonlan gibi diger durumlar mekanik 
zedelenmeyi artlnr(4). 

HUS'da trombositopeni 7-14 gOn sOrer, ancak hastal1gm ~iddeti veya prognozu ile ili~kili degildir. Kemik iliginde 
megakaryositlerin normal gorOimesi periferik trombosit y1k1mmm iyi bir gostergesidir. Nefrektomi sonras1 
trombositopeninin dOzelmesi de y1k1m yerinin RES'den <;ok bObrek oldugunu akla getirmektedir. Baz1 <;ah~malarda da 
trombosit fonksiyonunun dOzenlenmesinde rol oynayan ajanlardan prostocyclinin (PGI2, antiagregan ajan) <;ocuk ve 

eri~kin HUS'da dO~Ok bulundugu raper edilmi~tir(S). 

UltrastrOktOrel <;ah~malarda glomerOier kapiller endotelyal hOcre harabiyeti HUS'da en onemli renal bulguyu te~ki l eder. 
~iddetli etkilenen hastalarda uzun sOren anOri ile akut bObrek yetmezligi geli~ir. Bobreklerindeki harabiyete sekonder 
diger olaylar, hiperfosfatemi, hiperOrikasidemi, hiperreninemi, hipertansiyondur(6). 9e~itli elektrolit, asit-baz 
dengesizlikleri, hipoproteinemi, hipoalbuminemi, hiperlipidemi, hipokalsemi, Rbrin y1k1m OrOnlerinde artma ,c3,c4, faktor 

0 ve komplemamn hemolitik aktivitesinde azalma HOS'Iu hastalarda gosterilebilen diger laboratuvar bulgulandlr(4,7). 

Akut hastahgm tedavisinde ba~an, dikkatli kan transfOzyonlannm yap1lmas1, elektrolit ve s1v1 bozukluklanmn kontroiO, 
kan basmcmm normale dondOrOimesi ve anOrik vakalarda periton dializinin erken yap1lmas1 ile elde edilebilir(10). 

Heparin, streptokinaz, aspirin ve dipiridamol kullamm1 hakkmda lehte ve aleyhte gorO~Ier vard1r. HUS'da plazmaferezin 
yeri Ozerine yeter1i bilgi yoktur ( 4,6, 1 0). 

~iddetli hipertansiyon, Propranolol ve/veya kaptoprilden, trombosit agregasyonu gosterilebilen hastalar postocyclin 
veya dO~Ok doz aspirinden yarar gorebilir. 9ok kO<;Ok plazma antitrombin Ill dOzeyi olanlara AT-Ill infizyonu yarar saglar 
(4,6). 

Tromboxane sentetaz inhibitorO, Cyclo-oxygenase inhibitorleri, prostocyclin s!OmOianlan ve fosfolipaz A2 gibi yeni baz1 

ila<;lar henoz ara~t1rmadad1r (6, 1 0). 

Yukanda onerilen tedavilerin yap1lmas1na kar~m vakanm kaybedilmesi, ag1r renal hasardan <;ok, yOksek mortalite nedeni 
olan SSS bulgulanmn varhgma baglanm1~!1r. 
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Santral Sinir Sistemi Bulgulan Olan Bir Hemolitik Oremik Sendrom Vakas1:VURGUN, Nurettin ve ark. 
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