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39 YAS,K
Kronik hastalik oykiisi yok

USYE semptomlari ile dis merkeze basvuran ve semptomatik
tedavi verilen hasta,sikayetlerinin devam etmesi ve idrar
renginde koyulasma olmasi tizerine hastanemiz acil servisine
basvuruyor.



Biling acik, oryante, koopere

Ates: 36.4 Nabiz: 86 /dk Tansiyon: 127 / 84 mmHg
.Solunum sayisi: 24/dk Oksijen saturasyonu: %97
.Solunum sesler1 dogal ral-ronkiis yok

S1+ S2+ ritmik, ek ses yok

.Batin rahat,barsak sesleri normoaktif,defans-rebound yok
.Hepatomegali yok, Splenomegali yok.

.Norolojik muayene dogal

.Clilt rengi soluk, dokiintiisi yok, Pretibial 6dem -/-



Laboratuar

‘WBC:9800 Hb:10 g/dl PLT:34

Kre:2,3 Ure:116

AST:54 ALT:20 LDH:1336 T.Bil:3,92 1.Bil:3,43
INR:1,24 PT:16 aPTT:41 Fibrinojen:400
TIT:Albiimin 3+ ,Lokosit:80 Eritrosit:19

.Elektrolit imbalans1 yok



Periferik Yayma




Normal Onceki

Parametre Adi Birim Degerler  Sonuc
Retik% 1.05 Grafik.
Retik# 0.04 Grafik,

IRF 17.2 rafik

.Direkt coombs IgG negatif

.Direkt coombs (kompleman) negatif
Indirekt coombs negatif
-Haptoglobin<8

.C3c 1,18 g/1.(0,9-1,8)

.C4:0,29 g/L (0,1-0,4)

ANA Negatif

Ant1 dsDNA Negatif
PANCA:Negatif

.cCANCA:Negatif

TIBBI BIYOKIMYA
NUMUNE TURU: SITRATLI PLAZMA

TETKiK ADI SONUC BiRiM REFERANS ARALIK ONCEKi SONUC

ADAMTS-13 AKTIVITE 84.99 % 40.00 130.00
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Patolojik Bulgular

Hematiir1 oykiisi

Anemi, Trombositopeni
Kreatinin, LDH ytukseklig1
Haptoglobulin disukligi
Proteintiri

Periferik yaymasinda parcalanmis eritrositler (sistositler) hemoliz
ile uyumlu



Hastamizda Atipik HUS 6n tanisiyla plazmafereze
baslanda.

.1.hafta sonunda

Kre:1,37 LDH:373 T.B1l:1,31
WBC:13,13 PLT:204 Hb:7,9

2. Hafta sonunda

Kre:0,84 LDH:299 T.Bil:0,84 Hb:7,9
WBC:12,76 PLT:200
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Mikroanjiyopatik Hemolitik Anemiler

*Bircok siniflamada mikroanjiyopatik hemolitik anemi
(MAHA) ve trombotik mikroanjiyopatiler (TMA) bir
tutulmaktadir.

*MAHA damar i¢cinde immiin olmayan eritrosit yikimai ile
olusan ve periferik kan yaymasinda sistositlerin ve
parcalanmis eritrosit parcalarinin gorildigi anemileri
tanimlar



*Sistositlerin saptanmasinda altin standart 1y1 yapilmais bir periferik yaymanin
deneyimli bir goz tarafindan incelenmesidir. En az 1000 eritrositin
degerlendirilmesi ile eriskin hastalarda %1’den fazla sistosit goriilmest MAHA
acisindan anlamlidir

*MAHA’da laboratuvarda periferik yayma bulgularinin yani sira retikiilositoz,
Coombs testinin negatif olmasi, indirekt bilirubin ytliksekligi, laktat dehidrogenaz
(LDH) yuksekligi, haptoglobulin distkligii/yoklugu bulunmasi tipiktir.



Trombotik Mikroanjiyopatiler

TMA kapiller ve kiiciik damarlarda trombosit ve fibrin birikiminin oldugu, klinik
olarak MAHA ve trombositopeninin (MAHAT) gorildigii, organ hasarinin
oldugu stireclerdir.

.Altta yatan baska bir neden bulunmaksizin trombositopeni varligi, periferik kan
yaymasinda

-mikroanjiyopatik hemoliz bulgularinin gériilmesi

-laktat dehidrogenaz diizeyinin yiiksekligi

-haptoglobulin diizeyinde diisiikliik

ile primer trombotik mikroanjiyopatiler akla gelmelidir

.Trombotik trombositopenik purpura ve hemolitik tiremik sendrom gibi primer
trombotik mikroanjiyopatiler ile mikroanjiyopatik hemolitik anemi ve
trombositopeni ile seyreden diger sistemik hastaliklarin ayiriminin yapilmasi cok
onemlidir.



TROMBOTIK MIKROANJIYOPATILER

Primer Sekonder

-infeksiyon iliskili -llag iliskili

HUS -Gebelik

-Atipik HUS -Kollajen Doku

Kompleman Hastalikar

bozukluklar1 veya -Di{;er:

edinsel-otoimmiin KIT

-Ciddi ADAMTS- ‘DIC. .

13 eksikligi *Malignite
*Sepsis




Trombotik Trombositopenik Purpura

*TTP degisken klinik 6zellikler1 olan ve ¢oklu organ tutulumu ile giden bir
surectir. Olgular halsizlikten an1 6liime kadar farkli agirlikta klinik tablolar ile
gelebilir

Her yasta goriilmekle beraber en sik 20-50 yas arasinda ve kadinlarda
yaklasik 2 kat daha siktir.

*TTP; Ates, bilin¢ degisikligi, bobrek yetmezligi, trombositopeni ve
MAHA’dan olusan pentat ile tanimlanmaktadir.



*ADAMTS-13 aktivite diizeyinin %10’un altinda olmasi tanisaldir. Mutlaka
tedaviye baslamadan once ve 6zellikle plazma degisimi veya infiizyonu
yapilmadan dnce 6rnek alinmali ve taninin dogrulanmasi icin ADAMTS-13
aktivite dizey1 belirlenmelidir

«Immiin aracili TTP olabilecegi disiiniilen olgularda hemen, ADAMTS-13
aktivitesi ve antikor sonuglarinin gelmesi beklenmeden 1-1,5 plazma hacmi ile
PDT’ye baslanilmalidir.

*Trombosit sayis1 150,000/uL’nin Gizerine ¢ikana dek, LDH normal veya
normale yakin degere gelene dek ve fokal olmayan norolojik bulgular
diizelene dek PDT’ye devam edilmelidir.



Hemolitik Uremik Sendrom

*HUS MAHAT ile birlikte tipik olarak bobrek hasarlanmasinin gériilmesi
seklinde tanimlanur,

*Trombositopeni TTP’deki kadar agir olmayabilir ve basvuruda anemi de
degiskendir.

*Belirgin bobrek fonksiyon bozuklugu HUS’te TTP’den daha siktir.

Enfeksiyon Iliskili HUS

*Tipik olarak enfeksiyoz etiyolojinin oldugu, tipik olarak Shiga toksini
treten Escherichia coli O157:H7 veya O104:H4 ile iliskili, siklikla STEC
(Shiga toxin-producing Escherichia coli)-HUS olarak da tanimlanan HUS
tipidir.

Karin agrisi, bulanti, kusma ve tipik olarak kanli ishal
gorulur.



Kompleman-aracili HUS

*HUS olgularmin yaklasik %5-10"unda 6ncesinde ishal seklinde enfeksiyon
bulunmamaktadir. Atipik HUS tanimi bu olgular i¢in kullanilmistir

Prognoz EI-HUS’ e gore daha kotiidiir ve %25’e kadar ¢ikan mortalite oranlar:
bildirilmistir
*Hastalik genetik veya otoimmiin olarak komplemanin alternatif yolaginin

kontrolsiiz aktivasyonu nedeniyle olusur.

*Mutasyon analizinin tamamlanmasi uzun zaman alabilecegi ve olgularin
%40-50’sinde mutasyon saptanamadigi1 i¢cin olgudaki klinik tablo ve agir
ADAMTS-13 eksikliginin olmamasi ile tedavi karar1 verilmelidir



*Kilavuzlar 24 saat icinde 1-2 plazma hacimli ginlik PDT’ye baslanmasini
veya 20-30 mL/kg’dan plazma inflizyonu verilmesini 6nermektedir.

*Kompleman C5 inhibitdrii olan ekulizumabin KA-HUS olgularinda bébrek
fonksiyonlarinda diizelme sagladigi gosterilmistir.

*Ekulizumab faktor H antikorlari olan olgularda da etkin bir baslangi¢ tedavisi
olabilir. Atipik HUS tanis1 diistinildiginde ekulizumab tedavisine
baslanmalidir ve tan1 dogrulandiktan sonra da ilaca devam edilmelidir

*PLT sayis1 normale donmesi / LDH diizeyi normallesmesi / stabil ya da
diizelmis bobrek fonksiyonlari



MAHA +Trombositopeni’de Ayirici Tani

AKUT BOBREK HASARI + Anemi, Trombositopeni,
yiiksek LDH , indirekt bilirubin artis1

\/Ilaglarln dlSlanmaSI(Kalsinérin inhibitorleri,Gemsitabin,Oral kontraseptifler,Daunorubisin
,Rifampin vb)

v Otoimmiin Hemoliz dislanmasi(Coombs Testi)
v'’Koagiilasyon bozuklugu??(PT,aPTT,INR)

v'4.Basamak:Diger Nedenlerin dislanmasi(matiga
hipertansiyon,sepsis,gebelik,Kollajen doku hastaliklar1 vb. )

v'TTP ve HUS



Ozet olarak;

*Atipik HUS nadir bir TMA nedenidir.
*Ancak erken tan1 ve 6zellikle Eculizumab tedavisi hayat kurtaricidar.
*Atipik HUS tanis1 bir dislama tanisidir.

*TMA yapan diger tiim nedenler acisindan hasta degerlendirilmelidir.

Ozellikle Akut bobrek yetersizlikli hastalarda,
trombositopeni ve LDH yiiksekliginde aHUS tanis1 acisindan uyaricidir



