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OZET

Hemolitik UGremik sendrom, ¢ocuklarda gorilen aku*
bébrek yetmezliginin en sik nedenlerinden biridir ve mikroan-
jiopatik hemolitik anemi, trombositopeni ve nefropati triadi ile
karakterizedir, Hemolitik Gremik sendrom nadiren glomeriiler pa-
tolojileri izleyerek de ortaya c¢ikabilmektedir. Nefrotik sendrom
bulgular ile basvuran 27 aylik erkek olguda baslangigta trom-
bositopeni saptanmig, klinik izlem esnasinda trombosit sayisi
normale ylkselirken mikroanjiopatik hemolitik anemi ve azotemi
ortaya c¢ikmistir. Yapilan bobrek blopsisi hemolitik Gremik
sendromu desteklemistir. Hemolitik Gremik sendrom saptanan
olgunun baslangigta nefrotik sendrom tablosu Ile basvurmasi |-
ging bulunarak sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Nefrotik sendrom. Trombositopeni,
Mikroanjiyopatik hemolitik anemi, Azotemi
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Hemolitik Gremik sendrom mikroanjiopatik hemolitik
anemi, akut bébrek yetmezligi ve trombositopeni triadi ile
karakterize akut bir klinik tablodur. Erigkinlerde
goérulebilmekle birlikte siklikla cocuklarda ve ézellikle dort
yas altinda, dizanterik gastroenterit tablosundan sonra
saptanmaktadir.

immun kompleksler, C3 aktivasyonu, imminolojik
aktivasyon, ilaglar, radyasyon, prostasiklin eksikligi, an-
tittombin li eksikligi, tromboplastin salinimi, fibrinolitik
aktivite azalmasi, endotelial hiucrelerde enfeksiyon gibi
faktorler sonucu olusan trombosit ve koagulasyon akti-
vasyonu, endotelial zedelenme ve primer eritrosit hasari
hemolitik Gremik sendromdaki patogenetlk mekanizmalar
olarak tanimlanmaktadir. Ayrica E coli ve shigellanin
olusturdugu verotoksinin (Shiga-like toksin) endotelyal
hasar olusturarak hemolitik Gremik sendrom olusumunda
rol oynadidi belirtiimektedir. Bu tip hemolitik Uremik
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SUMMARY

Hemolytic uremic syndrome is one of the chief causes of
acute renal failure in young children and characterized by the tri-
ad of microangiopathic hemolytic anemia, nephropathy and
thrombocytopenia. Rare cases following other forms of glomeru-
lar diseases have been reported. A 27 month old boy was hos-
pitalized with the typical clinical and laboratory findings of
nephrotic syndrome. Thrombocytopenia was present at admis-
sion. During the following days platelet count returned to normal
levels but microangiopathic hemolytic anemia and progressive
azotemia developed. Renal biopsy supported the diagnosis of
hemolytic uremic syndrome. The hemolytic uremic syndrome
case was presented because of its interesting presentation of
nephrotic syndrome.

Key Words: Nephrotic syndrome, Thrombocytopenia,
Microangiopathic hemolytic anemia, Azotemia

T Klin J Pediatr 1997, 6:37-39

sendroma tipik D (+) hemolitik Gremik sendrom de-
nilmektedir. Reklrren, familya!, malignité ve kemoterapi
ile birlikte gérilen hemolitik Gremik sendrom ise atipik D
(-) hemolitik Gremik sendrom olarak anilmaktadir.
Patolojisinde ise noninflamatuar damar duvari nekrozu,
endotelial sisme ve fibrin depolanmasi gorilmektedir
(1,2).

Klinik ve laboratuvar olarak nefrotik sendrom bulgu-
lari gésteren ve basvuru aninda trombositopeni bulunan
olguda izlem esnasinda mikroanjiopatik hemolitik anemi
ve Uremi geliserek hemolitik Gremik sendrom tablosu yer-
lesmistir. Olguda nefrotik sendrom ve takiben hemolitik
tremik sendrom bulgularinin birlikte gérilmesi ilging bu-
lunarak sunulmustur.

OLGU SUNUMU

27 aylik erkek hasta bir haftadir géz kapaklarinda ve
ayaklarinda sislik yakinmasi ile bagvurdu. Yakin zaman-
da gegirilmis enfeksiyon 6ykiisii alinamadi.

Fizik incelemede agirlik 14.500 gr (%75), boy 87 cm
(%50) TA 170/85 mmHg olarak izlendi. G6z kapaklarinda
ve ekstremitelerde yaygin gode birakan 6édem, batinda
minimal assit, akcigerlerde dinlemekle bazallerde ince
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railer saptandi. Diger sistem bulgulari olagan olarak elde
edildi, idrar bakisinda protein +++ mikroskobik in-
celemede her sahada 4-5 eritrosit, 3-4 I6kosit saptandi.
Yirmidoért saatlik idrar volimi 250cc, protein 47
mg/m2/sa, protein/kreatinin 8.86 bulundu. Hematolojik in-
celemede Hb 10.6 gr/dl, BKH 13000/mm3, trombosit
58000/mm3, retikiilosit %1.5, biyokimyasal incelemede
ure 36 mg/dl, kreatinin 0.8 mg/dl, total protein 4,1 gr/dl
(Alb 1.9 gr/dl), protein elektroforezinde albumin %38, al-
fa1 globulin %7.3, alfa2 globulin %23.4, beta globulin
%20.1, gama globulin %10.9, total kolesterol 294 mg/dl,
trigliserid 114 mg/dl, SGOT 65 U/L, SGPT 28 U/L, Ca++
3.5 mEq/L, fosfor 2.6 mg/dl, alkalen fosfataz 852 U/L
saptandi. Sedimentasyon 100 mm/saat, ASO<200 T.U,
CRP 1.99 mg/dl, C3 121 mg/dl, 1IgG %250 mg, IgM ve
IgA normal, HbsAg negatif, ANA ve Anti DNA negatif, tele
ve EKG normal bulundu. Batin ultrasonografisinde her iki
bébregin blyukligl normalin Ust sinirinda, korteks eko-
su hafif artmis (Grade Il) olarak saptandi.

Odem, hipoalbuminemi, proteiniiri ve hiperkoles-
terolemi saptanan olguya nefrotik sendrom tanisi
konarak prednizolon 2 mg/kg/gin baslandi. Oliglri ve
hipertansiyon nedeniyle sirasiyla furosemid, nifeldipin,
kaptopril kullanildi. Trombositopeni ve hipertansiyonun
bulunmasi nedeniyle sekonder nefrotik sendrom neden-
lerinden kollagen doku hastaliklari disinildi. Boébrek
biopsisi planlandi. Yatigindan itibaren olguda hemoglobin
degerinde diusme ve Ure dizeyinde yukselme geliserek
altinci ginde Hb:4.9 gr/dl ve Ure:104 mg/dl degerine
ulasti (Sekil 1). Ayni ginde retikllosit %17 (duzeltilmis),
indirekt bilirubin 1.7 mg/dl ve proteinuri 60 mg/m2/saat
olarak bulundu. Direkt coombs negatif, glikoz 6 fosfat de-
hidrogenaz ve ozmotik frajilite testi normal sinirlarda idi.
Baslangigtaki trombositopeni ve oligliriye hemoliz bulgu-
larinin eklenmesi, kan lre duzeyinin yukselmesi ve peri-
ferik yaymada fragmante eritrositlerin goérilmesi ne-
deniyle nefrotik sendrom tanisi alan hastada hemolitik
uremik sendrom varligi duslnilerek bdbrek biyopsisi
yapildi. Bébrek biopsisinde immunohistosimik in-
celemede gorilen 11 glomerilde tek tik dizensiz mem-
brandz ¢ok ince graniiler IgM izlendi. Histolojik ve his-
tosimik incelemede g6rilen 22 glomerulin vyarisinda
kapiller yumagin ileri derecede dilate ve konjesyone
oldugu goruldi. Diger glomerillerde kapiller yumak
oblitere izlenimi uyandirmaktaydi. Tubulolnterstisyel
alanlarda belirgin patoloji segilmedi. Bu bulgular mikroan-
jiopatik trombositopenik nefropatiyi kuvvetle dusindirdi
(Resim 1). Olguda yatis aninda mevcut olan trombosi-
topeni giderek dizelme gostererek altinci glnde
248000/mm3 degerine ulasti (Sekil 1). Gelisen retikulosi-
toz ve dUre vyuksekligi ikinci haftanin sonuna kadar
azalarak devam etti. Prednizolon almakta olan olguya al-
tinci gin hemoglobin degerinin 4.9 gr/dl saptanmasi ne-
deniyle kan transflize edildi ve biopsi bulgulari ile onun-
cu giinde dipiridamol baglandi. izlemde diirezi artt,
bébrek fonksiyon testlerinde diizelme gézlendi, tansiyon
degerlerinin normale dénmesi nedeniyle antihipertansif-
ler kontrolli olarak kesildi. Basvurudan U¢ hafta sonra
proteinirisi tamamen kayboldu. Olgu taburcu edilerek
poliklinik izlemine alindi. Dipiridamol bir ay sureyle kul-
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Sekil 1. Olgunun Hemoglobin, trombosit (Tromb) ve Ure deger-
lerinin gunluk dizeyleri

lanildi. Prednizolon 2 mg/kg/giin dozunda bir ay sureyle
ve 2 mg/kg/glinasiri dozunda iki ay kullanilip ardindan
azaltilarak kesildi. ilacin kesilmesinden birbuguk ay son-
ra olguda 6dem, nefrotik diizeyde proteindri, hipopro-
teinemi ve hiperlipidemi gelisimi ile nefrotik sendrom
atagi saptandi. Kan basinci normal sinirlarda idi. Bébrek
fonksiyon testleri ve kan tablosunda patoloji saptanmadi.
Olguya prednizolon 2 mg/kg/giin dozunda baslandi.
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Resim 1. Bdbrek biopsisinin 1sik mikroskobisinde dilate ve kon-
jesyone glomertiler kapiller yumaklar (X20).

Sagaltima yanit veren olguda iki haftada proteiniri kay-
boldu ve poliklinik izlemine alindi.

TARTISMA

Mikroanjiopatik hemolitik anemi, trombositopeni ve
akut bobrek yetmezligi ile karakterize olan hemolitik
uremik sendrom ilk olarak Gasser ve arkadaslari tarafin-
dan 1955 yilinda tanimlanmistir. Hemolitik Gremik
sendromda klinik bulgular mikrovaskiler tromboz ve ok-
lizyon sonucu organlarda olusan hasar ve yetmezlige
baghdir (1,2).

Klinik ve laboratuvar olarak nefrotik sendrom bulgu-
lari gosteren olguda basvuru aninda trombositopeni ve
hipertansiyon olmasi nedeniyle sekonder nefrotik
sendrom nedenleri ve 6zellikle kollagen doku hastaliklari
dustnulmustir. Ancak buna ydnelik olumlu laboratuvar
verileri bulunamamistir, izlem esnasinda steroid te-
davisinin 5.glinu olguda mikroanjiopatik hemolitik anemi
ve azotemi ortaya c¢ikmis ve hemolitik Gremik sendrom
dusunllerek olguya bdbrek biopsisi yapilarak tani
desteklenmistir. Basvuru aninda trombositopeni mevcut
iken hemoliz ve azotemi gelisimi esnasinda trombosit
sayisinin normale vyukseldigi gorulmustur. Hemolitik
uremik sendromda trombosit sayisi baslangigta ¢cogun-
lukla azalmistir. Ancak trombositopeni siresi kisa olabilir
ve gb6zden kacabilir. Trombositopeni periodunu takiben
rebaund trombositoz goérulebilir (2).

Nefrotik sendrom klinik ve laboratuvar bulgulariyla
basvuran olguda ilk tani aninda iki olasilik
disUndlmustir. Bunlardan birinci olasilik nefrotik
sendrom klinigi gésteren hemolitik Gremik sendrom ol-
gusu olmasidir. Hemolitik Gremik sendromda glomeruler
hasarlanmaya baghh olarak mikroskobik bazen
makroskopik hematuri, degisen derecelerde proteindri,
hipoalbumlnemi, hiperlipidemi  ve hipertansiyon
gorulebilir. Olgumuzdaki nefrotik sendrom bulgularina
basvuru aninda trombositopeni ve hipertansiyonun eslik
etmesi, yapilan bdbrek biopsinin hemolitik Uremik
sendromu desteklemesi sebebiyle tim bulgularin primer
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glomerulopati olmaksizin hemolitik Gremik sendromun
birer komponenti oldugunu akla getirmistir.

Agirhikh olarak dusundigumdiz ikinci olasilik ise ol-
guda mikroanjiopatik hemolitik anemi ve azoteminin
primer glomerilopatiyi takiben ortaya c¢ikmasi olmustur,
Hemolitik Gremik sendromun diger glomeriler patolojileri
izleyerek ortaya c¢ikabildigi birgok c¢alismada gosteril-
mistir, Siegler ve arkadaslari (3) hematiri ve nefrotik
sendrom tablosu ile basvuran 17 aylik bir olguda oliguri,
progresif azotemi, trombositopeni ve mikroanjiopatik he-
molitik anemi gelistigini bildirmiglerdir. Yapilan bdbrek
biopsisinde glomeriler kapillerlerde fibrin birikimi ve kre-
sentik membranoproliferatif glomerilonefrit saptanmistir.
Ayni yazarlar rélaps gosteren minimal lezyon hastalig
tanisi ile 16 yildir izlenen 22 yasindaki bir olguda nefrotik
sendrom rélapsi lle birlikte hemolitik (iremik sendrom
tablosunun go6zlendigini bildirmislerdir. Krensky AM ve
arkadaslari (4) nefrotik sendrom tablosu gosteren ve
bobrek biopsisinde fokal segmental glomeriloskleroz ile
mezangial proliferasyon saptanan 3 olguda ani
baslangicli boébrek yetmezligi, mikroanjiopatik hemolitik
anemi ve trombositopeni gelisimini bildirmiglerdir. Loirat
ve arkadaslari (5) Henoch Schoenlein purpurasina baglh
proliferatif glomerilopati tanisiyla izlenen bir olguda he-
molitik Gremik sendrom gelisimini yayinlamiglardir.
Konjenital nefrotik sendrom, idiopatik membranéz glome-
rilonefrit, mezanjiokapiller glomerilonefrit ve steroide
bagimli nefrotik sendrom hemolitik tGremik sendromun
izlenebildigi diger glomeriler patolojilerdir (2).

Olgumuz hemolitik remik sendrom bulgularinin es-
lik ettigi ilk nefrotik sendrom tablosunu takiben izlemde
kortikosteroid sagaltiminin kesilmesinden birbuguk ay
sonra yeniden yalniz nefrotik sendrom bulgulari ile
karsimiza gelmistir. Bu izlem bulgusu ilk tani anindaki he-
molitik Uremik sendromun primer glomerullopatiyi takiben
ortaya ciktigi gorisunu destekler nitelikte olmustur.

Sonug olarak neforotik veya nefritik sendrom Kklinigi
olusturan glomerilopati nedeniyle basvuran veya bu
klinik tablo ile izlenen olgularda trombositopeni ve hemo-
litk anemi goérilmesi hemolitik Gremik sendrom tanisini
akla getirmelidir.
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