ATiPiK HEMOLITIK UREMIK SENDROM
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Hemolitik Uremik Sendrom(HUS) mikroanjio-
patik hemolitik anemi, trombositopeni ve bodbrek
yetmezliginden olusan Uug¢lt bulgu ile tanimlanan
bir tablodur. Shiga toxin tireten bakterilerin neden
oldugu barsak enfeksiyonu ile HUS arasindaki ilis-
ki ilk kez 1983 yilinda tanimlanmistir. Olgularin
buytk bir kismi1 cocukluk caginda goértlmektedir
ve Shiga-benzeri toxin Ureten E. coli (STEC-HUS )
enfeksiyonu ile gelismektedir. Shigella dysenteriae
Type I ve invaziv pnomokok ile olan enfeksiyonlarla
da HUS gelismektedir. Bu grupta olmayan ve daha
nadir gortlen, tim vakalarin % 5-10’ unu olustu-
ran bir baska tablo ise “atipik HUS” (aHUS) adiyla
tanimlanmaktadir.

aHUS siklikla cocukluk caginda olan ancak her
yasta gorulebilen bir hastaliktir ve genetik ya da
kazanilmis olarak alternan kompleman yolunun
hatali calismasi sonucunda ortaya cikar. Hasta-
larda alternan kompleman sistemindeki proteinleri
kotlayan genlerde mutasyon saptanmaktadir.

Normal kosullarda alternan kompleman
sisteminin aktivasyonu CFH, CFI ve MCP gibi
duizenleyici proteinlerle kontrol altinda tutulmak-
tadir ancak bu proteinleri kotlayan genlerdeki
mutasyonlar durdurulamayan bir aktivasyona yol
acmaktadir. Bunun sonucunda o6zellikle boébrek
endotel hticreleri ytizeyinde MAC geliserek hasar
olusur ve cesitli organlarda mikrotrombuslerin
gelisimi ile klinik tablo ortaya cikar. Klinik bulgu
olarak temel bulgular yaninda bobrek disindaki
organ bulgulari, 6zellikle noérolojik bulgular tabloya
eslik eder. STEC-HUS’ de sik gorulen kanh diyare
6n planda degildir. TTP ayriminin yapilabilmesi
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icin ADAMTS13 aktivitesinin o6lctilmesi gerekli-
dir ve aktivitenin %5-10 arasinda olmasi1 TTP
distndtrmelidir.

En sik saptanan mutasyon CFH ile iliskilidir.
CFI ve MCP mutasyonlar: da saptanmistir. Mutas-
yonun belirlenmesi tedavi secimi ve bobrek trans-
plantasyonunda canli akraba vericilerin belirlene-
bilmesi acisindan 6nem tasimaktadir.

aHUS prognozu iyi degildir ve hastalarin
%53"ande 3 yilda son dénem bobrek hastaligi ve
olum bildirilmistir.

Hastaligin tedavisinde plazmaferez ve taze don-
mus plazma inflizyonu ile yeterli etki saglanama-
mistir. Son yillarda C5 aktivasyonunu inhibe eden
Eculuzimab tedavisi ile ytiz gtildiiren yanitlar elde
edilmistir. FDA ve EMEA tarafindan onaylanmis
olan Eculizumab yenidogan déneminden baslaya-
rak her yasta kullanilmaktadir. aHUS aktif déne-
minde, ge¢ donemlerde ve transplantasyon 6ncesi
dénemde proflaktik Eculizumab kullanimi ile basa-
rili sonuglar alindig bildirilmektedir.
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