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OzZET

Hemolitik iiremik sendrom (HUS), mikroanijiyopatik hemolitik ane- :
mi, progresif renal yetersizlik ve trombositopeni ile iligkili bir klinik :
sendromdur. Gebelik ve postpartum stireg, sekonder hemolitik tiremik :
sendrom igin hazirlayici faktorlerdendir. Ayrica postpartum donemde
gelisen hemorajilerin de hemaolitik tremik sendroma neden olabilecegi :
gosterilmistir. Biz bu vaka sunumumuzda postpartum hemoraji sonra-
si gelisen bir hemolitik Gremik sendrom vakasi ve bu vakanin plazma- -

ferez tedavisine yanitini tartistik.
Anahtar kelimeler: Postpartum hemolitik Gremik sendrom, mikro-
anjiyopatik anemi, plazmaferez

Giris

HUS, akut mikroanjiyopatik hemolitik anemi, trom-
bositopeni ve akut bobrek yetersizligi ile iliskili bir kli-
nik sendromdur (2). Gebelik ve postpartum donem,
mikroanjiyopatik trombotik anemi ve akut bobrek ye-
tersizligi icin hazilayier faktorlerdir (4). HUS genelde
doguma yakin veya postpartum altr aya kadar gozike-
bilmektedir. HUS tamst dikkatli alinan anamnez, klinik
ve laboratuvar bulgulanyla vakit gecirilmeden konul-
melt ve hemen tedavisine baslanmalidir. Bizim vakami-
za da Klinik ve laboratuvar bulgular ile HUS tanisi ko-
nularak plizmaterez tedavisi baslanmis ve tedaviye iyi
yanit alimnustr,
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ABSTRACT

Hemolytic uremic syndrome (HUS) is a clinical syndrome related
with microangiopathic anemia, thrombocytopenia and progressive
renal failure. Pregnancy and postpartum period predispose to
hemolytic uremic syndrome. Moreover, postpartum hemorrhage can
also precipitate this syndrome. In this case report, we discuss a case of
HUS that occurred after a postpartum vaginal hemorrhage and the
management of the patient with plasmapheresis.

Keywords: Postpartum hemolytic uremic syndrome, microangiopathic
anemia, plasmapheresis.
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Vaka

Kirk yaginda, Gclinet dogumunu sezaryen ile ya-
pan kadin hasta 20. giinde masif vajinal kanama ile ka-
din dogum hekimine basvurmus. Ilgili hekim tarafin-
dan yapilan jinekolojik bakisinda vajinal kanamas: ve
vajene dogmus 3x4 cm caph koagulum saptanan has-
tanin kanamasi, koagulum temizlendikten sonra ken-
diliginden durmus. Hastanin hemoglobin; 5.3 g/dl, he-
matokrit; %19.5 oldugu icin kan transfiizyonuna bas-
lanmig, ancak kan transfiizyon reaksivonu ile uyumlu
yakinmalar basladigi icin transfiizyon kesilerek baska
bir hastanenin i¢ hastaliklar servisine sevk edilmis. Bu
klinikteki izleminde anemisinin devam etmesi, idrar ¢i-
kisinin azalmasi, bobrek fonksiyon testlerinin ve tansi-
yonunun yiikselmesi, solunum sikintisinin olmasi iize-
rine hastanemiz nefroloji servisine sevk edilen hasta,
klinigimize yatinldi. Hastanin kabuliinde fizik bakida
genel durum orta, dispneik, ortopneik, kan basinc
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180/90 mm Hg, nabiz 100/dakika ritmik bulundu. Kar-
diyovaskiiler sistem bakisinda tiim odaklarda 3/6 pan-
sistolik sufl mevceuttu. Bivokimyasal tetkiklerinde Gre
204 mg/dl, kreatinin 8.11 mg/dl, Na* 137 mmol/L, K’
3.3 mmol/L, LDH 318010 /L (220-450 10/L), indirekt bi-
lirubin 0.85 mg/dl, hemoglobin 9.73 g/dl, hematokrit
00274, trombosit 81900/mm’ olarak saptandi. Oligtirik
akut bobrek yetmezligi, Giremi ve hipervolemi bulgula-
nyla acilen hemodiyaliz tedavisine baslandi. Takipler-
de hemoglobini 6.35 g/dl've disti ve ilk bastan beri
meveut olan  trombositopenisi devam  etti.  Periferik
vaymada bol miktarda fragmante eritrositler saptandi.
LDH diizeyleri, retiktilosit sayist yiksek (%2.9), serum
haptoglobilin dazevi disik (<0.006g/dD indirekt Co-
ombs testi negatif bulunarak mikroanjiyvopatik hemoli-
tik anemisi kanutlandi. Ayiricr tant icin istenen ANA ve
antikardiyvolipin antikor testleri olumsuz bulundu. Has-
tanin klinik ve laboratuvar bulgularinin mikroanjiyopa-
tik hemolitik anemi ve bobrek yetersizligiyle seyreden
postpartum hemolitik Gremik sendromla uyumlu oldu-
gu distinildi. Patolojik tant icin renal bivopsi yapildi.
Renal bivopside akut tibiler nekroz ve tibilointerstis-
vel nefrit saptandi. Tip epitelinde vakuolizasyon ve
hemosiderin pigmenti gorildii. Histolojik bulgular da
tanimizt destekledi. Oligtiri, Gremi, anemi ve trombosi-
topenisi devam eden hasta ihtivaca gore hemodiyaliz
tedavisine ahindir, tedavisine 0.5 g/kg-giin prednizon
cklendi ve plazmafercze baslandi. Hastaya toplam 7
kez 1 ml/kg-giin taze donmus plazmayla plazmaferez
uygulandr. Hastanin ditirezi artu ve Gre, kreatinin de-
gerlerinde diissme basladi. Hemoglobinin 9.31 g/dl ve
hematokritin %27.1'e, trombosit sayisinin normal de-
gerlere gelmesi ve LDH diizeyinin 397 10/L (220-450
[U/L) diismesiyle kan degerlerinde de belirgin bir di-
zelme izlendi. Dilrezi 4000 ml/gin’e ¢ikan hastanin
tresi 40 ml/dl, kreatinin degerleri 1 mg/dl'ye geriledi.
Poliklinikte kontrollere gelmek tzere sifa ile taburcu

edildi.

Tartisma

Trombotik mikroanjiyopati, kiictik arterler ve kapi-
lerlerde fibrin formasyonu ve trombosit agregasyonu
ile karakterize bir hastalhkur. Bu bozuklukla ilgili bas-
lica 2 Klinik durum meveuttur: Hemolitik Gremik send-
rom (HUS) ve trombotik  trombositopenik  purpura
CITP). Her ikisinin paylasnigr ortak noktalar mikroanii-
yopatik anemi, trombositopeni ve endotel disfonksiyo-
nudur (1), Patolojik bulgulan ise arteriyol ve kiicik ar-
terlerde ukayier lezyonlar (mikrotrombisler) ve bunun
sonucunda olusan mikroenfarktlardir (2). HUS tin mik-

rotrombiisleri primer olarak bobreklerde ve klinigi re-
nal semptomlarla karakterize iken TTP'de trombusler
beyin damarlarina lokalizedir ve bu da aralikli norolo-
jik semptomlara yol acar.

HUS, cocuklarda daha sikur ve neden genellikle si-
totoksin Greten bakterilerin yol actigr (ozellikle EC se-
rotip 0157:H7) enterik enfeksiyonlardir. Enterik basiller
tarafindan uretilen toksin (Shiga toksin) glomeriler en-
dotelyal hiicrelere baglanabilmekte ve sitokinlerin (ire-
timine ve von Willebrand faktorin (viW) salinimina yol
acmaktadir (1). Ayrica atipik HUSler de bildirilmekte-
dir. Bunlardan biri, ishalle birlikte olmayan ve berabe-
rinde renal fonksiyonlarda bozukluk olan atipik form-
dur. Bunun disinda, HUS siniflamasinda yer alan famil-
yal grupta kompleman H geninde anormallikler teshit
edilmistir. Faktor H anormallikleri kontrol edilemeyen
kompleman aktivasyonuna vyol acarak koagilasyon
kaskadinin aktive olmasina neden olur (1,3). Ayni za-
manda sekonder HUS sinift da bulunmaktadir. Ornegin
siklosporin, takrolimus, mitomisin C, tiklopidin, kinin
ve oral kontraseptifler gibi ilaclarin kullanimma bagl
gelisen HUS vakalar bildirilmistir. Sistemik hastaliklara
(sistemik [lupus erythematosus, antifosfolipit sendrom,
sistemik skleroz ve HIV infeksiyonu gibi) ve gebelige
sekonder HUS gelisebilmektedir (1).

Gebelikte terme yakin ve postpartum periyot TTP ve
HUSin gelisme riskinin en fazla oldugu donemdir (4).
Ozellikle postpartum HUS, siiresi 6 ayr asmamak (izere
goziikebilir. Postpartum donemde gelisen mikroanjiyo-
patik anemiyi gosteren trombosit diistiklign, LDH yiik-
sekligi, periferik yaymada sistositlerin gorilmesiyle bir-
likte siddetli hipertansiyon ve serum kreatinin diizeyinin
yiiksek bulunmast HUS'G akla getirmelidir. Bununla bir-
likte postpartum HUS'U bircok oncii olay baslatabilir.
Ornegin, postpartum hemorajiyle birlikte agiklanamayan
trombositopenisi olan vakalarda ayiricr tamda mikroan-
jiyopatik hemolitik anemi nedeni olabilen HUS akla ge-
tirilmelidir (5). HUS/TTP tanist konulduktan sonra teda-
vi konusunda hemen karar verilmelidir. Zira bu klinik
durumlar eger tedavisiz birakilirsa fatal seyredebilir (6).
Tedaviye yon veren ana faktorlerden birisi TTP ve HUS
aynminin Oncelikle yapilmasidir. Daha sonra HUS'(in
hangi etiyolojik simifta bulunduguna karar verilmelidir.
Clinktt HUS'tin farkl sekillerinde yapilan tedavilere fark-
It yanutlar alinabilmektedir. Ginimizde antikoagii-
lanlar, antitrombositer ajanlar, imminosiipresifler, stero-
idler, splenektomi, plazma infiizyonu, plazmaferez teda-
vileri mikroanjiyopatik trombotik anemilerde kullanil-
maktadir (2). Taze donmus plazma kullamilarak yapilan
terapotik plazmaferez akut TTP'de ve oncesinde diyare
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bulunmayan atipik HUS'te endikedir. Ozellikle TTP'de
plazmaterez tedavisi vasamsaldir. Gebelikte  gorilen
HUSte hemen  gebeligin sonlandinlmast  gerekirken,
postpartum HUS uzun siire plazmaferezle diizelebil-
mektedir (3). Ayrica yapilan genis bir kohort calismasin-
da, plazmaterez tedavisinin yiksek yanit ve sagkalim
hizlariyla birlikteligi gosterilmistir (0). Lampinen ve arka-
daslari, 1 postpartum HUS vakasindan olusan sunumla-
rinda, kriyopresipitatla vaptiklan plazmaferez tedavisi-
nin sonuclarn olumlu bulmuslar ve inat¢1 trombosito-
peninin daha ciddi hastalik gostergesi oldugunu belirt-
mislerdir (7). Abruptio placentae nedeniyle sezaryen
operasyonu gecirdikten sonra HUS gelisen bir vakada
da plazmaferez uygulannus ve plazmaferez tedavisi hem
renal fonksiyonlarda hem de trombositopenide dizelme
saglamusur (8). Ancak 20 yasindaki bir vakada, 28 kez
uygulanan plazmafereze ragmen renal fonksiyonlarda
diizelme gozlemlenmemis ve hasta renal replasman te-
davisine surekli ayakian periton diyaliziyle devam et-
mistir (9). Ayrica 3 postpartum HUS vakasiyla, diger ne-
denlere bagl trombotik mikroanjiyopatili 12 vaka teda-
vi agisindan karsilastridnustr, Postpartum HUS vakalan
daha komplike ve uzanus bir seyir gostermistir. Bu
grupta daha fazla sayida diyaliz ve plazmaferez gerek-
mistir. Ancak bu agresif tedaviyle renal ve genel prog-
noz diger tiplere gore daha iyidir (10),

Vakanuzda sezaryen sonrast 20. glinde gelisen vaji-
nal kanamayr takiben yiksek LDH seviyeleri, devam
cden hemolize bagh derin anemi, birlikte  bulunan
trombositopeni ve renal yelersizlik nedeniyle HUS dii-
sunuldd. Yapilan periferik yaymada fragmante eritrosit-
lerin gorilmesi mikroanjivopatik hemoliz tamisim des-
tekledis Ayircr tamda, immian hemolitik anemi ve trom-
bositopeni, SLE veya antifosfolipit sendromu dislamak
acisindan istenen ANA| antikardiyolipin antikorlan, di-
rekt ve indirekt Coombs testleri negatif geldi. Bu arada
tre, kreatinin degerlerine ve hemodinamik durumuna
gore hasta hemodiyalize alindi. Oligoantirik seyreden
hastaya postpartum HUS tanisiyla 0.5 mg/kg prednizon
ve taze donmus plazma ile plazmaferez tedavisine bas-
landi. Baslingicta oligoanirik olan hastanin idrar cikis
giderek artt ve yaklasik 4000 ml/giin’e ulasti. Direngli
vakalarda trombositopeninin uzun strdigind bildiren
vayinlar olmakla birlikte (7), hizim vakamizda plazma-
ferez tedavisinden sonra erken dizelen parametreler-
den biri trombositopeniydi. Hastaya toplam 7 kez plaz-
materez uygulandl. Bu tedavi sirasinda voliim yiiklen-

mesi, alerjik reaksiyon gibi plazmafereze bagli herhan-
gi bir akut komplikasyon gelismedi. Hastanm tre, kre-
atinin dizeyleri giderek dismeye basladi. Kan basinc
da normal seyreden hastanin diyaliz ihtiyact kalmad,
Hastanin anemisi de giderek diizeldi ve tamamen nor-
male dénen LDH dizeyleriyle hemolizin devam etme-
digi kanitland.

Sonucta bu vakayla postpartum hemorajilerin HUS'e
neden olabilecegi ve mevcut klinik tabloyu daha da
agilastirabilecegi gorilmektedir, Postpartum trombosi-
topenisi, anemisi ve akut bobrek vetersizligi olan bir
hastada gerekli testlerle tam konularak vakit gecirmeden
tedaviye baslanmalidir. Erken tani konulmasi, tablonun
fatal seyredebildigi bu hastalarda tedavinin gecikmesini
ve cesitli sekelleri Onleyecektir. Diger sunumlarda oldu-
gu gibi bu vakada da plazmaferez tedavisi hastaligin iyi-
lesmesinde yararli olmustur.
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