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Immiinglobulin A Nefropatisi Zemininde Gelisen Atipik Hemolitik Uremik Sendrom
Vakasi
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Olgu: Onsekiz aylik erkek bebek iki gﬁndur kanli ishal ve idrar miktarinda azalma
sikayetleriyle bagvurdugu merkezde trombositopeni (52000/mm3) ve anemisi (Hgb:8 g/dl,
Htc:%24) saptanarak hastanemize sevk edilmis. Anne-baba arasinda akrabalik yoktu. Fizik
muayenesinde genel durumu kotii, soluk goriiniimlii, kan basinci: 105/68 mmHg, viicut 1sisi
37,8°C, karinda asit, skrotumda ve pretibial 3+ godet birakan 6demi vardi. Laboratuvar
incelemelerinde anemi [Hgb:6,9 g/dl, D.coombs(-)], trombositopeni (70000/mm3), bobrek
fonksiyon testlerinde bozukluk (Kreatinin:2,9 mg/dl, Ure:142 mg/dl, Na:129 mEg/L, K:5,3
mEq/L, LDH:2633 U/L, Urik asit: 13,1 mg/dl) saptanarak Hemolitik Uremik Sendrom (HUS)
tanisi konuldu. Gaita kiiltiirinde STEC iiremedi. IV sivi, destekleyici tedaviler, periton
diyalizi, eritrosit slispansiyonu ve taze donmus plazma (TDP) inflizyonlar: baslandi. Yatisinin
4. giinlinde nobet gegirdi ve Fenitoin baglandi. Oligo-aniirinin devam etmesi nedeniyle
yatiginin 9. giiniinde bobrek biyopsisi yapildi. Onuncu giin aniden solunum sikintisi gelisen ve
durumu kotiilesen hastada “Dilate Kardiyomiyopati” saptandi. Digitalize edildi ve
“Mitokondriyal Sitopati” diisiiniilerek Koenzim Q, Karnitin ve B kompleks vitamini basland.
Cocuk Yogun Bakim Unitesi’ne alinarak entiibe edildi. HUS etiyolojisine yonelik olarak

bakilan tetkikleri (C3, C4, metabolik tetkikleri, Faktér H, anti-Faktér H diizeyi,



ADAMTSTI3 aktivitesi, MTHFR) normal sinirlardaydi. Yatiginin 17. giiniinde bobrek
biyopsisi raporu sonuglandi. “HUS ile uyumlu bulgulara ilave akut tubuler nekroz ve
piyelonefrit” saptandi. Immiinfléresan incelemede glomeriillerde, tiibiillerde ve bazi
damarlarda IgA(2+) birikimi saptanmas iizerine giinasirt 5 kez TDP ile plazmaferez yapilarak
hemen arkasindan pulse metilprednizolon (15 mg/kg/giin, 6 giin) uyguland. Ilag tedavisinin
3. glintinde idrar ¢ikis1 1,1 ml/kg/saate ¢ikti. 35. giin taburcu edilirken (Hb:9,4 g/dl, Trombosit
say1s1:247000/mm?*, Kreatinin:0,62 mg/dl) ekokardiyogarafisi normal bulundugundan
digoksin kesildi. 21 aydir izlenen hastanin halen sikayeti yok. Hb:12,6 g/dl,
Trombosit:189000/mm3, Ure:41 mg/dl, Kr_eat:O,SZ mg/dl. Diisiik doz prednizolon, enapril ve

Koenzim Q, Karnitin, B kompleks vitamini almaya devam ediyor.

SONUG: Hastamizda gelisen hemolitik iiremik sendrom atipik olarak degerlendirildi. Verilen
steroid tedavisine cevap alinmasindan dolay: zemininde IgA nefropatisinin eslik ettigi

diistiniildii.



