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sistosit saptandy. Hasta: akut bobrek yetmezlifi, trombositope-
ni ve hemoliz nedeniyle Hemolitik Uremik Sendrom én tams-
st ile yogun bakimaz yatinlde. Flastamn shiga toksini negatif ve
ADAMSTI3 degeri normal saptands. Hastanin CFH mutasyon
analizi génderildi; heniiz sonucu gkmady. Hipertansiyon, oligii-
risi we respiratuar asidozu olan hasta entiibe edild. Plzzmaferez
ve digaliz yapiddy. AHUS olarak degerlendirilen hasta ekulizimab
tedavisi aldr. Glaskow Koma Skalasimin diisiik olmast nedeniy-
le kranyal goriintileme yapilds. intrakranyal kanama saptands
Plazmaferez, diyaliz ve ekulizimab tedavierine cevap alinamad:
ve hasta yatisinn 25, glintinde eksitus oldu.

Sowug: Biz atipik HUS ve bunz bagh komplikasyonlar gelisen
ir erkek olgu sunarak Atipik HUS' dikkat celumeyt amacladik.

Anahtar Kefimeler: Bobrek yetrmezlifi, frombositopent, hemoliz,
IS, Atipik HUS
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Makrofaj Aktivasyon Sendromu
ile Seyreden Sistemik Lupus
Eritematozus: Olgu Sunumu
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Girig: Sistemik Lupus Eritematozus {SLE) hemen hemen biitin
sistemleri tufan otoimmiin bir hastaliktir. Hastabk baslangt-
a gesitli inik sekillerde olabilir. Burada makrofaj aktivasyon
sendromu {(MAS) gelisen bir eriek SLE hastas: sunulmustur.

Ofgu: 7 yaginda erkek hasta bir yildir devam eden halsizhik, ka-
fin agns: ve son zamanlarda eldenen eldem agnsi, sac dskiil-
mesi, yiizde kizanklk, ko kayn vakinmalanyla bagnardu, Fizik
muavenede yiizde kelebek tarzindz eritem, oral aftlar, hepa-
tosplenomegali saptandr. Labaratuvar incelemelerinde hemog-
Iobin: &3 gfdl, l6kosit sayis: 1100{mm’, trombesit: 27000{mm’,
{re: 50 mgjdl, kreatinin: 0,96 mg {dl, AST: 500 UJL, ALT: 196 UL,
aibiimin: 4,5 g/dl, total kolesterol: 176 mg/{dl, trigliserid: 748 mg/
&, sedimantasyon: 3% mmjsaat, CRP: 8,3 mgjL, aPTT: 64 sn, PT:
35 sn, fibrincjen: 259 mg/di, INR: 11, Direk Coombs: pozitif, fer-
riin: 4379 ngiml, ANA: 2 {+}, anti-dsDNA: 1 {+), Cf: 414 mg/dl,
C3: 3.5 mg/di saptands. Makroskopik hematéisisi olan hastamin
24 saztlik idrarda protein atifimns 235 mgfmgiin saptandy Paio-
iojik inceleme ile bobrek tutulumu SLE nefriti Klas IV S ofarak
simiflandinilds. Hastaya 2012 SLICC kriterlerine gore 1317 kriter
ile SIE tams: konuldu. Xemik 151 aspirasyon incelemesinde
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hemofagositoz goriildii. Hastayz metilpredmizolon (6 giin, 500
mgjgiin} tedavisi verildi, ardindan prednizolon 2 mgjkg/giin,
hidrosiklorokin (Smgjkg/etin, siklofosfamid (Zmgjke foiin) bas-
land:. Hasta normal bibrek fonksiyon testleri ve tam kan saym
degesleri ile 8 aydir izlenmektedir.

Sonuc: SLE; MAS'm nadir bir nedenidir. MAS; cocukhik cag sis-
temik inflamatizar bozukduklarimn ciddi, potansiyel olarak yasa-
mu tehdit edici bir kemplikasyonudur. Bu sendromun ozellif,
{L-1j3, 1L-6, ve Himdr nekroz fakidrii gibi proinflamatuar sito-
kinlerin zgin salgrianmasivia birlikte T lenfositlerin ve makro-
failann agin aktivasyonu ve cogalmasidir. MAS'1n Kinik ve labo-
ratuar ézellikieri yilksek ates, pansitopeni, hepatosplenomegali,
hepatik fonksivon bozukingu, ensefalopati, mbtiagma anormal-
likderi ve femritin yitksekdigidir. Xemik ili3i incelemesinde he-
mofagositozun gérillmesi bu sendrom icin patognomik kabul
edilir. Uygun ve zamamnda yapilan immiinsiipressif tedaviler
hasta icin hayat kurtancdic

Anahtar Kelimeler: Sistemik lupus entematozus, makrofa; akti-
vasyon sendromu
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Spinal Disrafizme Bagli Nérojenik
Mesaneli Cocuklarda Bobrek Hasars
Gelisiminde Etkili Faktorier
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Amac: Spinal disrafizmli cocuklarda bobrek hasardanmes: mor-
taliteyi etkileyen Gnemli sorunlardan biridir. Bazm cocuklarda
¢ok erken yagta son donem bobrek vetmezhigi gelismekte ve bu
hastalara ek olarak diyaliz ya da organ nakli gibi renal replas-
man {edavileri yzpimas: gerekmelctedir. Calismamizda spinal
disrafizmli cocuklarda bébrex parankim hasanna etki eden nisk
falctrleninin befirlenmesi amacland:.

Yantem: Spinal disrafizm nedeni ile nérojenik mesane tams: de
Kinigimizde izlenen 77 hastanmn dosyalan geriye déniik ince-
lendi. Hastalarda bbrek hasarlanmas belistecler: olarak; DRISA
da babrekte skar, glomeriler filtrasyon hizinda (GFH) azalma
ve mikroalbuminiici kullamlnustir. Babrek hasarlanmasina ethi
eden fakidrler olarak: spinal disrafizmin tipi, sevivesi, operas-
yon zamami, Grodinami bulgular, temiz aralids kateterizasyona
{TAK]} baglama zamani, ulitasonograhl bulgulan {mesane duvar
kalinligs, hidronefroz varli@), gergin kord, hidrosefzl, vezikoii-
referal refiii varh, tekrardayan asemptomatik ve semptomatik
idrar yelu enfeksiyonlan olup olmamazs: arastanlde

Bulgufar: Hastalarin 70%si iez, 7'si erkek ve ortalama yas
6,6724.1 yild. Spinal disrafizmin %95t meningomiyelosel olup
%8)'sinde operasyon sonrast gergin kord sendromu saptan-
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