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Definicio

|. Tipusos haemolyticus uraemias szindréma (HUS): hasmenéshez tarsult (D+HUS), amelynek jellemzd
tUnetei a hirtelen kezdet, a haemolyticus anaemia, a thrombocytopenia és az akut veseelégtelenség
szimultdn megjelenésével tdbbnyire véres hasmenés bevezetd tinetei utan.

2. Atipusos vagy sporadikus, nem hasmenéshez tarsult (D-HUS): bizonytalan, aszinkron kezdetd, de
progressziv lefolydsl betegség, amely recidivalhat.

3. Recidiv HUS: a HUS egyszer vagy tobbszor ismétlédik. Tipusos HUS esetén ez ritkan fordul eld. A
recidivak eléfordulhatnak autosom recessziv és esetenként autosom dominans HUS-formakban.

4. Streptococcus pneumoniaéhoz tarsult HUS: toxikus allapotban lévé pneumadnias, meningitises
betegeknél fordul eld. A Streptococcus pneumoniae neuraminidazt termel, amely levélasztja a
sialsavkdpenyt az erythrocytakrdl, thrombocytakrdl és a glomerulusokrdl, ezéltal felszinre kerdl a
Thomsen-Friedenreich (TF)-cryptantigén, amely hemagglutinaciét, hemolizist, thrombocytopenidt,
intravascularis trombdzist, vascularis karosodast okoz.

5. Oroklott HUS: a HUS csaladi halmozédésanak 3 tipusa ismert:

m A HUS napokon vagy heteken belll a csaldd tobb tagjan jelentkezik. Recidiva nem fordul eld, az ok
E. coli O157:H7 fertézés. Ez valéjdban nem 6rokldtt, csak halmozott fertézddés kdvetkezménye.
A progndzis jo.

B Autosom recesszfv oroklédes. A testvérek betegségének kezdete kdzott hdnapok vagy évek telnek el.
A progndzis rossz, a mortalitas 65%.

B Autosom dominans 6roklédés. Néhany csaldadtagnal HUS, masoknal trombotikus thrombocytopenias
purpura (TTP) jelentkezik. Az ok prosztaciklin- vagy komplementabnormalitas. A klinikai lefolyas atipusos

haemolyticus uraemias szindréomanak vagy TTP-nek felel meg. A progndzis altalaban rossz.

6. Trombotikus thrombocytopenias purpura: jellemzdje 1az, haemolyticus anaemia, thrombocytopenids
purpura, valtozd neuroldgiai tiinetek. Csecsemdknél, kisgyermekeknél nem fordul eld, az urémia ritka,
de haematuria, proteinuria jelentkezhet.

Panaszok, tiinetek altalanos jellemzok

A vilag legtobb részérdl kozolték az eléfordulasat. A leggyakoribb nyaron és &sszel. A D+HUS féleg a
kisgyermekeket érinti, de eléfordulhat felndtteknél is, epidémiaként is jelentkezhet, tobbnyire kevésbé
atstott hisok fogyasztasa miatt. Az atfpusos formak gyakrabban nagyobb gyermekeknél vagy felnétteknél
fordulnak elé mint 6roklédd, recidivald vagy gydgyszerek (cyclosporin, oralis contraceptivumok, mitomycin-
C stb.) altal kivaltott betegség.
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A betegség leirasa

A tipusos formaban a gyermekek rendszerint egészségesek a gastroenteritis kezdete elétt. A kezdeti tinetek
a hasi fgjdalom, hanyinger, véres, nyakos hasmenés, ami |—15 nap mulva folytatédik a hemolizis okozta
sapadtsag/icterus, thrombocytopenia, oliguria, veseelégtelenség tiineteivel. A renalis microvascularis
thrombusok és fibrindepozitumok ellenére normalis a protrombinidd, a parcidlis tromboplasztinidd, a
fibrinogén-, az V-6s és a Vlll-as faktor szint. A fibrindegradaciés produktumok mennyisége fokozott. Erintett
szerv lehet még a vastagbél, a mdj, a pancreas és a kdzponti idegrendszer. Az oligo-anuria az esetek felében
kialakul, mikroszképos haematuria pedig a legtobb esetben kimutathatd. Kezdetben lehet hypokalaemia a
gastroenteritis miatt. Késébb azonban a veseelégtelenség kdvetkeztében hyperkalaemia és acidézis alakul ki.
Gyakran nincs korrelacid a hemolizis és a veseelégtelenség sulyossaga kozott. A vordsvértest-morfoldgiaban
jellegzetes a fragmentocytosis, amelyhez fokozott laktatdehidrogenaz, indirekt bilirubin- és reticulocytaszam-
emelkedés tarsul. A kezdeti fehérvérsejtszam a rossz kimenetel(l esetekben kifejezetten magas. Enyhe
neurolégiai tlinetekkel jard esetek még nem jelentenek rossz progndzist, viszont a strukturalis karosodassal
jard formak haldlos kimenetelliek vagy stlyos neuroldgiai maradvanytinetekkel jarnak. Az atipusos HUS
esetén a tlnetek aszinkron manifesztaciéjat figyelhetjik meg, a vérnyomas gyakran magas.

Az 6roklédé HUS esetén komplement-, illetve prosztaciklinabnormalitas mutathatd ki. A Streptococcus
pneumoniae altal okozott HUS sordn a T-F antigén elleni ellenanyagok kordbbi sensitisatio révén is
bejuthattak a vérbe vérkészitmények adasaval. Ezért friss, fagyasztott plazma adasa ebben a tipusban nem
ajanlott. A TTP-ben thrombocytopenia, leukocytosis, balra tolt vérkép lathatd. A legjellegzetesebb klinikai
tlnete a valtozd jellegli neuroldgiai zavarok és a mikroszkdpos méretl erek disszeminalt laesidja. Ennek
megfelel helyeken, féleg az alsé végtagokon sététvords-lilds purpurak lathatok.

A HUS patoldgiai alapja a trombotikus microangiopathia (TMA), bar trombdzis nincs minden esetben. A
veseelvaltozas sulyossaga is ennek kiterjedtségétdl figg. A vordsvértestek (vwwt.) hemolizise a vwt.-membran
peroxidativ kdrosodasanak kdvetkezménye az oxidativ stressz miatt. A mechanikai sérilékenységnek kisebb
jelent8sége lehet.

Diagnozis

A fentebb részletezett anamnézis és klinikai tinetek mellett a HUS diagndzisanak feltétele a haemolyticus
anaemia, a thrombocytopenia és a veseelégtelenség szinkron vagy aszinkron manifesztacidja, amelybdl az
egyes komponensek valtozé sllyossaglak lehetnek. Ezekhez tarsulhatnak neuroldgiai tinetek. A TTP
diagndzisanak kritériuma a thrombocytopenia, a disszeminalt trombotikus purpura, a haemolyticus anaemia
és neuroldgiai tiinetek, amelyhez — nem kotelezd jelleggel — veseelégtelenség is tarsulhat.

A kotelezd diagnosztikai vizsgalatok: vér: hemoglobin, hematokrit, reticulocytaszam, fehérvérsejt-,
thrombocytaszam, kvalitativ vérkép, vorosvértest-morfoldgia, rutinvizelet, szérumkreatinin, urea, nitrogén,
kdlium, natrium-kiér, bilirubin, majenzimek (SGOT, SGPT, gamma GT). Ezeket a betegség sllyossagatdl és
lefolyasatdl fliggden tdbbszor ismételni kell. Ezenkivil ajanlott a szérumamildz, a haptoglobin, a
fibrindegradaciés produktum és a betegség elején az alvadasi faktorok vizsgalata. Neuroldgiai tiinetek esetén
lumbalpunkcid és liquorvizsgalat szikséges. A betegség lefolydsa soran rendszeres vérnyomaskontrollt kell
végezni. A betegség elején hasi ultrahangvizsgalat javasolt az egyéb vese-, maj- és hasnyalmirigy-betegségek
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kizarasara. TTP-ben bélfali vascularis érintettség is lehet, amely bélnekrdzissal jar. Emiatt ileus paralyticus,
illetve késdbb bélperforacid is bekodvetkezhet. Az ilyen esetekben képalkotd vizsgalat (nativ hasrontgen,
komputertomogréfia, esetleg magneses rezonancia), szoros sebészeti fellgyelet, szikség esetén mutét

indokolt.

Differencialdiagnosztika

A HUS, illetve a TTP elklldnftendd a kildnbdzd haemolyticus anaemidktdl, a szepszis talajan kialakult diffiz
intravascularis coagulopathiatdl, az idiopathias thrombocytopenids purpuratél, a hemofiliaktél, az akut
veseelégtelenség egyéb formaitdl (tubulointerstitialis nephritis, akut tubularis nekrdzis), rapidan progrediald
glomerulonephritis kilonbozd formaitdl, a vesevéna trombdzistdl, az akut medullaris, illetve az akut
corticomedullaris nekrézistol.

Diagnosztikai algoritmusok

A Klasszikus tlnetcsoport egylttes jelenléte (haemolyticus anaemia, thrombocytopenia, veseelégtelenség), az
anamnézisben szerepld véres-nydkos hasmenés mindenképpen a tipusos HUS diagndzisat erdsiti.

Ha a fenti tinetek aszinkron manifesztalédnak, esetleg neurolégiai tiinetek is tarsulnak hasmenéses prodroma
nélkdl, az atipusos HUS-ra utal.

Ha a HUS klasszikus tlneteit pleuropneumonia vezeti be, akkor neuraminidaztermelé Streptococcus-
fertézéshez tarsult HUS-ra gondolhatunk.

Ha a beteg csaladjaban hénapokkal vagy évekkel ezeldtt eléfordult HUS vagy TTP genetikai eredet(
(autosom recessziv vagy autosom dominans oroklédésd) haemolyticus uraemias szindrémaval allhatunk
szemben.

Ha a thrombocytopenidahoz diffizan jelentkezé purpurak tarsulnak neurolégiai tiinetek, haemolyticus
anaemia, vizeleteltérések és laz kiséretében, TTP a valdszin( diagndzis.

Kezelés

A folyadékelektrolit-haztartas gondos fellgyelete es kezelése alapfeltétele a tUlélésnek. Tipusos HUS esetén
gyakori a dehidracié. A hyponatraemia lehet kdvetkezménye annak, hogy a vese nem képes a megfelel®
szabadviz-kivalasztasra, és a kezelés soran esetleg tUl sok hipotdnias folyadékot kap a beteg. A hyperkalaemia,
hyperphosphataemia és a sulyos aciddzis gydgyszeresen kezelendd, de ha insufficiens, peritonealis dializis
vagy hemofiltracids kezelés lehet indikalt. A haemolyticus anaemia miatt gyakori wwt.-massza-transzfizié
szUkséges. A hipertdnia jol reagdl folyadékmegvonasra, de gyakran vérnyomascsokkentd kezelésre van
szlkség (kalciumcsatorna-blokkold vagy hydralazin). Furosemiddel megprébalkozhatunk, bar arra utald
meggy&zd bizonyiték nem all rendelkezésre, hogy a lefolyast Ienyegesen befolyasolnd. Gyermeknél a
peritonealis dializis a gyakrabban valasztott dializismddszer, de hasi sebészeti beavatkozas esetén
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hemofiltracid valhat sziikségessé. A gyermekkori tipusos HUS esetén a plazmaferézis vagy a friss, fagyasztott
plazmainfuzié indikdcidja nem bizonyiftott. Gondos kezeléssel ezek nélkil is a gydgyulas 85% felett lehet. A
plazmaferezist, illetve a friss, fagyasztott plazma adasat fenntartjuk a sokkal rosszabb prognézist atipusos
HUS- és T TP-esetekre. Ujabban egyre tobb adat szdl a nagy dézist antioxidans E-vitamin adjuvans kezelés
lehetséges jotékony hatasardl féleg atipusos HUS esetén. A heparin, illetve a thrombocytaaggregaciot gatld
gydgyszerek adasa nem ajanlott, miutan semmilyen kedvezé hatasuk nem bizonyitott. Fontos a
szénhidratokkal torténd kaldriabevitel €s az esszencialis aminosavak adasa.

Az ellatas megfeleloségének indikatorai

Nyugat eurdpai kdzlések szerint D+HUS esetén az akut mortalitds 9%, és a végstadiumu veseelégtelenség
eléforduldsa is 8%. A kronikus veseelégtelenség és hipertonia egylttes kialakulasanak gyakorisaga 4%, a késdi
veseszovéddmények eléfordulésa 12%, a komplett gydgyulas gyakorisaga 62%. Azon betegek kozul, akiknél
az anuria 8 napnal, az oliguria 15 napnal tovabb tartott, egy sem menekdlt meg a krdnikus
veseelégtelenségtdl. Mindemellett a krénikus veseelégtelenségben szenvedd, volt tipusos HUS-esetek 45%-
anal nem is volt anuria, egyharmaduknal pedig nem volt oliguria az akut stddiumban. Tehat az akut mortalitasi
ardny dramai javuldsa ellenére szamos betegnek késdi veseszévédménye alakulhat ki D+HUS soran, ezért
sok évig rendszeres gondozast igényelnek.
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