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21 giunlik kiz hasta

Sikayeti:
Erken dogum
Cokiik 6n bingildak
Azalmisg cilt turgoru



HIKAYESI

G3P2Y2D1KO0 37 yas anneden 31 GH c/s 1le 1940
or dogmus.

Dogum sonrasi solunum sikintis1 nedeniyle dis
merkez YDYBU de takip edilmis.

21. giin oda havasinda tam enteral beslenirken
bakilan

Na:154 — 159,56 — 164.2 mEq/L

Hipernatremi nedeni ile hastanemize sevk
edilmis.



OZGECMIS

Prenatal: Polihidroamnios+Uzamis EMR
Natal : G3P2Y2D1KO0 31 GH c/s 1le 1940 gr

Postnatal: Solunum sikintisi nedeniyle YDYBU
21 gun yatis



SOYGECMIS

Anne-baba teyze cocuklar:
Anne:38 yasinda sag-saghkl
Baba:47 yasinda sag-saglhklh
1.Cocuk: 22 yas erkek sag-saghklh
2. Cocuk: Hastamiz



F1ZIK MUAYENE

21 giin Kiz

Agirhik :1940 gr (10-50 P)
Boy:46 cm (50-90 P)
Bas cevresi:31,7 cm(50-90 P)



Fi1ZIK MUAYENE

Genel Durum: Genel goériniim 1y1 ajite

Cilt: Der1 rengi soluk, cilt turgor azalmas.
Sarilik, morarim, petesi, purpura renk degisikligi
alani, hemanjiom avuc ic1 eritem yok.

Bas-Boyun: Sac ve sacli deri dogal. Kafa yapisi
simetrik, tortikolis, kitle toplar damar dolgunluk
yok On fontanel cokuk

KBB: Burun akintisi yok. Orafarenks ve tonsiller
dogal

Gozler: Bilateral 1s1k refleksi dogal pupiller
1zokorik



Dolagim:S1,S2 dogal S3 yok. Ufiiriim yok.Femoral arter
nabizlari +/+

Solunum:Her iki g6giis yaris1 solunuma esit katiliyor.Cekilme
yok.Dinlemekle ral,ronkiis ekspiryum uzunlugu yok

Karin:Batin distandii degil.Duyarllik defans,rebaund yok
.Hepatosplenomegali yok

Uro-genital: Haricen kiz

Sinir:Biling acik iletisim, yonelim, cevreyle 1lgi
normal.Zihinsel durumda 6zellik yok Kafa cifti sinirlerinin
muayenesi dogal

Iskelet: Kas kitelesi ve tonusu dogal.



LABORATUVAR?

WBC:17800/mm3 Glukoz: 124,9 mg/dL
Ure:56,37 mg/dL

Neu: 5000/mm3 Kreatinin:0,61 mg/dL
Total Bil:2,39 mg/dl

Hb:9,0 g/dLL Direkt Bil:0,53 mg/dl
AST:19,8 TU/L

MCV-9138 fL, ALT:12,3 TU/L

. Na:166,2 mEq/L
P1t:359000/mm3 Ked 57 mEqlL
Prokalsitonin: 0,14 ng/mL C1:133,8 mEq/L

Ca:10,7 mg/dL

P:7,25 mg/dL

Total Protein:54,53 g/L
Albumin:40,08 g/L
Urik asit:1,94 mg/dl
CRP:0,25 mg/LL




LABORATUVAR ?

o pH: 7,45 o Renk: acik sar
o PCO2: 25,6 mmHg o Bulanikhik: Berrak
. ’ o pH: 6,5
o HCO3: 20,6 mmol/L o Dansite-1005
o Kan: 2+

o Lokosit:2+

o Glukoz: Negatif

o Protein: 1+

o Nitrit: Negatif

o Urobilinojen: Normal




TFUS:

Normal

Uriner USG:

Normal



OZET ?

21 giunlik kiz hasta
Azalmais cilt turgoru
Na: 166,2 mEq/L
Kr: 0,6 mg/dl

Idrar dansitesi 1005

TANI ?



KLINIK IZLEM

Oral desmopressin liyofilizat 5 mcg/kg/giin 2 doz
Dil alt1 uygulanim

10 mcg/kg/giin dozundan 1lk uygulama sonrasi idrar
dansitesinde artis

Politirisi ve hipernatremisinin devam etmesi lizerine
hidroklorotiyazid ve agizdan serbest su

Saatlik idrar azalma olmayan Na: 180 mEq/L olmasi
uzerine indometazine gecildi.



KLINIK IZLEM

Indometazin tedavisi altinda

Na:161 — 151 — 150 mEq/L saptanda.
Politirisi geriledi.

Idrar kiiltiirii ESBL+ Klebsiella iiremesi

saptanmasi lizerine meropenem antibiyoterapine
gecildi.

Hastadan AQ2 ve AVPR genleri ¢aligilmasi i¢in
Umraniye EAH’ ne yonlendirilda.



DIiYABETES INSIiPIDUS

Asir1 susama ve poliiiri ile karakterize bir
hastaliktir

Arginin Vazopressin sentez ve saliniminda
bozukluk veya bobrek toplayici kanallarinda
Arginin Vazopressin hassas epitel hiicrelerinde
hormona cevabin bozulmasi nedeniyle ortaya
cikar



KLINIK
Politir:
Polidipsi
Hipernatermik dehidratasyon
Iritabilite
Emme bozuklugu
Gorme bozuklugu
Gelisme gerililigi
Ates
Entrezis

Hidroureter
Hidronefroz



KLINIK
Polidri + dehidratasyon
YD-sut ¢ocugu :
cok agir bezler
iritabilite, konviilziyon
agtklanamayan ates

kabizlik, kusma
biylme geriligi, mental retardasyon

Cocuklar:

polidipsi
enurezis, noktiri



TANI

Idrar voliimi artmistir
Idrar acik renkli

Idrar dansitesi:1001-1005

Idrar osmalalitesi plazma osmalaritesinden
diusuktir.

Bobrek fonksiyon testler:i normaldir

Su kisitlama testi ve nazal 1-desamino-8D-
arginin vasopressin testi ile tani konur.



» Poliiiri baslangig
Herediter nefrojenik DI  hayatin ilk haftasi

Familial santral DI >1 yas

Eriskin  Santral DI ani baslangig
Akkiz nefrojenik DI yavas baslangig
Primer polidipsi yavas baslangi¢

> Oykii
> Serum Na diizeyi
> Polihidramnios dykdsii



SU KISITLAMA TESTI

YD ve ¢ok kigtik siit gocugunda yapilmaz
Plasma Na>145 mEq/| ise yapilmaz

Test sonlandiriimasi
Idrar d »1020 (siit ¢ocugu 1015)
Idrar ozmolarite >600 (siit ¢ocugu >500)
Plazma ozm. >295 /Na>147
%5 kilo kaybi veya hipovolemi bulgular: gelisirse

Test sure
6 saat (< 6ay)
8 saat (6-24 ay)
12 saat (>2 yas)



SU KISITLAMA TESTI

Diyabetes Insipidus-Psikojenik polidipsi ayrimini
saglar
Test sonunda
Psikojenik polidipsi
Plazma osmalaritesi 295" 1 acmaz
Idrar osmalaritesi 600’ i gecer

Diyabetes Insipidus
Plazma osmalaritesi 300’ iin Uizerine .1kar

Idrar osmalaritesi 300’ it acmaz



DESMOPRESSIN TESTI

5-10ug desmopressin intranazal (20ug/m?2)
veya
2,5-bU aqueous vasopressin subkitan

o E%er' idrar osmol. >100% komplet santral

15-50%  parsiyel SDI
parsiyel NDI

<10% komplet NDI



NAZAL 1-DESAMINO-8D-ARGININ
VASOPRESSIN TESTI

Santral Diyabetes Insipidus

Idrar osmalaritesi 600’ i gecer

Nefrojenik Diyabetes Insipidus
Idrar osmalaritesi 300’ {1 agmaz
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TEDAVI

Santral Diyabetes Insipidus
Desmopressin

Nefrojenik Diyabetes Insipidus
Hidroklorotiyazid ve/veya amilorid

Indometazin
Saatlik diizenli su alimi (200-300 cc/kg/giin)
Diistik soliit (tuz) iceren diyet (I1mmol/kg/giin)



KOMPLIKASYON

Hipernatremiye bagli beyin kanamasi
Hipernatremik dehidratasyon
Politiriye bagl hidronefroz



AYIRICI TANI

Santral Diyabetes Insipidus
Genetik

Otozomal dominant
Wolfram sendromu

Edinsel

Travma (Kafa travmasi, cerrahi girisim)
Konjenital malformasyon

Neoplazi (germinom, pinealom, kraniofarengioma, optik
gliom)

Infiltratif nedenler (Langerhans hiicreli histiyositoz,
lenfosittik hipofizit)

Enfeksiyoz nedenler (meningekok, kriptekok, listeria,
toksoplazma)

laclar (Etanol, fetitoin, halotan, alfa adrenerjik agonistler)



AYIRICI TANI

Nefrojenik Diyabetes Insipidus

Genetik

X e bagli(V2 reseptorii mutasyonu)
Otozomal resesif(Aquaporin-2 gen mutasyonu)

Edinsel

Hiperkalsemi , hipokalemi

[aclar (lityum, demoklosiklini foskarnet, amfoterisin,
metisilin)

Uretral obstriiksiyon

KBY

Polikistik ve mediiller kistik bobrek

Sjogren Sendromu

Orak hiicre hastalig:



KLINIK IZLEM

Taburculukttan 12 giin sonra emmeme, kusma
sikayeti

Turgorda azalma
Na: 178,8 mEq/L saptanmais
Indometazin 1.5'dan 2 mg/kg/giin cikilda

Poliiirisi devam etmesi tizerine yiiksek doz
desmopressin baslandi

Kontrol Na: 150 mEq/L



KAYNAKCA

o www.uptodate.com

o www.orpha.net/consor/cei-bin/index.php
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