\\‘Q\S.\TES/'

N
oy
S
—
Wl
4
> :

Oy P &
¥ 7994 \

)

%
-
>
=
(=~

S
»

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi
Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
GCocuk Hematoloji Bilim Dali
Olgu sunumu

20 Ocak 2022 Persembe
Int.Dr. Serdar KARAGUZEL
Prof. Dr. Emine ZENGIN




Olgu

3 yas 3 ay erkek hasta

Sikayeti

* Aniden baslayan yiirime bozuklugu



Hikaye

Annenin anlatimina gore hastanin 6 Aralik
tarihinde 39 derece atesi olmus, kendisi
cocuguna ibuprofen vermis daha sonra atesi
gerilemis ve bir daha olmamis. 16 Aralik
tarihinde de yurume bozuklugu baslayan hasta,
18 Aralikta dis merkeze basvurmus.

Dis merkezden tarafimiza yonlendirilen hasta
acile yirime bozuklugu sikayeti ile gelmis



Ozgecmis

-34 haftalik prematire sezaryen ile dogmus.
-Dogum agirhgi 2000 gram.

-YDYBU yatis dykusu yok.

-Bilinen bir hastaligi, dizenli kullandigi ilaci,
alerjisi yok.

-Asilari zamaninda yapilmis.

-Gelisme basamaklarini zamaninda
tamamlamis, néromotor gelisme geriligi yok.




Soygecmis

* Anne: 34 yas, 1 yil dnce hiperkalsemi
tanisi almis, ellerde tremoru mevcut, hig
ilac kullanmamis. MS ve FMF tanilar
mevcut.

 Baba:34 yasinda, sag-saglikl

« Akrabalik bagi yok.

» 1.cocuk: anneler ortak 14 yasinda kiz,
sag-saglikl

« 2.cocuk: hastamiz



Fizik Muayene

» Ates: 36.6°C

* Nabiz: 118/dk

* Boy:98 cm (>97p)
 Solunum sayisi: 28/dk
« Agirlik:15,6 kg (>97p)

» Tansiyon:100/60 mmHg



FlZIk Muayene

Genel durum iyi
- Cilt rengi, turgor-tonus dogal. Ikter, siyanoz yok.
* Bas boyun: LAP yok.
* G06z: IR +++/+++, pupiller normoizokorik.
« KBB: Orofarenks ve tonsiller dogal, hiperemi yok.

* Solunum Sistemi:Solunum sesleri bilateral esit, ral yok, ronkis
yok.

« KVS:S1(+), S2(+), ek ses, iifiirim yok.
« GIS: Batin rahat, defans, rebound yok. HSM yok.
« GUS:Haricen erkek.

* NMS:Suur agik, oryante koopere. Meningeal iritasyon bulgusu
yok.

« Ekstremiteler: Eklem hareket agikliklari dogal. Kas giici
bilateral 5/5. Hasta basmakla artan bacak agrisi tarifliyor.



Laboratuar

* Achk Kan Sekeri (AKS)-82,1 mg/dL
* Urea-20,7 mg/dL
« BUN ( Kan lre azotu )-9,67 mg/dL

« Kreatinin-0,3 mg/dL
.+ AST(S560T)-20,2 U/L

« ALT (S6PT)-59 U/L
« ALP-153 U/L

« LDH-221 U/L

« Protein, Total-73 g/L
« Albumin-46 g/L

« Globulin-27 g/L

« Dizeltilmis Sodyum-137,7 mmol/L
« Sodyum (Na)-138 mmol/L
« Potasyum (K)-4,44 mmol/L

Klor (C)-102 mmol/L

« Kalsiyum-12,96 mg/dL(8.,6 -

10,6

 Diizeltilmis Kalsiyum-12,48 mg/dL
« Fosfor (P)-5,66 mg/dL

WBC - 11650/uL
NEU - 5980/uL
LYM -4700/uL
MONO- 800/uL
EOS -120/uL
BASO-50/uL

RBC -4,80 x10™6/uL
HGB- 12,40 g/dL
HCT- 33,4%
MCV-69,60 fL
MCHC -37,10 g/dL
PLT 259.000/uL



pH- 7,353 (+)
PCO2- 46,2 mmHg
PO2- 37,7 mmHg
Na+ -140 mmol/L
K+ -3,6 mmol/L
iCa+ -1,66 mmol/L
Cl -108 mmol/L
Glu -105 mg/dL
Laktat -14 mg/dL
Bili- 0,8 mg/dL
tHb -12,5 g/dL

Sedimentasyon -33 mm/h
CRP-8,42 mg/L

Hct -38,5

MetHb -1,4

COHb -0,7

cHCO3st -23,7

cHCO3 -25,0 mmol/L

Bo2 -17,1

Beecf 0,2

Beact --

Anyonik Gap (K) 10,3 mmol/L
Anyonik Gap 6,7 mmol/L



Patolojik bulgular

 Hiperkalsemi
* Yirimede bozukluk



« On tanilar nelerdir ?

* Hiperkalsemi etiyolojisini
aydinlatmak igin hangi
tetkikler istenmelidir ?
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* Parathormon -<1,2 ng/L ||
Hiperparatiroidizmi diglamak igin

« 25-Hidroksi Vitamin D - 17,2 ng/mL ||
D vitamini intoksikasyonunu diglamak igin

- Spot Idrar Kalsiyum/ Kreatinin orani - 1.1 11

CaSR reseptor mutasyonlarindaki hipokalsitrik
hiperkalsemiyi digslamak igin istendi.




Bu tip agresif hiperkalsemilerde
maligniteler de akla gelmelidir !l



Klinik Seyir

* Hastaya PAAC grafisi ve alt ekstremite
grafileri gekildi.

* Onkolojik ve hematolojik patolojiler agisindan
hasta, periferik yaymasi ile Cocuk
Hematolojiye danigildi.

 Hastaya 3000cc/m2'den SF basland.
Sonrasinda tedaviye 4x1 mg/kg olacak sekilde
furosemid eklendi



AC grafisi dogal.
Mediastinal genisleme
yok.




Osteolitik
E lezyonlar yok.

JLOJI



KOCAELI UNV. RADYOLOJI




* Periferik yaymasinda blast gérilen hastamiza
kemik iligi aspirasyonu yapild:.

 Yapilan kemik iligi aspirasyonunda hiperseliiler
monoTipi, 787 bIC(ST, 7D IenfOSiT, %3 PNL, %2
bant, %3 normoblast gorildd.

* Hastadan flow sitometri gonderildi. Flow
sitometri sonucu prekiirsér B ALL olarak
sonuclandi.



21 Aralikta alinan kontrol biyokimyasinda
Dizeltilmis Ca-14.91 mg/dL
Fosfor- 5.54mg/dL geldi.

Hastaya zolendronik asit 0.025mg/kg
dozundan uygulandi.
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BiYOKIMYA

TEDAVIi PLANI

24 ARALIK

25 ARALIK

26 ARALIK

27 ARALIK

28 ARALIK

29 ARALIK

Diizeltilmis Ca:6.92mg/dL
Fosfor: 2.05 mg/dL

Diizeltilmis Ca:7.36 mg/dL
Fosfor:2.52 mg/dL

Diizeltilmis Ca:6.73 mg/dL
Fosfor:2.61 mg/dL

Diizeltilmis Ca:6.88 mg/dL
Fosfor: 3.14 mg/dL

Diizeltilmis Ca: 7.78 mg/dL
Fosfor: 2.54 mg/dL

Diizeltilmis Ca: 8.80 mg/dL
Fosfor: 2.41 mg/dL

100 mg/kg/giin elementer Ca
800IU/giin D vit

100 mg/kg/giin elementer Ca
800IU/glin D vit

100 mg/kg/giin elementer Ca
800IU/giin D vit

100 mg/kg/giin elementer Ca
800IU/glin D vit

100 mg/kg/giin elementer Ca
800IU/giin D vit

100 mg/kg/giin elementer Ca
800IU/glin D vit
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Hiperkalsemi

* Cocuklarda hiperkalsemi hastanin yasina ve
laboratuvar referans araligina gére
degisebilmekle birlikte serum kalsiyum
diizeyinin 11 mg/dL veya iyonize kalsiyum
diizeyinin 1.4 mmol/L ilzerinde olmasi
durumudur.

* 10.5-12 mg/dL arasi hafif hiperkalsemi olarak
kabul edilirken, 14mg/dL tzeri hayati tehdit
edebilecek diizey olarak kabul edilmektedir.



Malignite Hiperkalsemisi

* Malignite hiperkalsemisi ¢ocuklarda
nadir olarak goriilir. Genelde solid
timorler ve lenfomalarda ortaya ¢ikar.
Losemilerde ise gorilme sikligi 70.1'in
altindadir.

* Malignite hiperkalsemisi bilinen 2 temel
mekanizmayla ortaya ¢ikabilir.



1-En sik gorilen sekli PTH ve 1,25-OH vitamin D
degerlerinin disik, timor hicrelerinden
salgilanan PTHrP (parathormon benzeri protein)
diizeylerinin yiiksek olmasiyla seyreden humoral
mekanizmadir. Timor hicrelerinden PTHrP ile
birlikte TNF-a, TGF-p, Interlskin 1p ve
interlokin 6 gibi kemik rezorbsyonunu uyaran
faktorler de salgilanir.



2- Invaziv kanser hiicrelerinin salgiladiklars
proinflamatuar sitokinler, osteoklastlarin
RANK ligandina baglanarak farklilagsmalarina
ve aktiflesmesine yol agar. Aktiflesen
osteoklastlar kemikte lizise yol agarak
hiperkalsemiye neden olur.



Malignite hiperkalsemisi ¢ocuklarda nadir
gorilmekle birlikte Kklinik etkileri daha belirgin
sekilde ortaya ¢ikmaktadir. Aritmi, renal
yetmezlik, asidoz, hipertansiyon gibi etkiler
dogurabilir.

Kemik invazyonu sonucu hiperkalsemi
olustuysa osteolitik lezyonlara bagl patolojik
kiriklar goridlebilir.



Litik
lezyonlar:
olan bir

hasta




Tedavi

Malignite hiperkalsemisinin tedavisi kalsiyum
diizeyine gore degisiklik gosterir.
Tedavide temel amag kalsiyumun renal

klirensini artirmak ve osteoklastik kemik
rezorbsiyonunu inhibe etmektir.



Tedavide ilk etapta SF ile saatlik 20cc/kg'dan
hidrasyon baglanir.

Idrarla kalsiyum atimini artirmak icin 2mg/kg
furosemid her 4 saatte bir verilebilir. Forse

diirez tedavisi serum ve idrar elektrolitlerinin
yakin takibini gerektirir.



Hidrasyon ve forse diiirez ile gerilemeyen hiperkalsemi
vakalarinda bisfosfonat tedavisi verilebilir.

Bisfosfonatlar kemigin mineral komponentinin
cozillmesini bloke ederler.

Ayni zamanda osteoklastlarin apoptozunu indiikleyerek
osteoklastik aktiviteyi de azaltirlar.

Bisfosfonatlara klinik yanit genelde 12 ila 48 saat
iginde gozlenir. Serum kalsiyum degerleri de 3 ila 7 gin
icinde normale daéner.



» Hiperkalsemi tedavisinde kalsitonin de
kullanilabilir. Kalsitonin, osteoklastik kemik
rezorbsyonunu inhibe ederken ayni zamanda
idrarla kalsiyum atimini da artirir.

« Kalsitonin uygulamasindan sonraki birka¢ saat
icinde serum kalsiyumunda dusts gorilir ancak
bu dists gelisen direng nedeniyle
bisfosfonatlarin aksine 1-2 giin siirer.



Eve Goturulecek Mesajlar

1) Bacak agrisi, hiperkalsemi malign bir hastaligin bulgusu
olabilir.

2)Kan sayimi normal olsa bile kas-iskelet sistemi
sikayetleri olan hastalarda periferik yayma iyi
degerlendirilmeli ve gerekirse kemik iligi aspirasyonu
yapilmalidir.

3)Malignite hiperkalsemisi tedavisi zor olan bir onkolojik
acil durumudur. Tedavisinde en etkin ilaclar
bisfosfonatlardir.



Dinlediginiz igin tesekkiir ederim.



