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3 ay 2 gunluk kiz hasta

Sikayet: Dogumdan itibaren surekli kusma

Hikaye: Dogumdan itibaren kusmasl olan hasta, kafa
anomalisi sebebiyle 12.11.2014 tarihinde di$ merkeze
bagvurmus$ ancak bir $ey yapllmamis. Kusmalarl devam

eden hasta 19.11.2014 tarihinde Darica Farabi
Hastanesine bagvurmus.

Hastada;

- sepsis

- intestinal obstruksiyon
- batin distansiyonu

- Kc de kitle

Nedeniyle Cocuk Onkolojiyle gorusulup Cocuk acile
yonlendirilmis




Cocuk acilde yapilan muayenesinde;
* WBC: 23900

* NEU: 11600
* LENF: 9860
* LDH: 3399
* PT: 26

* AP:25.5

°* INR: 2.4

Septik Pnomoni, Takipne (96) nedeniyle gocuk yogun
a yatirildi. :



Ozgecmis:

Prenatal: Annenin 3. gebeligi. Gebeligi boyunca

duzenli doktor kontrolu ve USG kontrolu var.
Gebelik

sirasinda sigara, alkol, madde kullanimi,
kanama,

akinti, radyasyon maruziyeti, IYE, dokintili veya
atesli hastalik gecirme oykusu yok.

Natal: Term, 3100 gr, Sezeryan

Postnatal: K vit., goz bakimi+, Hep B+




Soygecmis:
Anne: 25 yasinda sag-saglikli
Baba: 28 yasinda sag-saglikli
Anne-Baba arasinda akrabalik yok.
1.cocuk: 7 yas E sag-saglikli
2. cocuk: 5 yas K sag-saglikli

3. cocuk: Hastamiz

Ailede surekli hastalik yok




Fizik Muayene:

¢ Boy: 55 cm (3p)

¢ Kilo: 3900 gr (<3p)

¢ Ba$ cgevresi: 35 cm (<3p)
¢ Ates: 39.1

® Nabiz: 217 /dk

® TA: 140/70 mm Hg
© sPO2: %100




Fizik Muayene:

Genel durumu kota. Biling agik, huzursuz gorunumde
Cilt: Soluk, Turgor-tonus dogal.
Bas boyun: Kitle bas yapisi, dismorfik yuz, kepge kulak,

periferik venler dilate, triangular alin, sol kulak saga
gore buyuk, fontaneli hafif cokuk

KBB: orofarenks dogal, hiperemi, yok, orogastrik sonda
takili

KVS: S1 (+), S2 (+), ritmik tasikardik, ufurum yok.

Solunum Sistemi: Solunum sesleri bilateral esit, dogal.
Ral yok, ronkus yok

GIS: distandu, kotalti 6-8 cm palpabl hepatomegali var,
splenomegali yok




Fizik Muayene:

* Norolojik Muayene: Ozellik yok

¢ Ekstremite : sol bacak saga gore buyuk,

parmaklar uzun




Sepsis suphesiyle cocuk enfeksiyona danisilarak
ampisilin 200 mg/kg/gun ve seftriakson 75 mg/kg/gun
baslandi.

TA yuksekligi nedeniyle kapril 1 mg/kg uygulandi
INR: 2.9 gelmesi nedeniyle K vit 1 mg yapildi

PA AC grafisi radyolojiye danigildi pnomoniyle uyumlu
gorunum izlenmedigi belirtildi.

Kan kultird, TIT alindi, Griner kateter takildi.




Batin usg: KC sag lobun cogunu dolduran yaklasik
10*8 cm boyutlu sinirlari duzgun hiperekoik kalsifiye
alanlar iceren solid kitle lezyon izlendi

TFUSG Sol occipitalde yaklasik 9 cm capli intraaksiyal
ekstraaksiyal ayrimi net yapilamayan anekoik kist
izlendi




20.11.2014 21.11.2014

¢ Cocuk onkoloji tarafindan * TIT: dansite=1020
degerlendirildi. Batin ve

kranial MR goriintilenmesi * MR'da KC sag lobdan sol

istendi. loba uzanan 1 0*9.cm
boyutunda heterojen kontrast
¢ Tasikardisi ve 02 ihtiyaci alan izlendi. On planda
olan hastaya ES verildi Hepatoblastom ile uyumlu

degerlendirildi. Kranial
MR’da sol frontopariatalde 2
cm capli kitle lezyon ve
etrafinda yayqgin 6dem
izlendi. Mefasiaz ile uyumlu
degerlendirildi.




21.11.2014 24.11.2014

® Cocuk onkolojisiyle ¢ TORCH tetkikleri gonderildi
gorusulerek dekort 4*0.5 mg
baslandi.

¢ EKO yapildi = Normal




25.11.2014

Hastaya yogun bakimda girisimsel radyoloji planlandi.

Sonrasinda ilk 1 saat durumu iyi olan hastanin oda
havasinda olgulen sPO2 si dusuk olculmeye baslandi,
agliyor ve huzursuzdu, solunum sikintisi oluyordu.
sPO2 75-80 e kadar dustu. sPO2 si yukselmeyen hasta
entube edildi.

PA AC grafisi istendi, kan gazi alindi




ON TANILAR
?




Hasta Ketamin ve Dormicum ile
sedatize edildigi i¢cin kan gazi
degerlerine bakildiktan sonra
Prilokain lokal anestezik
kullaniimasina bagli
methemoglobinemi diusunuldi

Metilen mavisi 1mg/kg
sulandirarak 5 dk da verildi.

Kan gazinda

pH: 7.34

pCO2: 39.2 mmHG
HCO3: 20.7 mmol/L
MetHb: %37.5

pO2 : 40.7 mmHg




3. Saat Kan Gazi

pH :7.38

pCO2 : 35.9 mmHg
MetHb %16.7

HCO3 : 21.7 mmol/L
pO2 : 189 mmHg

8. Saat Kan Gazi

pH : 7.38
pCO2 : 36.3 mmHg

MetHb %8.7
HCO3 : 21.7 mmol/L
pO2 : 168 mmHg




26.11.2014

¢ Hasta extube edildi

Kan Gazi

pH: 7.39

pCO2 : 34.1 mmHg
MetHb %3.8

HCO3 : 21.4 mmol/L
pO2 : 162 mmHg




METHEMOGLOBINEMI

Methemoglobin ferrik (Fe3*) formda demir iceren
hemoglobin molekuludur.

Normal kosullarda oksijen molekult hemoglobin
molekilinin ferroz (Fe?*) formdaki demirine baglanarak
dokulara tasinir.

Hemoglobin demirinin vucutta okside olarak elektron
kaybetmesi ile ferrik (Fe3*) formda demir olusur.

Fizyolojik sartlarda viicutta ferrik (Fe3*) formdaki demir
heksoz monofosfat santi ve  NADH bagimli-sitokrom b5
reduktaz enzimi tarafindan redukte edilir ve methemoglobin
miktari % 0,5-3 duUzeyinde sabit tutulur.




Methemoglobinemi gelisen hastalarda;

- Methemoglobinin ferrik formdaki demirinin oksijen
molekulunu baglayamamasi

- Ek olarak ferroz formdaki hemoglobin
molekullerinin oksijen afinitesinin artmasi nedeniyle
dokulara oksijen sunulamaz.

—

Doku hipoksisi ve fonksiyonel anemi




Fetal hemoglobinin eriskin hemoglobinine gore daha
kolay oksitlenmesi

-NADH reduktaz duzeyinin 4. ayda normal duzeye
ulasmasi prematureler ve 4 ayliktan kucuk gocuklarin
methemoglobinemi egilimini arttirir




Methemoglobin koyu kahverengindedir ve kan
kahverengi cikolata renginde gozukur.

Methemoglobinemi hafif derecede oldugunda
belirti vermeyebilir ya da siyanoz vardir.
Hemoliz olusabilir.Ozellikle G-6PD eksikliginde
hemoliz ¢ok belirgindir.




Methemoglobin duzeyine gore degiskenlik gosterir.
%3-15: Ciltte solukluk, mavimsi renk degisikligi .
%15-20: Siyanoz, siklikla asemptomatik.

%20-50: Bas agrisi, solunum sikintisi, bas
donmesi, senkop, halsizlik, biling bulanikhgt,
carpinti, gogus agrisi.

%50-70: Aritmi, biling bozuklugu, deliryum, nobet,
koma, derin asidoz.

>04 70: Olimcdl.




Methemoglobinemiye neden olan
maddeler

Antimalaryaller :Primakin, klorokin, sitamakin

Antineoplastik ajanlar : Siklofosfamid, ifosfamid, flutamid

Analjezikler . Asetaminofen, fenasetin, selekoksib.
Antibiyotikler . Sulfonamidler, nitrofuranlar.
Lokal Anestesikler : Benzokain, EMLA krem

(Lidokain 2.5% ve prilokain 2.5%), lidokain, prilokain)
Diger . Nitrik oksit, nitroprussit,

gumus nitrat, metoklopramid,
metilen mavisi (yuksek dozda veya G6PD eksikliginde )

Endustriyel maddeler : Anilin boyalar, nitrobenzen, naftalin, nitratlar




TEDAVI

Destek tedavisi, IV hidrasyon ve O2 desteqi
Ciddi asidoz varlhiginda sodyum bikarbonat.

Methemoglobin duzeyi total Hb'nin %25-30’'unun Ustlunde ise
metilen mavisi %1 solusyonundan 1 mg/kg(0.1 ml/kg) i.v
olarak 1-2 dakikada verilir. Doz bir kez tekrarlanabilir.

G6PD eksikligi olan hastalarda kontraendikedir. Akut hemoliz
gelisebilir.

Asemptomatik veya enzim eksikligine bagli kronik siyanotik
hastalar; askorbik asit (200-500 mg/gun), riboflavin (20
mg/gun), oral metilen mavisi (100-300 mg/gun).

Hiperbarik Oksijen: Metilen mavisinin kontrendike veya
etkisiz oldugu durumlarda endikedir.




Cocuk Saghg ve Hastaltklarr Dergisi 2005; 48: 65-68 Vaka Takdim:

Prilokaine baglh toksik methemaglobinemide intravenoz

askorbik asit kullanimai:
iki vaka takdimi

Metin Aydogan'!, Demet Gedikbasi Toprak!, Giilcan Tiirker!, Emine Zengin'
Emin Sami Ansoy?, Ayse Sevim Gokalp?
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Askorbik asit hayvan ve insan eritrositlerinde methemoglobin
dlzeyini in vitro azaltir.

Toksik methemoglobinemi tedavisinde oncelikli ilac metilen
mavisi oldugu icin i.v askorbik asit kullanimina iligkin klinik
deneyim sinirlidir.

Methemoglobinemide i.v askorbik asit tedavisinin 6zellikle
methemoglobin dizeyi%40 tan yuksek hastalarda,i.v metilen

mavisi uygulanamadiginda yada G6PDH eksikligi olasiligi s6z konusu
ise tedavi secenegi olabilecegi akilda tutulmalidir




Fetal hemoglobinin erigkin hemoglobinine gore daha
kolay oksitlenmesi

-NADPH reduktaz duzeyinin 4. ayda normal duzeye
ulasmasi prematureler ve 4 ayliktan kucuk ¢ocuklarin
methemoglobinemi egilimini arttirir. Bu nedenle
cocuklarin 4 aydan once sunnet edilmesi cok onerilen
bir islem degildir.




DINLEDIGINIZ ICIN TESEKKURLER...




