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Olgu

e 2 vil 8 aylk
e Kiz hasta

* Cocuk nefroloji bélimince proteinuri
etiyolojisi acisindan bodbrek biyopsisi amaciyla
hasta servise yatirildi.



* Girisimsel Radyoloji tarafindan lokal anestezi
altinda yapilan biyopsi sonrasi 1.saatinde
hastanin yasamsal bulgulari;

— Spo2 : % 84 (oda havasinda)
— Nabiz : 190/dk

— Kan basinci: 100/60 mmHg
— Solunum Sayisi : 43 /dk

— Ates: 36,8°C



Ozgecmis
e 2150 gr C/S ile miad dogum

Soygecmis

 Anne:20 yas, sag-saghkl

* Baba:24 yas, sag-saglikli

 Anne baba arasinda akrabalik yok

Kullandigi ilag: yok
Aleriji: yok



Fizik Muayene

Genel durum: Kotu

Cilt: Cilt soluk,6dem, ikter, dudak cevresinde
siyanoz mevcut

Bas boyun: Sac ve sacli deri dogal. Boyunda kitle
ve LAP yok

Gozler: Bilateral isik refleksi aliniyor. Konjonktiva
ve skleralar dogal

Kulak: Her iki kulakta isitme kaybi, kohlear
implanti mevcut

Kardiyovaskiiler: S1, S2 dogal.Ufiiriim yok.



Fizik Muayene

* Solunum sistemi: Tasipne, retraksiyon,
inlemeli solunum,ral ronkus yok

e Gastrointestinal sistem: Batin rahat, defans-
rebound yok

* Genitouriner sistem: Haricen kiz. Anomali yok.
* Noromuskuler sistem: Bilinc acik
e Ektstremiteler :Dogal



Laboratuvar

Glukoz: 124 mg/dL
Urea :32,2 mg/dL
Kreatinin :0,30 mg/dL
AST:26,7 U/L

ALT: 10,6 U/L
T.Protein: 6,77 g/dL
Albumin: 4,64 g/dL
Na: 139 mmol/L
K:4,1 mmol/L
CRP:0,02mg/dL
Sedimentasyon: 7 mm/h

Beyaz kiire:9773/ mm?
Notrofil: 6628 /mm?*
HGB:10,6 g/dL
MCV:77,8 fL
Trombosit :254400



e On Tanilar?

 Baska Hangi Tetkikleri Isteyelim?



Goruntuleme




Kan gazl

Ph: 7,42

PCO2: 26,8 mmHg
MetHb:%12.2
HCO3:19.2



Hastamiza

Methemoglobinemi tanisi konuldu
Bir saat sonra alinan kan gazinda metHb: %15,5

Tekrar alinan kan gazinda metHb: %16,6 gelmesi

Uzerine hastaya metilen mavisi 1Img/kg’dan iv 1-2
dakikada verildi

Kontrol kan gazinda metHb: %6,3 seklinde
sonuclandi

Takiplerinde Sp0O2 dusukligu, tasipnesi ve
tasikardisi geriledi

Hasta sifa ile taburcu edildi



METHEMOGLOBINEMI



METHEMOGLOBINEMI

Methemoglobin, ferrik (Fe3+) formda demir iceren hemoglobin
molekulGdar

Normal kosullarda oksijen molekili hemoglobin molekilinin
ferroz (Fe2+) formdaki demirine baglanarak dokulara tasinir

Hemoglobin demirinin vicutta 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 rediiktaz enzimi
tarafindan rediikte edilir ve methemoglobin miktari % 0,5-3
dizeyinde sabit tutulur



Methemoglobinemi gelisen hastalarda;

* Methemoglobinin ferrik formdaki demirinin
oksijen molekulinlt baglayamamasi

e Ek olara
molekl
nedeniy

Doku

 ferréz formdaki hemoglobin
erinin oksijen afinitesinin artmasi

e dokulara oksijen sunulamaz

\ 4

hipoksisi ve fonksiyonel anemi



ETIYOLOIJI

Konjenital nedenler ;
* Sitokrom b5 rediiktaz eksikligi :

v’ Herediter methemoglobinemi vakalarinin cogu otozomal
resesif

v’ Sitokrom b5 reduktazin heterozigot eksikliginden
kaynaklanir

e Sitokrom b5 eksikligi :
v’ Konjenital methemoglobineminin en nadir gériilen nedeni
v’ Sadece birkac ailede tanimlanmis



Konjenital nedenler ;

 Hemoglobin M hastaligi:

v' Alfa, beta veya nadiren gama globin genindeki
mutasyonlara bagl ortaya cikan otozomal dominant gecisli

v’ Net etki, 5mir boyu methemoglobinemidir

v Metilen mavisi uygulamasi bu tip konjenital
methemoglobinemiyi dlizeltmez

v" Etkili bir tedavi yoktur



Edinilmis nedenler;

e Vakalarinin cogu, cesitli ekzojen ajanlarla artmis
methemoglobin olusumundan kaynaklanmaktadir

* Asiri dozda ya da standart dozlarda (6zellikle sitokrom b5
rediktaz kismi eksikligi olanlarda) ilac alimina bagl
meydana gelebilmektedir

 Term ve prematire bebekler methemoglobinemi gelisimine
dzellikle duyarhdir. Clinkd sitokrom b5 reduktaz aktivitesi,
eriskin aktivitesinin % 50- 60"i kadardir



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%), Iidokain,
Diger - Nitrik oksit, nitroprussit,

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

Endustriyel maddeler : Anilin boyalar, nitrobenzen, naftalin, nitratlar



Topikal anestezik ajanlar:

* Topikal anestezi icin kullanilan benzokain sprey
ve benzokain iceren agiz bakim UGrunlerini
kullandiktan sonra methemoglobinemi
vakalari goralmastar



KLINIK

Konjenital methemoglobinemi :
* Bas agrisi,halsizlik ve kolay yorulma sikayeti

* Hastalar hemoglobinin % 40'ina kadar olan
methemoglobin dizeylerinde bile asemptomatik
olabilir.

* Doku oksijenizasyonun azalmasi nedeniyle
polisitemi olusur ve asla flebotomi ile
dizeltiimemelidir



KLINIK

Konjenital methemoglobinemi :
* Tip | hastalk:

Sitokrom b5 rediiktazin fonksiyonel yetersizliginin eritrositlerle
sinirh oldugu tiptir

v
v' Methemoglobinemi ve ortaya cikan siyanoz disinda bas agrisi,
v

yorgunluk ve efor dispnesi mevcuttur
Yasam beklentisi normaldir

Tip Il hastalik :
Sitokrom b5R tim hucrelerde eksiktir

Siyanoza ek olarak gelisme geriligi ,mental retardasyon, mikrosefali,
opistotonus, atetoid hareketler, sasilik, nébetler ve spastik
kuadriparezi vardir

v Yasamin ilk yilinda kaybedilirler

AN N



KLINIK

Edinsel methemoglobinemi:

 Semptomlar kompanse edici mekanizmalarin olusmasi icin
yeterli zaman saglamayan dokulara oksijen verilmesindeki
akut bozukluktan kaynaklanir

* Erken belirtiler arasinda soluk, gri veya mavi renkli deri,
soluk dudaklar ve tirnak yataklari, bas déonmesi, bas agrisi,
tasikardi, yorgunluk, nefes darhgi ve uyusukluk ile birlikte
siyanoz bulunur

* Daha yuksek methemoglobin seviyelerinde, solunum
depresyonu, koma, sok, ndbet ve 6lim meydana gelebilir



TANI

Hipoksi ve / veya oksidatif potansiyelli bir ajanin
alinmasindan sonra oksijen miktarinin azalmasina bagl
klinik semptomlar veya semptomlarla birlikte ani siyanoz
baslangici

Artan oksijen uygulamasiyla diizelmeyen hipoksi

Kan, koyu kirmizi, cikolata veya kahverengiden maviye farkl
renklerde tarif edilmistir

Deoksihemoglobinin aksine, kan oksijenle temas ettiginde
renk degismemekte



TANI

 Methemoglobinemi varligini tespit etmek ve
hastaligin siddetini degerlendirmek icin oksijen
saturasyonu, kan gazi, methemoglobin
bakilmalidir

* Ardisik nesillerdeki siyanoz, otozomal dominant
hemoglobin M hastaliginin varligini,

* Normal ebeveynler ancak etkilenen kardesler,
sitokrom b5R'nin otozomal resesif eksikliginin
veya hadiren sitokrom b5'in varligini gosterir



TEDAVI

Destek tedavisi, IV hidrasyon ve O2 destegi
Ciddi asidoz varliginda sodyum bikarbonat

Methemoglobin duzeyi total Hb’'nin %25-30’unun
ustlinde ise metilen mavisi %1 solisyonundan 1
mg/kg(0.1 ml/kg) intravenoz olarak 1-2 dakikada
verilir

Doz bir kez tekrarlanabilir



* Metilen mavisi, G6PD eksikligi olan hastalarda
kontraendikedir. Akut hemoliz gelisebilir

 Asemptomatik veya enzim eksikligine bagli kronik
siyanotik hastalar;

v’ askorbik asit (200-500 mg/giin)
v’ riboflavin (20 mg/giin)
v’ oral metilen mavisi (100-300 mg/giin)

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



OZET VE ONERILER

Konjenital tip | methemoglobinemi olan hastalar yasam boyu
siyanoza sahiptir ve genellikle asemptomatiktir

Tip Il sitokrom b5 rediiktaz eksikligi olanlarda siyanoz ve ciddi
gelisimsel anormallikler vardir. Yasamin ilk yilinda
kaybedilirler

Akut edinilmis methemoglobinemi olan hastalar dustk
methemoglobin diizeylerinde asemptomatik olabilir(<% 20)

Semptomlar bas agrisi, yorgunluk, nefes darligi ve
uyusukluktur



OZET VE ONERILER

Methemoglobin seviyelerinde > % 30-40 oldugunda,
solunum depresyonu, bilin¢ degisikligi, sok, ndbet ve 6lim
gorulebilir

Edinsel methemoglobinemide, ilgili ilaclarin veya
kimyasallarin birine maruz kalma gecmisi olabilir

Methemoglobinemide kan, koyu kirmizi, cikolata veya
kahverengiden maviye kadar cesitli renklerde tarif edilmistir

Asemptomatik hastalarda, genellikle methemoglobin
duzeyleri <20 olanlarda, rahatsiz edici ajanin kesilmesi
disinda tedaviye gerek duyulmayabilir



OZET VE ONERILER

Hasta semptomatikse ve glikoz-6-fosfat dehidrojenaz
(G6PD) eksikligine sahip degilse, intravenoz metilen
mavisi kullanilmall

1-2 mg/kg iv 1-2 dakikada verilir
Cevap genellikle hizlidir

Yiksek duzeyde methemoglobin devam ederse doz bir
saat icinde tekrarlanabilir



Tesekkurler...



