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Olgu 

• Ϯ yıl 8 aylık 

• Kız hasta 

 

• Çocuk nefroloji bölümünce proteinüri 
etiyolojisi açısıŶdaŶ ďöďrek ďiyopsisi aŵaĐıyla 
hasta servise yatırıldı. 
 

 



• Girişiŵsel Radyoloji tarafıŶdaŶ lokal aŶestezi 
altıŶda yapılaŶ ďiyopsi soŶrası ϭ.saatiŶde 
hastaŶıŶ yaşaŵsal ďulguları; 
 
– SpoϮ : % 8ϰ ;oda havasıŶdaͿ 
– Nabız : 190/dk 

– KaŶ ďasıŶĐı: ϭϬϬ/ϲϬ mmHg 

– SoluŶuŵ Sayısı : ϰϯ /dk 

– Ateş: ϯϲ,8°C   

 

 



Özgeçŵiş 

• 2150 gr C/S ile miad doğuŵ 
 

Soygeçŵiş 

• AŶŶe:ϮϬ yaş, sağ-sağlıklı 
• Baďa:Ϯϰ yaş, sağ-sağlıklı 
• AŶŶe ďaďa arasıŶda akraďalık yok 

 
KullaŶdığı ilaç: yok 
Alerji: yok 



Fizik Muayene 

• Genel durum: Kötü 

• Cilt: Cilt soluk,ödem, ikter, dudak çevresinde 
siyanoz mevcut 

• Baş boyun: Saç ve saçlı deri doğal. BoyuŶda kitle 
ve LAP yok 

• Gözler: Bilateral ışık refleksi alıŶıyor. Konjonktiva 
ve skleralar doğal 
• Kulak: Her iki kulakta işitŵe kaybı, kohlear 

iŵplaŶtı mevcut  

• Kardiyovasküler: S1, S2 doğal.Üfürüŵ yok.  
 



Fizik Muayene 

• Solunum sistemi: TaşipŶe, retraksiyon, 

inlemeli solunum,ral ronküs yok 

• Gastrointestinal sistem: BatıŶ rahat, defans- 
rebound yok 

• Genitoüriner sistem: Haricen kız. Anomali yok. 

• Nöromuskuler sistem: Bilinç açık 

• Ektstremiteler :Doğal 
 



Laboratuvar  

• Glukoz: 124  mg/dL 
• Ürea :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 küre:9773/ mm³ 
• Nötrofil: 6628 /mm³ 

• HGB:10,6  g/dL 
• MCV:77,8  fL 
• Trombosit :254400 

 



 

 

• ÖŶ TaŶılar ? 

 

• Başka HaŶgi Tetkikleri İsteyeliŵ? 

 



Görüntüleme 



KaŶ gazı  

• Ph: 7,42 

• PCO2: 26,8  mmHg 

• MetHb:%12.2 

• HCO3:19.2  

 



Hastaŵıza 

• Methemoglobinemi taŶısı koŶuldu 
• Bir saat soŶra alıŶaŶ kaŶ gazıŶda metHb: %15,5 

• Tekrar alıŶaŶ kaŶ gazıŶda metHb: %16,6 gelmesi 
üzeriŶe hastaya ŵetileŶ ŵavisi ϭŵg/kg’daŶ iv  ϭ-2 
dakikada verildi 

• KoŶtrol kaŶ gazıŶda metHb: %6,3 şekliŶde 
soŶuçlaŶdı 

• TakipleriŶde SpOϮ düşüklüğü, taşipŶesi ve 
taşikardisi geriledi 

• Hasta şifa ile taďurĐu edildi 



                              

     METHEMOGLOBİNEMİ 



METHEMOGLOBİNEMİ 
• Methemoglobin, ferrik (Fe3+) formda demir içeren hemoglobin 

molekülüdür 
 

• Normal koşullarda oksijeŶ ŵolekülü hemoglobin molekülünün 
ferröz (Fe2+) formdaki demirine ďağlaŶarak dokulara taşıŶır 
 

• Hemoglobin demirinin vücutta okside olarak elektron kaybetmesi ile 
ferrik (Fe3+) formda demir oluşur 
 

• Fizyolojik şartlarda vüĐutta ferrik (Fe3+) formdaki demir heksoz 
monofosfat şaŶtı ve NADH ďağıŵlı-sitokrom b5 redüktaz enzimi 
tarafıŶdaŶ redükte edilir ve methemoglobin ŵiktarı % 0,5-3 
düzeyinde sabit tutulur 



Methemoglobinemi gelişeŶ hastalarda; 

• Methemoglobinin ferrik formdaki demirinin 
oksijeŶ ŵolekülüŶü ďağlayaŵaŵası 

• Ek olarak ferröz formdaki hemoglobin 
moleküllerinin oksijen afinitesinin artŵası 
nedeniyle dokulara oksijen sunulamaz 

 

        Doku hipoksisi ve fonksiyonel anemi 



ETİYOLOJİ 
Konjenital nedenler ; 

• Sitokrom b5 redüktaz eksikliği :  
 Herediter methemoglobinemi vakalarıŶıŶ çoğu otozomal 

resesif 
 Sitokrom b5 redüktazıŶ heterozigot eksikliğiŶdeŶ 

kayŶaklaŶır 
 

 
• Sitokrom bϱ eksikliği : 
 Konjenital methemoglobineminin en nadir görülen nedeni 
 Sadece birkaç ailede taŶıŵlaŶŵış 

 



Konjenital nedenler ; 

 

• Hemoglobin M hastalığı:  
 Alfa, beta veya nadiren gama globin genindeki 

ŵutasyoŶlara ďağlı ortaya çıkaŶ otozomal doŵiŶaŶt geçişli  
 

 Net etki, ömür boyu methemoglobinemidir 
 

 Metilen mavisi uygulaŵası bu tip konjenital 
methemoglobinemiyi düzeltmez 
 

 Etkili bir tedavi yoktur 



EdiŶilŵiş ŶedeŶler; 
 

• VakalarıŶıŶ çoğu, çeşitli ekzojen ajanlarla  artŵış 
methemoglobin oluşuŵuŶdaŶ kayŶaklaŶŵaktadır 

 
• Aşırı dozda ya da  staŶdart dozlarda ;özellikle sitokrom b5 

redüktaz kısŵi eksikliği olaŶlardaͿ ilaç alıŵıŶa ďağlı 
meydana gelebilmektedir 
 

• Term ve prematüre bebekler methemoglobinemi gelişiŵiŶe 
özellikle duyarlıdır. ÇüŶkü sitokrom b5 redüktaz aktivitesi, 
erişkiŶ  aktivitesiŶiŶ % ϱϬ- ϲϬ'ı kadardır 

 

 



 
 

 



Topikal anestezik ajanlar: 

• Topikal aŶestezi içiŶ kullaŶılaŶ benzokain sprey 
ve benzokain içeren ağız ďakıŵ ürüŶleriŶi 
kullaŶdıktaŶ soŶra methemoglobinemi 
vakaları görülŵüştür 



KLİNİK  
Konjenital methemoglobinemi : 

• Baş ağrısı,halsizlik ve kolay yorulŵa şikayeti  
 

• Hastalar  hemoglobinin % ϰϬ'ıŶa kadar olaŶ 
methemoglobin düzeylerinde bile asemptomatik 
olabilir.  
 

• Doku oksijenizasyonun azalŵası ŶedeŶiyle 
polisitemi oluşur ve asla flebotomi ile 
düzeltilmemelidir 



KLİNİK  
Konjenital methemoglobinemi : 
• Tip I hastalık : 
 Sitokrom b5 redüktazıŶ foŶksiyoŶel yetersizliğiŶiŶ eritrositlerle 

sıŶırlı olduğu tiptir 
 Methemoglobinemi ve ortaya çıkaŶ siyanoz dışıŶda ďaş ağrısı, 

yorgunluk ve efor dispnesi mevcuttur 
  Yaşaŵ beklentisi normaldir  

 
• Tip II hastalık : 
 Sitokrom b5R tüm hücrelerde eksiktir 
 Siyanoza ek olarak gelişŵe geriliği ,mental retardasyon, mikrosefali, 

opistotonus, atetoid hareketler, şaşılık, Ŷöďetler ve spastik 
kuadriparezi vardır 

 YaşaŵıŶ ilk yılıŶda kayďedilirler 



KLİNİK  
Edinsel methemoglobinemi: 

 
• Semptomlar  kompanse ediĐi ŵekaŶizŵalarıŶ oluşŵası içiŶ 

yeterli zaŵaŶ sağlaŵayaŶ dokulara oksijeŶ verilŵesiŶdeki 
akut bozukluktan kayŶaklaŶır  
 

• Erken ďelirtiler arasıŶda soluk, gri veya ŵavi reŶkli deri, 
soluk dudaklar ve tırŶak yatakları, ďaş döŶŵesi, ďaş ağrısı, 
taşikardi, yorguŶluk, Ŷefes darlığı ve uyuşukluk ile ďirlikte 
siyanoz bulunur 
 

• Daha yüksek methemoglobin seviyelerinde, solunum 
depresyonu, koma, şok, nöbet ve ölüm meydana gelebilir 



TANI 

• Hipoksi ve / veya oksidatif potaŶsiyelli ďir ajaŶıŶ 
alıŶŵasıŶdaŶ soŶra oksijeŶ ŵiktarıŶıŶ azalŵasıŶa ďağlı 
klinik semptomlar veya semptomlarla birlikte ani siyanoz 
ďaşlaŶgıĐı  
 

• Artan oksijeŶ uygulaŵasıyla düzelŵeyeŶ hipoksi 
 

• Kan, koyu kırŵızı, çikolata veya kahvereŶgideŶ ŵaviye farklı 
renklerde tarif edilŵiştir 
 

• Deoksihemoglobinin aksiŶe, kaŶ oksijeŶle teŵas ettiğiŶde 
renk değişŵeŵekte 



TANI 

• Methemoglobinemi varlığıŶı tespit etŵek ve 
hastalığıŶ şiddetiŶi değerleŶdirŵek içiŶ oksijen 
saturasyonu, kaŶ gazı, methemoglobin 
ďakılŵalıdır  
 

• Ardışık Ŷesillerdeki siyanoz, otozomal dominant 
hemoglobin M hastalığıŶıŶ varlığıŶı, 

• Normal ebeveynler ancak etkilenen kardeşler, 
sitokrom b5R'nin otozomal resesif eksikliğiŶiŶ 
veya nadiren sitokrom ďϱ'iŶ varlığıŶı gösterir 



TEDAVİ 
• Destek tedavisi, IV hidrasyon ve O2 desteği 

 
• Ciddi asidoz varlığıŶda sodyuŵ bikarbonat 

 
• Methemoglobin düzeyi total Hď’ŶiŶ %25-ϯϬ’uŶuŶ 

üstünde ise metilen mavisi %1 solüsyonundan 1 
mg/kg(0.1 ml/kg) intravenöz olarak 1-2 dakikada 
verilir 
 

• Doz bir kez tekrarlanabilir 



• MetileŶ ŵavisi, GϲPD eksikliği olaŶ hastalarda 
kontraendikedir. Akut hemoliz gelişeďilir 
 

• Asemptomatik veya eŶziŵ eksikliğiŶe ďağlı kroŶik 
siyanotik hastalar;  

 askorbik asit (200-500 mg/gün) 

 riboflavin (20 mg/gün) 

 oral metilen mavisi (100-300 mg/gün) 

 

• Hiperbarik Oksijen: Metilen mavisinin kontrendike 
veya etkisiz olduğu duruŵlarda endikedir 
 



ÖZET VE ÖNERİLER 

• Konjenital tip I methemoglobinemi olan hastalar yaşaŵ boyu 
siyanoza sahiptir ve genellikle asemptomatiktir 
 

• Tip II sitokrom b5 redüktaz eksikliği olanlarda siyanoz ve ciddi 
gelişiŵsel aŶorŵallikler vardır. YaşaŵıŶ ilk yılıŶda 
kaybedilirler 
 

• Akut ediŶilŵiş methemoglobinemi olaŶ hastalar düşük 
methemoglobin düzeylerinde asemptomatik olabilir(<% 20) 
 

• Seŵptoŵlar ďaş ağrısı, yorguŶluk, Ŷefes darlığı ve 
uyuşukluktur 
 



ÖZET VE ÖNERİLER 

• Methemoglobin seviyelerinde > % 30-ϰϬ olduğuŶda, 
soluŶuŵ depresyoŶu, ďiliŶç değişikliği, şok, Ŷöďet ve ölüŵ 
görülebilir 

 
• Edinsel methemoglobinemide, ilgili ilaçlarıŶ veya 

kiŵyasallarıŶ ďiriŶe ŵaruz kalŵa geçŵişi olabilir 
 

• Methemoglobinemide kaŶ, koyu kırŵızı, çikolata veya 
kahvereŶgideŶ ŵaviye kadar çeşitli renklerde tarif edilŵiştir 
 

• Asemptomatik hastalarda, genellikle methemoglobin 
düzeyleri <ϮϬ olaŶlarda, rahatsız ediĐi ajaŶıŶ kesilŵesi 
dışıŶda tedaviye gerek duyulŵayaďilir 
 



ÖZET VE ÖNERİLER 

 
• Hasta semptomatikse ve glikoz-6-fosfat dehidrojenaz 

;GϲPDͿ eksikliğiŶe sahip değilse, intravenöz metilen 
ŵavisi kullaŶılŵalı 
 

• 1-2 mg/kg iv  1-2 dakikada verilir 
 

• Cevap genellikle hızlıdır 
 

• Yüksek düzeyde methemoglobin devam ederse doz bir 
saat içinde tekrarlanabilir 
 



 

 

 

 

                                                       Teşekkürler… 


