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Olgu: 4 yil 5 ay, kiz hasta

Yakinmasi: Pnomoni tedavisi aldiktan sonra oksijen
saturasyonlari yikselmeyen hasta




Hikayesi

Basvurusundan 5 giin dnce baslayan 6ksiirik sikayetine
burun akintisi da eklenmis. Ertesi giin hafif sekilde
hiriltili solunumu baslamis. Oksiirmekle birlikte acik
renkli balgam geliyormus. Ates yiksekligi hig olmamis.
yaklasik 2 yil once evde nebulator ile ventolin kullanmig
ancak son 2 yildir kullanmiyormus ve 6zellikle kis
aylarinda hemen her ay bu yakinmalari oluyormus.




Hasta bu yakinmalari ile acil servisimize basvurdu ,
pnomoni olarak degerlendirildi.Amoksisilin ve azitromisin
antibiyoterapisi basland..

Takibinde hastanin akciger solunum sesleri diizeldi.Genel
durumu iyiydi ancak saturasyonlari maske ile 4-6 1+/dk
oksijen verilmesine ragmen % 92-93 degerlerinin
lizerine ¢ctkmadi.

PAAC grafisi normal, patolojik 6zellik yok.




Fizik Muayene

Ates: 37,1 °C Boy: 132 cm (100 p)
Nabiz: 91 /dk Kilo: 25 kg (95 p)
Solunum sayisi: 29/dk

SPO2: 7% 88 (Oksijensiz)
Tansiyon: 90/60 mmHg

Sistem muayeneleri dogal

Dudaklarda hafif siyanotik gérinim.
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Patolojik Bulgular
SPO2: %88 (Oksijensiz)

Dudaklarda hafif siyanotik gérinim.




Ek tetkik ?




EKO: NORMAL

Kan Gaz::

pH - 7,430 (+)
PCO2 - 35,3 mmHg
PO2 - 53,6 mmHg
Laktat - 36 mg/dL
MetHb - ?219.4 %
COHb - ?-1.0 %
cHCO3st - ?23.9
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Periferik Yayma: Normokrom normosite eritrositler, az
sayida target hicresi,hemoliz bulgulari gorilmedi.

Hemoglobin:14,00 g/dL
Ferritin - 18,6 ng/mL

Hastanin ,annesinin ,babasinin hemoglobin
elektroforezleri calisildi : NORMAL

Anne ve Babasinin kan gazlari NORMAL




300 mg askorbik asit 12 saat iv infuzyon seklinde verildi

ﬁ

pH - 7,321 (+)
PCO2 - 46,5 mmHg
Laktat - 29 mg/dL

MetHb - 16,9 %
cHCO3st - 21,3




Img/kg/doz Metilen mavisi verildi

pH - 7,388 (+)

PCO2 - 40,5 mmHg
Laktat - 20 mg/dL
MetHb - 1,9 %
cHCO3st - 23,4

Tekrar 300 mg Askorbik asit verildi

&

pH - 7,358 (+)
PCO2 - 40,5 mmHg
Laktat - 41 mg/dL

MetHb - 4,1 %
cHCO3st - 21,7
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4 Fe
Hemoglobin iron heme
group
/\ /\‘ o
Ay Fe

Methemoglobin

Hemoglobindeki Fe+2
Oksijenle birlegince
Fe+3 formuna dondstir
ve dokulara O2
verilince tekrar Fe+2
formuna déniisdir.

Bazi oksidan stresler
sonucunca Fe +3 Fe +2
formuna doniisemez.

.

METHEMOGLOBIN




METHEMOGLOBINEMI

* Methemoglobin, ferrik (Fe3+) formda demir iceren
hemoglobin molekiiluddr

Normal kosullarda oksijen molekiili hemoglobin
molekdlinin ferroz (Fe2+) formdaki demirine baglanarak
dokulara tasir
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» Fizyolojik sartlarda viicutta ferrik (Fe3+) formdaki demir
heksoz monofosfat santi ve NADH bagimli-sitokrom b5
rediktaz enzimi tarafindan redikte edilir ve methemoglobin
miktar: % 0,5-3 diizeyinde sabit tutulur

NADH Cytochroma b5 reduced Hanmaglobin

Cytochrome b5 reductase

| - i A n N
NAD' W Cytochrome b5 oxidized lethaemoglobi




* Methemoglobinemi gelisen hastalarda;

Methemoglobinin ferrik formdaki demirinin oksijen
molekdili baglayamamasi

* Ek olarak ferroz formdaki hemoglobin molekiillerinin
oksijen afinitesinin artmasi nedeniyle dokulara oksijen
sunulamaz.Dokulardaki karbondiaoksit
uzaklastirilamaz.

Doku hipoksi%ksiyonel anemi
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ETIYOLOJI

Konjenital nedenler

Sitokrom b5 rediiktaz eksikligi :

Herediter methemoglobinemi vakalarinin ¢ogu
otozomal resesif

Sitokrom b5 rediiktazin heterozigot eksikliginden
kaynaklanir

Sitokrom b5 eksikligi : Konjenital
methemoglobineminin en nadir gorilen nedeni

Sadece birkac ailede tanimlanmis.
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Hemoglobin M hastalig::

Alfa, beta veya nadiren gama globin genindeki
mutasyonlara bagl ortaya ¢ikan otozomal dominant

gegisli
» Neft etki, dmir boyu methemoglobinemidir

Metilen mavisi uygulamasi bu tip konjenital
methemoglobinemiyi diizeltmez

Etkili bir tedavi yoktur
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Edinilmis nedenler:

- Vakalarin ogu, cesitli ekzojen ajanlarla artmis
methemoglobin olusumundah kaynaklanmaktadir

Asiri dozda ya da standart dozlarda ;6zellikle sitokrom b5
rediiktaz kismi eksikligi olanlarda ilag alimina bagli
meydana gelebilmektedir

Term ve prematire bebekler methemoglobinemi gelisimine
ozellikle gqygrhdury. ¢lnkii si‘rprEr'om bb %ed(jk’raz gk‘r|§\/i‘resi,
eriskin aktivitesinin 7% 50-60'1 kadardir
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Methemoglobinemiye neden olan
maddeler

Analjezikler: Asetaminofen,fenasetin, selekoksib

Lokal Anestezikler: Benzokain,Lidokain,Prilokain
Antibiyotikler: Sulfonamidler Nitrofuranlar
Antimalaryaller: Primakin,Klorokin,Sitamakin
Antineoplastik Ajanlar :Siklofosfamid,Ifosfamid, Flumatid

Diger: Nitrik oksit ,Nitroprussit,Glimus
nitrat,Metoklopramid

Endiistriyel maddeler: Anilin
boyalar Nitrobenzen Naftalin Nitratlar
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 Topikal anestezik ajanlar: Topikal anestezi igin
kullanilan benzokain sprey ve benzokain igeren agiz

bakim urinlerini kullandiktan sonra methemoglobinemi
vakalari gorilmustir
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KLINIK
* Konjenital methemoglobinemi :

Bas agrisi, halsizlik ve kolay yorulma sikayeti

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

- Doku oksijenizasyonun azalmasi nedeniyle polisitemi
olusur ve asla flebotomi ile diizeltilmemelidir
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KLINIK
- Konjenital methemoglobinemi :

Tip I hastalik :

- Sitokrom bb rediiktazin fonksiyonel yetersizliginin eritrositlerle
sinirl oldugu tiptir

Methemoglobinemi ve ortaya ¢ikan siyanoz disinda bas agrisi,
yorgunluk've efor dispnesi mevcuttur

Yasam beklentisi normaldir

Tip IT hastalik : Sitokrom b5R tiim hiicrelerde eksiktir , Siyanoza ek
ola'r'aKdgellsme gemllgl ,mental retardasyon, mikrosefali, opistfotonus,
atetoid harekefler, 3asilik, nobetler ve spastik kuadriparezi vardir

Yasamin ilk yilinda kaybedilirler.
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KLINIK

- Edinsel methemoglobinemi:

Semptomlar kompanse eden mekanizmalarin olugmasi
igin yeterli zaman saglamayan dokulara oksijen
verilmesindeki akut bozukluktan kaynaklanir

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

* Daha yiiksek methemoglobin seviyelerinde, solunum
depresyonu, koma, sok, nobet ve 6lim meydana
gelebilir
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TANI

* Hipoksi ve / veya oksidatif potansiyelli bir ajanin
alinmasindan sonra oksijen miktarinin azalmasina bagli
klinik semptomlar veya semptomlarla birlikte ani
siyanoz basglangici

» *Artan oksijen uygulamasiyla diizelmeyen hipoksi

Kan, koyu kirmizi, gikolata veya kahverengiden
maviye farkli renklerde tarif edilmistir

Deoksihemoglobinin aksine, kan oksijenle temas
ettiginde renk degismemekte.
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TANI

Methemoglobinemi varligini tespit etmek ve hastaligin
siddetini degerlendirmek igin 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
nadiren sitokrom b5'in varligini gosterir
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NAD NADH <= glycolysis
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glucose=6-PO,
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(pentose - POy shunt)
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TEDAVI

Metilen mavisi
NADPH redikte
substrat =
olusumunu stimdile
eder.

Me‘rllen mavus:

De su %I
olan asTaar
kontraendikedir.
Akut hemoliz
gelisebilir.




TEDAVI

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

* Methemoglobin diizeyi total Hb'in 7%25-30'unun
ustiinde ise metilen mavisi %1 soliisyonundan 1
mg/kg(0.1 ml/kg) intravensz olarak 1-2 dakikada

verilir

- Doz bir kez tekrarlanabilir
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TEDAVI

Asemptomatik veya enzim eksikligine bagli kronik siyanotik hastalar;

> Askorbik asit (200-500 mg/gin)

— Riboflavin (20 mg/giin)

Oral metilen mavisi (100-300 mg/giin)
>

Hiperbarik Oksijen: Metilen mavisinin kontrendike veya etkisiz oldugu
durumlarda endikedir.
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« Akut edinilmis methemoglobinemi olan hastalar dusuk
methemoglobin dizeylerinde asemptomatik olabilir(<%20)

« Edinsel methemoglobinemide, ilgili ilaglarin veya
kimyasallarin birine maruz kalma gecmisi olabilir

« Semptomlar bas agrisi, yorgunluk, nefes darligi ve
uyusukluktur.
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* Methemoglobin seviyelerinde > % 30-40 oldugunda,
solunum depresyonu,biling degisikligi, sok, ncbet ve
6lim gordlebilir

- Asemptomatik hastalarda, genellikle methemoglobin
diizeyleri <%20 olanlarda rahatsiz edici ajanin
kesilmesi disinda tedaviye gerek duyulmayabilir.

Footer Text ’ 12/24/2018



» Hasta semptomatikse ve glikoz-6-fosfat dehidrojenaz
;G6PD eksikligine sahip degilse, intfravencz metilen
mavisi kullanilmali.Cevap genellikle hizhdir .

» Yiksek diizeyde methemoglobin devam ederse doz bir
saat icinde tekrarlanabilir .
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