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* 7 yil 2 ay kiz hasta



Ovyku

* Annesi 10 giin 6nce idrar renginin koyulastigini fark etmesi
Uzerine saglik ocagina goturmdus.

* Kan tetkiklerinde karaciger enzimlerinde artis gorilmesi
Uzerine tarafimiza yonlendirilmis.

* Bu iki pozitif bulguyla ilk tanisal yaklasim ve
degerlendirmeler neler olabilir?



Ovyku

* Transaminaz yuksekligi etiyolojisi acisindan tetkik edilen
hastanin sertloplazmin degeri 0,04 g/L (Normal:0,16-0,45)

saptanmis.

24 saatlik idrar bakir diizeyi yiksek saptanan (120 mcg/gln;

normali < 50mcg/glin) hasta, Wilson hastaligi acisindan
kuru doku bakiri elde edilmesi ve karacigerin histopatolojik

olarak degerlendirilmesi amaclariyla karaciger biyopsisi
yvapilmak tzere yatirildi.



Ozgecmis

» 37. GH da 3500gr C/S ile dogum, sarilik yok, yogun bakim Unitesi
yatisi yok, fototerapi oykusu yok. Asilari tam.



sSoygecmis

* Anne: 37 yasinda, sag saglikl

* Baba: 37 yasinda, sag saglikli

* 1. cocuk: 11 yasinda kiz, sag saglikli
* 2. cocuk: hastamiz

* Anne ile baba arasinda akrabalik yok

* Dedesi mide kanseri (exitus)

* Nesilde hepatomegali (ninesinin annesi), baska karaciger
hastaligi olan yok.



« ANTROPOMETRI:
* Boy:116 cm (SDS:-0,43)
e Agirlik:19,5kg (SDS:-0,74)
* Viicut kitle indeksi:14,5 kg/m? (-0,71 SDS)
VITAL BULGULAR
* Ates: 36,4°C
* Nabiz:104/ dk
» SS: 28/ dk
* Tansiyon: 90/60 mmHg
* SPO,:97



Fizik Muayene

* Genel durumu iyi cevreyle ilgili

* Orofarenks muayenesi normal, mukozit yok
* Deri turgor tonus dogal

e S1+, S2+, ek ses yok Gfurim yok

* Her iki toraks yarisi solunuma esit katiliyor, ral ronkdis
duyulmadi

* Batin rahat defans rebound saptanmadi, hepatomegali ve
splenomegali yok.

* Kas glicl bilateral Ust ekstremite 5/5, alt ekstremite 5/5



 Karaciger biyopsisi yapilan hastamizin cocuk servisinde takibi
sirasinda biyopsinin 3. saatinde satlirasyon dusukligu saptandi.
(SPO,: 88)



Pozitif bulgular

* Kronik karaciger hastaligi acisindan tetkik edilmekte olan bir hasta
olmasi

* Nabiz oksimetresinde sattrasyon dusuklugu
* Hastaya 3 saat once karaciger biyopsisi yapilmis olmasi

On tanilariniz nelerdir?

Hangi tetkikleri isteyelim?



Laboratuvar

NEU: 1320 mcl o pH-7,427 (+)
LYM :2160 mcl o PCO, -32,8 mmHg
HGB: 12,40 g/dL o PO, -227 mmHg
HCT :36,1 % o Laktat-11 mg/dL
MCV :80,60 fL o MetHb-10,0%
PLT :243 x1073/pL o cHCO3st-22,8
o HGB-12,00g/dL
o HCT 35,2%
o MCV 79,50 fL
o PLT (Trombosit) - 257 x1073/uL



Kc biyopsi komplikasyonlari- istenecek
tetkikler

* Intrahepatik, supkapstuler, intraperitoneal kanama, biliyer sizinti
--->USG

* Pnémotoraks, hemotoraks ---> PAAC grafisi
* MetHb --- > kan gazi



* Ara ara saturasyon dusukligi saptanan hastanin batin USG ve
PAAC grafisi cekildi.

* Fizik muayenede tasipne, tasikardi, solunum gucligu, solunum
acligi ve morarma saptanmadi.

* Akciger grafisi normaldi. USG de peritoneal mayi izlenmedi,
karacigerde subkapsiler hematom izlenmedi.

* Kan gazinda MetHb - 10,0 % saptandi..
Normal deger:<%1
* Lidokain sonrasi MetHb gelistigi disunulda.



Methemoglobinemi

 Hemoglobin yapisindaki demirin Fe +2 (ferro) formda olmasi gerekir.
Cesitli oksidatif streslerle bu demir Fe +3 degerli olursa
methemoglobinemi gelisir.

* Normal hemoglobinin aksine methemoglobin oksijeni baglamaz ve
sonuc olarak dokulara oksijen iletemez.



Etyoloji

* Konjenital
 HbM hastaligi,
 Sitokrom b5 rediiktaz eksikligi vb.



Edinilmis nedenler:

* Vakalarin cogu, cesitli ekzojen ajanlarla artmis methemoglobin
olusumundan kaynaklanmaktadir.

* Term ve prematire bebekler methemoglobinemi gelisimine 6zellikle
duyarlidir. Clinku sitokrom redtiktaz aktivitesi eriskin aktivitesinin
%50-60"1 kadaridir.



Edinsel Nedenler:

Methemoglobinemiye neden olan
maddeler

Antimalaryaller :Primakin, klorokin, sitamakin
Antineoplastik ajanlar : Siklofosfamid, ifosfamid, flutamid

Analjezikler - Asetaminofen, fenasetin, selekoksib.
Antibiyotikler : Sulfonamidler, nitrofuraniar.
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 )

Endustrivel maddeler : Anilin boyalar, nitrobenzen, naftalin, nitratlar



* Topikal anestezi icin kullanilan benzokain sprey ve benzokain iceren
agiz bakim urinlerini kullandiktan sonrada methemoglobinemi
gelistigi gorulmustar.

* Prilokain: citanest, pricain, pricalest, priloc
* Benzokain: vision dental pat jel, vision pump sprey



Klinik

» Hastalarda psodosiyanoz gorullir (anemi ve hipoksemi olmadigl halde
siyanoz).

* Bilin¢ degisiklikleri, nefes darligi, takipne, ve kardiyovaskiler kollaps
gelisebilir.

* Pulse oksimetre ile 6lctlen saturasyon ile kan gazindaki parsiyel
oksijen basincinin uyumsuz olmasi methemoglobinemi acisindan

uyarici olmalidir.
* Oksijen vermekle degismeyen cikolata rengi kan tipiktir.



* Siyanoz, methemoglobin seviyeleri >%10 oldugunda ilk klinik
belirtidir.

* MetHb seviyeleri %30- %40 a yikselene kadar hipoksemi ve azalmis
oksijen tasinmasi semptomlari ortaya cikmaz. Genellikle MetHb
seviyeleri %70 in lizerine ¢iktiginda 6lim meydana gelebilir.

* Daha yuksek methemoglobin fraksiyonlarinda nébet, kardiyovaskuler
kollaps ve koma gibi yasami tehdit eden semptomlar goéralur.



Tanl

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

bakilmahdir.
* Artan oksijen uygulamasi ile duzelmeyen hipoksi

e Koyu kirmizi, cikolata veya kahverengi kan rengi

Increasing concentrations of methemoglobin cause increasing color change

of the blood
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Tedavi

* Destek tedavisi, IV hidrasyon ve 02 destegi

* Methemoglobin diizeyi total Hb’nin %30 Ustlinde ise veya
hastanin pulmoner ve kardiyak komorbid eslik eden hastaliklari
mevcutsa %20-30 arasinda da metilen mavisi 1 mg/kg (0.1 ml/kg)
(max doz: 100mg) intravendz olarak 1-2 dakikada verilir.

* %20 altinda ise genellikle neden olan ilacin kesilmesiyle diizelmesi
beklenir.

* Bir saat icinde siyanoz duzelmez ise doz bir kez tekrarlanabilir

Methemoglobinemi mekanizmasi

Okside edici ajan (prilokain gibi)

l

Oksidatif stres

' Hemoglobin > Methemoglobin
(Fe+2) Sitokrom b5 rediiktaz (Fe+3)

Metilen mavisi




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

* GPDH eksikligi olasi veya kesin olan hastalarda methemoglobinemi
% 30 lizerinde ise 6-8 saat araliklarla 1’den 10 grama kadar askorbik asit
verilebilir. (kiiclik cocuklarda doz 300 mg /doz)

* Yapilan calismalara bakildiginda, askorbik asitin de ciddi vakalarda
bireyleri iyilestirdigi gortilmus fakat etkisinin metilen mavisine gore
daha gec oldugu goézlenmistir.

* Metilen mavisinin her zaman ¢ok kolay bulunamamasi ve G6PDH enzim
dizeyinin de her zaman bakilamamasi nedeniyle, ne kadar ilk tedavi
yaklasimi metilen mavisi olsa da, askorbik asit kullanimi sik
gorulmektedir.

* Hiperbarik oksijen: Metilen mavisinin kontrendike veya etkisiz oldugu
durumlarda tercih edilir.



Algorithm for managing acquired/toxic
methemoglobinemia

Are there significant symptoms*
AND/OR
a methemoglobin level >30%?
|

Yes No
\d ¥
Does the individual have " Mom_tor e R
G6PD deficiency? = Provide supplemental oxygen and

supportive care as needed

Yes (or No (or
strongly suspected) unlikely)
v
Is the individual

taking a serotonergic
medication or drug?

I l 1
Yes No

¥ ¥ ¥
Treat with Treat with

ascorbic acid (vitamin C) 1| | methylene blue (MB)A

v v

Is there
clinical improvement?

I 1

Yes No
= Continue monitoring and = Reevaluate the diagnosis
providing supportive care = Consider transfusion,

= Avoid precipitating substances in exchange transfusion, or
the future hyperbaric oxygen
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Vaka Takdimi

Prilokaine bagh toksik methemaglobinemide intravenoz

askorbik asit
iki vaka takdimi
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Methemoglobinemia - Two Uncommon

Zuhal Gundogdu, Belkis Ipekgi, Bengu Cinar
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ABSTRACT

Two rather different cases of methemoglobinemia are presented. The fir:
cumcision procedure with prilocaine. The second case involves a 14-year-o
an overdose of metoclopramide and butamirate citrate. The attention i:
admission and management especially with respect to methemoglobin lev
els reach 2 10%, cyanosis would appear first. Symptoms of hypoxemia ar
not develop until levels reach 30 to 40%. Not only early intervention is cruc
discharged from the hospital too soon. Doctors should be able to identify |
attention to infants younger than three months old who might be at an inc
which is a potentially lethal complication of prilocaine. As for our second
increased, despite an overdose of metoclopramide. This may be due to
agents by gastric lavage, catharsis and administration of procyclidine.

Keywords: Methemoglobinemia, metoclopramide, butamirate citrate, circ
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