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2 aylik kiz hasta

Sikayet:Dehidratasyon,kilo alamama

*Hikaye: 1 aylikken kilo alamama zayif emme ve gln icinde surekli
uyuma sikayeti ile dis merkeze basvurmus. Fizik muayenesinde goz
kureleri cokuk, dehidrate gérinimde olup tetkiklerinde
hiperkalsemi, BUN yuksekligi ve kan gazinda anyon acigi olmayan
metabolik asidoz saptanmis. 3 glin boyunca serviste sivi tedavisine
ragmen dehidratasyonu gerileyen ancak metabolik asidozu
dizelmeyen hasta tarafimiza sevk edilmis.



Ozgecmis

* Prenatal: Ozellik yok.
e Natal: 40h+5 glnluk,3100gr,normal yolla dogmus.

* Postanatal: PN 3 glinde sariligi olmasi Gizerinel giin fototerapi
almis. Anne sitl ve ilave mama ile besleniyor.



Soygecmis

* A:24y,ss
* B:26y,ss
* Anne baba arasinda 2. derece akrabalik var.

* Kardesi yok.Anne ve babanin babalarinda DM tip2 hastalig
mevcut.



Vital Bulgular

* Ates:36,5C

* Nabiz:90/dk

* Solunum sayis1:48
e Tansiyon:90/60
* S5p02:98%

e Tart1:3250gr(<3p)
* Boy:54cm(4p)



F|2|k Muayene

Genel durum: Orta-lyi, bilinci acik,kasektik ve dehidrate goriinimde

* Bas-boyun: Sa¢ ve sacl deri dogal. Kafa yapisi simetrik. Boyunda kitle
yok.On ve arka fontanel acik,bombelik yok.

* Cilt:Cilt rengi dogal.Dokuntusu,siyanoz yok.Turgor tonusu az,cillt derisi ince

e Kulak burun bogaz: Bilateral kulak zarlari dogal Orofarenks ve tonsiller
dogal. Burun tikanikhgi ve akintisi yok.

e Gastrointestinal sistem: Batin rahat. Palpasyonla defans ve rebound yok.
Hepatosplenomegali yok. Traube alani acik.

e Solunum:Her iki akciger dinlemekle solunum sesleri esit
havalaniyor.Solunum sesleri dogal.Ral ronkiis yok.

Dolasim:S1 ve S2 duyuldu. Ufiirim yok.
Genitoulriner: Haricen erkek. Anomali yok.

Norolojik muayene: Bilinci acik ,Bilateral DTR aliniyor. Isik refleksi her iki
gozde var.



HEMOGRAM

 WBC-14,1
x1073/puL

« NEU-6,1x1073/ulL
e LYM—7 x1073/ulL

* RBC-—2,6x1076/uL
e HGB-7,5g/dL

e HCT-22,7%

. MCV-87,2fL

*  PLT - 384 x1073/ul

BiIOKIMYA

*Glukoz- 122mg/dL
*Kreatinin — 0,37mg/dL
*AST (SGOT) — 27,8U/L
*ALT (SGPT) — 25,5 U/L
*ALP - 149U/L
*LlDH-171 U/L
*Protein:56
*Albumin:37

*Na:139

*K:3,3

*Ca:10,5

*Klor:118

*Mg:1.5

*Fosfor:3,51

*CRP:60

TIiT

Renk - ACIK SARI
Bulaniklik - BERRAK
pH - 8,0

Dansite - 1,003

Kan - +

Lokosit - Eser

Glukoz - NEGATIF(-)
Protein - Eser
Bilirubin - NEGATIF(-)
Keton - NEGATIF(-)
Nitrit - NEGATIF(-)
Urobilinojen - Normal



oH - 7,24

PCO2 - 24,2mmHg
PO2 -50,4 mmHg
iCa+ - 1,59 mmol/L
K:4,1 mmol/L
Na:142 mmol/L
Cl-124 mmol/L
Glu - 102 mg/dL
Hb—7,5 g/dL
Lac:1,3 meq/L
cHCO3 -12,5 mmol/L
Anion Gap:5,5(-)

Idrar kultlri&Kan
kiltlri:Ureme olmadi.



Uriner Sistem USG

* Her iki bobrek boyut ve lokalizasyonu
normaldir.Parankim ve sinus ekolari ve parankim
kalinliklari normaldir.Her iki bobrek pelvikaliksiyel
sistemde ekojenite artislari ve milimetrik boyutlu
multiple ekojen odaklar izlendi.(Nefrokalsinozis)



Patolojik Bulgular ve Klinik:

2 aylik kiz hasta
Dehidratasyon,emme gucligu,uykuya meyil

Kilo alamama

CRP, WBC yuksekligi

Kan gazi:Metabolik asidoz
USG: nefrokalsinozis
Anne baba kuzen



On Tani?
Ek Tetkik?



Klinik Seyir

 RTA On tanisiyla izlenen hastaya ilk once 6
saatte 5 ylkseltici NaHco3 iv tedavisi baslandi.

* Potasyum tedavisi olarak 4meq/kg/gliin KCL
tedavisi baslandi.

* Sonrasinda 5meq/kg/glin NaHco3 ile
tedavisine devam edildi.

e Gunluk alinan kan gazi degerleri ile tedavisi
dizenlendi.



Renal Tubller Asidoz

« Glomeruler filtrasyonda etkilenme olmaksizin renal
hidrojen sekresyonunda ya da bikarbonat
reabsorpsiyonunda ya da her ikisinde de bozukluk

olan hastaliktir.

* Uygun tedavi yapilmaz ise, kronik asidite, buyime
geriligi, bobrek taslari, kemik hastaligi ve bébrek
yetmezligine yol acar.

* Normal serum anyon acigi ile karakterize
hiperkloremik hipopotasemik metabolik asidoz



* Anyon Acigi= (Na+K) - (Cl+ HCO3) (N: 8-16)
* Normal anyon acigi olan hiperkloremik

asidozda diger onemli bobrek disi neden;

ishaldir (ancak ishalde idrar anyon gap negatif
iken, RTA’da pozitiftir)



Normal anyon a¢ikli metabolik asidoz

vapan nedenler:

Endokrin nedenler
(Addisons,spironolakton,triamteren,amlorid,p
rimer hiperparatiroidizm)

Ishal

Karbonik anhidraz inhibitorleri
Amonyum kloride

RTA



Distal Renal tubuler Asidoz(tip1)

* Distal RTA nin temel 6zelligi asidoza karsi idrar
oH sini disirememesidir.

* Kortikal ve mediller toplayici kanallardaki
pozulmus H iyon salgilanmasi titre edilebilir
asit salinimini azaltarak bikarbonat atlilimini
arttirir.

* Sistemik asidoza ragmen idrar pH 5.5 in altina
dismez



Kronik metabolik asidoz = H iyonlari kemik
tarafindan tamponlanir

Kemik mineralizasyonu bozulur = Cocuklarda
Rasitizm eriskinde osteomalazi

Kronik asidoz =2 renal sitrat yapiminda azalma

Hipositratiri = idrar kalsiyum atiliminda artis—>
nefrokalsinozis ve nefrolitiyazis



e Ekstraselller sivi azalmasi = renin aldesteron
seviyelerinde artis = hipokalemi

e Bazi distal RTA hastalarinda tani sirasinda
karaciger bozuklugu olmamasin ragmen kan
amonyak duzeyleri yuksek saptanmistir.



Tablo1: En si1k Tip 1 (distal) RTA nedenleri

Birincil Nedenler

idiyopatik (sporadik)

Ailesel

«  (Otozomal dominant [AE1 eksikligi]
«  Otozomal resessif

«  Sagirhikla birlikte [H *_ ATPazin B1 ak uniti]
»  Sagirhdin eslik etmedidi [H™- ATP azin a4 alt Gniti]

ikincil Nedenler

Otoimmin hastahklar llaclar

= 5jogren sendromu » [fosfamid

«  Otoimmdn hepatitiprimer biliyer siroz « Amfoterisin B

«  Sistemik lupus eritematozus = Lityum

« Romatoid artrit « ibuprofen

Hiperkalsiurik durumlar Digerleri

+ Hiperparatiroidizm «  Meduller siunger bobrek

« Vit D zehirlenmesi Ohbstriktif dropati

« Sarkoidoz  Renal transplant rejeksiyonu

» |diyopatik hiperkalsidri «  Wilson hastahig




Tedavi:

* Infant ve cocuklarda optimal buyimeyi
saglamak icin genellikle 2-4 meqg/kg bazen
5meq/kg dan daha fazla alkali tedavisi

* Alkali tedavisi ile birlikte siklikla Na ve K kaybi
da normale déner

e Bazi hastalar potasyum destegine ihtiyac
duyabilir.



e Siddetli metabolik asidoz ve hipokalemi ile
gelen hastalarda asidozu duzeltmeden once
hipokaleminin duzeltilmesi gerekir.

e Once asidoz duzeltilirse hipokalemi derinlesir.



Proximal RTA(tip2)

Bikarbonat reabsorpsiyonu bozulmustur.
Hipokalemi ve hiperkloremi mevcuttur.

Proksimal RTA daha nadir goriilen Izole formu ve daha sik
goriulen Fanconi sendromu formu olarak ikiye ayrilabilir.



Proximal RTA(tip2)

e Klinik bulgulari; genellikle hayatin ilk yilinda
ouyume geriligi, poliliri,dehidratasyon (Na
kaybina bagli) anoreksiya, kusma,
constipasyon ve hipotonidir




Fanconi sendromu

* Proksimal tibul sodyum bagimli mekanizmalar ile
glukoz,aminoasit ve bikarbonat reabsorpsiyonundan da
sorumludur.Bu islevlerdeki kayip,proksimal tubulin genel
disfonksiyonu olarak kabul edilen Fanconi sendromu

olarak bilinir.

* Fanconi sendromunda RTA bulgularina ek olarak
hipofosfatemiye ikincil rickets gibi iskelet bulgulari vardir.

* Cogu hastada hipokalemi gelisir.



Tablo 2. En sik Tip 2 (proksimal) RTA nedenleri (Fanconi sendromu +/-)

Birincil Nedenler

idiyopatik (sporadik)

Ailesel
+ Resesif — proksimal tubdl sodyum bikarbonat tasiyicida (NBCe1) defekt
» Resesif (karbonik anhidraz tip 2 eksiklidi)
«  Sistinozis
«  Tirozinemi
« Herediter fruktoz intoleransi
« (Galaktozemi
« Glikojen depo hastahid (tip1)
«  Wilson hastalig
* |Lowe sendromu

Kazanilmis hastaliklar

laglar Agir metaller
»  [fosfamid »  Kursun
«  Tenofovir «  Kadmiyum
. Karbonik anhidraz inhibitorler « Civa
. Aminoglikozid » Bakir
M-protein hastalhklan * Vitamin D eksikligi
. Amiloidoz * Renal transplantasyon
. Multipl miyelom/hafif zincir hastahid * Paroksismal nokturnal
hemoglobintri
+ Sjogren sendromu (distal RTA)




Tip 3 Renal Tiibuler Asidoz (Nadir)

 Hem proksimal hem distal RTA 6zelliklerine sahip
olan renal tubuler asidozdur.

e Karbonik anhidraz Tip 2’yi kodlayan genlerde
mutasyon vardir.

* Bobrek disi bulgulari serebral kalsifikasyon ve
osteopetroazistir.



Tip 4 Renal Tubuler Asidoz

Aldosteron eksikligi ya da yanitsizligi sonucu asidoz
Tip1l RTA dan farki hiperkalemik olmasidir.

Aldosteron eksikliginde sodyum ekskresyonu artar,
hipovolemiye neden olur ve glomeruler filtrasyon
hizinda azalmaya yol acar.

Tedavi potasyum kisitlamasi ve altta yatan nedenin
duzeltilmesidir.



RTA’ YA YAKLASIM

Normal anyon acikh

hiperkloremik metabolik asidoz

'

idrar anyon gap

= =y

NEGATIF poz";‘
Y i
Gis'ten k drar pH
b o Bikarbonat ylikleme testi
Asit alimi
Serum potasyum
idrar pH < 5.5 idrar pH > 5.5 idrar pH > 5.5 idrar pH < 5.5
K diisiik/N K diislk/N K yliksek/N K yiiksek/N
idr-kan CO2> 20mmHg idr-kan C02<20mmHg | | idr-kan CO2</> 20 idr-kanC02>20mmHg
FEHCO3> %10-15 FEHCO3 < %5 mmHg FEHCO3 %5-10
FEHCO3< %5
PROKSIMAL RTA KLASIK DISTAL RTA v TiP 4 RTA
| uip_enmeulx i
DISTAL RTA
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Bulgular Tip|RTA Tip 2 RTA Tip 4 RTA GIS kayip
Normal anyon agikl Evet Evet Evet Evet
asidoz
Primer hasar Distal Proksimal Aldosteron -
asidifikasyonda | HCO3 sekresyonunda ya
bozulma emiliminde | da etkisinde |
Idrar pH =55 <hh <hh 5-6
Idrar anyon agig Pozitif Pozitif Pozitif Negatif
Fraksiyone HCO3 atimn | <& > 15 <10 <10
Serum K Diisik Disiik Yilksek Disik
Serum bikarbonat Degisken, <10 | Genelde 12-20 | >17 meg/L
Fanconi sendromu Hayir Evet Hayir Hayir
Tas I Nefrokalsinozis Evet Hayir Hayir Hayir




Tedavi

 Proksimal RTA'da

— alkali tedavisi 10-25mmol/kg/glin,bolinms
dozlar halinde verilebilir.

— Hedef ,HCO3 konsantrasyonunu 22-24 mEqg/L dir.
Yuksek degerler ile hacim artisi HCO3 kaybinin
artmasina neden olabilir.

— Hidroklorotiazid 1-3 mg/kg/glin ile bu artis tedavi
edilebilir.

— Klicuk yasta alkali ihtiyaci daha fazladir.



* Distal RTA
— Alkali ihtiyaci proksimale gore daha azdr.

— Potasyum sitratin 3-4 mEq/kg/glin dozu idrar
sitrat atilimi1 diizeltmek icin yeterlidir

— Bu cocuklarda tedavi devamliligi 6nemlidir.Uzun
dénemde subklinik asidoz kemiklerde osteoporoza
vol acar.



Klinik Seyri

Hastanin takibinde atesi oldu.Kontrol tetkikleri gonderilen
hastanin akut faz reaktanlari uyariimisti.Enfeksiyon odagi
taramasinda odak bulunamasi Gzerine merkezi sinir sistemi
enfeksiyonu arastirmak icin hastaya LP yapildi.

LP degerleri menenijit ile uyumlu gelen hastaya Vankomisin ve
Seftazidim baslandi. 10 gtin boyunca antibiyoterapisine devam
edildi.

Kan gazi degerleri ve enfeksiyon hali diizelen hasta Potasyum
tablet ve NaHCO3 tablet olacak sekilde recetesi diizenlenerek
taburcu edildi.



