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Olgu

O yas erkek hasta

Yakinma: Karin agrisi, bacaklarda agri



Hikaye: Mayis 2017 de karin agrisi sikayetiyle
Hendek Devlet Hastanesi’'ne basvuran hastaya
ayakta direk batin grafisi cekilmis, gaz oldugu
soylenip eve gonderilmis.



e Karin agrisi yakinmasinin devem etmesi
nedeniyle Adapazari’'nda cocuk cerrahisi
bolimuine basvuran hastaya karin usg
yvapilmis ve normal oldugu sdylenerek,
antibiyotik tedavisi verilmis.

* Antibiyotik tedavisinin yaninda motilite
duzenleyici de verilmis, ancak
vakinmalarinda diuzelme olmamis.



Hastanin, hastanemize 08/06/2017 tarihindeki
basvurusundan yaklasik 1 hafta 6nce bacak
agrisi baslamis.

Bacak agrilari gece-giindiiz oluyormus.

Cocuk doktorunca bacak agrilarinin boy
uzamasiyla iliskili oldugu soéylenmis.

Hastanin ayni zamanda solukluk, kolay yorulma
ve gece terlemesi yakinmalari da baslamis.

Bu arada dis ¢cekimi sonrasinda 1.5 glin siren
kanamasi olmus, kendiliginden gerilemis.



Ozgecmis

* Posterm, C/Sile, 1600 gr dogmus.

e Alti yasinda tonsillektomi+ adenoidektomi
ameliyati gecirmis. Hemogram degerlendirmesi
normalmis.

* 4.5 yasinda sunnet olmus, sonrasinda uzamis
kanama oykusu yok.



Soy-gecmis

Anne : 41 yasinda, saglikli
Baba : 53 yasinda, IKH
Anne baba arasinda akrabalik yok.

Kardesler ( Babanin ilk evliliginden ilk 3 cocuk )
1. cocuk >> 32 yas, saghkh
2. cocuk >>30 yas ,saglikli
3.cocuk >>20 yas, saglkli

4.cocuk >> hastamiz



Fizik Muayene

Cilt : Turgor- tonus dogal. Odem ,ikter ,siyanoz yok.
Solukluk+.

Bas-Boyun : Orofarenks dogal. Boyunda LAP YOK.
Gozler : Goz karelerinin her yone hareketi dogal.
Kardyovaskiiler : S1/52 dogal.S3 yok. Ufiiriim yok.
Solunum Sistemi : Solunum sesleri dogal.

Gastrointestinal Sistem : Defans yok. Karaciger 1 cm ele
geliyor. Dalak orta hatti gecmis, 9 cm ele geliyor. Traube
alani kapali .



Laboratuar

Beyaz kiire: 13661/mm3
Notrofil : 3266/mm3
Lenfosit : 4072/mm3
Hb: 6.93 g/dL
Trombosit : 38700/mm3

Periferik Yayma

PNL : %15

LENFOSIT : %23 ( %25-%30)
BANT : %8 ( %3-%5)
MONOSIT : %5 ( %5-%6 )
BLAST : %46
NORMOBLAST : %2

EOZINOFIL : %1 ( %1-%3)

URE :19 mg/DI| (16.6-48.5)
KREATININ : 1.43 mg/dL ( 0.7-1.2)
URIK ASIT : 15.3 mg/dL ( 3.4-7)
SODYUM : 141.6 mEq/L (136-145)
POTASYUM : 4.05 mEq/L (3.5-5.1)
KLOR : 95 mEq/L  (98-107)
KALSIYUM : 9.8 mg/dL (8.6-10.6)
FOSFOR : 4.9 mg/dL (2.5-4.5)
AST :91 U/L (<40)

ALT :18 U/L (<41)

T. BILIRUBIN : 0.52 mg/dL (<1.2)
LDH : 5380 U/L (135-225)






L3 tipi blastlar, koyu bazofilik
sitoplazmali

Cok sayida ve belirgin vakuolizasyon
gozlenir.

Cogu B lenfosit kaynakl
Burkitt lenfoma hticrelerine benzer



ABDOMINAL USG :

* Hepatosplenomegali

e Cekum ve cikan kolon proximalinde bagirsak
duvar kalinlasma ve 6demli gorinim (Tiflit )

* Sag alt kadranda mezenterde multipl
lenfadenopatiler



Patolojik bulgular :

Solukluk+.

Karaciger 1 cm ele geliyor. Dalak orta hatti gecmis, 9 cm
ele geliyor. Traube kapali .

KREATININ : 1.43 mg/dL ( 0.7-1.2)
URIK ASIT : 15.3 mg/dL ( 3.4-7)
LDH : 5380 U/L (135-225)
BEYAZ KURE : 13661/mm3

Hepatosplenomegali



Hastanin tanilari nelerdir?



AKUT TUMOR LIZIS SENDROMU
(ATLS)

* Genellikle yuksek mitotik aktiviteye sahip
tiumorlerde , kendiliginden ya da siklikla
kemoterapi ile ilk 12-72 . saatlerde
ortaya cltkan, yasami tehdit edebilen
metabolik bozukluklarla seyreden klinik
bir tablodur.



e ATLS nin klinik belirti ve laboratuvar
bulgulari hucre parcalanma oranina,
dokulen maddelerin miktarina, bobrek

ve kardiya
diger pato
hastaligin

< fonksiyonlara, eslik eden
ojik durumlara ve altta yatan
complikasyonlarina baghdir.




* lyi tanimlanmis olmasina ragmen ATLS
nin gercek insidansi bilinmemektedir.
Bununla birlikte birtakim faktorler bu
sendromu gelistirme riskini artirabilir.



* Malignite tipi; Akut ve kronik l6semiler, malign
LPD'ler (oncelikle Burkitt's, B-ALL, T-ALL dahil
olmak tzere yiksek dereceli NHL)

* Antineoplastik tedaviye karsi hizli cevap.

o TUmor ylikl / hastaligin derecesi;
Hiperlokositoz (WBC> 100.000), dev
organomegali, iri mediastinal, abdominal veya

retroperitoneal kitleler



Proliferatif oran : Hizli biyime veya ylksek
hlicre turnover orani.

LDH >1500 U/L
Oliguri
Asidik/ Konsantre idrar

Onceden varolan bdbrek fonksiyon bozuklugu /
obstruktif Gropati

Bobreklerin timor tarafindan infiltrasyonu/
Tedavi sonrasi akut bobrek yetmezligi



e ATLS: AML, ALL, Burkitt losemi ve lenfoma
disinda; solid timorlerde de (noroblastoma,
medulloblastom ,meme karsinomu,
hepatoblastoma, hepatosellller kanser,
teratomlar...) gorulmektedir.

***Bu nedenle 6zellikle tedavi baslandiktan

sonraki ilk bir haftada tim kanser hastalarinin
izleminde dikkatli olunmalidir.



ATLS klinik bulgulari

Mide bulantisi

Halsizlik

Kusma

Odem

Kardiyak aritmi
Konvulziyon

Sivi yuklenmesi
Konjestif kalp yetersizligi
Tetani

Senkop

Kas kramplari ve ani 61im



ATLS demek icin
LABORATUVAR

iperirisemi (>7,8 mg/dl)
iperkalemi (>6 mEq/I)
iperfosfatemi (>6,5 mg/dl)
ipokalsemi&Hipomagnezemi (<8,4

mg/dl)



ATLS DE NEFROPATININ MEKANIZMASI

* Korteksden medullaya ilerledikce Urik asit
konsantrasyonu artar ve toplayici kanallarin
distalinde bu konsantrasyon en yuksek
dizeye ulasir. (Asidik ortam nedeni ile Grik
asit tubullerde, medullada ,b6brek
toplayici sisteminde birikir )

o |drardaki yuksek urik asit duizeyleri asidik
PH ile karsilastiginda . Asit kristalleri
olusur.




* Benzer sekilde, P ,Ca'ya baglanir ve Ca fosfat
formunda renal ve ekstrarenal dokulara
cOkelebilir, bobrek fonksiyon bozuklugu / Akut
bobrek yetmezligi, hipokalsemi ile
sonuclanir.Bununla birlikte, ksantin ve urik
asidin aksine, alkali ortamda Ca-fosfatin
cozunurligu zayiftir. Bu nedenle, idrarin
alkalinize edilmesi de fosfor ve hypoxantine in
cokmesine yardimci olabilir.

* Purin metabolitleri ve Ca-fosfatin farkl
pH'daki ¢ozuniirligu, ATLS'de idrari pH'in1 7-
7.5 hedeflenmesi gerektigini gosterir.



Purin metabolitlerinin
cozunurlulukleri

_ Urik Asit (mg/L) Ksantin (mg/L) Hipoksantin (mg/L)
5.0 150 50 115

7.0 2,000 130 1,500



* Genel olarak, ksantin en az ¢co6ziinen purin
metabolitiyken, Urik asit alkalik pH'da en iyi
¢ozunurdar.

* Hipoksantin ve urik asidin ¢cozunurltgu pH 5-
7'de oldukca benzer olmakla birlikte,
Hipoksantin, pH> 7.5'de az ¢cozinur



Tedavisinde ne yapildi ?

Hiperhidrasyon amaciyla hastaya,
metrekareye 5000 cc den %5dextroz+
%0.45 NaCl baslandi

Allopurinol 10mg/kg/giin ( 3 dozda )
baslandi

Aldig1 — cikardigi takibi yapild
Gunde 2 kez kilo takibi yapildi.

Alkali ditirezi saglamak amaciyla NaHCO3 (
40-80mEqg/L) verildi.



Hemogram,Ca,p,u.asit,potasyum,lre,kreatinin takibi
Idrar PH (7-7.5 ) takibi,

Idrar dansite ( <1010) takibi yapildi.

Idrar cikisi kontrol edildi ( 100-250 cc/m2/h)

Yetersiz idrar cikisi oldugunda 1-2 mg/kg/doz
furosemid (max 10mg/kg/giin ) verildi.




* Hiperkalemi:

— Enteral ve parenteral beslenmeden
potasyumun cikarilmali

— Zorlu dilirez, renal fonksiyon normal ise (10-
20cc/kg SF 1 saat IV inf + furosemid 1-3 mg/kg
IV puse)

— Salbutamol (inhaler ya da IV)

— Instilin-Dekstroz (1 g/kg glukoz-0,3U/kg instlin)
— Kayekselat (1 g/kg)

— K=6 mEqg/L diyaliz hazirligi

— K=7 mEg/L acil hemodiyaliz




* Hiperfosfatemi:
— Fosforlu gidalar diyetten cikarilmali

— Aliminyum hidroksit yada Ca karbonat
(hipokalemi varsa)

— Hidrasyonun arttirilmasi (5,000 cc/m?/giin)

— Idrar pH’s1 7’yi gecmemeli

— Insiilin-dekstroz (1 g/kg glukoz-0,3U/kg insiilin)
— Hemodiyaliz; P>15,5 mg/dl ve/veya PxCa>65

— Metastatik kalsifikasyonu onlemek icin IV
Ca’dan kacinilmali




Hipokalsemi/hipomagnezemi:

— Sadece semptomatik hipokalsemide %10 Ca
Glukonat IV yavas puse

— MgS04: 0,2-0,8 mmol/kg IV yavas



Qzmaolarite (Serum)
CKD-EPI (Pediatrik)
Achk Kan Sekeri (AKS)
BUN

Urea

Kreatinin

Bilirubin, Taotal
Bilirubin, Direkt
Bilirubin, indirekt
AST (SGOT)

ALT (SGPT)

LOH

iKi KEZ CALISILDI
ALP (Alkalen Fosfataz)

Protein, Total
Globulin
Albumin

Sodyum (MNa)
Potasyum (K)
Klor (CI)
Kalsiyum
Magnezyum (Mg)
Fosfor (P)

Urik asit

293
56,15
102
13
28
1,87
0,43
0,32
0,16
96

11
7756

116
5,3
19
34
1413
456
04
a7
1,74
5,2
12,7

mgidL
mafdL
mafdL
mgidL
mgidL
mafdL
mafdL
LIL
LIL
LIL

L
g/dL
g/dL
g/dL
mEgiL
mEgiL
mEgiL
mafdL
mafdL
mgidL
maldL

74 -
- 20
16,6 -
07 -

135 -

40 -
6.6 -
11 -
397 -
136 -
35 -
98 -
86 -

25 -

16 -

34 -

106

48,5
1,2

1,2
03

049
40
41

225

129
3,7
35
494
145
5,1
107
10,6
28

45

13
.
e
0t
5‘;5'..:

58
18
45

15,3



* Tedaviye basladiktan sonra makuler
dokuntu gelismesi uzerine allopurinol
kesilerek, Urat oksidazin rekombinant
formu rasburikaz’a gecildi.

* Rasburikaz; insan ve diger primatlar
disindaki memelilerde Urik asidi cok daha
fazla c6zlnen allantoine ceviren Urat
oksidaz enziminin rekombinant formudur.



Rasburikaz avantajlari

Rasburikaz etkili ve hizli bir trikolitik

ajandir.

Kalsiyum-fosfat’in cozunurligini ve
bobreklerden atilimini kolaylastiracak.

Tecrubeler sinirli olmakla birlikte alerjik
reaksiyon insidansi dusuktur.

Ancak Glukoz-6-fosfat de
eksikligi olan cocuklarda
anemiye egilimi artirdig

nidrogenaz
nemolitik

oildirilmistir.



310

Ozmaolarite (Serum)

55,26

CKD-EPI (Pediatrik)

T4 - 106

]

mag/dL

165

Achik Kan Sekeri (AKS)

B

mg/dL

L

134,82

1.9
0,59
0,23

0,36

*

rea

mag/dL

Kreatinin

mag/dL

Bilirubin, Total

mg/dL

Bilirubin, Direkt

mag/dL

Bilirubin, Indirekt
AST (3GOT)

ALT (SGPT)
LDH

UL
UL
UL
g/dL
g/dL

= 41

135 - 225

66 - 87

51

Protein, Total

Albumin

138,9

44
87

Sodyum (Ma)

35 - 51

mEqgiL
mEgiL

mag/dL

Potasyum (K)
Klar (C1)
Kalsiyvum

g8 - 107

16 - 2,6
25 - 45

mg/dL

1,81
10,3

0,9

Magnezyum (Mg)

Fosfor (P)
Urik asit

ma/dL

mag/dL



TESEKKURLER...



