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Hiperamonyemi?

Acil tedavi 
gerektiren 

hiperamonyemi?

Ayırıcı tanı?

Acil tedavi

-Prematüre yenidoğanlarda: 
>150 µmol/L

-Term yenidoğanlarda >100 
µmol/L

-Süt  çocuğu ve büyük 
çocuklarda >60 µmol/L

-Amonyak >250 
µmol/L: ACİL İV TEDAVİ

-- Amonyak >400  
µmol/L: DİYALİZ

-Tedavi ajanları ve yan 
etkileri

-Primer hiperamonyemi
-Sekonder

hiperamonyemi





Hiperamonyemi

kan gazı

anyon açığı artmış m. Asidoz                                                    asidoz yok/r.alkaloz

kan ve idrar ketonu                                                           plazma kan aa

Ketotik                    Hipoketotik                         spesifik aa yüksekliği        spesifik aa yük. yok

Organik asidemi      yağ asidi oksidasyon def.                Sitrüllinemi                    idrarda orotik asit

tandem mass ile açil karnitin profili         argininemi

idrar organik asit analizi                      argininosüksinik asidüri     var yok

Propiyonik asidemi             sistemik karnitin eks

Metilmalonik asidemi          orta zincirli açil koa dehid eks OTC eks.        Plazma sitrullin 

İzovalerik asidemi              uzun zincirli yağ asidi oks. Def.   

CPS1/NAGS eks yenidoğanın

geçici hiperamonyemisi   
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1- MÜCADELE EDİLMESİ GEREKEN TOKSİK MADDE:

2- ALARM BULGULAR:

3- LABORATUVAR TETKİKLER:

4- ACİL TEDAVİ:

HİPERAMONYEMİ/ HİPERAMONYEMİ 
ENSEFALOPATİSİ

•Kusma
•Beslenmede azalma
•Huzursuzluk
•Bilinç düzeyi değişikliği
•Solunum düzensizliği
• Kan basıncı değişiklikleri
•Ölüm

• kan gazı, laktat
•Üre,kreatinin,ürik asit, elektrolitler,ast,alt,ck,koagülasyon
•tam idrar tetkiki (keton ?)
•Plazma kantitatif aminoasit analizi, tandem ms ile asil karnitin
profili, idrarda organik asit analizi

• Katabolizmanın önlenmesi
• Anabolizmanın sağlanması
• Toksik maddenin uzaklaştırılması
• Altta yatan nedenin düzeltilmesi  



1- AMONYAK ÜRETİMİNİN DURDURULMASI
ENDOJEN:
-Yenidoğanlarda 10-12 mg/kg/dk,s üt çocuklarında 6-8 
mg/kg/dk, büyük çocuklarda 4-6 mg/kg/dk yüksek glukoz
perfüzyon hızı ve dengeli elektrolit içeren (Na:77-100 meQ/lt, 
K:20 meq/lt) iv hidrasyon tedavisi
-Yağ asidi oksidasyon defektleri dışlandıktan sonra 2-3 
gr/kg/gün lipid ilavesi 
-0,05- 0,1 ünite/kg/saat insülin infüzyon tedavisi
--yakın aldığı-çıkardığı takibi, uygunsuz ADH sendromu ve 
serebral ödem açısından dikkat
EKZOJEN:
- protein alımı kesilir
--Saf enerji karışımı (karbonhidrat+yağ)
--Protein alımına en geç 48-72 saatte tekrar başlanılmalıdır
2-VÜCUT SIVILARINDAN AZOT ATILIMININ SAĞLANMASI
-Diyaliz
-Üre döngüsü substratları
-Azot tutucuları
3- AKUT DEKOMPANZASYONA YOL AÇAN NEDENİN TEDAVİSİ
-Tüm kültürler alındıktan sonra geniş spektrumlu antibiyotik 
tedavisi
4- DESTEK TEDAVİ: solunum ve kardiyovasküler destek, beyin 
ödemi tedavisi, ondansetronH
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AZOT TUTUCULARI
-sodyum benzoat yükleme 250 mg/kg 2 saatlik iv infuzyon

idame  250 mg/kg 22 saatlik iv infuzyon
-sodyum fenilbütirat yükleme 250 mg/kg 2 saatlik iv infuzyon

idame 250 mg/kg 22 saatlik iv infuzyon
-iv formların bulunamaması durumunda aynı dozda oral tedavi, 
biyoyararlanımı düşük
-Na benzoat ve na fenilasetat iv preparat:  AMMONUL %10’luk. 
Hesaplanan doz %10 oranında dilüe edilerek %10 dex içinde 
hazırlanır
-ÜRE DÖNGÜSÜ SUBSTRATLARI
-L-arginin hidroklorid yükleme 250 mg/kg 2 saatlik iv infuzyon

idame 250 mg/kg 22 saatlik iv infuzyon
-L-arginin HCL %21’lik flakon. Hesaplanan doz %10 oranında 
dilüe edilerek %10 dex içinde hazırlanır

-Sitrullin tedavisi : 100-200 mg/kg/g 4-6 dozda bölünmüş 
dozda po (OTC eksikliğinde ile CPS1 eksikliğinde)

-N-karbamil glutamat yükleme 100 mg/kg po tek doz
idame 100-200 mg/kg/g 4doz 

-nedeni bilinmeyen hiperamonyemide,NAGS eksikliği kesin 
tedavisi )
--carbaglu: 1 tb=200 mg etken maddeH
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VA:3kg,  3 günlük yd, bilinci kapalı , entübe, NH3: 3500 
mmol/L, ph:7,46 pco2:28 laktat:3,2 hco3:17
Tit: 1keton (+) 

1- oral alımı kes
2-10-12 mg/kg/dk glukoz, 77 meq/lt Na, 20 meq/lt K içeren 
sıvı
3- ondansetron 0,15 mg/kg/doz, ampislin-sefotaksim tedavisi
4- 0,05 ünite/kg/saat iv insülin tedavisi 

5- Ammonul tedavisi: 250 mg/kg yükleme,250 mg/kg idame

-yükleme 750 mg na benzoat. 750 mg na fenilasetat/ 2 
saatlik ıv inf
- idame 750 mg na benzoat. 750 mg na fenilasetat/ 22 
saatlik iv inf

100 ml ammonul 10 gr na benzoat+ 10 gr na fenilasetat
7.5 ml ammonul 750 mg na benzoat+ 750 mg na fenilasetat
7.5 ml ammonul 75 ml %10 dex’a tamamlanarak 2 saatlik ıv inf

100 ml ammonul 10 gr na benzoat+ 10 gr na fenilasetat
7.5 ml ammonul 750 mg na benzoat+ 750 mg na fenilasetat
7.5 ml ammonul 75 ml %10 dex’a tamamlanarak 22 saatlik ıv inf
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metabolik asidoz

hiperglisemi
hipokalsemi
pansitopeni

-RDS
hipopotasemi
beyin ödemi

-flebit
HİPERAMONYEMİ



VA:3kg,  3 günlük yd, bilinci kapalı , entübe, NH3: 3500 
mmol/L, ph:7,46 pco2:28 laktat:3,2 hco3:17
Tit: 1keton (+) 

6- L-Arginin tedavisi: 250 mg/kg yükleme,250 mg/kg idame

-yükleme 750 mg l-arginin 2 saatlik iv infüzyon
- idame 750 mg l-arginin 22 saatlik iv infüzyon

100 ml L-arginin HCL           21 gr L-arginin HCL
3.5 ml L-arginin HCL           750 mg L-arginin HCL 

3.5 ml L-arginin HCL 35 ml %10 dex’a tamamlanarak 2 saatlik ıv inf

100 ml L-arginin HCL           21 gr L-arginin HCL
3.5 ml L-arginin HCL           750 mg L-arginin HCL 

3.5 ml L-arginin HCL 35 ml %10 dex’a tamamlanarak 22 saatlik ıv inf

7- N-karbamil glutamat : yükleme 100 mg/kg ,idame 100-
200 mg/kg/g 

-300 mg, 1,5 tb carbaglu po yükleme
-4x150 mg carbaglu po idame

8-DİYALİZH
ip

er
am

on
ye

m
i

AC
İL

TE
DA

Vİ
-

metabolik
asidoz
-flebit













- Tandem ms: C0 düşük,  C3 yüksek

--İOA: 3-0h-propiyonik asit, propiyonik asit, 
propiyonil glisin, metilsitrat atılımında 

artma




















