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DUSMANIM BENI
OLDURMEYE

DUSMANIM Kim?

Mucadele edilmesi CALISIRKEN NE

YAPAR?
“‘Alarm bulgular”

gereken toksik madde,
durum”

Enerji
metabolizmasi
bozukluklari

Ure déngust
bozukluklari

_ BU SAVASI KiM
DUSMANIMI NASIL Organik KAZANACAK, BUGUN

TANIRIM? Asidemiler SANSLI GUNUMDE

“Olmazsa olmaz . MIYIM?U _
laboratuvar tetkikler” Ozgun hastaligin acil

tedavisi”



LMSUD (Akcaagac surubu kokulu idrar hastalig)) J

1- MUCADELE EDILMESI GEREKEN TOKSiIK MADDE:

LOSIN/ LOSIN ENSEFALOPATISI

2- ALARM BULGULAR:

*Anormal bir koku
*Kusma

*Beslenmede azalma
*Huzursuzluk

*Ataksi

*Bilin¢ duzeyi degisikligi

3- LABORATUVAR TETKIKLER:

* tam idrar tetkiki (keton ?)
* idrarda DNPH
* Plazma kantitatif aminoasit analizi

4- ACIL TEDAVI:

» Katabolizmanin dnlenmesi

* Anabolizmanin saglanmasi

e Losinin hucre icine aliminin yarismali inhibisyonu
* Toksik maddenin uzaklastiriimasi
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MSUD (Akcaagac surubu kokulu idrar hastall

|

ACIL TEDAVI

1- KATABOLiZMANIN ONLENMESI: ENERJININ SAGLANMASI
-Sut cocuklarinda 6-8 mg/kg/dk, buyuk ¢ocuklarda 4-6
mg/kg/dk yuksek glukoz perfizyon hizi ve dengeli elektrolit
iceren (Na:77-100 meQ/It, K:20 meqg/It) iv hidrasyon tedavisi
-Katabolik tablo agir , idrarda keton (+): 1-2 gr/kg/gun lipid
ilavesi

-yakin aldigi-cikardigi takibi, uygunsuz ADH sendromu ve
serebral odem acisindan dikkat

2- ANABOLIZMANIN SAGLANMASI

-Katabolik tablo agir, idrarda keton (+): 0,03- 0,1 Unite/kg/saat
insulin inflzyon tedavisi

3- LOSININ HUCRE iCINE ALIMININ YARISMALI INHIBISYONU
-Katabolik tablo agir, idrarda keton (+): dogal protein
kaynaklarini (meyve, sebze, formula, anne sutu) kes, 2,5-3,5
gr/kg/gun esansiyel mama basla

-Idrarda keton (-): dogal protein kaynaklarini %20 azalt,
esansiyel mamayi %20 arttir

-Yuksek doz valin/izol6sin tedavisi basla: 30 mg/kg, %1’lik
cozelti,po

4- TOKSIK MADDENIN UZAKLASTIRILMASI: HEMODIYALIZ
-24 saatlik tedavi sonrasi: plazma leu >750 mikromol/It
-2-4 saatlik tedaviye karsin duzelme egiliminde olmayan
ensefalopati

5- DESTEK TEDAVI: ondansetron, beyin 6demi tedavisi



0
_

SUD (Akcaagac surubu kokulu idrar hastal
ACIL TEDAVI

VA:10kg, 15 aylik MSUD hastasi
Yakinma: ates, beslenmede azalma
Tit: keton (-), idrarda dnph: (-)

1- 6 mg/kg/dk glukoz, 77 meqg/It Na, 20 meq/It K igceren sivi:
6x10x1440/1000: 86,4 gram

100 ml 10 gram
? 86,4 gram

’

864 ml %10 dekstroz, 20 ml serum sale, 17 ml KCI, 90 ml/kg
volum

2- ondansetron 0,15 mg/kg/doz:
Zofran iv 2x1,5 mg

3- valin ve izolésin tedavileri kullandigl dozda devam

4- meveut diyet: 1,8 gr/kg esansiyel, 16 porsiyon dogal:
Yeni diyet: 2,1 gr/kg esansiyel, 13 porsiyon dogal



VA:10kg, 15 aylik MSUD hastasi
Yakinma: kusma, uykuya egilimde artma
Tit: keton 2(+), idrarda dnph: (+)

0
.

1- 8 mg/kg/dk glukoz, 2 gr/kg lipid, 77 meqg/It Na, 20 meq/It K iceren sivi:

8x10x1440/1000: 115 gram
100 ml 12,5 gram

? 115 gram glukoz
920 ml %12,5 dekstroz

2x10: 20 gram lipid

460 ml %20 dekstroz, 460 ml %5 dekstroz, 100 ml %20 clineloic asit, 23 ml serum sale, 20 ml
KCI, 106 ml/kg volum

2- 0,03 unite/kg/saat iv insulin:
0,03x10x24: 7,2 Unite insulin
7,2 Unite instlin+50 mI SF/ 2 ml/saat hizinda

ACIL TEDAVI

3- ondansetron 0,15 mg/kg/doz:
Zofran iv 2x1,5 mg

4- 30 mg/kg valin ve izolbsin:
30x10: 300 mg
100 mI 1000 mg
? 300 mg
30 ml/gun: 6x5 ml valin, 6x5 ml izolosin po

5- diyet: 2,5 gr/kg esansiyel

MSUD (Akcaagac surubu kokulu idrar hastall

6- %3 NaCl tedavisi:1 ml/kg/saat

) %3 NacL 10 ml/saat hizinda iv inf.
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" ORGANIK ASIDEMI (Propiyonik asidemi)

(,

1- MUCADELE EDILMESI GEREKEN TOKSiIK MADDE:

PROPIYONIK ASIT/ ENERJi YETERSIZLIGi, LAKTIK

ASIDOZ
2- ALARM BULGULAR:

*Kusma

*Beslenmede azalma

*Huzursuzluk

*Solunum duzensizligi, hizl nefes alip verme, asidotik solunum
*Bilin¢ duzeyi degisikligi

*Enerji yetersizligi bulgular:kas gugsuzlugu, aritmi,
kardiyomiyopati

3- LABORATUVAR TETKIKLER:
* Hemogram
* Glukoz- Ure-kreat-urik asit-ast-alt-kan gazi-laktat-amonyak
*Tam idrar tetkiki: keton ?
* Tandem ms ile asil karnitin analizi

4- ACIL TEDAVI:

» Katabolizmanin 6nlenmesi ve anabolizmanin saglanmasi
* Metabolik asidozun tedavisi

* Hiperamonyeminin tedavisi

* Hemodiyaliz
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ACIL TEDAVI

RGANIK ASIDEMI (Propiyonik asidemi)

LO

1- KATABOLIZMANIN ONLENMESI-ANABOLIZMANIN SAGLANMASI

-Sut cocuklarinda 6-8 mg/kg/dk, buyuk cocuklarda 4-6 mg/kg/dk
yuksek glukoz perfluzyon hizi ve dengeli elektrolit iceren (Na:77-100
meQ/It, K:20 meq/It) iv hidrasyon tedavisi

-Katabolik tablo agir :1-2 gr/kg/gun lipid ilavesi

-yakin aldigi-cikardig takibi, uygunsuz ADH sendromu ve serebral 6dem
acisindan dikkat

-Kan sekeri>200 mg/dl: 0,01- 0,05 unite/kg/saat insulin inflzyon
tedavisi

-Oral karnitin tedavisi kesilerek 100-200 mg/kg/gun iv karnitin
replasmani

2- METABOLIK ASIDOZUN TEDAVISI:

-pH<7,20 hco3>15: iv hidrasyon tedavisi altinda izle, 2 saat sonra
kontrol kan gazi

-pH:7,10-7,20 hco3:10-15: iv hidrasyon tedavisine idame bikarbonat
eklenmesi: 2-3 meq/kg, 2 saat sonra kontrol kangazi

-ph<7,10, hco3<10: yukselticili bikarbonat tedavisi, 2-4 saatlik
araliklarla yakin kan gazi izlemi
4- HIPERAMONYEMI TEDAVISI:

- Karglumik asit: 100-200 mg/kg/gun, 4 dozda, po  Propiyonik
5- DESTEK TEDAVi: ondansetron Feldemier SRER

sever

6-HEMODIYALIZ:

- Tedaviye karsin duzelme egiliminde olmayan ensefalopati
- Tedaviye karsin kan amonyak duzeyi>400 mmol/Lt

- Kontrol altina alinmayan laktik asidoz tablosunda
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ORGANIK ASIDEMI (Propiyonik asidemi)

(

ACIL TEDAVI

VA:10 kg, 15 aylik propiyonik asidemi hastasi
Yakinma: ates, beslenmede azalma
Tit: keton (-), amonyak:80, ph:7,20 laktat:4,2 hco3:16

1- 6 mg/kg/dk glukoz, 77 meq/It Na, 20 meq/It K iceren sivi:
6x10x1440/1000: 86,4 gram

100 ml 10 gram
? 86,4 gram

=

864 ml %10 dekstroz, 20 ml serum sale, 17 ml KCI, 90 ml/kg
volum

2- ondansetron 0,15 mg/kg/doz:
Zofran iv 2x1,5 mg

3-karnitin iv 200 mg/kg:
Karnitin 2x500 mg iv yavas puse

*2 saat sonra kan gazi kontrolu: ph:7,30 hco3:18 ; tpnye 2
meq/kg hco3 ilavesi
Hco3: 20 ml tpn’ye ekle
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VA:10kg, 15 aylik propiyonik asidemi hastasi
Yakinma: uykuya egilimde artma,asidotik solunum
Tit: keton 2(+), amonyak:210, ph:7,01 laktat:6,8 hco3:5

1- 8 mg/kg/dk glukoz, 2 gr/kg lipid, 77 meqg/It Na, 20 meq/It K iceren sivi:

8x10x1440/1000: 115 gram
100 ml 12,5 gram
s28adfP0eta00 e S GEAINIISILIKZ02 208

k asidem

= 920 ml %12,5 dekstroz
o
>N 2x10: 20 gram lipid
8' 460 ml %20 dekstroz, 460 ml %5 dekstroz, 100 ml %20 clineloic asit, 23 ml serum sale, 20 ml
vl KCl, 106 ml/kg volum
. 2- Takipte k.an §e_l_<e_r| >_209_mg/d|: 0,01 Unite/kg/saat iv insulin: SeeEENETiEs
o m— > 0,01.?(1_Ox.24."2.,4 Unite insdlin planlanan SF tedavisi
< 2,4 Unite insulin+50 ml SF/ 2 ml/saat hizinda higbir zaman
'C. dekstrozlu sividan
|J-| 3- ondansetron 0,15 mg/kg/doz: once tek basina
I_ Zofran iv 2x1,5 mg verilmeyecek, ilk 6nce
. yuksek enerijili TPN
=4 4- Karglumik asit100 mg/kg yiikleme, 6 saat sonra idame:200 mg/kg/gin baslanacak
'5 100x10: 1000 mg: 5 tablet carbaglu po yiikleme
< 200x10: 2000mg: 4x2,5 tablet carbaglu idame

5- Karnitin iv 200 mg/kg :
Karnitin 4x500 mg yavas iv puse

6- Yukselticili bikarbonat tedavisi:

6 saatte 10 yukseltici bikarbonat: 10x0,6x10: 60 ml hco3

60 ml hco3+60mI %5 dekstroz: toplam karisim 120 ml, 6 saatte, 20 ml/saat hizinda gidecek
1- 2 saat sonra kan gazi kontrol

q:)
e
=
S,
S

\ )
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' ORGANIK ASIDEMI (Metilmalonik asidemi)
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1- MUCADELE EDILMESI GEREKEN TOKSiIK MADDE:

METILMALONIK ASIiT/ DEHIDRATASYON, ENERJI

YETERSIZLIGI, LAKTIK ASIDOZ
2- ALARM BULGULAR;

*Kusma

*Beslenmede azalma

*Huzursuzluk

*Solunum duzensizligi, hizl nefes alip verme, asidotik solunum
*Bilin¢ duzeyi degisikligi

*Enerji yetersizligi bulgular:kas gugsuzlugu, aritmi,
kardiyomiyopati

3- LABORATUVAR TETKIKLER:
* Hemogram
* Glukoz- Ure-kreat-urik asit-ast-alt-kan gazi-laktat-amonyak
*Tam idrar tetkiki: keton ?
* Tandem ms ile asil karnitin analizi

4- ACIL TEDAVI:

» Katabolizmanin 6nlenmesi ve anabolizmanin saglanmasi
* Metabolik asidozun tedavisi

* Hiperamonyeminin tedavisi

* Hemodiyaliz
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RGANIK ASIDEMI (Metilmalonik asidemi)
ACIL TEDAVI

t

1- KATABOLIZMANIN ONLENMESI-ANABOLIZMANIN SAGLANMASI

-Sut cocuklarinda 6 mg/kg/dk, buyuk cocuklarda 4 mg/kg/dk yuksek
glukoz perfuzyon hizi ve dengeli elektrolit iceren (Na:77-100 meQ/It,
K:20 meq/It)yuksek volumlu (120-150 ml/kg) iv hidrasyon tedavisi
-Katabolik tablo agir :1-2 gr/kg/gun lipid ilavesi

-yakin aldigi-cikardig takibi, uygunsuz ADH sendromu ve serebral 6dem
acisindan dikkat

-Kan sekeri>200 mg/dl: 0,01- 0,05 unite/kg/saat insulin inflzyon
tedavisi

-Oral karnitin tedavisi kesilerek 100-200 mg/kg/gun iv karnitin
replasmani

2- METABOLIK ASIDOZUN TEDAVISI:

-pH<7,20 hco3>15: iv hidrasyon tedavisi altinda izle, 2 saat sonra
kontrol kan gazi

-pH:7,10-7,20 hco3:10-15: iv hidrasyon tedavisine idame bikarbonat
eklenmesi: 2-3 meq/kg, 2 saat sonra kontrol kangazi

-ph<7,10, hco3<10: yukselticili bikarbonat tedavisi, 2-4 saatlik
araliklarla yakin kan gazi izlemi
4- HIPERAMONYEMI TEDAVISI:

- Karglumik asit: 100-200 mg/kg/gun, 4 dozda, po a';’:gtém?;?gllbl
5- DESTEK TEDAVI: ondansetron ever

6- HIPERURISEMI TEDAVISI: iirikoliz 5-10 mg/kg/giin
7-HEMODIYALIZ:

- Tedaviye karsin duzelme egiliminde olmayan ensefalopati
- Tedaviye karsin kan amonyak duzeyi>400 mmol/Lt

- Kontrol altina alinmayan laktik asidoz tablosunda
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VA:10kg, 36 aylik metilmalonik asidemi hastasi
Yakinma: kusma, asidotik solunum
Tit: keton 3(+), amonyak:80 ph:7,05 laktat:5,3 hco3:4,7, Gre:68, kreat:1,1, uUrik asit:13

GIFT DAMAR YOLU AC
1- (1. damar yolundan )6 mg/kg/dk glukoz, 1 gr/kg lipid, 77 meq/It Na, 20 meq/It K
iceren 120-150 ml/kg sivi:

6x10x1440/1000: 86,4 gram
100 ml 7,5 gram

? 86,4 gram glukoz
1150 ml %7,5 dekstroz
1x10: 10 gram lipid

575 ml %10 dekstroz, 575 ml %5 dekstroz, 50 ml %20 clineloic asit, 28 ml serum sale,
24 ml KCI, 125 ml/kg volim

2- 2. damar yolundan 20 mi/kg SF yukleme (gerekirse doz tekrari yapilabilir)
200 ml SF, 1 saatlik iv inflzyon

3- Takipte kan sekeri >200 mg/dl: 0,01 unite/kg/saat iv insulin:

0,01x10x24: 2,4 Unite insulin Tedavi 2. saat kontrol kan gaz:

2,4 (nite insiilin+50 ml SF/ 2 ml/saat hizinda Ph:7,31 pco2:14,8 laktat:2,5
hco3:7,8

3- ondansetron 0,15 mg/kg/doz:
Zofran iv 2x1,5 mg

ACIL TEDAVI

4- Karnitin iv 200 mg/kg :
Karnitin 4x500 mg yavas iv puse

RGANIK ASIDEMI (Metilmalonik asidemi

6- Yukselticili bikarbonat tedavisi:

6 saatte 10 yUkseltici bikarbonat: 10x0,6x10: 60 ml hco3

60 ml hco3+60ml %5 dekstroz: toplam karisim 120 ml, 6 saatte, 20 ml/saat hizinda
gidecek

1- 2 saat sonra kan gazi kontrol

7-urikoliz 10 mg/kg,po

2x100 mg. po

t



1- MUCADELE EDILMESI GEREKEN TOKSiIK MADDE:

HIPOGLISEMI/LAKTIK ASIDOZ/ENERJI

YETERSIZLIGi
2- ALARM BULGULAR;

*Solunum duzensizligi, hizl nefes alip verme, asidotik solunum
*Bilin¢ duzeyi degisikligi

*Enerji yetersizligi bulgular:kas gugsuzlugu, aritmi,
kardiyomiyopati

3- LABORATUVAR TETKIKLER:

* Glukoz- Ure-kreat-urik asit-ast-alt-ck-kan gazi-laktat-amonyak
*Tandem ms ile asil karnitin analizi

4- ACIL TEDAVI:

e Katabolizmanin onlenmesi
* Anabolizmanin saglanmasi
* Metabolik asidozun tedavisi

Yag asidi oksidasyon defektleri



Yag asidi oksidasyon
defektlerinin tedavisinde
yliksek doz intravenéz
karnitin tedavisi
kullanilmaz. Hasta karnitin
replasmani aliyorsa, aldig|
dozdan oral karnitin
tedavisine devam edilir.

iSTISNA: PRIMER KARNITIN
EKSIKLIGi

ACIL TEDAVI

g asidi oksidasyon defektleri

LYa

1- KATABOLIZMANIN ONLENMESI: ENERJININ SAGLANMASI

-Sut cocuklarinda 6-8 mg/kg/dk, buylk cocuklarda 4-6 mg/kg/dk
yuksek glukoz perfuzyon hizi ve dengeli elektrolit iceren (Na:77-100
meQ/It, K:20 meq/It) iv hidrasyon tedavisi

-Kan sekeri>200 mg/dl: 0,01- 0,05 unite/kg/saat insulin inflzyon
tedavisi

2- METABOLIK ASIDOZUN TEDAVISI:

-pH<7,20 hco3>15: iv hidrasyon tedavisi altinda izle, 2 saat sonra
kontrol kan gazi

-pH:7,10-7,20 hco3:10-15: iv hidrasyon tedavisine idame bikarbonat
eklenmesi: 2-3 meq/kg, 2 saat sonra kontrol kangazi

-ph<7,10, hco3<10: yukselticili bikarbonat tedavisi, 2-4 saatlik
araliklarla yakin kan gazi izlemi

4- HIPERAMONYEMI TEDAViISI:
-Karglumik asit: 100-200 mg/kg/gun, 4 dozda, po

*METABOLIK ASIDOZ VE HIPERAMONYEMI; YUKSEK GLUKOZ DEBILI
SIVI TEDAVISININ BASLANMASI iLE SIKLIKLA HIZLA DUZELIR
*RABDOMIYOLIZLE GIDEN MADD, VLCAD, CPT 2 EKSIKLIGI GiBI
SUBTIPLERDE TEMEL TEDAVi 3000 ML/M2’E ULASAN MiKTARLARDA
SIVI VOLUMUNUN VERILMESIDIR.



ACIL TEDAVI

g asidi oksidasyon defektleri

VA:48 kg, Glutarik asiduri tip 2 hastasi

Yakinma: ates, bacaklarda agri, idrar renginde koyulasma
Tit: ast:788 alt:120 ck:30000 bft-Urik asit-kan gazil-
amonyak:normal

1- 3000 ml/m2, 4-5 mg/kg/dk glukoz, 77 meq/It Na, iceren
SIVI:

VA:48, (4x48)+7 1,4 m2
90+48

3000x1,4: 4200 ml

100 ml 7,5 gram
4200 ml ?

LYa

315 gram dekstroz: 315X1000/1440/48: 4,5 mg/kg/dk
dekstroz

2100 ml %10 dekstroz, 2100 ml %5 dekstroz, 98 ml serum
sale, 3000 ml/m2 volum volum

2- karnitin po kullandigl dozda devam



