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Amaclar

1. "Diabetes mellitus”un (hipoglisemi ve DKA)

2. "Yenidogan ve klUcuk cocuklardaki
metabolik hastaliklar®in-epidemiyoloji, klinik

- Ozellikleri ve acil yonetimlerini tanimlamak.




Olgu 1: “Bilin¢ degisikligi”

* 10-yasinda erkek, bilinc degisikligi.ile acil servise
basvuruyor.

2 haftadir polilri, tarti-kaybr@ykusu var.

Karin agrisindan yakiniyor.

Hafif tasipneik, letarjik.
Cilt soluk.




llk degerlendirme (112 A

— GOrindm: Letarjik, uyarilabiliyor

— Solunum isi: Hafif tasipne (+), retraksiyon yok
3 — Perflizyon: Hafif soluk ve soguk
X
N _KTA150/dk. DSS 45, KB 80/palp,

Oz sat % 100 (oda havasinda)




llk degerlendirme (2

Vi
Hafif tasipne, hava degisim iyi; retraksiyon yok.

Deri soluk ve soguk, turgoru bozuk,
|| KDZ uzamis.

_' Letarjik, uyandirilabilir, kooperasyon (+). Yatak bas
glukozu >500 mg/dL




Ayrintih fizik muayene

» Bas: Travma izi yok, gozler ¢cOkuk, oral mukoza
Kuru, nefeste aseton kokusu

* Ense: Yumusak
» Akcigerler: Normal; hafif tasipne

| f', » Karin: Yumusak, fokal olmayan hafif hassasiyet,
barsak sesleri aktif

"i
i
i * Norolojik: Letarjik, uyandirilabilir, kooperasyon (+)

» Ekstremite: Soguk, KDZ uzamis




Soru

Bu hastadaki genel izleniminiz nedir'?

Stabil

Solunum sikintisi
Solunum yetersizligi
Sok
Primer MSS disfonksiyonu
Kardiyopulmoner yetersizlik/arrest




Genel Izlenim

» Sok (dekompanse) / hipotansif
— Agir dehidratasyon ve hipovoelemik:sok

[perfizyon ve turgor bozuk, hipotansiyon ve letarji (+)]

— Kuskulu yeni baslangicli DM ve DKA

i [politri, polidipsi, nefeste aseton kokusu, dehidratasyon]

lIk tedavide 6ncelikleriniz nelerdir?




Tedavi Oncelikleri

« Kardiyorespiratuvar monitorizasyon.
« Damar yolu ac.
« Laboratuvar incelemelerii¢in kan al.
| » 20 mL/kg NS ile sivi resusitasyonuna basla.

“-S0K tedavi edilmeden insulin baglamayin !!




Olgu Seyri

* Glukoz 600 mg/dL

* Na 130, K 2.9, CI 98, Bikarb 10
e - BUN 25, kreatinin 0.7
g * VenOz kan gazi PCO2 28 mm Hg

o Serum ketonlari: Pozitif




PATHOPHYSIOLOGY OF DIABETIC KETOACIDOSIS

'fatty acid oxidation G gluconeogenesis fglycogenolysis peripheral glucose
uptake and

l l Lm/etabolism

KETONE BODIES HYPERGLYCEMIA

l l

ACIDOSIS osmotic diuresis

\ \\“1* vomiting \ l \

increased DEHYDRATION renal Na* loss
insensible fluid =~ »

hyperkalemia
YP losses
renal

Ca,
phos, poor tissue perfusion

Mg P

+ .
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Temel Bilgi: Metabolik asidoz

\

* Lipoliz (ketoasitler) ve Metabdlik
>_ .
Dehidratasyon (laktik asidoz) asidoz

/

» Insiilin ve sivilar asidozu diizeltmek icin yeterlidir.

o
s |

< Bikarbonat uygulamasindan sakiniimaldir;
serepral 0dem riski
* AgIr hipopotasemi ve agir asidozda bikarbonat

uygulanabilir.




Temel Bilgi: Diabetik Ketoasidoz

« DKA, Tip | diabetin en 6nemli komplikasyonudur.
» Insdlin konsantrasyonlari diguktar.

* Hiperglisemi + Lipoliz (keton cisimlerti)

¥ | Asidoz
5\ * Cocuklarda DKA nedenleri:
- Araya giren hastahk (%31)
- Doz atlama ya da insulinin yanlis verilmesi (%69)
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Klinik Ozellikler: ilk ipucunuz

 Polidri, polidipsi, kilo kaybi, bulanti-kusma Ooykusu
* Dehidratasyon belirtileri
* Nefeste aseton kokusu

| « Karin agrisi

. Tasipne

. Letariji




Tanisal Tetkikler

« DKA tanimi:
— Hiperglisemi (glukoz > 200 mg/dL)
— Asidoz (pH < 7.25 ya da bikarbonat <15 mEq/L)
— Ketoz (serum ya da idrar)
[kan keton dizeyi>-0.6 mmol/L]

| « Elektrolitler, BUN

* Hemogram cok yararli degil




Ayirici Tani: Baska neler ?

 (Gastroenterit

» Hiperglisemik hiperosmolar nonketotik (HHNK) koma
— Glukoz >600 mg/dL, serum osmolalite>330 mOsm/kg
— Belirgin dehidratasyon (serebral dehidratasyon)
| — Belirgin letarji, koma
5‘ — Ketoz az ya da yok
— Daha ¢ok Tip Il diabet ile olusur
— Cocuklarda seyrek; néromotor geriligi olanlarda sik

~ Mortalite riski yuksek
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DKA’da sivi verilmesi

« Cogu DKA'lu hastalar %7 oraninda dehidratedir.

« 20 mL/kg SF ya da RL, 30-60 dakikada verilir, sok
duzelmezse tekrarlanir.

« Sivi acigl kademeli olarak yerine konulmalidir.

| * Hipovolemi yoksa, sivi yonetiminde daha az agresif
olunmaldir.

A
.
i  llk dozun ardindan, sivi icerigi en az 4-6 saat SF veya RL,

daha sonra kan-glukozu 250-300 mg/dL altina inince, %35
Dx-%0.45 NaCL seklindedir.
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DKA'da dehidratasyonun
pratik degerlendirmesi

%5: Cilt turgorunda azalma, kurumukoza
membranlari, tasikardi

%10:KDZ 3 sn, gbz klrelerinde ¢c6kme
>%10: zayif veya ele gelmeyen nabizlar,




Hiperglisemi

Siklikla glukoz, sivi resusitasyonu ile anlamli derecede
dusurdalar. Saatte 100 mg/dL azalmasi tercih edilir.

1-2 saatlik sivi tedavisinin ardindan, 0.10nite/kg/h insulin
iInflzyonu baslanir.

Kan glukoz < 300 mg/dL olunca, insilin inflzyonu kesilip
6 saatte bir 0.25 U/kg sc insuline gecilir.

Glukoz bu dizeyde iken, asidoz hala dizelmemisse,
iInstlin<inflzyonuna devam edilir, ancak hipoglisemiden
kacinmak icin IV siviya glukoz eklenir.

Bikarbonat >17 olana kadar devam edilmelidir.
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Metabolik Asidoz

 Lipoliz (ketoasidler) ve dehidratasyona (laktik
asidoz) baghdir.

» Insulin ve sivilar yeterlidir.
« Bikarbonat tedavisi 6nerilmez, serebral 6dem ile

5 iligkilidir.
~ | * Ancak, agir asidozda (pH<6.9) ve yagsami tehdit
eden‘hipopotasemide, ilk 1 saat sivi tedavisinden

sonra, 1-2 mEqg/kg dozda (en az 1-2 saatte)
bikarbonat verilebilir.




Elektrolit dengesizligi

» Hiponatremi (hiperglisemi etkisi).

~'» Potasyum duzeyi yaniltici yukselir. Cogu
| hastada, gercekte, potasyum deplesyonu vardir.

< Idrar ¢ikisi oldugunda K verilir, yarisi KCI, yaris
' Kphos-olarak (total 30-40 mEq/L) uygulanir.

» Hipofosfatemi




Elektrolit dengesizligi - Hipofosfatemi

« Katabolizma artigi sonucu, hlcre ici fosfatin
hlcre disina gecisi ve daha sonra idrarla
atilmasi fosfat kaybinin -nedenidir.

" || « Eneriji icin gerekliATP yapimi azalir; 2-3 DPG
| diizeyi diiser 2-3 DPG eksikliginde Hb'in Oy'e

affinitesi artar.




Serebral Odem

Biling degerlendirilir ve saatlik norolojik baki yapilir.
Serebral 6dem kuskusu varsa BT ya da MRG.

Mannitol gibi hiperosmolar-ajaniar ile tedavi
edilebilir, fakat bu tartismalidir.

Glukokortikoidlerin etkisi acik dedgil.

Agresif hiperventilasyon (pC0O2<22) zararh olabilir.




Serebral Odem

Cok hizli ve hipotonik sivi verilerek osmotik dengenin hizl
degisikligi, fazla bikarbonat verilmesi, glukoz dlizeyi duserken
Na dlzeyinin yikselmemesi beyin 6demi nedenlerindendir.

Tedavinin ilk saatinde insulin baglanmasi da yol acabilir.

Bikarbonat tedavisi, serebral hipoksi ve/veya paradoksal
asidoza yol acarak etkili olur.

Son yillarda, DKA tedavisi sirasinda proinflamatuvar
sitokinlerin arttigi ve T-lenfositlerin aktiflestigi ve bu faktérlerin
beyinde damar gec¢irgenligini artirarak beyin 6demine katkida
bulundugu bildiriilmektedir.
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Olgu Seyri/Sonug

Glukoz dizeyi ve bilinci dizeldi.

Kusmasi gecti.

Hastaneye yatirildi.

Yakinlarina kan-glukozu 6lcimu ve subkutan
iInsulin verilmesi ogretildi.




Olgu 2: “Letarji ve Kusma”

* 14 aylik kiz hasta, letarji ve kusma ile
getirildi.
* 1 glin Once, ates, istahsizlik ve 10 kez
Ry Kusmasi olmus.
~ |+ Uykulu, tasipneikti
“al * Rengi soluktu




llk degerlendirme (112

— Gorunum: Uykulu/letarijik,
— Solunum igi: Rahat, eforsuz tasipne,
3 — Perflizyon: Cilt soluk
X
|| _KTA170/dk, DSS 40, KB 80/40 mmHg,

O2 sat % 100, oda havasinda




llk Degerlendirme ()

Patent, stridor yok
Hava giris-cikisi iyi, retraksiyon yok.

Sicak ve soluk, deri turgoru hafif-azalmig, KDZ
uzamis, mukoz membranlar nemlice

Letarjik, yanitkéti

Travma.izi yok, “rash” yok
Hizliglukoz 20 mg/dL




Soru

Bu hastada genel izlenimiz nedir?

Stabil

Solunum sikintisi
Solunum yetersizligi
Sok
Primer MSS disfonksiyonu
Kardiyopulmoner yetersizlik/arrest




Genel izlenim

« Sok (kompanse) ve SSS/metabolik
disfonksiyon

— Kusma, orta dehidratasyon
— Hipoglisemi

lIk tedavi‘éneelikleriniz nelerdir?




Tedavi oncelikleriniz

» Kardiyopulmoner monitérizasyon.
 Damar yolu ac.
.| * Laboratuvar incelemeleri icin kan gonder.
|+ 5mL/kg D1oW ver.

« 20 mL/kg NS ile sivi resusitasyonuna basla.




Tanisal Tetkikler

« Kan gazi, elektrolitler, glukoz, laktat, amonyak,
idrar ketonlari, hemogram tant i¢in ilk ipucunu
saglayabillir.

|+ Eger dogumsal metabolizma hastali§i (DMH)

T kuskusu varsa, tedaviye baslamadan once,
i Ozel tetkikler icin kan-idrar 6rnegi al ve dondur.




Ozel tanisal tetkikler

* Plazma aminoasitleri
« Karnitin dlzeyleri
 Acilkarnitin profili

» |drar organik asitleri

« |drarda rediiktan maddeler




Olgu seyri (112)

* Na 135, K 3.4, Cl 98, bikarbonat 20

* Glukoz: 20 mg/dL

» Ozel tetkikler icin kan alindi've donduruldu.
L’& » |drar ketonlari: Negatif

» |V glukoz infizyonundan sonraki kan
glukozu: 95 mg/dL




Idrar keton (++/+++) Idrar keton (0/+)
Idrar organik asitler Sertm insiilin
N 1 Patolojik
ormd PO Yiiksek Baskili
Organik asidemiler SUUTSUTY :
Hiperinsiilinemi YAOD

Hepatomegali Normal karaciger
Glikojen depo Idiyopatik ketotik hipoglisemi

BH/kortizol eksikligi
Glikojensentetaz eksikligi




Olgu Seyri (22)

« Kuskulu yag asidi oksidasyon bozuklugu
nonketotik hipoglisemiye dayanir (cogu
hipoglisemiler ketotiktir).

* Metabolik/genetik uzmani ile konsdlte et.

ks

« Katabolik durumdan kacin.




Temel Bilgi (115

Bir cok biyokimyasal bozukluk saptanmigtir.

Tek tek her bir bozukluk nadir, fakat toplam bakildiginda
sikhk ytksektir. (1/1000 dogum)

Ik geliste nonspesifik prezentasyon
Tedavi gecikirse mortalite ve morbidite yuksek
Kesin tani 6zel laboratuvar testi gerektirir.

Rutin lab. tetkikleri de yararlidir: Glukoz, elektrolitler,
hemaogram, laktat, amonyak, idrar ketonlari, idrarda

reduktan maddeler

APLS The Pediatric Emergency
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Temel Bilgi (215

 Kalitim, en sik OR .

* Akraba evliligi, benzer durumliar, 6l dogum,
erken olumler, norolojik bozukluk 6ykusu

o
s |

| * Genelde belirtiler, normal gebelik ve dogumu
| takiben, iyi-saglikli bir dénemden sonra baslar.
Bu donem birkac¢ saat, gln, ay, ve daha uzun

olabilir,




Temel Bilgi (5

« Cocuk katabolik bir strese (enfeksiyon, aclik,
dehidratasyon), ya da asiri protein, ya da
karbonhidrat yukline maruz kalana kadar
saglikli olabilir.

i * Bu durum ciddi belirtileri aniden tetikleyebilir.

— Ani.bebek 6lumu, koma, nobet, letarji, apne




Temel Bilgi ()

 Belirtiler siklikla nonspesifiktir:
— Neonatal irritabilite ve beslenme zorlugu
— Kusma, dehidratasyon, bUytme geriligi
\ — Gelisimsel duraksama; zayif sesli aglama

| « Belirtiler kaybolabilir, gtinler, haftalar ya
L da aylar sonra tekrarlar.

« EEG diffuz ensefalopatiyi gdsterebilir.




Temel Bilgi (515

* Diger belirtiler:
— Hepatomegal
— Reye-like sendrom
— Kirilgan sag

K — Alisilmamis koku: bayat tereyagi, akcaagac
surubu, terli ayak

» Bir cok duruma ketoz eslik eder.




Olasi Komplikasyonlar

* Yag asidi oksidasyon bozukluklari coklu organ
yetmezligine ilerleyebilir (Reye-like sendrom).

* Nobetler, kardiyomiyopati, karaciger yetersizligi
ve bobrek yetersizligi eklenir.

» Serebral 6demin patogenezi ac¢ik degilidir.
YUksek hizda diltie dekstroz sollUsyonu ??7?




Tanisal Tetkikler (1/4)

» |k ipuclari: kan gazlar, e, glukoz, laktat,

amonyak diizeyi, TIT
 Araya giren infeksiyon, stres semptom (TKS,

kan ve idrar kulttrd)




Tanisal Tetkikler (2/4)

 Ure siklus defekti: - rutin lab. normal,
- ciddi hiperamonyemi
- hafif respiratuvar alkaloz

“ | * Organik asidemiler: - ciddi metabolik asidoz, -
g\ hiperamonyemi

* Yag asidi-oksidasyon bozuklugu:

- hipoketotik hipoglisemi




Tanisal Tetkikler (3/4)

» Tedaviden hemen Once 0zel testler igin kan al ve
dondur.

» Tanisal metabolitler tedaviden sonra kaybolabilir.

» Beklenmedik olumlerde 6zel tetkikleri dtsgun.

__[* Yenidogan-topuk kani da kullanilabilir.




Tanisal Tetkikler (4/4)

5 mL heparinli kan: metabolik tetkikler icin
10 mL EDTA'l tipte tam kan: DNAvigin
drar 6rnegdi (-20 C’de dondur): ileri metabolik tetkik

Kas, kalp ve karaciger biyopsi 6rnekleri

Deri, diyafragma, ve/veya akciger biyopsisi:
enzimatik veya DNA analizi icin fibroblast hlicre
KGltara

APLS The Pediatric Emergency
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Ayirici Tani: Baska Neler?

» Akut stresin diger nedenleri: Enfeksiyon,
toksinler, travma, konjenital yapisal beyin
anomalileri ya da kardiyopulmoner disfonksiyon

v.l° Hipoksik iskemik ensefalopati, intraventriktler

~ | kanama, sepsis, kalp yetersizligi, gastro-
Intestinal hastalik tanisi1 konur.

» Galaktozemili yenidoganlarda E. coli sepsisi




Yonetim

* Dehidratasyon ve hipoglisemiyi dizelt.

» Genellikle, idamenin 1.5 kati elektrolitli % 10
dekstroz katabolik donguyl durdurmaya

.| yeterlidir.

| * Baziorganik asidemi
oksidasyon bozukiuk
(100 mg/kg) yararlh o

erve yag asidi
arinda intraven6z karnitin

abilir.




Yonetim:
Bilinen dogumsal metabolik bozuklugu
olan hastalar

» Hasta yakinlari ve doktorlar bilgilendirme ve
Oneriler acisindan baginti-kurmalidirlar.

o
s |

| * Eger hastalar yeterli sivi ve kalori alamazsa,
K metabolik krizi Gnlemek icin, hipoglisemi ya da
metabolik dengesizlik olmasa bile, dekstrozlu
IV sivilar baslanmalidr.




Olgu 3: “Kusma ve ishal”

3 yasinda kiz, ofise 24 saattir kusma ve-ishal
ile bagvuruyor

* Son 24 saatte, 8 kez kusmus; 7 kez ishal
| * Evde oral hidrasyon almis
_' » Letarjik ve halsiz
|| - Son 24 saatte 3 kez idrar cikisi

 Daha 6nce saglikli




llk Degerlendirme (112 A

— GOrdndm: letarjik
— Solunum isi: normal
— Dolagsim: normal

""\f

— KTA'95/DK, DSS 45, KB 95/65 mm Hg,

O, sat %100, oda havasinda




llk Degerlendirme ()

Aclk

Hava giris-cikisl Iyi, retraksiyon yok

Sicak ve pembe, turgoru hafif azalmig, KDZ
normal

_' Letarjik, uyandirilabilir, kooperasyon (+)

Travma izi yok, dokuntl yok




Soru

Bu hastadaki genel izlenimiz nedir?

Stabil

Solunum sikintisi
Solunum yetersizligi
Sok
Primer MSS disfonksiyonu
Kardiyopulmoner yetersizlik/arrest




Genel izlenim

« SSS/metabolik disfonksiyon

— Letarji ve glcsuzlUk (+), fakat sok ya da solunum
yetersizligi yok

'fgﬂ - Yénetim 6ncelikleriniz nelerdir?
o - Ofis yénetimi ?

- Araba ya da ambulans ile acil servise sevk?




Yonetim Oncelikleri

« Kan glukozunu kontrol et; < 50 mg/dL ise
tedavi et.

%'+ Oral rehidratasyon vermeyi dene.
* | » Dusuk glukoz ya da agizdan sivi alamazsa
- | damar yolu ag.
' — 20 mL/kg SF ya da RL, iV sivi 30-60 dakika ver,
sonra tekrar degerlendir

— Acil servise sevk et.




* Ofis yonetimi ?

- zor olabillir,

- IV yol icin ekip ve alet olmali,
- serum glukozu bakilabilmel

 Araba ya da ambulans ile acil servise sevk?

- klinik stabilite ve aileye guven




Olgu seyri

* Glukoz kontrolt: 40 mg/dL

* 5 mL/kg of D1oW verildikten sonra hasta
daha uyanik ve alert.

» Tekrar glukoz kontroll: 85 mg/dL

* Agizdan beslenme (Karbonhidratlar)




Temel Bilgi

 Hafif hipoglisemik epizodlar (gti¢cstuzlUk,
uyuklama), agir hipoglisemiden (bilinc
kaybil ya da nObetler gibi) daha siktir:
&

* Diabetes mellitusta hipoglisemi

* “Non-Diabetik’lerde hipoglisemi




D. Mellitus’ta agir hipoglisemi (112

 Risk faktorleri:

kUguk yas, dusuk HbA1. dlzeyi, sosyal guvence
yoklugu, yuksek gunluk instlin.dozu

 Nedenler:

|| 0gun atlama, insulin-doz hatasi, egzersiz;
K %40’ 1inda neden yok.

* Gelis tablosu:

konvulziyon, biling kaybi, akut biling degisikligi




DM’da Hipoglisemi (22)

* Mental durum degisikligi (irritabilite, letarji,
dezoryantasyon), serum glukoz dizeyi
dlzeldikten sonra uzun stire devam edebilir.

'» BoOyle epizodlar sonrasi, diger norolojik
defisitler (hemipleji, afazi) olusabilir; birkac
saat devam edebilir.

<




Diabetik olmayanlarda Hipoglisemi (12

Asirl insulin Gretimi (insulinoma, hiperinsulinizm)
Karsit-dizenleyici hormon eksiklikleri (btylime
hormonu, kortizol)

¢+ Glukoneogenez, glikojenoliz ya da yag asidi
R oksidasyonunu etkileyen kalitsal metabolik

bozukluklar




Diabetik olmayanlarda Hipoglisemi 22

» Bazi kalitsal bozukluklar goreceli olarak
benigndir ve yalnizca siddetli aclik
durumlarinda belirlenebilir.

 Belirtiler: ketotik hipoglisemi (glukoz dizeyini
surdirmede yetersizlik lipoliz ve ketoz ile

X
K sonugclanir)
i * Tedavi, glukoz substrati saglamaktirr.




Klinik Ozellikler: llk ipucunuz_¢2)

« Sut cocuklari: Huzursuzluk, beslenme bozuklugu,
letarji, hipotoni, hipotermi, apne ya da nobet

« Buyuk cocuklar: Bas-agrisi, géorme deqisikligi,

konflzyon, letarji; irritabilite ya da anksiyete gibi

!
i mental durum degisiklikleri ve nobet

Agir hipoglisemi: NObet, biling kaybi




Klinik Ozellikler: llk ipucunuz_¢2)

« St cocuklarinda belirtiler miphem olabilir ve
blyuk cocuklara gore daha az belirgindir.

» Adrenerjik Belirtiler: Carpinti, tremor, terleme,
solukluk

’\ » Pediatrik resusitasyon uygulamalarinin timuinde
hipoglisemi dusunulmelidir.




Tanisal Testler

* Glukoz kontrolt; <50 mg/dL ise hipoglisemi
» Ozel endokrin testler
- insulin- keton- kortizol- |aktat
| - BH - SYA- Toksikoloji
_' » Sonuglari beklerken hipoglisemiyi tedavi et.




Ayirici Tani: Baska Neler?

» Toksik alimlar (oral hipoglisemik ajanlar,
beta-blokerler, ethanol)

{ * Hipopituitarizm
’\ « Adrenal yetersizlik

* Metabolik defektler, ketotik hipoglisemi




Idrar keton (++/+++) Idrar keton (0/+)
Idrar organik asitler Sertm insiilin
N 1 Patolojik
ormd PO Yiiksek Baskili
Organik asidemiler SUUTSUTY :
Hiperinsiilinemi YAOD

Hepatomegali Normal karaciger
Glikojen depo Idiyopatik ketotik hipoglisemi

BH/kortizol eksikligi
Glikojensentetaz eksikligi




Yonetim: Glukoz diizeltme

* |V glukoz: 0.5 g/kg

e “50" kurali: D% x cc/kg=50
— DsoW: 1 mL/kg
— D2sW: 2 mL/kg (oyun ¢cocugu)
— D1oW: 5. mL/kg (bebek)
— DsW: 10 mL/kg

* Glukagon1 mg IM
(0.03-0.1 mg/kg, 1 mg’a kadar IM)




Sonug

= | » Biling degisikligi olan herhangi bir bebek ya
| da cocukta metabolik hastalik kuskusu.
'+ Glukoz, laktat, keton ve amonyak gibi basit

| laboratuar testleri- metabolik bozukluk
| acisindan ilk ip ucunu verebilir.

« Komplikasyonlari dnlemek icin hipoglisemiyi
hizll tedavi et.




