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Olgu 1: 17,5 yas, Erkek

~ Basvuru sikayeti:
Kusma, istahsizlik, bayilma
~ Hikayesi:
Kusma, halsizlik, gézlerde kararma,

soguk terleme sonrasi bayllma nedeniyle
pasvuruyor

Kusma her giin 3-4 defa
Ishal, kabizlik, ates yok
Son bir ay icinde 8 kg kaybetmis
Spor aktivitelerine katiliyor




Olgu 1: 17,5 yas, Erkek

» Son bir ay icinde uc¢ kez doktora basvurusu var
1. Istahsizlik, mide agrisi > Aile hekimligi
Hemogram ve Tam idrar tahlili > Normal

Multivitamin desteqi
2. Kusma, halsizlik, bas dénmesi > CAP

Fizik muayenesi dogal
AGE oOnerileri

3. Kusma, halsizlik - Aile hekimligi
Orofarenks hiperemik
Antibiyotik tedavisi



Ozgecmis / Soygecmis:

Ozgecmis:
» Prenatal / Natal: Ozellik yok
» Postnatal:
3,5 yas civarinda ates nedeniyle 2 giin siireyle hastanede izlenmis.
Kaza-yaralanma, ameliyat oykiisi yok.
Bilinen allerjisi yok. Strekli kullandigi ilac yok.

Soygecmis:
» Anne: 39 yas, astim
» Baba: 42 yas, saglikl
» Akrabalik: (+)
G1: 21 yas, E, VUR'a sekonder KBY, 10 yasinda renal tx yapiimis
G2: Hastamiz
G3: Abortus
» Kronik hastalik oykisu:
Teyzesinde Tip 2 Diyabet
Dayisinda papiller tiroid ca (+)




Taniniz Nedir?

p—



Fizik Muayene:

VS: 36°C, N: 111/dk, SS: 22/dk, O2 Sat: %100, KB:
90/60 mmHg

VA: 64 kg (25-50p), Boy: 170 cm (25p), %lA: 114

» Soluk, diskin goérinimde
» Artiklilasyon bozuklugu (+)




Fizik Muayene:

VS: 36°C, N: 111/dk, SS: 22/dk, O2 Sat: %100, KB:
90/60 mmHg

VA: 64 kg (25-50p), Boy: 170 cm (25p), %lA: 114

» Soluk, diiskiin gériiniimde
» Artiklilasyon bozuklugu (+)

» Elde palmar cizgilerde, diz ve dirseklerde,
ensede hiperpigmentasyon




Laboratuvar Sonuclari

» Tam kan sayimi
Hb/Hct/MCV: 15,7 gr/dL /45,1 %/77,4 fL
- BK/PIt: 10,6 / 299 x10A3/pL

Periferik yayma: %30 PMNL, %62 lenfosit, 4 monosit, %4 eozinofil, atipik hlicre ve
hemoliz bulgusu saptanmadi

» Biyokimya
> Glukoz (aclik): 99 mg/dL
- ALT/AST/ALP/Albumin: 65 t/98 t /165 U/L /3,9 gr/dL
- BUN/Kre: 24,8 t/ 0,83 tmg/dL, Na/K/CI: 118 !/ 5,22 1/88 | mEq/L /
- Ca/P:9,42/5,47 mg/dL
> ESR: 11 mm/saat LDH:311 U/L
> Tam idrar tahlili: pH - 5,0, Dansite - 1,020 t, KK:1, BK:1

»  Venodz Kan Gazi
> pH/pCO2/HCO3: 7,36/39,3/21,5
- Na/K/Cl/iCa: 124 1/4,8/1,18

EKG: Sinus ritmi, 107 atim/dk , QTc: 0,43



Laboratuvar Sonuclari

idrar Dansitesi: 1014
Sodyum (Na) (spot idrar) - 101,3 t mEqg/L

v Vv

Ozmolalite (idrar) - 411 t mOsm/kg H20
Ozmolalite (Serum) - 292 mOsm/kg H20

v

4




Laboratuvar Sonuclari

» Kortizol - 0,5 pg/dL !
» ACTH - 3153 pg/mL 1
» Renin - 779,03 pg/mL1

*

p—



Laboratuvar Sonuclari

DHEA (LCMS) - 0,4 ng/mL

DHEAS (LCMS) - 9,9 mcg/dL
Androstenedion (LCMS) - 13,4 ng/dI
Testosteron (LCMS) - 424 ng/dl
Estradiol (LCMS) - 0,9 pg/mL

FSH - 1,08 mlU/mL

LH - 4,12 miU/mL

11- Deoksikortizol - 0,82 ng/mL
17-OH Progesteron - 1,35 ng/mL



Klinik 1zlem-Tedavi

» 20 cc/kg serum fizyolojik yukleme

»  Uzun sureli 6ykisu nedeni ile sodyum defisit mayisi 8
saatte 6 yukseltici olarak hesaplandi. (ldame +)

»  Primer adrenal yetmezlik distnalerek 150 mg/m2/g
Hidrokortizon es degeri prednol baslandi. 12 5 mg IV puse
yﬁ |IdC||ktan sonra kalan 37,5 mg 24 saatlik maylsme
eklendi

»  Oral tuz destegi 6x1 gr,

»  Mineralokortikoid eksikligi acisindan 0,1 mg fludrokortizon
ve mide koruyucu aslandi.




Klinik 1zlem-Tedavi

»  Prednol 3x10 mg (100 mg/m2/g HC es degeri) devam edildi,
fludrokortizon dozu tekrarlandi.

»  Gunluk aldigr sivi totali 1700 ml/m2, oral aldigi sivi intraveno6z
mayiden dlsulerek 1/3 SF konsantrasyonunda mayi ile
dizenlendi.

»  Genel durumu ve oral alimi iyi olan hasta sodyum 136 mEq/It,
potasyum 4,01 mEq/It.

00 mg/m2/g

»  Mayisi kesilerek tedavisine oral prednol 3x10 m (]:I
i.

g (

HC es degeri), fludrokortizon 2x0,1 mg devam edil

»  4X1 gr oral tuz, sabah 0,1 mg ve aksam 0.05 mg fludkortizon ile
elektrolit degerleri stabil seyreden hasta steroid azaltma semasi

ile taburcu edildi.




Adrenal yetmezlik

» Hipotalamus -hipofiz-adrenal aksinin herhangi bir
kademesinde olusan organik veya fonksiyonel
bozukluk sonucu ortaya cikan bir veya birden fazla

adrenal hormon sekresyonunun azalmasiyla
karakterize klinik bir tablodur.




1.

2.

Adrenal yetmezlik-Etiyoloji

7 N
i srrayme

Konjenital nedenler
Konjenital adrenal hiperplazi
Konjenital adrenal hipoplazi
Adrenolokodistrofi
izole glukokortikoid eksikligi
Wolman hastaligi
Akkiz nedenler
Otoimmun adrenalitis
Enfeksiydoz nedenler
llaclar
Adrenal kanama

Adrenal bezlerde
infiltrasyon

Glukokortikoid tedavisinin hizli kesilmesi
Tumorler
Radyoterapi

infiltratif hastaliklar
(amiloidoz,hemakromatoz)

|zole ACTH eksikligi

Kombine hipofizer hormon eksikligi



Cholesterol
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Enzim eksikligi

Kizlar

Klinik Bulgular
Erkekler

Laboratuvar bulgulan

Lipoid form Seksiiel infantilizm Yetersiz virilizasyon Tiim steroid hormonlar disiik
Tuz kaybi Tuz kaybi ACTH ya yanit diisiik
ACTH ve PRA yiiksek
3- beta HSD Virilizasyon Yetersiz virilizasyon Pregnenolon t
Tuz kaybi Tuz kaybi 17 alfa hidroksi pregnenolon 1
DHEA t
DHEAS 1
ACTH ve PRA yiiksek
21-hidroksilaz Virilizasyon Makrogenitosomnia 17 OH progesteron t

Klasik tip
-Tuz kaybettiren
-Basit virilizan

Tuz kaybi var/yok

Tuz kaybi var/yok

Bazal ve uyarilmis ACTH 1t
Androjen dizeyleri 1
ACTH ve PRA yiiksek

21-hidroksilaz
Geg baslangicl tip

Prematir adrenars
Hirsutizm

Adet dizensizligi
Akne

infertilite

Prematiir adrenars

ACTH ya artmis 17 OH
progesteron yaniti

11- hidroksilaz
eksikligi

Virilizasyon
Hipertansiyon

Makrogenitosomnia
Hipertansiyon

11- Deoksikortizol 1
DOC t

17-Hidroksilaz
eksikligi

Seksuel infantilizm
Hipertansiyon

Yetersiz virilizasyon
Hipertansiyon

17 OH progesteron,
Bazal ve uyarilmis ACTH
dizeyleri diisiik

ACTH artmis

PRA dusuk




Enzim eksikligi

Klinik Bulgular

Kizlar

Erkekler

Laboratuvar bulgulari

Lipoid form Sekstiel infantilizm Yetersiz virilizasyon Tum steroid hormonlar diisiik
Tuz kaybi Tuz kaybi ACTH ya yanit disuk
ACTH ve PRA yiiksek
3- beta HSD Virilizasyon Yetersiz virilizasyon Pregnenolon t
Tuz kaybi Tuz kaybi 17 alfa hidroksi pregnenolon 1
DHEA 1
DHEAS 1t
ACTH ve PRA yiiksek
21-hidroksilaz Virilizasyon Makrogenitosomnia 17 OH progesteron 1

Klasik tip
-Tuz kaybettiren
-Basit virilizan

Tuz kaybi var/yok

Tuz kaybi var/yok

Bazal ve uyarilmis ACTH 1
Androjen diizeyleri 1
ACTH ve PRA yiiksek

21-hidroksilaz

Prematir adrenars

Prematiir adrenars

ACTH ya artmis 17 OH

Geg baslangicli tip Hirsutizm progesteron yaniti
Adet diizensizligi
Akne
infertilite

11- hidroksilaz Virilizasyon Makrogenitosomnia 11- Deoksikortizol t

eksikligi

Hipertansiyon

Hipertansiyon

DOC t

17-Hidroksilaz
eksikligi

Konjenital adrenal h

Seksuel infantilizm
Hipertansiyon

perplazide klinik ve laboratuvar

Yetersiz virilizasyon
Hipertansiyon

bulgular

17 OH progesteron,
Bazal ve uyarilmis ACTH
duzeyleri diisiik

ACTH artmis

PRA diisuk




Klinik bulgular

Glukokortikoid eksikligi Mineralokortikoid eksikligi

Hipoglisemi

Bulanti, kusma
Halsizlik, gucsuzlik
Istahsizlik , kilo kaybi
Bliyume gelisme geriligi

v Vv Vv Vv Vv

Adrenal androjen eksikligi ‘kizlarda’

Pubertal kizlarda aksiller ve
pubik tiylenmede azalma

» Hipotansiyon

» Tuz achigi

» Dehidratasyon

» Hiponatremi,

b Hiperkalemi,

» Metabolik asidoz

POMC yikim Grinlerinden melanokortin
artisi

Cilt, mukoza, aksilla, avuc ici ve
gmglvada h|perp|gmentasyon



Tani

» Adrenal yetmezligi dusundiuren klinik
buliular varliginda, yuksek ACTH dlizeyine
eslik eden dusuk kortizol dizeyi primer
adrenal yetmezlik lehinedir.

» Kortizol diuzeyinin 2pg/dl’nin  altinda
saptanmasi durumunda, ACTH uyari testine
ereIE_I!(aImadan adrenal yetmezlik tanisi
onabilir.

» Kortizol duzeyinin 2-10 pg/dl saptandigi
olgularda standart doz ACTH uyari testi

yvapilir.




Tani

» Bazal ACTH === Yiiksek Diisuik
» Bazal Kortizol m==) Diisik Dusuk




Adrenal Kriz Dluisiindiren Bulgular

» Hipotansiyon, sok

» Hiponatremi +/-hiperkalemi

» Metabolik asidoz

» Hipoglisemi

» Kusma, ishal, siddetli karin agrisi, kilo kaybi,
istahsizlik




Adrenal Kriz Tedavi

» Hayati tehdit eden ve acil tedavi gerektiren bir
durumdur.

» Daha onceden bilinen veya taniy! kuvvetle
disundiren durumlarda hemen tedaviye baslanir.

» Tantya yonelik testlerin sonuclarinin
beklenmemesi uygundur.

» Tedavi baslangicinda amac hipotansiyon,
hipoglisemi, elektrolit bozukluklari ve kortizol
eksikliginin dizenlenmesidir.




Adrenal Kriz Tedavi

» Tedavi 3 ana baslikta 6zetlenebilir:

- Sivi elektrolit tedavisi
- Kortikosteroid tedavisi
- Mineralokortikoid tedavisi




Adrenal kriz tedavisi

» Gunluk verilecek sivi miktari hastanin dehidratasyon derecesine gore
idame+kayip olarak hesaplanir.

» Hastanin hipoglisemisini diizeltmek/engellemek amaciyla dekstroz
iceren ve icinde %0.9 kadar NaCl bulunduran bir sivi kombinasyonu ile
tedaviye devam edilmelidir.

» Glukokortikoid replasmani tablonun siddetine goére hidrokortizon 100-
30(_)|_mg/m2/ gun veya prednizolon 40-60 mg/m2/glin olacak sekilde IV
verilir

» Genellikle toplam dozun 1/4’Gnin puse vyapilip, sonraki dozlarin
inflizyon seklinde verilmesi tercih edilmektedir. Takip eden gunlerde
toplam doz %25 azaltilarak devam edilir.

» Fludrokortizon 0.1-0.15 mg/gin olarak enellikle 2 dozda
kullanilmaktadir. Yenidogan doneminde ihtiyac biraz daha fazla olup
dozu 0,15- 0,2 mg/gune kadar artirmak gerekebilir. Hidrokortizonun bir
Qiktar mineraokortikoid etkisi olmasi nedeniyle hidrokortizon

~

[ TaTreialg da dozu bir miktar dusuk olabilir.




ldame tedavisi

» Genellikle primer adrenokortikal yetmezligin idame tedavisinde
hidrokortizon 10-15 mg/m2/gin ve 3’e bolinmus dozda
verilmektedir

» Dozun vyeterliligi konusunda klinik bulgular yardimci olur, doz
ayarlamasinda ACTH ve hidrokortizon kullanan hastalarda 24 saatlik
idrar serbest kortizol dliizey 6lcimu faydalidir

» Fludrokortizon 0.1-0.2 mg/gin olarak genellikle 2 dozda
kullaniimaktadir.

Ekivalan doz idame tedavi dozu
(Glukokortikoid (mg/m2/giin)
etkisi)

Oral
Hidrokortizon 100 15-18
Prednizolon 20 4-5
Metil prednizolon 12,5 3-4
Dekzametazon 1,25 0,23-0,27
Parenteral
Kortizon asetat 75 12,5-15

Hidrokortizon 62,5 7-12



Uzun donem takibi

» Hasta ve ailesinin egitimi
Hormon eksikligi bulgulari, sonuclari, tedavi amaci
Atesli hastalik ve stres sirasinda yapilmasi gerekenler;
Glukokortikoid dozu 2-3 kat artirilir, mineralokortikoid
dozu degistirilmez

Doktora basvurulmasi gereken donemler, oral alamadigi
durumlarda prednizolon veya hidrokortizon enjeksiyonu

» Kontrollerde kilo, kan basinci, serum elektrolit diizeyleri ve yeni
gelisebilecek otoimmun bozukluklar ( hipotiroidi) ve
glukokortikoid tedavi komplikasyonlari izlenmeli




Olgu-2




Olgu 2

» 4 yasinda erkek hasta
» Arac disi trafik kazasi

» Ailesi refakatinde 6zel aracla acil servise
getiriliyor.




Fizik muayene

» KTA:

168 /dk

» TA: 65/30
» SS: 40/dk

» Soluk ve soguk, hiriltili solunum
» Santral nabizlar zayif

» Glas
» Tem

kow koma skoru: 7
poral bolgede hematom

» Femur ve radius kirigi
» Pupi
» GOz

ler izokorik
dibi : Papil 6dem var.




Ilk miidahale?

» Havayolunu ac, oksijen ver.

» Gerekiyorsa hizli ardisik entiibasyon ve
mekanik ventilasyon ? Gerekiyor mu? Nasil?)

» Damar yolu (10?)
» IV 20 cc/kg SF, gerekiyorsa tekrarla

» Hemogram, biyokimya, PT ve PTT
» Kan grubu ve cross match
» Servikal kolar ve atel uygulamasi

» Norosirurji, ortopedi, cocuk cerrahi
konsultasyonu

Yoorsa Dakim yatis




HEMORAJIK SOK SINIFLAMASI

Hafif oligri

Y o
1 [
»

Belirgin oliguri
(0.25-0.5 mL/kg/saat)
Kan BUN artisi

Hafif Kanama Orta Kanama Agir Kanama
Kompanse Sok Dekompanse Sok Kardiopulmoner Yetm.
Sistem Basit Hipovolemi Belirgin Hipovolemi Agir Hipovolemi
< % 30 kan voliimi % 30-40 kan volimii > % 40 kan volumu
KVS Hafif tasikardi Orta tasikardi Agir tasikardi
Zayif periferal Nb Filiform periferal Nb Periferal Nb yok
Guclu santral Nb Zayif santral Nb Filiform santral Nb
Dusuk-normal KB Dusuk KB Derin hipotansiyon
SKB > 70 + (2xyas) SKB < 70 + (2xyas) SKB < 50 mmHg
Hafif Asidoz Orta Asidoz Agir Asidoz
Solunum Hafif takipne Orta takipne Agir takipne
Norolojik Irritabl, konfi Ajite, laterjik Komatoz
Deri Soguk, benekli ekst. Soguk, soluk ekst., Soguk ve siyanotik ekst.,
Koti kapiller dolus (> 2 | 9ecikmis kapiller dolug (> | uzamis kapiller dolus (> 5
sn) 3 sn) sn)
Anuri




izlem

» KTA: 134 /dk

» TA: 80/42 mmHg

» Kapiller geri dolum zamani: 3 sn
» Halen soluk gorinimde.

4

Ik stabilizasyon sonrasi goruntuleme:

> Evet

Ama oncelikle beyin 6demi tedavisine basla

4 cc/kg hipertonik salin verildi.

B_'II'_:kSubduraI hematom, orta hatta 5 mm sift, sulkuslar
Sili

NSR konsultasyonu: Hasta acil operasyona alinarak
hematom bosaltildi ve intraventriktler drenaj kateteri
yerlestirildi.

- Operasyon sirasinda 2 kez transfiizyon yapildi.

(0] (@) (0]

(0]




Ameliyat sonrasi yogun bakim izlemi

» TA: 65/30 mmHg (MAP: 48 mmHgQ)
» KTA: 78 /dk

» Kafa ici basin¢: 21 cm H20

» Entibe ve mekanik ventilatorde

» Hemoglobin: 10 gr/dI




Ne yapalim?

» Ortopedio
» Batin USG | "
» %3 NaCl’e «

» Dekort bas @
» Baska 6ner

lim




KIBAS tedavisi

» Kan basinci uygunsa yatak basini yukselt

» Basi orta hatta tut.

» Hipo/ hiperglisemi, hipo/hiper..... diuzeltelim
» Normokapni ve dusuk PEEP ( AC kontlizyonu!)
4

BOS drenaji ve serebral perfliizyon basincini
takip edelim. (27 cmH,0)

» Sedasyon ve analjezi, agrili uyaranlardan kacin

» Santral vendz basinc 6lcelim (zaman
kaybetme!)

» Izotonik sivilar ile normovolemi saglayalim

» Inotrop tedavi : Dopamin, dobutamin,
adrenalin, NE

INTHseQy ilzan ?




Beyin odemi icin ne yapalim?

» Hipertonik salin: %3 NaCl
> 5-10 ml/kg yukleme
> 0.1-Tml/kg/saat idame

» Etki mekanizmalari:
- Osmotik su cekici etkisi
- Vazoregulator etki
- Hemodinamik
> Immunomodulator

» Hedefler:

- Serum osmolaritesi: < 360 mosm/L
. Serum sodyum dlzeyi: < 165 mEq/L




)24. saat izlem

» BOS drenaji gelmiyor.

» Kotrol BT: Ventrikuller izlenemiyor, yaygin
veyin ddemi

» Hastanin anizokorisi gelisti.

v Daha fazla ne yapilabilir ki?

» Acil dekompresif kraniyektomi




Olgu 3




Olgu:

» Oyka:
> 3 yas erkek hasta
> 7 ay once renal transplantasyon
> 3 gundur ates ve kusma, bugin hizli soluma ve
uykuya egilim baslamis.
> Cellcept ve steroid kullaniyor.
» Ozgecmis: Polikistik bobrek nedeni ile
anneden renal transplantasyon
» Soygecmis: Ozellik yok.




Fizik Muayene:

. SS: 45 /dk

. KTA: 180 /dk

- KB: 60/35 mmHg
- Sa02: 90

- Ates: 35,8 C

. KDZ = 5 sn
. Cilt: Alacali

gorunimde

. GOz: Pupiller miyotik

IR (+/+)

. GKS: 10



Tani / Tedavi ?

Dekompanse
SOK




Enfeksiyon

O

=

Sistemik Inflamatuar Yanit Sendromu (SIRS)
-Hiper-veya hipotermi (>38.5, <36)
*Tasikardi, bradikardi

*Tasipne, solunum yetmezligi

Artmis veya azalmis lokosit sayisi (>%10 comak)

Sepsis
SIRS + infeksiyon

Agir Sepsis
Sepsis + kardiyovaskiiler disfonksiyon
yada +ARDS

yada +iki yada daha fazla organ
disfonksiyonu




DEGERLENDIRME VE ABC

Mental durumun ve perfiizyonun kotii oldugunun farkedilmesi,
yiiksek konsantrasyonda oksijen ver (ENTUBASYONU DUSUN)
iv/intraosseoz damar yolun agilmasi

GOCUK ACIL TIP VE YOGUN
BAKIM DERNEGI

15 -60 dk

Persistan katekolamine direngli sok
Perikardial efiizyon, pneumotoraks, intraabdominal P>12, ekarte et, varsa tedavi et

Kalp debisini 6lg: CI > 3.3 < 6 L/dk/m2 degerlerde tutmak igin sivi, inotrop, vazopresar, vazodilatsr ve hormon
tedavisini ayarla

Hala vevap yoksa ECMO ve/veya RRT diisiin




GOCUK ACIL TIP VE YOGUN
BAKIM DERNEGI

0.dk

5.dk

15.dk

60.dk

Mental durum ve perfiizyon bozuklugunu tani, yiiksek akim nazal kantil
oksijen destegi ver
1v/ 10 damar volu sagla

I

Baslangi¢ Resusitasyon: %0.9 NaCl 20 ml/ kg iv puge perfiizyon
diizelene dek devam et, > 60 ml/kg, (akcigerde raller ve hepatomegali

gelismedigi siirece)

Hipoglisemi/ hipokalsemiyi diizelt, Antibiyotik bagla

$Sok diizelmiyor l

Siv1 direncli sok:

1V/ 10 inotrop basla tercihen Adrenalin 0.05-0.3 meg/kg/ dk
Sedasyon i¢in TV/TO/IM atropin-ketamin kullanarak santral yolu ag, gerekiyorsa

havayolu sagla

Soguk sok: Adrenalin titre et (bulunamazsa Dopamin 5-9 meg/kg/dk)
Sicak gok: Santral Noradrenalin 0.05 meg/kg/ dk, (bulunamazsa santral Dopamin

> 10 meg/kg/dk)

|

Katekolamin direncli sok:

Mutlak adrenal yetmezlik riski varsa hidrokortizon basla
Pulmoner arter, PICCO, FATD kateteri tak, Doppler US ile sivi, inotrop,
vazopressor,ve vazodilatator,tedavileri diizenle,

Hedef: normal (MAP-CVP), ScVO; >%70, CI 3.3-6.0 L/dk/m?

|

|

|

Soguk Sok Soguk Sok Sicak Sok
N Kan Basmch + Kan Basin¢ch { Kan Basmch
Adrenalin ahrken Adrenalin ahirken Noradrenalin
Sev02 <%70, Sev02 <2%70, alirken,
Hb > 10 g/ dl Hb>10 g/ dl ScVO0:2> % 70
Milrinon infiizyonu Noradrenalin ilave Ovolemikse
bagla et, Vazopresin,
CI diisiik, normal DBP igin Terlipresin ve
Yiiksek SVR, SeV02 <%70, Anjiotensin
deri perfiizzyonu CI diisiik 1se SeV02<%70, CI
kotii ise Dobutamin, diisiik ise diigiik doz
nitrovazodilator Milrinon, Adrenalin,
ilave Enoksimon veya Dobutamin,
Basarisiz ise Levosimendan Enoksimon,
Levosimendan eklemeyi diistin Levosimendan ilave
diisiin

l $ok diizelmiyor l l

Israrh katekolamine direncli sok:
Perikard effiizyonu, pnémotoraks ve karin i1 basinecr =12 mm/Hg varligim
degerlendir, varsa diizelt.

Sok diizelmiyor l

Refralter sok: ECMO



DEGERLENDIRME VE ABC
Mental durumun ve perfiizyonun kotii oldugunun farkedilmesi,
yiiksek konsantrasyonda oksijen ver (ENTUBASYONU DUSUN)
iv/intraosseoz damar yolun agilmasi

Mental durum ve perfiizyon bozuklugunu tani, viiksek akim nazal kaniil

0 5 d k oksijen destegi ver

IV/ 10 damar volu sagla

[ilk 5 dakika icinde neler yapilmali? }

« Sok tanisini erken koyalim

* Yuksek konsantrasyonda oksijen verelim
« Entiibasyon gerekli mi ?

« Damar yolu / Intraosseoz yol acalim




{5— 15 dakika arasinda neler yapilmali? }

« 20 cc/kg iv/io %0,9 NaCl hizli iv puse
« Hipoglisemi, hipokalsemi varsa diuzelt

e Kultirlerini al.

*Antibiyotigi geciktirme (< 1 saat)




ES- 15 dakika arasinda neler yapllmah?}

Fizik Muayene / Kontrol

. SS: 40 /dk . KDZ = 4 sn

. KTA: 165 /dk . Hepatomegali yok

- KB: 65/35 mmHg . Akcigerde ralleri yok
. Sa02: 88

. Ates: 36,5 C

« 20 cc/kg iv/io %0,9 NaCl hizli iv puse \
« 20 cc/kg iv/io %0,9 NaCl hizli iv puse «




Akciger Grafisi




DEGERLENDIRME VE ABC
Mental durumun ve perfiizyonun kotii oldugunun farkedilmesi,
yiiksek konsantrasyonda oksijen ver (ENTUBASYONU DUSUN)
iv/intraosseoz damar yolun agilmasi

SIVIYA DIRENCLI SOK

 Simdi ne yapalim ?

- Dopamin basla 10 pgr/kg/dk

- Havayolunu givenceye al (ENTUBE ET) /
Yogun Bakima al ?

« Atropin ve ketamin kullanarak sedasyon

« Santral vendz kateter tak

er kan basincini monitorize et



Sok tipini belirle ?

eMental durum degisikligi
eAzalmis idrar outputu < 1 ml/kg/saat
eHipotansiyon dogrular ancak sart degil

«Kapiller dolum
zamanli > 2-3 sn

eKapiller dolum zamani
<1sn

S1grayicl nabizlar SICAK
SOK

«Azalmis nabizlar

«Soguk EKkstremiteler Icak ekstremiteler

Adrenalin basla
0,05-0,3 ugr/kg/dk



Fizik Muayene / Kontrol

SS: 32 /dk . KDZ = 3 sn

KTA: 160 /dk . Hepatomegali yok

KB: 70/40 mmHg . Akcigerde ralleri yok
Sa02: 92 - CVP: 10 cmH,0

Ates: 37 C . Dopamin: 15ugr/kg/dk

Adrenalin:0,3 ugr/kg/dk aliyor

Katekolamin direncli sok: Adrenal yetmezlikte hidrokortizon basla

Doz?

100 mg/m2 yukleme ,
sonrasinda 100 mg/m2/gin
idame




Soguk sok + Dusuk kan basinci

1. Hedef:

ScvO2>%70 ve Hb>10g/dl
Adrenalini ve siviy! titre et

2. Hedef: ScvO2<%70 ise

‘Norepinefrin
Dobutamin+Levosimendan,
*Milrinon




vV Vv VvV Vv Vv V9v Vv

Septik Sokta Hedefler *

Kapiller geri dolum zamani < 2 sn olmali

Nabiz normal yas sinirlarinda olmali

Kardiyak output normal sinirlar icinde tutulmali
Ekstremiteler sicak olmali

Idrar cikisi >1 ml/kg/saat olmal

Mental durum normal olmali

Laktat dizeyi dismeli ve sUperior vena kava veya
miks vendz oksijen saturasyonu >%70 olmali




DEGERLENDIRME VE ABC

Mental durumun ve perfiizyonun kotii oldugunun farkedilmesi,
yiiksek konsantrasyonda oksijen ver (ENTUBASYONU DUSUN)
iv/intraosseoz damar yolun agilmasi

GOCUK ACIL TIP VE YOGUN
BAKIM DERNEGI

15 -60 dk

Persistan katekolamine direngli sok
Perikardial efiizyon, pneumotoraks, intraabdominal P>12, ekarte et, varsa tedavi et

Kalp debisini 6lg: CI > 3.3 < 6 L/dk/m2 degerlerde tutmak igin sivi, inotrop, vazopresar, vazodilatsr ve hormon
tedavisini ayarla

Hala vevap yoksa ECMO ve/veya RRT diisiin




GOCUK ACIL TIP VE YOGUN
BAKIM DERNEGI

0.dk

5.dk

15.dk

60.dk

Mental durum ve perfiizyon bozuklugunu tani, yiiksek akim nazal kantil
oksijen destegi ver
1v/ 10 damar volu sagla

I

Baslangi¢ Resusitasyon: %0.9 NaCl 20 ml/ kg iv puge perfiizyon
diizelene dek devam et, > 60 ml/kg, (akcigerde raller ve hepatomegali

gelismedigi siirece)

Hipoglisemi/ hipokalsemiyi diizelt, Antibiyotik bagla

$Sok diizelmiyor l

Siv1 direncli sok:

1V/ 10 inotrop basla tercihen Adrenalin 0.05-0.3 meg/kg/ dk
Sedasyon i¢in TV/TO/IM atropin-ketamin kullanarak santral yolu ag, gerekiyorsa

havayolu sagla

Soguk sok: Adrenalin titre et (bulunamazsa Dopamin 5-9 meg/kg/dk)
Sicak gok: Santral Noradrenalin 0.05 meg/kg/ dk, (bulunamazsa santral Dopamin

> 10 meg/kg/dk)

|

Katekolamin direncli sok:

Mutlak adrenal yetmezlik riski varsa hidrokortizon basla
Pulmoner arter, PICCO, FATD kateteri tak, Doppler US ile sivi, inotrop,
vazopressor,ve vazodilatator,tedavileri diizenle,

Hedef: normal (MAP-CVP), ScVO; >%70, CI 3.3-6.0 L/dk/m?

|

|

|

Soguk Sok Soguk Sok Sicak Sok
N Kan Basmch + Kan Basin¢ch { Kan Basmch
Adrenalin ahrken Adrenalin ahirken Noradrenalin
Sev02 <%70, Sev02 <2%70, alirken,
Hb > 10 g/ dl Hb>10 g/ dl ScVO0:2> % 70
Milrinon infiizyonu Noradrenalin ilave Ovolemikse
bagla et, Vazopresin,
CI diisiik, normal DBP igin Terlipresin ve
Yiiksek SVR, SeV02 <%70, Anjiotensin
deri perfiizzyonu CI diisiik 1se SeV02<%70, CI
kotii ise Dobutamin, diisiik ise diigiik doz
nitrovazodilator Milrinon, Adrenalin,
ilave Enoksimon veya Dobutamin,
Basarisiz ise Levosimendan Enoksimon,
Levosimendan eklemeyi diistin Levosimendan ilave
diisiin

l $ok diizelmiyor l l

Israrh katekolamine direncli sok:
Perikard effiizyonu, pnémotoraks ve karin i1 basinecr =12 mm/Hg varligim
degerlendir, varsa diizelt.

Sok diizelmiyor l

Refralter sok: ECMO



|zlem

- EKO: VCI indeksi ile sivi durumu izlemi -Normal

- Batin USG: Bobrek grade 1, pelvikalisiyel dilatasyon
- Kraniyal BT: Normal

- LP: Normal

- Kan kalturd: Ureme yok

- Idrar kaltura: E. Coli tredi

- 3. gun ekstlbe




Tedavi-izlem

Tedavi KTA/dk KB SS/dk KDz idrar
Dopamin 146 72/33 28 >3 sn 30 ml
10 mcg/kg/dk
Dopamin 15 mcg/kg/dk 126 79/45 26 >3 sn +
Adrenalin 0,1 mcg/kg/dk
400 ml SF
Dopamin+ 128 85/48 25 >3 sn +
Adrenalin 0,4 mcg/kg/dk +
400 ml SF
Dopamin - 115 93/50 25 <2sn +

Adrenalin 0,7 mcg/kg/dk+

M




Kan Gazi izlemi

pH 7,03 7,20 7,24 7,26 7,35 7,40
pCO2 | 18,6 30 42,4 49 42,6 41
pO2 60 64 129 130 140 125
HCO3 / 13,2 17,8 20,7 23 23,5

BE -25,2 | -16,3 | -8,3 -4,5 -1,5 1,2
Laktat | 1,7 2,2 0,6 0,5 0,2 0,3




8. gun

- Bilinc acik

- KTA: 100/dk/R, SS: 24/dk,

- KB: 1T00/60 mmHg,

- Sa02: 100 (oksijen almiyor),

- Vucut sicakhgi: 37°C, KDZ < 2 sn
- NG ile besleniyor

- Diger sistem muayeneleri normal

Servise nakil !




Olgu 4




Olgu

» 9vyas 10 ayhk Erkek hasta
» Senkop nedeniyle getiriliyor

» Dogustan itibaren isitme kaybi oldugu bilinmekte




Olgu

» SOYGECMIS:

(¢]

Anne :36 yas

o

Anne baba amca cocuklari

(¢]

4 aylikken ex olan kiz kardesi

o

7 yasinda senkop , isitme kaybi olan bir kiz kardes




Oykii

Ik defa 3 yasindayken eforla artan solunum sikintisi ve

bayilma

Yaklasik yarim saat
Cok korktugunda
Ayda 1-2 kere




Fizik Muayene Bulgulari

» KVS:
- 2/6 pansistolik Gftirim
> bradikardik
» Norolojik muayene: isitme kaybi




Laboratuvar

Tam kan sayimi:

- Hb:lo

> Lokosit : 5400

> Trombosit: 247000

BFT-KCFT: Normal

v

v

Kan gazi:Normal

v

v

Kardiak Marker:
o CK-MB-1.2
- Myoglobin - 7.7 #

o Troponin - |1 -44.2( )
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Ekokardiyografi

Eser aort yetmezligi
Ince patent duktus arteriozus

p—



Uzun QT Sendromu

|
1

LI L)

3 a

Normal Q-T Interval Long Q-T Interval

p—



Genel Ozellikler

- Ventrikuler aritmiler ve QT slresinin uzamasi
Miyokardiyal repolarizasyon bozuklugu

- Senkop, ani 6lum, kardiak arrest

- Ani bebek 6limu sendromu, bogulma, intrauterin kayip

- %60 aile 6ykiisi

- Tekrarlayan senkop ataklari Epilepsi

—




Genel Ozellikler

» Kardiak iyon kanali genlerindeki » llaclar, elektrolit bozukluklari
mutasyon sonucu
» Genetik yatkinhk !

»  %80’inde tanimlanabilen > Jervell Lange Nei/s_er_l_ -
mutasyon saptanabilir. Sendromu(sensorinéral isitme
kaybi ile birliktelik)

»  Tetikleyici faktor



Protein

Gene Syndrome  Freguency Locus (Functional Effect)

KCNQT (LAOTT) RWS, JLNS 40-55 11p15.5 Kv7.1 (])

KCNHZ (LAT2) RWS J0—45 793536 Kv11.1 (])

SCN5SA (LAT3) RWS 510 3p21-p24 NavVi.5(1)

ANKB (LQT4) RWS <1% 4025—q27 Ankyrin B (])

KCNET (LQTS) RWS, JLNS <1% 21g22.1 Mink (])

KCNEZ (LQTB) RWS <1% 21g22.1 MiRP1 ()

KCNJZ2 (LATT) AS <1% 17q23 Kir2.1 (])

CACNATC(LQT8) TS <1% 12p13.3 L-type calcium
channel (1)

CAV3 (LATY) RWS <1% 3p25 Caveolin 3 (])

SCN4B(LAT10) RWS <1% 11g23.3 Sodium
channel-p4 (1)

AKAPS (LAT11) RWS <1% 7921—922 Yotiao (])

SNTAT (LAT12) RWS <1% 20q11.2 Syntrophin a1 ()

KCNJS (LAT13) RWS <1% 11924 Kir3.4 (])




Konjenital Uzun QT Sendromlari

» Andersen - Tawil Sendromu
o Otozomal dominant

- Kas gucsuzlugu, yank damak, disuk kulak, iskelet
anomalileri

- QT’den ziyade QU intervali uzamistir.
» Romano-Ward Sendromu
> Normal isitme
> Otozomal dominant
» Timothy Sendromu
> Sporadik
> QOtizm ,zeka geriligi, konjenital kalp hastaligi,immun
disfonksiyon
v Jarvell ve Lange Neilsen Sendromu
- Konjenital sagirilik
- Otozomal resesif
o JNL T JNL 2




Genel Ozellikler

Elektrolit bozuklari

llaclar

v Antiaritmikler » Hipokalemi
> Kinidin,prokainamid,dizoprimid
> Flekainid,propafenon » Hipomagnezemi
- Amiodaron,sotalol
v Vazodilatérler » Hipokalsemi
- Bepridil,silostazol
» Antipsikotikler » Hipotiroidi
v Antihistaminikler

- Terfenadin,astemizol,hidroksizin » Anoreksia Nervosa
Analjezik ve sedatif ilaglar

- QOpioid,propofol,kloral hidrat

Antienfektif ilaclar

v

v



Klinik Bulgular

» Basvuru semptomlari
> Senkop(%26)
> Nobet(%10)
- Carpinti(%6)
- Kardiyak arrest(%9)
> Presenkop

» Senkoplar ventrikller aritmiye bagl olup
ozellikle ortalama 12 yas civarinda ortaya cikar

» Senkop genellikle yogun adrenerjik uyari,
emosyonel zorlanma egzersiz sirasinda ve
hemen sonrasinda ortaya cikar.
> Ozellikle ylizme

0 GIUrUItUIU kapi zili, alarm saati, telefon, givenlik
alarmi




Tani Kriterleri

» Elektrokardiyografi Bulgulari
Puan

o QTc

. §r80 msh

42160—479 msn

?50—459 msn

- Egzersiz testi dinlenmenin 4. dk QTc siuresi > 480 msn
o 'l'orsade de pointes

o ]Tda/ga degiskenligi

o ll'/'g dalgada centikli T dalgasi

o ())’aﬁsa gore distik kalp hizi




Tani Kriterleri

» Oykide
- Senkop

. gtres ile beraber

. ?tres yokken

> Konjenital sagirlik
0.5

» Aile oykusi

0 ,]Ailede kesin tanil hasta varligi

> 30 yas alti aciklanamamis ani élum varhigi




Tanida

- 1 puan dusuk olasilik / 1.5-3 puan orta
olasilik / 3.5 puan yuksek olasilik

» QTc suresi 470 msn ve tzeri dlcimler
yuksek oranla hastalik varligini telkin
eder

» 440 msn ve dzeri d6lcimler hastalig
dusindirmektedir.




Tedavi

» Beta blokorler

> Ozellikle tip 1 uzun QT sendromunda beta
bloker tedaviye iyi yanit alinmaktadir

» Sol kardiyak sempatik denervasyon,
defibrilator implantasyonu




Tesekkdurler...




