BiR METABOLIK ACIL

HIPERAMONYEMI

Amonyak yuiksekligi toksiktir, geri doniisiimsiiz norolojik hasara,
beyin 6demine ve 6liime neden olabilir!

FARKETF - ~

HASTANIZDA ASAGIDAKiI SEMPTOMLARDAN BiRi VAR MI?
® Beslenememe, Besin Reddi, Emmeme, Kusma

e Derin Solunum

e Bas Agrisi, Biling Degisikligi/Ensefalopati, Tonus Degisikligi, Nobet,
Dalgali Seyir, Hizli ilerleyen Klinik

e Psikotik Bulgular, Kisilik Degisikligi, Davranis Sorunlari

TESTET

AMONYAK iCiN KAN ALIN

Yenidoganda > 110 pmol/L (180 pg/dl)
1. aydan sonra > 50 pmol/L (80 pg/dl)
ise tekrar kan alin

( SEVKET o

SEVKE KADAR DOGRU HASTA YONETIMi
HAYAT KURTARIR!

Kan diizeyleri tekrar;

Yenidoganda > 110 pmol/L (180 pg/dl)

1.aydan sonra > 50 umol/L (80 pg/dl) ise

ACIL OLARAK bir cocuk metabolizma uzmanina danisin!
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Hiperamonyemi tanisi ve hasta sevki sirasinda
kullanacaginiz hayat kurtaran 6nlemler.

Anamnez o—

Kalitsal metabolik bir hastalik tanisi var mi?

Benzer bulgularla hastaneye yatis 6ykust var mi?

Son haftalarda katabolik stre¢/tetikleyici faktor yasadi mi?

(Uzamis aclik, besin kaynakli toksik madde, cerrahi girisim, travma, enfeksiyon, asi, menstriiasyon,

post partum siireg.)

Tamamlayici beslenmeye son haftalarda mi gecti?

Vejetaryen diyete yatkinhigi var mi?

Kullandigi ilag var mi?

Bu ilaglarin hiperamonyemiye sebep olabilecegini unutmayin: Valproat, topiramat, valpromid, fenobarbital,
stiripentol, olanzapin, lityum, lorazepam, risperidon, kuetiapin, asparaginaz, fluorourasil, pegasparaz, oksaliplatin,
irinotekan, basiliksimab, takrolimus, mikofenolik asit, metilprednisolon, deksametazon.

Anne baba akrabahgi var mi?

Tanili-tanisiz kardes 6lim var mi?

Ailesinde benzer hastalik 6ykiisti var mi?

Yukaridaki sorulardan birinin yaniti evet ise, amonyak icin kan alin!

Amonyak i¢in kan alirken
dikkat edilecekler

@ Mutlaka eldiven kullanin.

@ Vendz 6rnegi mumkiinse turnikesiz alin. Kapiller 6rnek kullanmayin.

@ Kani miimkiinse kapali sistemde (6rn. Vacutainer) alin.

@ Antikoagllan olarak etilendiamin tetraasetik asit (EDTA) veya heparin iceren tlpe alin.

@ Ornegi, soguk zincir ile nakledin.
(buzlu su icinde olmali, buz lizerinde nakledilmesi hemoliz nedeni ile uygun degildir.)

@ Kan aliniralinmaz, bekletmeden ¢alisin.



Amonyak diizeyi yliksekse

yapilacak testler ~_

- Tam kan sayimi - Elektrolitler (Na, K, Cl )

- CRP - Karaciger enzimleri (AST, ALT, ALP, bilirubin)

- Glukoz -> Kreatin kinaz

- Kan gazi / laktat -> Koaglilasyon

- Ure/BUN, kreatinin -> Tam idrar tetkiki (keton, renk ve kokuya dikkat)
- Urik asit

Ayrica
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Hastadan alinan tiim biyolojik 6rnekleri ileri analiz icin saklayin:
- Idrar organik asitleriicin 5 mlidrar 6rnegi dondurun,
— Kan amino asitleri icin 1 ml serum/plazma 6rnegi dondurun,

- Tandem MS analizi icin 2 damla kuru kan 6rnegi alin
(odaisisinda kurutulduktan sonra 2-8 °C'de),

— DNA 6rnegiicin EDTA'l tiipte 2 cc kani dondurun.

Amonyak yiiksekligine
sebep olan ilaglar

* Valproat, Topiramat, Valpromid, Fenobarbital, Stiripentol
e Olanzapin, Lityum, Lorazepam, Risperidon, Kuetiapin
» Asparaginaz, Fuorourasil, Pegasparaz, Oksaliplatin, irinotekan

* Basiliksimab, Takrolimus, Mikofenolik asit, Metilprednisolon, Deksametazon



Hastaniz cocuk metabolizma klinigine
ulagsana kadar yapmaniz gerekenler

1. Oral/intravendz protein, lipid alimini durdurun. Q

(Protein kisitlamasi 48 saati gegmemeli)

2. Sivi/elektrolit dengesini saglayin.
(DIKKAT: Fazla sivi ve hiponatremi beyin 6demini artirabilir.)

3. Elektrolit destekli, tercihen %10 glukoz olmak lizere, yliksek glukoz icerikli intraven6z

sivi verin (katabolizmayi engelleyici). Kan sekerini >100mg/dI tutun.

@ Hiperamonyemili hastalarda valproat uygun bir antiepileptik degildir!
Amonyak yiiksekligine sebep olabilecek ilaclari gézden gecirin.

DIKKAT! Yenidoganda >400 pumol/L, diger yas gruplarinda >500 pmol/L hemodiyafiltrasyon
endikasyonudur. Diyalize hazirlik ve/veya sevk siirecinde amonyak diistriicli tedaviler icin
ACIL OLARAK ¢ocuk metabolizma uzmanina danisin.

DiKKAT! Enteral beslenme plani icin cocuk metabolizma uzmaniiile iletisime gecin.

SEVKE KADAR DOGRU HASTA YONETIMI

HAYAT KURTARIR'!

Hastanizi sevk ederken
dikkat edecekleriniz

==

® Miumkiinse en yakin ve en donanimli merkeze sevk edin, gerekirse hava ambulansi kullanin.

e Hastayl tam olarak stabilize edin (ABC).

® Damar yolu acik, hava yolu glivenli, viicut sicakhgi stabil olmali.

e Hastanin transportu sirasinda verilecek parenteral sivi tedavisi icin mutlaka
cocuk metabolizma uzmanina danisin.
(DiKKAT! Transport sirasinda insiilin inflizyonunun kesilmesi ve dekstroz hizinin azaltilmasi gerekebilir.)

e Gondereceginiz merkezle mutlaka temasa ge¢mis olun.

e Ayirdiginiz kan-idrar 6rneklerini hastanin transportu sirasinda uygun kosullari
saglayarak gonderin.

e Ayrintili epikrizini ekleyin.



