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Ozet

Siyanoz her yasta goriilmekle birlikte yenidoganlarda
gortildiigiinde ayirici tanida birgok faktoriin diistiniilmesini
gerektiren fizik muayene bulgusudur. Fizyopatolojisine
gore siyanoz ayirici tanida iki gruba ayrilarak irdelenmelid-
ir. I1ki fizyolojik olmayan hemoglobin varhginda gdzlenen
siyanoz, digeri ise deoksijenize hemoglobin diizeyinin
yiiksekliginde gozlenen siyanozdur. Methemoglobinemi
fizyolojik olmayan hemoglobin formudur ve ciddi kan
diizeylerine ulastiginda siyanoza sebep olabilmektedir.
Ayiricr tamida  diigtiniilmesi  gereken methemoglobinemi
tanis1 ve tedavisi kolay bir durumdur. Unitemize dogumsan
kisa siire sonra methemoglobinemiye baglh santral siyanoz
tanist ile yatirilan ve metilen mavisi kullanilarak tedavi ed-
ilen ve izleminde hemolize baglh ciddi hiperbilirubinemisi
olan olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Methemoglobinemi, metilen mavisi,
yenidogan, hiperbilirubinemi.

Fizik incelemede siyanoz deoksihemoglobin diizeyinin 5
g/dL yada fizyolojik olmayan hemoglobinin 1.5 g/dL yi
asmast durumunda goriilmektedir (1). Methemoglobine-
mi methemoglobin {iretiminin artmasi veya yikiliminin
azalmasina bagli olarak ortaya ¢ikabilir. Methemoglobin
fizyolojik olmayan bir hemoglobin formudur. Olagan ko-
sullarda hemoglobin oksijene reversibl olarak baglan-
maktadir ki bu durumda hem igindeki demir (Fe+2 ) de-
gerliklidir. Dolagimdaki eritrositler oksidan strese maruz
kaldiklarinda demir ferrik (Fe+3) hale geger ki bu durum-
da oksihemoglobin methemoglobine okside olur (2). Oksi-
de olan hemoglobinin oksijene olan afinitesi yiiksektir. Bu
bakimdan hemoglobin tasidig1 oksijeni dokulara serbest-
lestiremez. Sonugta doku hipoksisi sézkonusudur. Etyolo-
jik agidan methemoglobinemi dogumsal ve edinsel olabilir.
Edinsel sebeplere bagli methemoglobinemi daha sik gorii-
liir ve genellikle kullanilan ilaglara bagli olarak gelisir (2).

Olgu Sunumu
Otuz yasindaki annenin birinci gebeliginden birinci yasa-
yan olarak 37 hafta 6 giinliilk normal spontan vajinal yol
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Abstract

Cyanosis is a physical finding of multiple causes that
poses the greatest diagnostic and management chal-
lenges when it involves the newborn infant. The differ-
ential diagnosis of cyanosis therefore can be separated
into two major groups: The first one is non-physiologic
disorders of hemoglobin and the second one is disorders
involving deoxygenated hemoglobin. Non-physiologic
forms of hemoglobin such as methemoglobin can also
cause cyanosis when present in significant amounts.
Methemoglobinemia is the one of easly diagnosed and
treated clinic situations. We herein present a newborn
with methemoglobinemia who was treated by methylen
blue and developed serious hyperbilirubinemia due to
hemolysis.

Keywords: Methemoglobinemia, methylene blue, new-
born, hyperbilirubinemia.

ile 2960 gram agirliginda dogan kiz bebegin 1/5.dakika
APGAR skoru 7/9 idi. Hastanin dogum sonrasinda peroral
siyanozunun gozlenmesi nedeniyle yenidogan yogun ba-
kima yatirildi. Hastanin fizik incelemesinde mukozalarda
belirgin siyanozu mevcuttu (Resim 1A).

Hastanin takipnesi ve tagikardisi yoktu. Solunum
sikintis1 olmadan santral siyanoz etiyoloji acisindan de-
gerlendirildiginde konjenital kalp hastaligi ve methemog-
lobinemi ayirict tanida diisiiniildii. Ekokardiyografisi nor-
mal olarak raporlandi. Gutrie kagidina damlatilan 1 damla
taze kanin ¢ikolata renginde olmasi nedeniyle methemog-
lobinemi diisiiniildii (Resim 1C).

Kan gaz1 incelemesinde hastanin methemoglobin
diizeyi %36 diizeyinde geldi. Methemoglobinemi nede-
niyle hastaya metilen mavisi 1 mg/kg olarak oral yoldan
verildi. Hastanin tedaviden kisa siire sonra satiirasyonlari
diizeldi ve rengi normallesti (Resim 1B).

Kontrol kan gazinda methemoglobin diizeyi
%1.5’e kadar diistii. Metilen mavisi tedavisinden klinik
ve laboratuvar olarak fayda goéren hasta bir giin sonra ta-
burcu edildi. Hasta taburculuk sonrasi poliklinik kontro-
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liinde indirek hiperbilirubinemi (IHB) nedeniyle yatirildi.
Exchange siirina yakin bilirubin degeri (24 mg/dl) olan
hastaya yogun fototerapi uygulandi. Methemoglobinemi
nedeniyle tedavide kullanilan Metilen mavisinin Glukoz 6
fosfat dehidrogenaz (G6PD) eksikliginde hemolizi tetikle-
yebilecegi diisiiniildii. Hastadan gonderilen G6PD diizeyi
normal sinirlarda geldi.

Resim 1-B: Tedavi sonrasi
oksijenizasyon normal (B)

Resim 1-A: Belirgin peroral
siyanoz (A)

= . Resim 1-C:Gutrie ~ kagidina
: damlatilan tedavi oncesi ve sonrasi
~ bir damla kan, methemoglobinemik
. kan ¢ikolata renginde (C, siyah ok)

Tartisma
Ginliik yetiskin hemoglobinlerin %2-3 kadari methemoglo-
bine okside olmaktadir. Eritrositlerdeki methemoglobin dii-
zeyinin temel eliminasyonu elektron tastyict molekiiller ara-
ciligi ile gergeklesir (Sitokrom-b5 ve NADH) (3). Bir diger
alternatif yol ise GO6PD ile hekzos monofosfat yolu araciligiy-
la Nicotinamide adenine dinucleotide phosphate (NADPH)
iretilmesidir. Bu yolagi etki eden ajanlardan biri olan metilen
mavisi bu durumun tedavisinde kullanilmaktadir (4).

Eriskinlere gore yenidogan ve prematiire bebekler-
de sitokrom b5 rediiktaz aktivitesi diisiiktiir(4). Nitrat ice-
rikli enteral alimlar ve bazi ilaclar (dapson, lidokain, ksi-
lokain) infantlarda methemoglobinemiye sebep olabilmekte-
dir(5). Hastamizda etyolojik neden ortaya konamamis olsa da
dogum sirasinda uygulanan epizyotomide lidokain olast bir
neden olarak diigiiniilebilir. Literatiirde bu sekilde kullanim ile
bebege sacl deriden direk ilacin verilmesi verilmesine bagli
bildirilmis methemoglobinemi olgulart mevcuttur (6).

Methemoglobinemi kalitsal yada edinsel olabi-
lir. Konjenital olanlar hemoglobinopatiler (Hemoglobin
M) veya sitokrom-b5 rediiktaz kalitsal defektlerinde go-
rilmektedir(7). Edinsel olanlar ise genellikle asidoza veya
oksidan potansiyeli olan kimyasal kullanimina bagli ola-
rak ortaya cikabilimektedir(5). Konjenital nedenlerden olan
sitokrom-b5 rediiktaz eksikligi tip I eksikligi siyanoz hari-
cinde asemptomatiktir. Sitokrom b5 rediiktaz eksikligi tip
II olanlar ise, siyanozun yaninda biiyiime geriligi ve bera-
berinde agir nérolojik sekeller igerebilir (8). Hermoglobi-
nopatiye (HbM) bagli methemoglobinemi tutulan globinin
alfa veya beta zincir yapisina bagli olarak degisik zamanlar-
da farkli klinik gosterebilir (7).

Tanida hastalarin solunum sikintisinin 6n planda
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olmamasi ve oksijen uygulamasia cevapsizlik 6nemlidir.
Gutrie kagidina damlatilan bir damla taze kanin ¢ikolata
renginde olmasi taniy1 destekleyen basit bir laboratuvar tes-
tidir. Kan gaz1 incelemesinde methemoglobin diizeyi yiizde
olarak ortaya konabilmektedir(5).

Kronik methemogloninemi de methemoglobin deger-
leri % 40-50 lere kadar iyi kompanse edilip minimal semptom-
larla seyredebilir. Ancak akut methemoglobinemide % 20 de-
gerinin Ustll hipoksi bulgulariyla birliktedir. Yiizde 70 diizeyi
koma ve dliimle sonuglanabilir. Ancak %85 kadar yiiksek sevi-
yeler ile yasayan yenidogan olgular bildirilmistir (3).

Tedavide metilen mavisi kullanilir. Ongoriilen te-
davi dozu 1-2 mg/kg dir (9). Eger hastanin klinik cevab1 1
saat i¢inde gozlenmezse tedavi tekrarlanmalidir. G6PD ek-
sikligi olan hastalarda metilen mavisi tedavisi klinige bir et-
kisi olmadig1 gibi oksidan stres kaynagi olarak hemolizi te-
tikleyebilir (10). Bu vakanin metilen mavisi tedavisi sonra-
sinda yiiksek bilirubin degerleri ve hemoliz bulgularinin ol-
mas1 G6PD eksikligini diisiindiirse de hastada tedaviye be-
lirgin yanit alindi ve bakilan diizey normal sinirlarda geldi.
Askorbik asit (200-500 mg/ kg/ giin) alternatif tedavi ajan
olarak kullanilabilir(9).

Sonug olarak, yasamin ilk giintinde solunum eforu ol-
madan goriilen santral siyanoz olgularinda kardiyak nedenlerin
yanisira nedir olsa da methemoglobinemi diisiiniilmelidir. Kan
gazi analizi kesin taniy1 kondurmakla birlikte yapilamiyor ise,
guthrie kagidinda bir damla kan damlatilarak basit sekilde tani
konabilir. Metilen mavisi ile tedavi edilen olgularin sarilik ag1-
sindan yakin takip edilmeleri gerekmektedir.
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