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ABSTRACT

Inborn errors of metabolism are hereditary disorders that are related to the accumulation of toxic
substances or deficiency of proteins because of enzymatic blokage in the metabolic pathways.
Treatment should be quick and aggressive as inborn errors of metabolism might lead to organ damage
and even death. This article discusses extracorporeal methods like exchange transfusion, peritoneal
dialysis, hemodialysis, plasmapheresis and extracorporeal membran oxygenation for acute
management of inborn errors of metabolism apart from medical therapies.
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OZET

Dogustan metabolik hastaliklar, metabolik yollarda kesinti sonucu kesintinin ardinda biriken
maddelere veya son iiriiniin yapilamamasina bagh bir grup kalitsal hastaliktir. Dogustan metabolik
hastaliklar organ hasar, sekel, hatta dliimle sonuclanabilecek durumlara yol acabildiginden tedavide
hizli ve agresif davranmak gereklidir. Bu yazida medikal tedaviler disinda kan degisimi, periton diyalizi,
hemodiyaliz, plazmaferez, ekstrakorporeal membran oksijenasyon gibi ekstrakorporeal tedavi
yontemleri tartisilacaktir,

Anahtar kelimeler: Dogustan metabolik hastalik, ekstrakorporeal tedavi yontemleri, cocuk yogun
bakim initesi.
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Girig

Dogustan metabolik hastaliklar (DMH), metabolik yollarda kesinti sonucu kesintinin ardinda
biriken maddelere veya son iriiniin yapilamamasina bagl olarak gelisen hastaliklardir.
Akraba evliliginin sik oldugu iilkemizde DMH' lara daha sik rastlanmaktadir’. Organik
asidemiler, iire siklus defektleri, amino asit metabolizmasi bozukluklar akut ensefalopati ile
ortaya ¢ikabilir. Semptomlar santral sinir sisteminde biriken toksik metabolitlere baglidir.
Toksik metabolitlerin gebelikte plasenta tarafindan temizlenmesi nedeniyle bebek dogumda
normaldir. Ancak haftalar veya aylar icinde belirtiler ortaya cikar. Letarji, zayif beslenme gibi
bulgular siklikla sepsis ile karistirilir. Metabolik olarak tedavi edilmemis hastalarda koma,
nobet, anormal kas tonusu, beyin Odemi, intrakranial hemoraji gelisebilir. Dogustan
metabolik hastaliklara bagli akut ensefalopatinin en onemli laboratuvar bulgusu amonyak
yiiksekligidir. Hastalarin nérolojik ve gelisimsel prognozu amonyak yiiksekligi ve siiresi ile
iliskili oldugundan tedavide hizl ve agresif davranmak gereklidir’.

Artmis anyon agikli metabolik asidozu olan hastalarda basta organik asidemiler olmak iizere
metabolik hastaliklar akla gelmeli plazma laktat diizeyi kontrol edilmelidir. Plazma laktat
pirivat orani hesaplanmalidir. Normal plazma laktat/piiriivat orani (<25) piiriivat
dehidrogenaz veya glukoneogenez defektine isaret ederken, yiiksek plazma laktat/piiriivat
orani piiriivat karboksilaz eksikligi, solunum zincir defekti, mitokondrial myopatileri akla
getirmelidir’.

Sonug olarak, DMH siiphesi veya tanisi olan bir hastanin tedavisinde hizli davranmak, medikal
ve uygun ekstrakorporeal tedavi yontemlerini iceren tedavi planini olusturmak gereklidir.
Tedavinin ana basliklari, hastanin hemodinamik olarak dengede tutuldugu destek tedavisi,
hastanin katabolik siirecte kalmamasi icin enteral veya parenteral uygun beslenme plani
olusturulmasi, ekstrakorporeal tedaviler (ECT) agisindan degerlendirme ve vitaminler,
kofaktor gibi hastaliga 6zgiil tedavilerin verilmesi seklinde olmalidir’.

Bu yazda medikal tedaviler disinda kan degisimi, periton diyalizi, hemodiyaliz,
hemofiltrasyon, hemodiyafiltrasyon, plazmaferez, extrakorporeal membran oksijenasyon gibi
ekstrakorporeal tedaviler tartigilacaktir.
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Kan Degisimi

Teorik olarak, total viicut sivisina dagilan metabolitlerin kan degisimi ile uzaklastinimasi
yetersiz gibi diistiniilse de 1970’ li yillarin sonu ve 1980’ li yillarin ilk yansinda yiiksek voliim ile
yapilan kan degisimlerinin bazi metabolik hastaliklarda faydali oldugu gdsterilmistir*’.
Wendel ve arkadaslan, Mapple Syrup Urine Disease (MSUD) tanisi olan iki yenidoganda kan
degisimi ile plazma dalli zincirli aminoasit ve dalli zincirli alfa keto asit seviyesinin diistiigiini
gostermistir’. 15 giinliik kiz hastaya yatisinin iigiincii saatinde kan degisimi baglanmis, 2700
ml (840 ml/kg) kan ile 20 saat boyunca (130-140 ml/saat) tedavi devam edilmistir. 10 giinliik
kiz hastaya (¢ saat icinde kan degisimi baglanmis, 2000 ml (570 ml/kg) kan ile 15 saat
boyunca (130-140 ml/saat) tedavi devam edilmistir*. Batshaw ve Brusilow iire siklus defektine
bagh hiperamonyemik koma tanisi olan 31 hastada kan degisimi ve periton diyalizi tedavi
etkinligini karsilastirdiklari calisma sonucunda periton diyalizinin daha etkin oldugunu
belirtmislerdir’. Ancak kan degisimi toksik metabolit uzaklastirma ve amonyak diisirmede
etkili olsa da hicbir zaman periton diyalizi ve hemodiyalitik yontemler kadar etkili olmadig
giiniimiizde bilinmektedir’.

Periton Diyalizi

Periton kapillerlerindeki kan ve diyalizat arasinda soliitlerin difiizyonu, hipertonik
soliisyonlarin periton bosluguna ultrafiltrasyona yol agmalari, peritonun bir diyaliz membrani
olarak kullanilmasini saglamaktadir. Periton diyalizinin etkinligini peritondaki kan akimi,
vaskiiler membran, periton diyaliz sivisinin akim hizi ve svinin icerigi belirler’. Gortner L ve
arkadaglari, 16-120 saat periton diyalizi ile tedavi edilen hastalarda klinik iyilesmenin PD
basladiktan 16-72 saat sonra gozlendigini belirtmistir®. Propionik asidemi hastalarinda
amonyak, glisin, alanin ve propionic asit konsantrasyonunun diizelmesi 24-72 saat
diyalizi ile basaril bir sekilde tedavi edilirken digerinde biyokimyasal yanit alinamamistir®,
Kasapkara ve arkadaglari medikal tedaviye yanitsiz propionik asidemi hastasinin periton
diyalizi ile tedavi edildigini, 24 saat periton diyalizi uygulandiktan sonra kan amonyak
diizeyinin 1187 pg/dL’ den 267 pg/dL’ ye diistigini ve metabolik asidozun diizeldigini
gozlemlemistir’. Pela ve arkadaslar 7 hastalik serilerinde 3 hasta eksitus olsa da yasayan 4
hastanin  mental olarak iyi durumda oldugu goz oniinde bulunduruldugunda
hiperamonyemisi ciddi olmayan vakalarda periton diyalizinin hala etkili bir tedavi olarak

Arsiv Kaynak Tarama Dergisi . Archives Medical Review Journal



512 Ekstrakorporeal Tedavi Yéntemleri

goriilmesi  gerektigi sonucuna varmiglardi®. Unal ve arkadaslarna géore DMH’ lar
yenidoganlarda periton diyalizi endikasyonlannin ilk siralarinda yer almaktadir’. MSUD,
sitriilinemi, metil malonik asidemi, propionik asidemi, glutarik asidiiri tip 2 periton diyalizi ile
tedavi ettikleri DMH arasindadir. Periton diyalizi 20-30 ml/kg diyalizat ile bir saatlik dongiiler
(15 dk doldur, 30 dk beklet, 15 dk bosalt) seklinde yapilmigtir. Periton diyaliz kateteri ile iligkili
problemler %40 oraninda goriilmiis, sizinti, mindr kanama, kateterin yerinden ¢ikmasi ve
okliizyon olarak siralanmistir’. Unal ve arkadaslarinin bir baska calismasinda iki proponik
asidemi, 2 metil malonik asidemi, 2 sitrulinemi, 3 MSUD olmak iizere 9 hastanin amonyak
diizeyleri 531-1533 pmol/l arasinda olup toksik metabolit yanlanma siiresi 23 saat olarak
belirtilmistir”. Yasayan 5 hastadan 3’ ii normal mental gelisim géstermistir. Bir hastada orta,
1 hastada agjir mental gerilik gelismistir™.

Periton diyalizi hemodiyalize gore daha kolay, yatak basi uygulanan bir yontem olup
ekstrakorporeal dolasim olmadigindan vaskiiler kateter ve antikoagiilan uygulama gerekliligi
yoktur’. Etkinliginin tam olarak belirlenememesi, diisiik ultrafiltrasyon hizi, periton sivisinin
neden oldugu solunum giicligi, sivi elektrolit dengesizligi ve enfeksiyon riski dezavantaj
olmasina ragmen periton diyalizi bugiin icin DMH tedavisindeki yerini korumaktadr.

Renal Replasman Tedavileri (RRT)

Hemodiyaliz (HD) kanin, pompalar yardimiyla membrandan gegirilerek konsantrasyon
farkindan gelen itici giic (diffiizyon) sayesinde sivi ve soliit iceriginin yeniden diizenlenmesi
olarak tamimlanabilir’’. Diffiizyon ile ire, kreatin gibi kiicik (<500 d) molekiiller
temizlenebilir. Klirens, soliitiin molekiiler agirligina, konsantrasyon farkina ve membran
yiizey alanina baglidir. Araliki HD, belirli bir programa gore kisa siirelerde diffiizyon prensibi
ile hizli diyalizat akimiyla yapilan tedavi seklidir. Soliit Klirensi ve ultrafiltrasyon kapasitesi
yiiksek olup, antikoagiilasyon gereksinimi azdir. Ancak kardiyovaskiiler instabilite,
postdiyalitik rebaund, hipotansiyon, disequilibrium sendromu ve intrakranial basing artisina
neden olabilir'".

Hemofiltrasyon (HF) sirasinda kan, yiiksek gecirgenligi olan membranin bir tarafindan
akarken hidrostatik basing etkisiyle su membranin bir tarafindan diger tarafina hareket eder.
Bu hareket sirasinda diffiizyonla taginamayan molekiilleri de beraberinde siiriikler. Kandan
kiiciik (<500 d), orta (500-5000 d) ve biiyiik (>5000 d) molekiiller temizlenebilir. Klirens,
soliitiin molekiiler agirhgina degil ultrafiltrasyon hizina baglidir. Devamli hemofiltrasyon uzun
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zaman periyodunda konveksiyon ve/veya diffiizyon yolu ile yavas diyalizat akm hizinda
yapilan tedavi sekli olup yogun bakimlarda tercih edilir. Yavag diyalizat akiminin devamli
uygulanmasi siirekli sivi ve solut klirensine yol acarken, sivi elektrolit dengesi daha iyi kontrol
edilebilir, hastanin hemodinamik olarak daha stabil kalmasi saglanir ve devamh
hemofiltrasyon intrakraniyal basing artist yapmaz'".

Hemodiyalitik yontemler DMH tedavisinde basarili bir sekilde kullaniimaktadir. Bu konuda
literatiirdeki ilk vaka serisi Sadowski ve arkadaslarina ait olup verilerini 1994 yilinda
yayinlamiglardir”®, Hiperamonyemi, renal/renovaskiiler hastalik ve akut bébrek yetmezligi
olan bes kg ve altindaki 33 infantta hemodiyaliz uyqulanmistir. Vakalarin sekizi DMH olup bu
hastaliklar metilmalonik asidemi, ornitintranskarbamilaz eksikligi, karbamilfosfat sentaz
eksikligi ve arginosiiksinik asit sentaz eksikligi olarak siralanmaktadir. Amonyak diizeyi 1178-
2500 mg/dl arasinda olan infantlara ortalama 4.5 giin (1-7 giin), giinlik 3(1-5) saat
hemodiyaliz uyquladiklarini, %63 hastada tedavi sirasinda hipotansiyon gelistigini, %13
hastanin inotrop ihtiyaci gosterdigini belirtmislerdir. Sadowski ve ark’ na gére hemodiyalitik
yontemler hastalar tarafindan iyi tolere edilmektedir. Sa§ kalim orani DMH grubunda %75
olup hastalarin hicbiri hemodiyaliz veya iliskili yan etkiler nedeniyle kaybedilmemistir™.

Picca ve arkadaslan, hemodiyalitik yontemler arasindaki farklihgi arastirmislar, devamli
arteriovendz hemodiyaliz (CAVHD) ile tedavi edilen 4 hasta, devamli venovendz hemodiyaliz
(CVYVHD) ile tedavi edilen 4 hasta ve aralikli hemodiyaliz ile tedavi edilen 2 hastanin
sonuglanini paylasmiglardir”. Hastalara karbamilfosfat sentaz eksikligi, propionik asidemi,
arjinosiiksinik sentaz eksikligi, arjinosiiksinik liyaz eksikligi veya metil malonik asidemiye bagh
medikal tedaviye yanitsiz hiperamonyemi nedeniyle ekstrakorporeal tedavi uygulanmistir. ilk
24 saat icinde tiim yontemler amonyak seviyesini belirgin azaltmis, bu diisiise paralel olarak
hastalarda spontan g6z agma ve agnli uyarana yanit verme seklinde norolojik iyilesme
g6zlenmistir. lyi prognoz gosteren hastalarda toplam koma siiresi ktii prognoz gosterenlere
gore daha kisa olup, iyi prognoz gosteren hastalarin diyaliz dncesi koma siiresinin 33 saatten
daha az oldugu belirtilmektedir. Hastalarda amonyak diizeyinin yariya diisme siiresi tim
yontemlerde benzerdir. CAVHD ve CVVHD sirasinda, hemodiyalitik tedavi oncesinde arrest
oykiisii olan bir hasta hari¢ kardiyovaskiiler instabilite gozlenmemis ancak HD yapilan iki
hastada ciddi hipotansiyon geligmistir. Picca ve ark’ na gore hastalarin prognozu diyaliz
yonteminden daha ok amonyak diizeyinin azaltiima zamanina baglidir®.
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Hemodiyaliz veya periton diyalizi ile tedavi edilen hastalarin karsilagtirmali sonularina gore
DMH tedavi etmede hemodiyalitik yontemler periton diyalizine Gstiindiir'". Schaefer ve
arkadaglar, 1988 ve 1993 yillarinda arasinda DMH akut tedavisinde periton diyalizinin
oncelikle uygulandigini (5 hasta), 1993 yilindan sonra hemodiyalize (7 hasta) bagladiklarini
belirtmektedir. Dort MSUD, 3 propionik asidemi, 5 iire siklus defekti olan 12 hastadan elde
edilen sonuclara gore, amonyak ve losinin %50 azalma siiresi devamli venovenoz
hemodiyaliz(CVVHD) tedavisinde periton diyalizi(PD) tedavisinden daha kisa olup CVVHD ile
diyaliz siiresi daha azdir. MSUD’ lu hastalarda CVVHD ile I6sin konsantrasyonu 10 kat daha hizl
azalmaktadir ve CVVHD kan amonyak diizeyini diisiirmekte daha etkilidir. Schaefer ve ark’ na
gore amonyak ve ldsin gibi toksik metabolit azalma siiresi kisa olan hastalarin prognozu daha
iyi olup hemodiyaliz hastalar tarafindan iyi tolere edilen bir tedavi yéntemidir™,

Arbeiter ve arkadaslarn da benzer sonuglara ulagmis, ayrica hemodiyalitik yontemle tedavi
edilen hastalarin yasam sansinin yiiksek, norolojik sekel oranlarnin diisiik oldugunu
belirtmislerdir”. Hiperamonyemi eslik eden 8 sitriilinemi, 3 ornitin transkarbamilaz eksikligi,
2 metilmalonik asidemi, 3 karbamilfosfat sentaz eksikligi, 1 propionik asidemi, 1 glutarik
asidemi I, 1 argininemi ve 2 tani konamayan toplam 21 hastadan 17 hastaya CVVHD, 4
hastaya PD uygulanmistir. Plazma amonyak %50 azalma siiresi CVVHD ile PD" den kisa
bulunmustur(CVVHD:4,7+2,5 saat, PD:13,5+6,2 saat). Amonyak diizeyini 200 pmol/I altina
indirmek icin gereken siire CVVHD ile daha kisadir (C(VVHD:22,4+18,1 saat PD:35,0+24,1
saat). Uygulanan diyaliz siiresi CVVHD de daha kisadir (CVVHD: 42,0+30,4 saat PD:59,4+87,2
saat). CVVHD uygulanan hastalarin 6 aylik yasam orani %82 olup %43 hasta sekelsiz iyilesmis,
%43 hastada orta mental gerilik, %14 hastada ciddi mental gerilik gozlenmistir. Periton
diyalizi uygulanan hastalarin yagam orani %50 olup yasayan 2 hastada orta mental gerilik
oldugu goriilmiistiir. Arbeiter ve ark’ na gore CVVHD ile tedavi edilen hastalarin yagsam orani
daha yiiksek, mental gerilik orani daha diisik olup, hiperamonyeminin eslik ettigi DMH
tedavisinde CVVHD, PD’ den daha etkili bir tedavidir".

Kar yin Wong ve arkadaslar, iire siklus defektine bagli hiperamonyemisi olan hastalarin
periton diyalizi ve devamli arteriovendz hemodiyafiltrasyon (CAVHD) ile tedavi sonrasi
sonuglarini paylasmislardir'®. Amonyak Klirensi CAVHD ile akim 300 ml/st iken 7.45ml/dk/m’,
akim 600 ml/st iken 10.55 ml/dk/m’ olarak hesaplanmistir. Periton diyalizi sirasinda 2.15
ml/dk/m” amonyak Klirensi olup diyalizat akim hizi ve siklus voliimiinii arttirmakla 10,1
ml/dk/m” ye kadar gkmaktadir. Ancak voliim artisinin kiiciik cocuklarda solunum
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sikintilarina neden olabilecegi akilda tutulmalidir’®. McBryde ve arkadaslar, argininosiiksinat
sentaz eksikligi olan yenidogan hastalarinda amonyak ve aminoasitlerin hemodiyalitik
klirensini dlgmiisler ve hemodiyaliz ile amonyak diginda amonyak iiretimine neden olan
prekiirsorlerin de temizlendigini gostermiglerdir. Bu nedenle hemodiyalitik yontemlerin daha
etkili oldugu sonucuna varmiglardir”.

Cocuk Yogun Bakim iinitemizde Ekim 2013-2014 tarihleri arasinda yapilan 56
hemodiyafiltrasyon isleminde renal nedenlerin yaninda en sik neden metabolik hastaliklardir.
Metil malonik asidemi, organik asidemi, MSUD, lizozomal depo hastaligi ve herediter fruktoz
intoleransi tanilari olan 11 kiz, 8 erkek toplam 19 hastaya metabolik asidoz, ensefalopati
ve/veya hiperamonyemi nedeniyle hemodiyafiltrasyon yapilmistir. Hastalarin 17'si servise
devir edilmis, 2 hasta sepsis ve multiorgan yetmezligi sonucu kaybedilmistir. Deneyimlerimiz
ve sonuclarimiz metabolik asidoz ve/veya hiperamonyeminin eslik ettigi DMH' da erken
baslanan hemodiyalitik yontemlerin etkili bir tedavi oldugunu gostermektedir.

Terapotik Plazmaferez

Plazmaferez biiyiik molekiil agirlikl yapilari (Otoantikorlar, immunkompleksler, kriyoglobulin,
kolesterol-lipoproteinler) kandan uzaklastirmak icin tasarlanmig ekstrakorporeal kan aritma
teknigidir®. Biiyiik molekiil agirikli yapilarin ekstravaskiiler ve intravaskiiler alanda dengeye
ulagmalari yavas oldugundan seanslar 24-48 saatte bir uygulanmaktadir®.

Terapétik plazmaferezi teknik olarak se¢mek icin asagidakilerden en az biri karsilanmalidir'®:

1. Uzaklastinlacak molekiil biiyik ( > 15000 d) ve daha ucuz yontemler
uzaklastirmada yetersiz olmali

2. Yan omrii uzun olmal

3. Molekiil toksik, konvansiyonel tedavilere direncli ve uzaklastirma Klinik olarak
endike olmali

Karaciger yetmezligi olan hastalarda spontan iyilesme oluncaya veya karaciger allogreft
kullanilincaya kadar destek icin, cesitli gruplar bioartifisyel destek sistemlerinin kullanimini
bildirmis ancak ilk sinirli veriler imit verici olsa da bu teknolojilerin yaygin klinik uygulamasi
heniiz tanimlanmamistir™®. Plazmaferez akut karaciger yetmezligi olan hastalarda
koagiilopatiyi diizeltmek ve sistemik dolasimdan toksinleri uzaklastirmak icin uygulanan bir
yontem olarak karsimiza ¢lkmaktadir. Cocuklarda plazmaferezin en onemli avantaji, kan
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iiriinlerinin transfiizyonundan kaynaklanan masif sivi yiikii riski olmaksizin koagiilopatinin
diizeltilebilmesidir. Singer ve arkadaslarina gore koagiilopatinin diizelmesi normalde
karaciger tarafindan sentezlenen pihtilasma faktorlerinin degismesinin sonucudur®. Kisa
yarilanma goz oniine alindiginda, biiyiik yarar olasilikla faktor VII diizeylerinin diizenlenmesi
sonucu olup plazmaferez ¢ocuklarda voliim yiikii olmadan ve renal fonksiyonlar korunarak
koagiilasyonun diizeltilmesi imkani saglanmaktadir®.

Hipertrigliseridemi kan trigliserit diizeyinin >500 mg/dl olmasidir ve ateroskleroz, stroke,
insulin direnci, koroner arter hastaligi riskinde artisa neden olmaktadir®. Serum diizeyi 1000
mg/dl iizerine ¢ktiginda akut pankreatit ve mortalite risk artmaktadir. Plazmaferez
konvansiyonel tedavilere direncli hipertrigliseridemi hastalar icin alternatif bir tedavidir.
Familyal hiperkolesterolemi hastalan icin lipid aferez tedavisi kategori | olarak belirtilmistir.

Ekstrakorporeal Membran Oksijenasyon (ECMO)

Sistemik kan akimi ve/veya gaz degisiminin ihtiyaci karsilayamayacak sekilde aksadidi kalp
ve/veya akciger sorunu olan hastalarda mekanik olarak solunum ve dolasim destegi saglama
uygulamasidir®.

Dogustan metabolik hastaliklarda ECMO hemodiyalitik yontemler ile birlikte kullanilmistir. ilk
kez 1996 yilinda Summer ve arkadaslan, arginosiiksinat liyaz eksikligi tanisi koyduklar
hiperamonyemik yenidogana farmakolojik tedaviye yanitsiz hiperamonyemi ve beyin ddemi
nedeniyle 2 saat ECMO ve hemodiyaliz birlikte uygulamis, ardindan hemodiyaliz tedavisini
sona erdirip 10 saat ECMO devam etmilerdir”. Hemodiyaliz bagladiktan sonra hastanin pupil
yanitindaki diizelme ile birlikte spontan aktivitesinin iyilestigi belirtilmektedir. Hasta ECMO
sonlandirildiktan 2 saat sonra ekstiibe edilmistir. 18 aylik kontroliinde hafif ndrolojik gerilik
diginda muayenesinin normal oldugu belirtilmektedir.

Karbamilfosfatsentaz | eksikligi olan bir diger hiperamonyemik yenidogana farmakolojik
tedaviye yanitsiz hiperamonyemi ve hipotansiyon nedeniyle 90 dk ECMO ve hemodiyaliz
birlikte uyguladiktan sonra amonyak diizeyi 35 pmol/l oldugunda hemodiyalizi
sonlandirmiglar, 7 giin ECMO devam etmiglerdir. Sonug olarak, yiiksek akimli ECMO ve
hemodiyaliz birlikte uygulandiginda amonyak klirensi artmakta bu tedavi daha iyi norolojik
gidisat ve diisiik mortalite orani sunmaktadir”. 2009 yilinda Mizuguchi ve arkadaslari,
propionik asidemiye baglh metabolik asidoz, hiperlaktatemi ve kardiyak disfonksiyon gelisen
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bir hastada ECMO+HDF deneyimlerini paylasmislardir. Ozellikle enerji metabolizmasini
ilgilendiren PPA gibi hastaliklarda goriilen kardiyak disfonksiyon tedavisinde hemodiyalitik
yontemlerle ECMO ile birlikte kullanilabilir®,

Tablo 1. Hiperamonyemik Hastada Hemodiyalitik Tedavi

Amonyak diizeyi | Tani konmamis hasta Ure sikliis defekti tanili | Yorum
(umol/1) hasta
250-500 Ensefalopati veya erken | Ensefalopati veya erken | Elektrolit

amonyak yiiksekligi varsa | amonyak  yiiksekligi | sonuglarina  gore
hemodiyaliz icin hazirlk | varsa demodiyaliz* icin | sodyum potasyum
yap. 3-6 saatte amonyak | hazirlik yap. 3-6 saatte | ekle.

diizelmiyorsa hemodiyaliz | amonyak diizelmiyorsa

basla hemodiyaliz basla
500-1000 Hemodiyaliz bagla Hemodiyaliz basla ilag dozlarini
tekrarla
>1000 Spesifik tedaviye devam | Kuratif tedavi veya
veya palyatif tedaviyi | palyatif bakim agisindan
degerlendir degerlendir

Sonug

DMH siiphesi veya tanisi olan hastalarda medikal tedaviler yaninda ekstrakorporeal tedavi
yontemlerini iceren tedavi plani erken donemde ve gecikmeden uygulandidinda organ hasari,
uzun donemde ndrolojik sekel riskini, mortalite ve morbiditeyi azaltmaktadir.
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