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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Diyabetik ketoasidoz ve talasemi majorlu bir yenidogan: Nadir bir olgu

A newborn with diabetic ketoacidosis and thalassemia major: A rare case
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OzZET

Diyabetik ketoasidoz mutlak insilin yetersizligine bagli
gelisen ve genellikle hiperglisemi, ketonemi, asidemi, gli-
kozuri, ketouri ile karakterize sistemik bir durumdur. Tala-
semi Major “beta globulin” zincirinin yapilamamasi veya
az yapilmasi nedeniyle eritrosit mriiniin kisa olmasindan
kaynaklanan, hayatin 3.-4. ayinda anemi bulgulari gorl-
meye baslayan ve zamanla sirekli kan nakli gerektiren
cok ciddi kalitsal bir kan hastahgidir.

Olgu sunumumuzda 24 yasindaki talasemi tasiyicisi bir
baba ve 23 yasindaki talasemi tagiyicisi ve gestasyonel
diyabetli bir anneden dogan, anemi, hiperglisemi, kusma
ve asidoz tablosuyla servisimize yatirilan ketonuri olmadi-
g1 halde diyabetik ketoasidoz ve erken dénemde eritrosit
transflizyonu gerektiren talasemi majorlu 20 glnlik nadir
gorulen bir olguyu sunduk.

Yenidodanlarda diyabetik ketoasidoz tablosunun ketonuri
olmadan da goértlebilecedi ve talasemi major olgularinda

hiperglisemi ve asidozla birlikte erken dénemde aneminin
de ortaya c¢ikabilecegine vurgu yapmak i¢in olgu sunuldu.

Anahtar kelimeler: Talasemi major, diyabetik ketoasi-
doz, yenidogan.

GIRIS

Diyabetik ketoasidoz (DKA) otoimmiin bir hasta-
lik olarak daha ¢ok ¢ocukluk yas grubunda goriilen
Tip 1 diyabetes melitusun en sik goriilen ve en ciddi
komplikasyonlarindan biridir.! Diyabetik ketoasi-
doz mutlak insiilin yetersizligine bagli gelisen ve
genellikle hiperglisemi, ketonemi, asidemi, gliko-
ziiri, ketoniiri dehidratasyon ve kusma ile kendini

gosteren sistemik bir durumdur. Gegici ve kalici
neonatal diyabetes mellitus hayatin ilk bir ka¢ haf-

ABSTRACT

Diabetic ketoacidosis is a systemic situation caused by
absolute insulin deficiency and characterized by hyper-
glycemia, ketonemia, acidemia, glycosuria and ketonu-
ria. Thalassemia Major is a very serious hereditary blood
disorder due to low levels or absence of “beta globulin”
chain, characterized by requiring a blood transfusion from
3-4. month of life due to the relatively short life of red cells.

We, herein presented a rare case of 20 day-old newborn
with anemia, hyperglycemia, vomiting, acidosis being di-
agnosed as thalassemia major that required blood trans-
fusion in the early period of life and diabetic ketoacidosis
without ketonuria who born from 24 year old father carrier
of thalassemia and 23-year-old mother with carrier of thal-
assemia and gestational diabetes.

The case was presented in order to emphasize that dia-
betic ketoacidosis can occur in newborns without ketonu-
ria and thalassemia major may cause anemia in the early
period of life due to hyperglycemia and acidosis.

Key words: Thalassemia major, diabetic ketoacidosis,
newborn.

tas1 ya da ay1 i¢inde nadir olarak 300.000-500.000
dogumda bir goriiliir.!?

Talasemi Major (Cooley anemisi) hemoglobi-
nin “beta globulin” zincirinin yapilamamasi ya da
az yapilmasi nedeniyle eritrosit dmriiniin kisa olma-
sindan kaynaklanan, talasemi minor olan bireylerin
cocuklarinda gortilen ve hayatin 3-4. ayinda anemi
bulgular1 olugsmaya baslayan ve zamanla siirekli kan
nakli gerektiren ¢cok ciddi kalitsal bir kan hastaligi-
dir?
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Bir yenidoganda DKA ve erken donemde kan
transflizyonuna neden olan talasemi majorun bera-
ber goriilmesi ¢ok nadir bir durumdur.*® Biz litera-
tiirde bdyle bir olguya rastlamadik. Calismamizda
hem DKA olan hem de erken dénemde kan trans-
flizyonu gerektiren talasemi majorlu nadir bir yeni-
dogan olgusunu sunuldu.

OLGU

Yirmi dort yasindaki talasemi tasiyicisi bir baba ile
23 yagindaki talasemi tasiyicisi ve gestasyonel di-
yabeti olan annenin 3. gebeliginden 3. canli dogum
olarak kordon dolanmasi ve oligohidroaminos ne-
deniyle sezaryenle 38 haftalik olarak diinyaya gelen
erkek bebegin, dogum agirligi 2300 gram, boyu 48
cm, bas cevresi 32 c¢cm idi. Dogumdan sonra her-
hangi bir normal dis1 belirti bildirilmeyen hastada
dogumunun 20. giiniinde ishal, kusma ve solukluk
baslamis. Bu sikayetlerle 6zel bir hastanede 5 giin
takip edilen hasta hastanemiz yenidogan yogun ba-
kim iinitesine anemi, akut gastroenterit ve metabo-
lik hastalik 6n tanilariyla sevk edildi. Hastanin gelis
fizik muayenesinde genel durumu kotii, yenidogan
refleksleri azalmis, viicut agirligi 2100 gr, kalp atim
sayist 146/dk, solunum sayis1 40/dk, ileri derecede
kasektik, agiz mukozas1 kuru, goz kiireleri ¢okmiis,
deri turgor ve tonusu azalmig ve oral moniliazis bul-
gular1 vardi. Laboratuar bulgularinda; Beyaz kiire
sayist 12.000/mm?, hematokrit %19.8, hemoglobin
7,3 g/dl, glukoz 888 mg/dL, Ure 54 mg/dL, krea-
tinin 1,18 mg/dL, sodyum 134 mEq/L, potasyum
mEql/L, ALT 601 U/L, AST 36 U/L, Albumin 3,8
mg/dL, CRP 9,4 mg/dL, kan pH 7,14, PCO, 36
mmHg, HCO, 12 mmol/L, idrar ketonu negatif, id-
rar glukozu 1000, idrar dansitesi 1031, insiilin 0,526
uU/ml (normal aralig1 5-35 uU/ml ), C-Peptit 0,311
ng/mL (normal araligi 0,78-1,89 ng/mL ), HbA1
%18, HbF %80.8 (normal araligi %10-70), HbA2
%1.2 ve yenidogan metabolik tarama testleri negatif
idi. Ayrica hastanin periferik yaymasinda da eritro-
sitlerde belirgin mikrositoz, anizositoz, poikilositoz,
hedef hiicreleri ve hipokromi vardi ve karm pelvik
ultrasonografisinde anlamli bulgu yoktu. Hastaya
hiperglisemi, yas grubuna gore diisiik C-Peptit ve
insiilin diizeylerine sahip olmasi nedeniyle DKA
tanis1 konulurken, anne ve babanin talasemi tasiyi-
cist olmasi, HbF degerinin yas grubuna gore yiiksek
olmas1 ve periferik yaymasinin talasemi majorla
uyumlu olmasi nedeniyle talasemi major tanisi ko-

nuldu. Hastaya dehidratasyon tedavisi, intravendz
insiilin, antimikrobiyal ilaglar ve oral moniliazis
tedavisi verildi ve eritrosit siispansiyonu transfiiz-
yonu yapildi. Takiplerde laboratuvar degerleri ve
klinik bulgular1 diizelen hasta diyabetes melitus
idame tedavisi ve talasemi major takibi i¢in ¢ocuk
endokrin ve ¢ocuk hematoloji uzmanina yonlendi-
rilerek taburcu edildi. Hasta halen ¢ocuk endokrin
poliklinigi tarafindan takip edilmekte ve kan seker
diizeyleri nispeten stabil seyretmektedir.

TARTISMA

Yenidogan doneminde DKA ¢ok nadir goriilmekte
olup metabolik hastalik sepsis, akut gastroenterit
vb. hastaliklarla karistirilabilmekte, klinik ve labo-
ratuar bulgulari da ¢cogu kez kez diger yas gruplarin-
da farkli olabilmektedir.® Ayni sekilde Talasemi ma-
joriin da genelde hayatin 3-4. ayina kadar herhangi
bir bulgu vermesi beklenmemektedir.?

Yenidogan donemimde gelisen DKA’da keto-
niiri genelde ya hi¢ olmamakta ya da ¢ok nadiren
bulunmaktadir. Bu nedenle bu hastalarin tanisi geg
konulabilmekte ve diger bazi hastaliklarla karistiri-
labilmektedir.”® Bizim vakamizda da hiperglisemi,
glikoziiri olmasina ragmen ketoniiri olmamasi ne-
deniyle 6zel bir hastanede 5 giin takip edilmesine
ragmen DKA tanis1 konulamamisti. Hastada anemi,
sepsis ve akut gastroenterit dlistinilmiisti.

Yeni dogan doneminde kanda bunan baskin he-
moglobin HbF oldugundan dolay1 talasemi major
olgularinda hayatin 3-6. ayina kadar genelde ane-
mi beklenmez ve kan transfiizyonu gerekmez. Ama
bizim olgumuzda muhtemelen hastanin kan tab-
losunun bozulmasi, hiperglisemi ve asidoz olmasi
sonucu eritrositlerin 6mrii daha da kisalmig olmasi
nedeniyle bu durum derin anemiye neden olmustur.

Sonug¢ olarak DKA tablosuyla gelen yenido-
ganlarda ketoniirinin goriilmeyebilecegi akilda tu-
tulmali, hiperglisemi oldugu zaman mutlaka DKA
ayirici tanida goéz o6nilinde bulundurulmali, kan insii-
lin, C-Peptit diizeyleri olgiilerek ayiric1 tami yapil-
malidir. Ayrica talasemi majorlu ¢ocuklarda DKA
tablosunun erken donemde anemiye neden olabile-
cegi unutulmamalidir.
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