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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Diyabetik ketoasidoz ve talasemi majorlu bir yenidoğan: Nadir bir olgu

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

ÖZET

Diyabetik ketoasidoz mutlak insülin yetersizliğine bağlı 
gelişen ve genellikle hiperglisemi, ketonemi, asidemi, gli-
kozüri, ketoüri ile karakterize sistemik bir durumdur. Tala-
semi Major “beta globulin” zincirinin yapılamaması veya 
az yapılması nedeniyle eritrosit ömrünün kısa olmasından 
kaynaklanan, hayatın 3.-4. ayında anemi bulguları görül-
meye başlayan ve zamanla sürekli kan nakli gerektiren 
çok ciddi kalıtsal bir kan hastalığıdır.

Olgu sunumumuzda 24 yaşındaki talasemi taşıyıcısı bir 
baba ve 23 yaşındaki talasemi taşıyıcısı ve gestasyonel 
diyabetli bir anneden doğan, anemi, hiperglisemi, kusma 
ve asidoz tablosuyla servisimize yatırılan ketonüri olmadı-
ğı halde diyabetik ketoasidoz ve erken dönemde eritrosit 
transfüzyonu gerektiren talasemi majorlu 20 günlük nadir 
görülen bir olguyu sunduk.

Yenidoğanlarda diyabetik ketoasidoz tablosunun ketonüri 
olmadan da görülebileceği ve talasemi major olgularında 
hiperglisemi ve asidozla birlikte erken dönemde aneminin 
de ortaya çıkabileceğine vurgu yapmak için olgu sunuldu.

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

GİRİŞ

Diyabetik ketoasidoz (DKA) otoimmün bir hasta-
lık olarak daha çok çocukluk yaş grubunda görülen 
Tip 1 diyabetes melitusun en sık görülen ve en ciddi 
komplikasyonlarından biridir.1 Diyabetik ketoasi-
doz mutlak insülin yetersizliğine bağlı gelişen ve 
genellikle hiperglisemi, ketonemi, asidemi, gliko-
züri, ketonüri dehidratasyon ve kusma ile kendini 
gösteren sistemik bir durumdur. Geçici ve kalıcı 
neonatal diyabetes mellitus hayatın ilk bir kaç haf-

tası ya da ayı içinde nadir olarak 300.000-500.000 
doğumda bir görülür.1,2

Talasemi Major (Cooley anemisi) hemoglobi-
nin “beta globulin” zincirinin yapılamaması ya da 
az yapılması nedeniyle eritrosit ömrünün kısa olma-
sından kaynaklanan, talasemi minor olan bireylerin 
çocuklarında görülen ve hayatın 3-4. ayında anemi 
bulguları oluşmaya başlayan ve zamanla sürekli kan 
nakli gerektiren çok ciddi kalıtsal bir kan hastalığı-
dır.3 
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Bir yenidoğanda DKA ve erken dönemde kan 
transfüzyonuna neden olan talasemi majorun bera-
ber görülmesi çok nadir bir durumdur.4,5 Biz litera-
türde böyle bir olguya rastlamadık. Çalışmamızda 
hem DKA olan hem de erken dönemde kan trans-
füzyonu gerektiren talasemi majorlu nadir bir yeni-
doğan olgusunu sunuldu. 

OLGU

Yirmi dört yaşındaki talasemi taşıyıcısı bir baba ile 
23 yaşındaki talasemi taşıyıcısı ve gestasyonel di-
yabeti olan annenin 3. gebeliğinden 3. canlı doğum 
olarak kordon dolanması ve oligohidroaminos ne-
deniyle sezaryenle 38 haftalık olarak dünyaya gelen 
erkek bebeğin, doğum ağırlığı 2300 gram, boyu 48 
cm, baş çevresi 32 cm idi. Doğumdan sonra her-
hangi bir normal dışı belirti bildirilmeyen hastada 
doğumunun 20. gününde ishal, kusma ve solukluk 
başlamış. Bu şikayetlerle özel bir hastanede 5 gün 
takip edilen hasta hastanemiz yenidoğan yoğun ba-
kım ünitesine anemi, akut gastroenterit ve metabo-
lik hastalık ön tanılarıyla sevk edildi. Hastanın geliş 
fizik muayenesinde genel durumu kötü, yenidoğan 
refleksleri azalmış, vücut ağırlığı 2100 gr, kalp atım 
sayısı 146/dk, solunum sayısı 40/dk, ileri derecede 
kaşektik, ağız mukozası kuru, göz küreleri çökmüş, 
deri turgor ve tonusu azalmış ve oral moniliazis bul-
guları vardı. Laboratuar bulgularında; Beyaz küre 
sayısı 12.000/mm3, hematokrit %19.8, hemoglobin 
7,3 g/dl, glukoz 888 mg/dL, Üre 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, PCO2 36 
mmHg, HCO3 12 mmol/L, idrar ketonu negatif, id-
rar glukozu 1000, idrar dansitesi 1031, insülin 0,526 
uU/ml (normal aralığı 5-35 uU/ml ), C-Peptit 0,311 
ng/mL (normal aralığı 0,78-1,89 ng/mL ), HbA1 
%18, HbF %80.8 (normal aralığı %10-70), HbA2 
%1.2 ve yenidoğan metabolik tarama testleri negatif 
idi. Ayrıca hastanın periferik yaymasında da eritro-
sitlerde belirgin mikrositoz, anizositoz, poikilositoz, 
hedef hücreleri ve hipokromi vardı ve karın pelvik 
ultrasonografisinde anlamlı bulgu yoktu. Hastaya 
hiperglisemi, yaş grubuna göre düşük C-Peptit ve 
insülin düzeylerine sahip olması nedeniyle DKA 
tanısı konulurken, anne ve babanın talasemi taşıyı-
cısı olması, HbF değerinin yaş grubuna göre yüksek 
olması ve periferik yaymasının talasemi majorla 
uyumlu olması nedeniyle talasemi major tanısı ko-

nuldu. Hastaya dehidratasyon tedavisi, intravenöz 
insülin, antimikrobiyal ilaçlar ve oral moniliazis 
tedavisi verildi ve eritrosit süspansiyonu transfüz-
yonu yapıldı. Takiplerde laboratuvar değerleri ve 
klinik bulguları düzelen hasta diyabetes melitus 
idame tedavisi ve talasemi major takibi için çocuk 
endokrin ve çocuk hematoloji uzmanına yönlendi-
rilerek taburcu edildi. Hasta halen çocuk endokrin 
polikliniği tarafından takip edilmekte ve kan şeker 
düzeyleri nispeten stabil seyretmektedir.

TARTIŞMA

Yenidoğan döneminde DKA çok nadir görülmekte 
olup metabolik hastalık sepsis, akut gastroenterit 
vb. hastalıklarla karıştırılabilmekte, klinik ve labo-
ratuar bulguları da çoğu kez kez diğer yaş grupların-
da farklı olabilmektedir.6 Aynı şekilde Talasemi ma-
jörün da genelde hayatın 3-4. ayına kadar herhangi 
bir bulgu vermesi beklenmemektedir.3

Yenidoğan dönemimde gelişen DKA’da keto-
nüri genelde ya hiç olmamakta ya da çok nadiren 
bulunmaktadır. Bu nedenle bu hastaların tanısı geç 
konulabilmekte ve diğer bazı hastalıklarla karıştırı-
labilmektedir.7,8 Bizim vakamızda da hiperglisemi, 
glikozüri olmasına rağmen ketonüri olmaması ne-
deniyle özel bir hastanede 5 gün takip edilmesine 
rağmen DKA tanısı konulamamıştı. Hastada anemi, 
sepsis ve akut gastroenterit düşünülmüştü.

Yeni doğan döneminde kanda bunan baskın he-
moglobin HbF olduğundan dolayı talasemi major 
olgularında hayatın 3-6. ayına kadar genelde ane-
mi beklenmez ve kan transfüzyonu gerekmez. Ama 
bizim olgumuzda muhtemelen hastanın kan tab-
losunun bozulması, hiperglisemi ve asidoz olması 
sonucu eritrositlerin ömrü daha da kısalmış olması 
nedeniyle bu durum derin anemiye neden olmuştur.

Sonuç olarak DKA tablosuyla gelen yenido-
ğanlarda ketonürinin görülmeyebileceği akılda tu-
tulmalı, hiperglisemi olduğu zaman mutlaka DKA 
ayırıcı tanıda göz önünde bulundurulmalı, kan insü-
lin, C-Peptit düzeyleri ölçülerek ayırıcı tanı yapıl-
malıdır. Ayrıca talasemi majorlu çocuklarda DKA 
tablosunun erken dönemde anemiye neden olabile-
ceği unutulmamalıdır.
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