OLGU SUNUMLARI (Case Reports)

~ COCUKLARDA SEREBRAL TUZ KAYBI:
Iki Vaka Sunumu ve Literatiiriin Gozden Gegirilmesi
Cerebral salt wasting in children: Report of two cases and review of literature
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Ozet: Akut veya kronik santral sinir sistemi problemleri
sonucu olugan hiponatremi, uygunsuz ADH salgilanmasi
veya serebral tuz kayb: tablosuna bagl olabilir. Olusum
mekanizmasi ve tedavileri farkli olan bu iki tablonun iyi
taminmast ve ayurt edilmesi gerekir. Cocuklarda serebral
tuz  kaybimin az gorilmesi konunun  onemini
artirmaktadir. Yazimizda iki serebral tuz kaybi tablosu
sunulup tani ve tedavisi gozden gecirilmigtir.
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Abstract: Hyponatremia is a common complication
following acute or chronic central nervous system
disorders. It may be due to inappropriate secretion of
antidiuretic hormone or the cerebral salt wasting
syndrome, which are usually attributed to each other due
to identical clinical presentation. Since the pathogenesis
and the treatment of these two syndromes are different,
the cerebral salt wasting syndrome must be clearly
differentiated from the syndrome of inappropriate
secretion of antidiuretic hormone. Cerebral salt wasting
syndrome is rarely seen in children. In this article, 2
patients with the cerebral salt wasting syndrome are
presented. Diagnosis and the treatment of this syndrome
are discussed in view of the literature.
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Erigkin ve cocuklarda santral sinir sistemi
problemleri sonucu ortaya c¢ikan hiponatremi uzun
sireden beri bilinmektedir.! Primer hastaliklar
arasinda intrakranial tiimorler, enfeksiyonlar,
cerrahi girisimler, kanamalar veya travmalar
sayilabilir (1,5). Agir hiponatremi veya serum
sodyum diizeyinde hizli diistisler konfiizyon, letarji,
konviilziyon ve koma yapabilir. Ayrica
hiponatreminin hizli veya asir1 diizeltilmesi pontin
myelinozis ve oliimlere yol agabilmektedir (1,6).
Bu nedenle hem hiponatreminin erken taninmast,
hem de hiponatremiye yol acan uygunsuz ADH
salgilanmasi ve serebral tuz kaybi tablolarinin iyi
ayirtedilmesi olduk¢a onemlidir (2). Ciinkii bu iki
klinik tablonun tedavisi oldukga farklidir. Cocukluk
doneminde az goriilmesi ve konunun fazla
bilinmemesi nedeniyle iki olgu sunularak serebral
tuz kaybu ile ilgili bilgiler gbzden gegirilmistir.
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Olgu Sunumlari

Olgu 1

Ates ve sarilik sikayeti ile getirilen oniki giinliik
erkek bebegin Oykiisiinden, zamaninda spontan
vajinal yolla dogdugu, sariliginin ikinci giin
bagladigi, son bir giindiir emmedigi ve atesinin
ortaya ¢iktigi 6grenildi.

Hastanin fizik muayenesinde; viicut agirligs 2300
gr, boyu 50 cm, bas cevresi 34 cm idi. Genel
durumu koti, hipoaktif, ikterik goriiniimde, turgoru
azalmig, cildi hamur kivaminda, emmesi yok,
yakalamast zayif ve moro refleksi ise canli
almiyordu.

Hipernatremik dehidratasyon (serum sodyumu 187
mEq/L), ge¢ yenidogan sepsis ve akut borek
yetmezligi tanilariyla hasta servise yatirildi.
Hastaya kan degisimi yapilarak, uygun antibiyotik
ve sivi tedavisi baslandi. Hastanin yatiginin ikinci
gliniinde konviilsiyonlar1  gozlendi. Kranial
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bilgisayarli tomografisi beyin ddemi ile uyumlu idi.
Hasta apneleri nedeniyle ventilatore baglandi.
Hastanin hiponatremisinin (119 mEq/L) gelismesi
nedeniyle sodyum defisiti tedavisi verildi. Serum
sodyum degeri diisiik, idrar sodyum degeri yiiksek
(180 mEqg/L) ve politirisi (>3 ml/kg/saat) gozlenen
hastada serebral tuz kaybi1 tamisi kondu. Tani
konuldugu giin hastanin kan iire azotu 18 mg/dl,
kreatinin degeri ise 0.5 mg/dl idi. Sodyum defisiti
hesabina ek olarak, hastanin idrarla kaybettigi
sodyum yerine konuldu. Tedavi sonrasi idrar Na*
20 mEq/L, serum Na® 129 mEg/L idi. Bebek
yatisinin 16. giiniinde taburcu edildi.

Olgu 2

Yiiksek ates ve huzursuzluk nedeniyle getirilen 45
giinliik bebegin dykiisiinden son dort giindiir ates ve
ishalinin oldugu, son bir giindiir emmesinin
bozuldugu 6grenildi.

Hastanin fizik muayenesinde; viicut agirligi 4400
gr, boyu 56 cm, bas ¢evresi 36 cm idi. Genel
durumu kotii, solunumu yiizeyel, inliyor, hipoaktif,
tonusu azalmig 6n fontanel normalden bombe ve
gergin, pupillerinde anizokori mevcut idi. Bilateral
151k refleksi alinmiyor, agrili uyaranlara fleksor
yanit veriyor ve sag tarafim1 daha az hareket
ettiriyordu.

Hasta ge¢ K vitamini eksikligine (PT ve PTT> 1
dakika) bagh intrakranial kanama nedeniyle opere
edildi. Hastanin takiplerinde poliiirisi gelisti. Idrar
dansitesinin diisiik olmas1 nedeniyle diabet insipitus
tanist  digliniildi. Hastaya DDAVP baslandi.
Takiplerinde defisit tedavisine ragmen
hiponatremisi (118 mEq/L) diizelmeyen ve idrar
sodyum atimi1 yiiksek (261 mEq/L) seyreden
hastaya serebral tuz kaybi tedavisi verildi. Sodyum
acig1 hem serumdan, hemde idrarla kaybedilen
sodyumun toplamiyla hesaplandi. Tedavi sonrasi
idrar Na* 56 mEq/l, serum Na* 134 mEq/I idi. Hasta
yatisinin 54. giiniinde taburcu edildi. Hasta halen
pediatrik noroloji  boliimiinde West sendromu
tanistyla takip ve tedavi edilmektedir.

Tablo 1. Olgularin klinik ve laboratuvar bulgular

Parametre 1. olgu 2. olgu

Yas 12 giinliik 45 giinliik

Cins E E

Primer hastalik Sepsis, Geg¢ K vitamini
Hipernatremi eksikligi
(187 mEq/L)

Idrar dansitesi 1008 1004

BUN(mgr/dl) 81,18 18

Kreatinin(mgr/dl) 2.7,05 0,4

Serum sodyum 119 118

(mEq/l)

Serum potasyum 4.4 5.3

(mEq/l)

Serum klor 104 106

(mEq/l)

Serum iirik asit 6.2 -

mg/dl

Idrar sodyum 180 261

diizeyi(mEq/l)

Idrar miktar >3 >3

(ml/kg/saat)

Tedavi plant Parenteral sivi ve K-vit, plazma,
sodyum Operasyon,

Kac giin hastanede
kaldig

Diger tetkikler

16

Kranial CT-
beyin 6demi

Parenteral sivi ve
sodyum

54

Kranial CT-
Kanama
PT,PTT> 1 dakika
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Tablo II. Uygunsuz ADH salinimi ile serebral tuz kaybinin ayirici ozellikleri

Serebral tuz kaybi

Uygunsuz ADH salimmm

Plazma voliim
St dengesi

Voliim deplesyonunun klinik
bulgu ve belirtileri

Viicut agirhig

Santral venéz basing

Pulmoner kapiller yatak basinct
Hematokrit

Plazma sodyum diizeyi

Plazma potasyum diizeyi
Serum protein konsantrasyonu
Serum iirik asit konsantrasyonu
BUN/Kreatinin orani

Plazma osmolalite

Idrar osmolalite

Idrar sodyum diizeyi*

Net sodyum kaybi

Plazma renin aktivitesi**
Plazma aldosteron diizeyi**
Plazma ADH diizeyi**

Plazma ANP diizeyi

Azalmis
Negatif

Var

Azalmuis
Azalmis

Diisiik

Artmuis

Diisiik
Yiiksek-normal
Yiiksek
Normal

Artmuis

Azalmuis
Artmis-normal
Belirgin artmus
+++

Diisiik

Diisiik
Normal-sekonder diigiik

Yiiksek

Normal-biraz artmis
Pozitif
Yok

Degisiklik yok veya artmug
Artmuis
Normal-yiiksek
Diistik-normal
Alt simirda-diigiik
Diigtik-normal
Normal

Azalmuis

Normal

Belirgin azalmis
Belirgin artmis
Artmus

x

Diisiik
Normal-yiiksek
Yiiksek

Normal-sekonder yiiksek

Tablo 1, 2, 7, 8, 9 numarall kaynaklardan adepte edilmistir.

*18 mEq/L iizerinde
**ANP etkisiyle ortaya ¢ikar

olumsuz etkileyen faktorlerdir.

Hiponatreminin

TARTISMA

Hiponatremi hastaneye yatirilan ¢ocuklarda
rastlanan en sik elektrolit problemlerinden biridir.
Cogu vaka hafif ve asemptomatik seyirlidir (6).
Hastanin total viicut suyundaki degisimlere gore
hipovolemik, izovolemik veya hipervolemik
hiponatremi seklinde karsimiza cikabilir. Serum
sodyum degisiminin hizi, sodyum diizeyi ve
hiponatreminin siiresi santral sinir sistemini

erken taninmast yaninda hiponatremiye yol agan
hastalik ve faktorlerin ortaya cikarilmasi tedaviyi
belirlemek acisindan olduk¢a 6nemlidir.

Intrakranial problemlere bagh olarak ortaya ¢ikan
hiponatremi tablosu iki farkli sendroma eglik
edebilir. Bunlardan birincisi uygunsuz ADH
salgilanmasidir. ADH  salgilanmasi  serum
osmolalitesinde % 2 artigla veya voliim azalmasiyla
uyarilir. Fizyolojik olmayan ADH salgilanmasi ya
ektopik yapimla ya da intrakranial problemlerle
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olugabilir (1). Asir1 ADH salgisi ile ekstraselliiler
stv1 voliimii artar ve diliisyonel hiponatremi ortaya
c¢ikar. Hiponatremi ile birlikte serum
osmolalitesinin diisiik, idrar osmolalitesinin yiiksek,
idrar sodyum atilimimin 18 mEq/l iizerinde, serum
tirik asit diizeyinin 4 mg/dl altinda, tiroid, adrenal
ve renal fonksiyonlarin normal olmasi uygunsuz
ADH tamisimt koyduran diger kriterlerdir (1).
Tedavisinde primer probleme yonelik girisimler
yaninda sivi1 kisitlamasi, sodyumdan konsantre sivi
ve furosemid verilmesi onerilmektedir.

Sodyum kaybina yol acan ikinci tablo ise serebral
tuz kayb1 sendromudur. Baglangicta uygunsuz ADH
salgisinin diger adi gibi yanlis kullanilsa da son
yillarda patofizyolojisinin ortaya konulmasi farkli
bir tablo oldugunu kesinlestirmistir. Her iki
tablonun ayirict ve diagnostik 6zellikleri tablo 2’de
ozetlenmistir (1,2,7-9).

Serebral tuz kaybi kafa travmasi, tiimorler,
enfeksiyonlar, kanamalar ve operasyonlarla ortaya
cikabilir. Serebral tuz kaybini tam anlayabilmek
icin natritiretik peptidleri irdelemek gerekir.
Memeli kalbinde potent diiiretik, natriiiretik, diiz
kaslar1 gevsetici ve bir dizi hormonal etkilere sahip
kardiyak natritiretik hormonlarin iretildigi
anlagtimustir.'™"" Atrial natriiiretik peptid (ANP) 28
aminoasitten olugur, atrial kardiomyositlerde
dretilir ve atrial gerginlik-yliklenme durumunda
salgilanir.  Yar1 Omrii 3-5 dakikadir. Brain
natritiretic peptid (BNP) olarak bilinen diger peptid,
ventrikiill hiicrelerinden salgilanmaktadir. Yapi
olarak ANP’ye benzer ve 32 aminoasitten
olugmustur. Endotelyal hiicrelerde guanilatsiklaz
reseptorlerine baglanarak etki eder. Ozellikle kalp
yetmezliginde artar. BNP infiizyonu ile 6n ve art
yiklenme azalir, attm volimii artar, natrilirez,
ditirez hizlanir ve renin-aldosteron diizeyinde
azalma gozlenir (6). ANP norepinefrin diizeyini
azaltirken BNP yiikseltmektedir. ANP ve BNP
glomeriiler filtrasyon hizin1 artirarak diiirez ve
natritirez saglarlar. ANP’nin farmakolojik dozlari
ile ADH salgist bloke olur. Intrakranial
hastaliklarda renal tuz kaybimmin mekanizmasi
humoral ve noral mekanizmalarla iligkili gibi
gorinmektedir. Bunlar arasinda natriiiretik

faktorlerin rolii daha 6n planda yer almaktadir.
Yapilan arastirmalarda ANP’nin iiriner sodyumu 30
kat, tiriner voliimii de 10 kat artirdig1 belirlenmistir
(6). ANP diizeyinin kalpte daha yogun olmasi
serebral tuz kaybinda ANP orijininin beyin
olabilecegini  desteklememektedir. Intrakranial
hastaliklarda kardiyak ANP sekresyonunun modiile
edildigi one siiriilmektedir.! Hastaliklarda beynin
ANP sekresyon kontroliinii kaybettigi
dustiniilmektedir. Benzer sekilde BNP diizeyinin
artmast da serebral tuz kaybinda rol alabilir.

Serebral tuz kaybinda ouabain-like compound
(OLC), bradikinin, oksitosin, ACTH, a ve b
melanin  stimiile eden hormon (MSH),
parathormnon ve kalsitonin de bir Olgiide rol
almaktadir. Yine ANP artisina ek olarak direkt
noral etkilenmeninde serebral tuz kaybinda rol
oynadig1 one siiriilmektedir(6). Ayirict tamida
hiponatreminin  gozlendigi iatrojenik sivi
yiiklenmesi, ditiretik kullanimi, konjestif kalp
yetmezIligi, renal hastaliklar, karaciger hastaliklari,
hipotiroidizm, ve adrenal yetmezlik diisiiniilmelidir.
Hiperglisemi, ve hipertrigliseridemi de yalanci
hiponatremi  saptanabilmektedir. ~ Serebral tuz
kaybinin en 6nemli ayirici tanist uygunsuz ADH ile
yapilmalidir (Tablo 2). Ayirici tanida serum ADH
ve ANP diizeyinin katkis1 simirlidir (1). ADH
diizeyi uygunsuz ADH salgisinda yiiksek, serebral
tuz kaybinda diisiik bulunur. Ancak stress, agr1 ve
intrakranial basin¢ artimi  ADH diizeyini
yiikselterek degerlendirmeyi zorlastirabilir. ANP
diizeyi serebral tuz kaybinda yiiksek olabilirse de
normal bulundugu vakalar da bildirilmistir. Bazi
hastalarda her iki tablo bir arada seyredebilir.

Serebral tuz kaybinin tedavisinde sivi agiginin
kapatilmasi ile birlikte serum fizyolojik veya % 3
NaCl ile sodyum diizeyi yiikseltilir. Sodyum
defisitine ek olarak, hastanin idrarla kaybettigi
glinlik sodyum miktar1 da dikkate alinmalidir.
Serum sodyum diizeyi hizli yiikseltilmez, 0.7 mEq/

L/saat hizi asilmaz. Hizli diizeltme pontin
myelinozise yol acabilmektedir. Hastanin-su
elektrolit dengesi yakindan izlenir. Volim

degisimleri santral vendz basing ile izlenmelidir.
Oral almasi miimkiin olunca peroral tuz desteginin
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de katkist olabilir. Son yillarda renal tiibiillerden
sodyumun geri alimini artirmak amaciyla
fludrokortizon kullanilmigtir. Cocuklarda 12 saatte
bir 0.1 mgr dozunda intraventz veya peroral
kullanilmustir (8, 12).

Dikkatimizi ¢eken noktalardan birisi ilk vakada
baslangicta hipernatremik dehidratasyon
bulunmasidir. Hastada 3. giinde hipernatremi ve
renal fonksiyonlar diizelirken hiponatremi tablosu
ortaya cikmistir. Bilindigi gibi hipernatremi ve
tedavisi esnasinda beyin ©Odemi ve kanamalar
izlenir."*'* Nitekim hastamizda ¢ekilen kranial
tomografide belirgin beyin 6demi gozlenmistir.
Hipernatreminin intrakranial komplikasyonlarina
bagli olarak serebral tuz kaybi1 tablosunun
gelistigini diistiniiyoruz. Literatiirde hipernatremi
sonucu gelisen hiponatremi tablosu ile ilgili yayma
rastlayamadik. Tkinci vaka ge¢ K vitamini eksikligi
sonucu intrakranial kanama tablosuyla yatirilmisti.
Kranial tomografi ile kanama alanlar1 belirlenmisti.
Bebekte serebral tuz kaybr ile birlikte diabet insipid
gelisti. Her iki bebekte uygun siv1 tedavisi ve yogun
sodyum destegi ile serebral tuz kaybi tedavi edildi.
Ulkemizde pediatrik yas grubunda serebral tuz
kayb1 ile ilgili yayinlarin olduk¢a kisitli olmasi
nedeniyle iki vaka sunularak tablonun tanis1 ve
tedavisi ile ilgili bilgiler gézden gegirilmistir.
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