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OZET

Son yillarda Reye sendromu benzeri semptom gosteren ve
siklikla fatal seyreden kalitsal metabolik hastaliklar tamimlanmig-
4ir. Burada 12 saat siiren kusma ve beslenmemeyi takiben non-
ketotik hipoglisemi geligen; Gykil, klinik ve patolojik bulgular ile
Reye sendromu’na benzer metabolik hastalig) disindiiren 3 ay-
lik kiz hasta sunuldu.

Anahtar Kelimeler : Non-ketotik hipoglisemi, Reye benzeri
sendrom.

GiRis

Bazi  dojustan  metabolik  hastaliklar  Reye-
sendromu ile benzer klinik tabloya sahiptir"*™. Hizli geligen ati-
pik prodrom, 2 yasin altinda goriilmesi, daha dnceden Reye
benzeri semptomlanin olugu, kardes oykisi, hepatomegalinin
olmayig1, kafa gevresinin anormal olugu altta yatan bir metabo-
lik hastah@ digtnddrdr. Oykiide viral enfeksiyonlanin bulunugu
ise Reye sendromu lehinedir. Metabolik hastahigi diigiindiiren
difjer bir faktdr de metabolik krizin aghk veya gida degisikligini
takiben ortaya ¢ikmasidir®®. Hipoglisemi ile birlikte
hiperamaoneminin bulundugu hastalarda Reye sendromu tanisi
godu kez yanhs olarak konulmaktadir. Ayiric tanida asidoz,
hipoglisemi, ketozis, hiperamoneminin bulunup bulunmamas
en dnemli kriterlerdendir. Reye sendromunda izlenen dzgill
glektron mikroskopik bulgular metabolik hastaliklarda tarif
edilmemistir™***" Burada bir gece boyunca kusma nedeniyle
yeterli beslenemeyen 3 aylik kiz bebekte olugan Reye benzeri
tablo olasi metabolik hastaliklar agisindan tartigildi.

OLGU SUNUMU

3 aylik kiz bebek bir gece boyunca kusma ve beslenmemeyi
takiben gelisen huzursuzluk ve ateg yakinmasi nedeniyle
hastaneye getirildi. 23 yagindaki annenin ilk gebeli§inden
miadinda 3500 gram agirhiginda normal spontan vajinal yolla
dofan bebedin 3 aylk oluncaya kadar onemli bir sorunu
olmadifi ve anne baba akrabaligi bulunmadidr ogrenildi. Fizik
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| after 12 hours of vomiting and poor feeding. She stayed in
' coma and died in 48 hours. Her clinical and pathological
| findings were different from Reye syndrome and were
. suggesting an underlying hereditary metabolic disease.

REYE SYNDROME-LIKE NONKERATOTIC

HYPOGLYCEMIA

In recent years, several cases of Reye-like syndrome
which are frequently fatal and which suggest hereditary
metabolic diseases have been reported. Here we presented a
3 month-old girl who developed non-ketotic hypoglycemia

Key Words : Non-ketotic hypoglycemia, Reye-like
syndrome.

incelemede bag gevresi 37 cm, boy 60 cm, afirhk 5500 gr idi.
Dolagim ve solunum sistemni muayenesi normaldi. Karaciger sag
midklavikiilar hatt kosta kenaninda 1.5 cm gegiyordu. Norolojik
muayenede biling kapali agnili uyaranlara i cekme tarzinda yanit
meveuttu.

Laboratuvar incelemelerinde kan sekeri 24 mg/dl idi. Serum
amonyag 224 pmol/it'ye kadar yikselmigtir. AST 1070iu/t, ALT
945iu/lt, alkalen fosfataz 753iu/it idi. CPK 597u/It, LDH 1905u/t
idi. Kalsiyum 7.2mg/dl've dligmigtii. Kan pH'si 7.439-7.175,
HCO5 8.8 mEq/it, BE: -10.9 mmol/t, Oy saturasyonu %98.2,
POo: 104.7 mm Hg idiPT29" (14)", PTT 81" (33") idi. Idrarda
dipstik ile keton yoktu. Dansite 1020, pH: 5, protein++ idi.

Yatiginin ilk giiniinde jeneralize tonik klonik konvulsiyonlar
gegiren ve koma geligen hastada bu Klinik ve laboratuvar
bulgularla baglangigta Reye sendromu diiglinildi. Tedaviye
cevap vermeyen hasta yatiginin 1. giiniinde eksitus oldu.

Tani igin karaciger, bobrek ve beyin nekropsileri yapildi.
Dokular Hematoksilen eosin, PAS, Oil Red-O ve Trichrome-
Masson ile boyandi. Hepatositlerde diffiz mikrovezikiler
steatosis mevcuttu.  Bbbrek tubuluslaninda  hidropik
dejenerasyon izlendi. Distal ve kivnintil tubuller yag boyasi ile
yaygin olarak boyandi(Resim 1-2). Frontal lobdan hazirlanan
beyin nekropsisinde ndronlarda iskemik dejenerasyon ve diffiiz
ddem izlendi.
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TARTISMA

Propionik asidemi, metil malonik asidiiri izovalerik asidemi,
primer karnitinin eksikliji, bazi karbonhidrat metabolizma
hastaliklan ile arasinda glutarik asiddri, multipl agil KoA
dehidrogenaz eksikliginin de bulundugu gesitli dikarboksilik
asidiirileri bazen Reye sendromu ile kangabilir. Bu
hastaliklardan her birinin tanisi ve tedavisi spesifiktir'****™,

Bu hastaliklardan multiple agil KoA dehidrogenaz eksikligi
ve 3 hidroksi 3 metil glutarik asidiiride Reye sendromundan
farkl olarak asidoz, hipoglisemi ve hiperamonemiye ketozis
eglik etmez"*" ",

Hastarmizda semptomlarin 3 aylikken aghk ve kusmayi
takiben geligmesi hipoglisemiye ragmen idrarda keton cismi
olmayigi kuvvetle yag metabolizmasi ile ilgili bir metabolik
hastaligi digiindiirmilgtir. Yayinlara gére bu hastahiklanin sikhig
sanildiindan az bildirilmektedir™****,

Olgumuzda izlenen non-ketodik hipogliseminin en sik
rastlanan nedeni orta zincirli agil KoA dehidrogenaz eksikligidir.
Bu en sik rastlanan yag asidi oksidasyon defekti olup bu defekte
sahip olan hastalar, 12-16 saatlik bir aglk stresine maruz
kalincaya dek normaldir. llk atak genellikle 6 ay 2 yas arasinda
ortaya gikar ve hastalarin %25'i 8lir. Bu hastalar adele zayifligi,
kardiyomyopati gorlilmediginden uzun sireli iyi prognoza
sahiptir®™,

Uzun zincirli acil KoA dehidrogenaz eksikligi, orta zincirli agil
KoG dehidrogenaz eksikliginden, daha kiiglik vasta goriilmesi,
kardiyomyopatiye bagh kardiyorespiratuar depresyonun olusu,
adele zayifligina bagh hipotoni ve geligme geriliginin bulunmasi
ve makrosefalinin bulunugu ile aynilir™™,

Kisa zincirli agil KoA dehidrogenaz eksikligine nadir
rastlanir. Bu hastalarda orta zincirli agil KoA dehidrogenaz
eksikligine ati semptomlar ya da kronik semptomlarla karnitin
eksikligi vardir™"™",

3-0H-3 metil glutarik asidemi nadir birmetobik hastalik olup
literatiirde 19 olgu bildirilmigtir. Hastalann %60 3-11 aylikken
semptom verirler. Hepatomegali sikbir. Hipoglisemiye ragmen
ketozis bulunmaz®™™".

Olgumuzda tamimladifimiz hepatositierde ve bdbrek
tubuluslanndan mikrovezikiiler yagh dejenerasyon sadece agil
KoA dehidrogenaz eksikligi ve glutarik asidiri tip Il'de
bildirilmistir. bu hastaliklardan glutarik asidiri tip [I'de
hastalann ¢ogunda bazi konjenital anomaliler mevcuttur ve
erken "donemde dlimle sonuglamir™. Hepatosit ve bébrek
tubuluslarinda tarifledigimiz patolojik bulgulara yol agan bir ilag
bildiriimemigtir™.

Olgumuz bu kriterler gdz onine alindigina dncelikle orta

o
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Resim 1 : Karacijerde mikro ve makrovezikiler yaglanma, Qil red
0x200.

Resim 2 : Bobrek tubuluslaninda yaglanma, Qil red-0x200.

zincirli veya uzun zincirli agil KoA dehidrogenaz eksikligini
dilgindiirmgtir. Minimal hepatomegali bulunmasina ragmen
3-0H-3 metil glutarik asidemiden enzim galigmasi olmadigindan
kesin ayirici tani yapilamamigtir. Non-ketotik hipoglisemi ile
gelen olgumuzda klinik, laboratuvar ve histopatolojik bulgularia,
AST, PT, PTT seviyesi yiksek bulunmasina ragmen Reye
Sendromu ile ayirici tani yapilabilmistir.

Reye sendromuna benzer klinik tabloyla gelen bu tir
hastalarda ailede bagka kisilerde de rastlanabileceginden ayinc
tami igin caligma yapiimasi gereklidir. Burada klinik, laboratuvar
ve histopatolojik bulgulariyla non-ketotik hipoglisemi ile gelen 3
aylk kiz hasta olasi kalitsal metabolizma hastaliklan agisindan
tartigildi.
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