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Torsades de pointes yaşamı tehdit eden bir polimorfik ventriküler taşikardi tipidir. Ventriküler taşikardilerin tedavi kararında hastanın klinik durumu çok önemlidir. 
Hemodinamik olarak stabil olan hastalarda (genel durumu iyi, kan basıncı normal, bilinci açık ve nabızları normal olan hastalar) ilaç tedavisi denenebilirken, hemodinamik instabil olan hastalarda (genel durumu kötüleşen, akut bilinç değişikliği olan, kan basıncı düşen veya şok bulguları olan hastalar) acil kardiyoversiyon, nabız alınamayan hastalarda ise defibrilasyon yapılmalıdır. 
Bir başka ifade ile, Torsades de pointes yani polimorfik ventriküler taşikardisi olan bir çocukta:
- Hemodinami stabil ise öncelikle ilaç tedavisi ve öncelikle de magnezyum yapılmalı, 
- Hemodinami instabil ise senkronize kardiyoversiyon yapılmalı, 
- Nabızlar alınamıyor ise (arrest) defibrilasyon yapılmalıdır. 

Soruda tarif edilen hastada hemodinamik instabilite olarak tanımlanan akut bilinç değişikliği, hipotansiyon ve şok bulguları verilmediğinden hemodinamik durum tam olarak anlaşılamamaktadır. Aniden kötüleşme ve nabızların tam değerlendirilememesi hastada hemodinamik instabiliteye de ve kardiyak arreste de bağlı olabilir ki bu durumda tercih edilecek tedavi seçenekleri farklılık gösterir. 
Bu hastada net olarak değerlendirilemeyen nabızlar zayıf ise hastaya 0.5-1 J/kg senkronize kardiyoversiyon yapılmalı, ancak nabzın alınamaması durumunda defibrilasyon yapılmalıdır. Cevap anahtarında verildiği üzere bu hastada magnezyum kullanımı hemodinaminin stabil olmaması nedeni ile öncelikli değildir. 
Hastaya öncelikle kardiyoversiyon mu yoksa defibrilasyon mu yapılacağı da hemodinaminin tam tarif edilmemesi nedeni ile anlaşılamamaktadır. 
Sonuç olarak, sorunun net cevabı bulunmadığından soru iptal edilmelidir.
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Şokta tetikleyici olay ile organ ve dokuların perfüzyonu ve oksijenizasyonu bozulur. Erken dönemde temel olarak kardiyak output ve sistemik vasküler direnç artırılarak kan basıncı normal tutulmaya çalışılır. Şokun erken dönemlerinde kompansasyon amaçlı çok sayıda değişiklik olur. Bu değişikliklerin temel amacı kan basıncını normal sınırlarda tutmak ve böylece doku perfüzyonunu koruyarak yeterli oksijenin sağlanmasıdır. Bu nedenle:
· Kardiyovasküler sistemde kalp hızında, atım volümünde ve vasküler düz kas hücrelerin tonusunda artış olur (taşikardi, kardiyak output’da artış ve kapiller dolum zamanında uzama) 
· Solunum sisteminde artmış asit yükü ve metabolik asidoz nedeni ile solunum sayısında artış (takipne) 
· Renal hidrojen atılımı ve bikarbonat emiliminde artış 

Tüm bu yanıtlar eğer yeterli doku perfüzyonunu sağlayamazsa hasta dekompnase döneme geçmiş olur. Bir başka deyişle, dekompanse şok döneminde dengeleyici düzenekler yaşamsal öneme sahip organların işlevlerini sağlamada yetersiz kalır. Dekompanse şokun tipik özelliği hipotansiyon ve doku hasarıdır. 

Soruda hastada dekompansasyona geçişin ilk bulgusu sorgulanmış olup, 
A seçeneğinde taşikardi, 
B seçeneğinde sistemik vasküler dirençte artış, 
C seçeneğinde normal kan basıncı (5 yaş için sistolik hipotansiyon için alt sınır 80 mmHg)
D seçeneğinde takipne, 
E seçeneğinde ateş verilmiştir. 

Muhtemelen soruda hipotansiyon sorgulanmak istenmiş, doğru seçenek olarak verilen C seçeneğinde ise kan basıncının normal olduğu dikkat çekmektedir. Dolayısı ile seçeneklerden hiçbiri dekompansasyonu işaret etmemektedir. 
Doğru seçeneği bulunmayan bu sorunun iptali gerekmektedir. 
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Açıklama otomatik olarak oluşturuldu]
Tümör lizis sendromu hücre yükü fazla olan malign hastalıklarda görülme riski yüksektir. Çocukluk çağında en sık Burkitt lenfoma ve akut lösemiler neden olmaktadır. Bu hastalıklarda aşırı hücre yükü veya hızlı çoğalma nedeniyle hücrelerin parçalandıklarında ortaya çıkan bazı maddeler, bunların neden olduğu böbrek fonksiyonlarda azalma ve bazı ortaya çıkan maddelerin fazlalığına bağlı gelişen hipokalsemi gibi diğer komplikasyonlar nedeniyle hayatı tehdit eder. 
Nelson Textbook of Pediatrics, 2020, 21.baskı, Bölüm : 523, sayfa:2663’de görüldüğü gibi Tümör lizis sendromunda beklenen bulgular: 
Hiperürisemi
Hiperkalemi
Hiperfosfatemi
Hipokalsemidir.
Bu nedenle; bu hayatı tehdit eden durumda , kullanılması gereken tedaviler de bunlara yönelik olmalıdır. 
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Açıklama otomatik olarak oluşturuldu]
Lanzkowsky’s Manual Pediatric Hematology and Oncology , 2022, kitabında da belirtildiği gibi: Tümör lizis sendromunda hiperkalsemi değil hipokalsemi beklenir. 
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Açıklama otomatik olarak oluşturuldu]

Ayrıca aynı kitapta Tümör lizis sendromunun tedavisinde de : Kalsiyum düzeyini düşürün  değil yükseltin diye tablo vardır: [image: ]
Bu nedenle D seçeneğinde verilen hipernatremi beklenen bir bulgu olmamakla beraber hiperkalsemi de beklenen bir bulgu değildir ve iki seçenek birden yanlıştır. Üstelik Hiperkalsemi seçeneği tam ters olan bir bulgudur, tam tersi beklenir. Soru tümör lizis sendromu olarak sorulduğu için bu soru iptal edilmelidir.

Nathan And Oski’s Hematology and Oncology of Infancy and Childhood , 2015 adlı textbook’da Volume 2 ‘de Bölüm 68 sayfa 2281 ‘de Tumor Lysis Syndrom başlığı altında hem beklenen bulgular hem de tedavisi ayrıntılı olarak anlatılmaktadır. 
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Açıklama otomatik olarak oluşturuldu]
68.4 nolu tabloda görüldüğü gibi Tümör Lizis Sendromunda beklenen bulgu serum kalsiyumunda düşmedir ve hipokalsemi klinik tanı kriterleri arasındadır.
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Açıklama otomatik olarak oluşturuldu]
Tablo 68.3’de görüldüğü gibi serum kalsiyum düzeyindeki %25 düşüş tümör lizis sendromunda laboratuvar tanı kriterleri arasındadır.
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Açıklama otomatik olarak oluşturuldu]
 68.5 nolu tabloda görüldüğü gibi tümör lizis sendromunda hipokalsemi için tedavi bildirilmektedir.
Aynı şekilde bu tablo ile ilgili metinde hipokalsemi tedavisi anlatılmaktadır.:
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Açıklama otomatik olarak oluşturuldu]

Soruda Tümör Lizis Sendromu özellikle çocukluk çağında en sık görüldüğü nedenlerden birisi olan akut lösemi belirtilerek sorulmuştur. Doğal olarak bu tablonun parametrelerinin bilinmesi istenmiş ve tedavileri sorgulanmıştır:
A seçeneğinde hiperkalsemi verilmiş ve tedavisinde bifosfanat verilerek kalsiyumun düşürülmesi istenmiştir. (Halbuki hiperkalsemi  tümör lizis sendromunda beklenen bir parametre değildir ve kalsiyum düzeyi bakılmadan verilecek bifosfanat hayati tehlike oluşturur.).Sorudaki işaretlenmesi gereken doğru cevaplardan birisidir.
B seçeneğinde verilen hiperfosfatemi için alüminyum hidroksit tedavisi doğrudur.
C seçeneğinde verilen hiperkalemi için kalsiyum glukonat uygulaması doğrudur.
D seçeneğinde verilen hipernatremi yanlıştır ve tümör lizis sendromunda beklenen bir bulgu değildir. Sorudaki diğer doğru cevap olmuştur.
E seçeneğinde verilen  hiperürisemi için ürat oksidaz tedavisi doğrudur.
Sorudaki seçeneklerden iki tanesi yanlıştır ve iki tane doğru cevap vardır.
Bu nedenle sorunun iptali gerekmektedir.
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Treatment / Management Go to: ()

The first step in managing Torsades de Pointes is preventing its onset by targeting modifiable risk factors. This
includes discontinuing any QT prolonging drugs and optimizing a patient’s electrolyte profile. Correcting
hypokalemia, hypomagnesemia, and hypocalcemia can all help to prevent the onset of torsades. There are a small
number of studies that show a possible prophylactic benefit of oral or IV magnesium for those patients with drug-
induced prolonged QT. However, the overall benefit is not well established, and there is litfle evidence that
‘magnesium has any effect on the actual QT interval. The management of Torsades de Pointes begins with assessing if
the patient is hemodynamically stable. Most episodes of torsades are self-limiting. However, the danger lies in those
patients who go on to develop ventricular fibrillation. For those patients with hypotension or in cardiac arrest from
Torsades de Pointes, electrical cardioversion should be performed. Synchronized cardioversion should be performed
on a hemodynamically unstable patient in torsades who has a pulse, (100J monophasic, 507 Biphasic). Pulseless
torsades should be defibrillated. Intravenous magnesium is the first-line pharmacologic therapy in Torsades de
Pointes. Magnesium has been shown to stabilize the cardiac membrane, though the exact mechanism is unknown. The
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Soru No: 25

Bes yasindaki kiz gocuga septik sok tanisi konularak

tedavi baslaniyor.
SYM

(¢}
Bu hastanin dekommn&olduﬁunu diisiindiiren
ilk bulgu asagidakilerden hangisidir?

A) Kalp tepe atiminin 140/dakika olmasi
B) Kapiller geri dolum zamaninin 3 saniye olmasi
©) Kan basincinin 80/55 mmHg olmasi

D) Solunum sayisinin 30/dakika olmasi

E) Rektal viicut sicakliginin 40,5 °C olmasi

Cevap Anahtani: C
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PATHOPHYSIOLOGY

An initial insult triggers shock, leading to inadequate oxygen delivery
to organs and tissues. Compensatory mechanisms attempt to maintain
blood pressure (BP) by increasing cardiac output and systemic vascular
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resistance (SVR). The body also attempts to optimize oxygen delivery
to the tissues by increasing oxygen extraction and redistributing blood
flow to the brain, heart, and kidneys at the expense of the skin and
gastrointestinal (GI) tract. These responses lead to an initial state of
compensated shock in which BP is maintained. If treatment is not initi-
ated or is inadequate during this period, decompensated shock develops,
with hypotension and tissue damage that may lead to multisystem organ
dysfunction and, ultimately, death (Tables 88.2 and 88.3).

In the early phases of shock, multiple compensatory physiologic
mechanisms act to maintain BP and preserve tissue perfusion and oxygen
delivery. Cardiovascular effects include increases in heart rate (HR),
stroke volume, and vascular smooth muscle tone, which are regulated
through sympathetic nervous system activation and neurohormonal
responses. Respiratory compensation involves greater carbon dioxide
(CO,) elimination in response to the metabolic acidosis and increased
CO, production from poor tissue perfusion. Renal excretion of hydrogen
ions (H*) and retention of bicarbonate (HCO5") also increase in an
effort to maintain normal body pH (see Chapter 68.7). Maintenance
of intravascular volume is facilitated via sodium regulation through
the renin-angiotensin-aldosterone and atrial natriuretic factor axes,
cortisol and catecholamine synthesis and release, and antidiuretic
hormone secretion. Despite these compensatory mechanisms, the
underlying shock and host response lead to vascular endothelial cell
injury and significant leakage of intravascular fluids into the interstitial
extracellular space.
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‘The exam and vital sign data can be interpreted only if the caregiver
has a thorough understanding of normal values. In pediatrics, normal
respiratory rate, heart rate, and blood pressure have age-specific norms
(Table 81.1). These ranges can be difficult to remember, especially if
used infrequently. However, several standard principals apply: (1) a
child’s respiratory rate should not be >60 breaths/min for a sustained
period; (2) normal heart rate is 2-3 times normal respiratory rate for
age; and (3) a simple guide for pediatric blood pressure is that the lower
limit of systolic blood pressure should be 260 mm Hg for neonates;
270 mm Hg for 1 mo-1 yr olds; 270 mm Hg + (2 x age) for 1-10 yr
olds; and 290 mm Hg for any child older than 10 yr.

Table 81 Normal Vital Signs According to Age

BLOOD RESPIRATORY
HEART RATE PRESSURE RATE

AGE (beats/min) (mm Hg) (breaths/min)
Premature 120-170* 55-75/35-45" 40-70*
0-3 mo 100-150* 65-85/45-55 3555
3-6 mo 90-120 70-90/50-65 30-45
6-12mo 80-120 80-100/55-65 25-40
13yr 70-110 90-105/55-70 20-30
36yr 65-110 95-110/60-75 20-25
612 yr 60-95 100-120/60-75 14-22

124 yr 55-85 110-135/65-85 12-18
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Akut lenfoblastk osemitanis: alan cocudun tedavi
baslangicinda genel duruma kotlesiyor ve tUmor izis
sondioma dusundkyor gosvi

Bu hastadaki olas1 bulgu ve bu bulguya yonelik
tedavi eglestinmelerinden hangisi yanlistr?

) Hpakalson - Bosiorat

[ esms——

) Hparalon - Kty konat

0) Hoamatomi - Fuosama
Eptesm—"

Covap Anahtan: ©
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Tuamor lysis syndrome

TLS arises due to the rapid release of intracellular metabolites from dying tumor cells in quantities that exceed
the excory capacity o the idneys. I palnts i High b burden or rap cll prllrtion, ol desh

sutifications.
I not successully treated, TLS can result in renal insuffciency/filure, cardiae archythmias, seizures, DIC,
and death. Recogniton of risk factors, close monitoring, and approprate preventative intervention are vital in
managing TLS.

Lanzkowwsky's Mamualof Pediatric Hematology and Oncology
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o significant hyperphosphatcmia consiss of administra:
fon of oral forms of phosphate hinders, such as alumi-
Gom hydroxide at 2 dosage of SO to’ 150 makg/day
divided into cqual doses every 6 hours. Acute severe
pyperphosphatcmia with symptomatic hypocalcemia can
lifethreatcning. However, given the real risk of wors-
€Ning_precipitation of calcium phosphate complexes,
patients with hyperphosphatemia. should not receive
alsium infusions uales they have clincal symptoms of
Pypocalcemia, Patienswith mpaied enal fanction may

Juire morc aggressive therapy, such as peritoncal dialy-
s, hemodinlyun or Conipugas epovehous hemolites:
tion. OF thesc modaliis, hemodialysis appears to b the
most efficacious at clearing phosphorus.

Hypocaicemia

During acute TLS, hypocakcemia commonly occurs

because of precipitation of calcium phosphate, which

in turn is a consequence of hyperphosphatemia. Many

paticnts experience symptoms when their serum fonized
calcium concentration is less than or equal to 0.7 mmol/L

or their serum total calcium concentration is less than or
equal to 7 mg/dL. Muscular manifestations of hypocal-
cemia include muscle cramps and spasms, paresthesias,
and tetany. Cardiac abnormalities include ventricular
arrhythmias, heare block, and hypotension. Neurologic
omplications include confusion, delirium, and seizures.
Treatment of asymptomatic hypocalcemia is generally not
ecommended, particularly in the setting of hyperphos-
shatemia. In patients with severe hypocalcemia, TV
alcium gluconate (50 to 100 mg/kg/dose) may be admin-
Stered to coreece marked or lifethreatening clinical
smptoms. However, this reatment may increase the risk
Jf calcium phosphate deposition.

fyperuricemia

typeruricenia i defined as serum uric acid greater than
 equal 0 8.0 mg/dL or a 25% increase from baseline
" days before or 7 days after the initiation of chemo-
e The major route of urate clearance is through
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Soru No: 23

On iki yasindaki cocuk hasta kalp ameliyati sonrasinda
yogun bakimda izleniyor. Aniden kétillestigi fark edilen
ve nabizlari tam olarak degerlendirilemeyen hastanin
EKG'de ritminin \orsades&gq:_nles‘le uyumlu oldugu
saptaniyor.

Asagidaki ledavnlerden hangisi ritmin normale
i olarak tercih edilmelidir?

A) Magnezyum sifat
B) Gogus kompresyonu

C) Kardiyoversiyon
D) Epinefrin
E) Sodyum bikarbonat

Cevap Anahtan: A
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Additional Diagnostic Testing

An electrocardiogram (ECG) is a quick and noninvasive bedside test
that can yield important clues to diagnosis and prognosis. Particular
attention should be paid to the ECG intervals (Table 77.6). A widened
QRS interval, putting the patient at risk for monomorphic ventricular
tachycardia, suggests blockade of fast sodium channels. A widened QTc
interval suggests effects at the potassium rectifier channels and portends
a risk of torsades de pointes (polymorphic ventricular tachycardia).
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Identify and treat underlying cause

« Maintain patent airway; assist breathing as necessary
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Pediatric Cardiac Arrest

Shout for Help/Activate Emergency Response

1

Start CPR
* Give oxygen
* Attach monitor/defibrillator

Rhythm
shockable?

Asystole/PEA

Shock

CPR 2 min

+10/IV access





image5.png
AN A A AT

FIG.22.20 Rhythm strip demonstrat-
ing torsades de pointes (twisting
around the points) in a patient with
LQT type L The tachycardia is wide
complex, irregular, and of different QRS
morphologies and axes.

Complex ventricular arrhythmias have been doc-
umented in myocarditis, even without demonstra-
ble ventricular dysfunction. A series of 17 patients
with otherwise clinically silent lymphocytic
myocarditis presented with potentially life-threat-
ening ventricular arrhythmias.'?!

Polymorphic and bidirectional VT are sufficiently
rare in pediatric patients that this arrhythmia
should alert one to the potential for underlying
pathology, such as a channelopathy, drug toxicity
including digoxin toxicity, and myocarditis (Fig.
22.21). Therapy for hemodynamically significant
events includes magnesium, B-blocking agents, and




