Klinik Laboratuvar Testleri

AMONYAK
Diger adi ve kisaltmalar: Amonyum, NH3; NH4.

Kullanim amaci: Klinik uygulamada ¢ogunlukla, karaciger hastaliklari
sirasinda ortaya ¢ikan koma tablosunun takibi, karaciger yetmezliginin
izlenmesi ve yeni dogan déneminde Ure siklusu defektleri ile iligkili ola-
rak degerlendirme yapma ihtiyaci oldugunda kullanilr.

Genel bilgiler:

Amonyak, dokularda ve bagirsaklarda amino asitlerin deaminasyon
reaksiyonu ile yikilmalari sonucunda acida cikar. Metabolik aktivite
sirasinda agiga ¢ikan veya bagirsaklardan absorbe olan amonyak, ka-
racigerde, iire siklusu adi verilen reaksiyonlar zinciri sonucunda ire ve
glutamine dénustirilir. Urenin idrar yoluyla atilmasi sonucunda azot
iceren metabolizma artiklarinin vicuttan uzaklastiriimasi saglanmis olur.
Bu metabolik olaylarin yeterli hizda gergeklesememesi sonucunda kan
amonyak konsantrasyonunun ileri derecede ylkselmesi “hepatik
ensefalopati” denilen klinik tabloya neden olur. Hepatik ensefalopati,
biling bulanikhgi, uyku egilimi ve ileri asamada komaya neden olan ve
tedavi edilemezse 6limle sonlanabilen bir klinik tablodur. Bebeklerde ve
gocuklarda amonyak yukselmesi, tekrarlayan kusma, irritasyon ve letarji
ile karakterizedir. Tedavi edilmezse, havale gegirme, solunum diizensiz-
ligi ve koma ile sonlanabilir.

Test sonucunun yorumu

Agir karaciger hastaliklarinda, karacigerin amonyagdi metabolize etme
hizi yavaglar. Herhangi bir sebeple gastrointestinal sistem kanamasi
meydana gelmesi halinde, hemoglobinin bagirsak florasi tarafindan
metabolize edilmesi sonucunda, Uretilen fazla miktarda amonyagin
neden oldugu yik artigl, kan amonyak konsantrasyonunda ani yuksel-
meye neden olabilir. Ayni sekilde karaciger yetersizligi olan kigilerin
proteinden zengin bir diyet uygulamalar da kan amonyak konsantrasyo-
nunun aniden yukselmesine yol acabilir. Karaciger dolasiminda bozuk-
luga neden olan durumlar da amonyagin Ureye dénlisimuinde ani ya-
vaglamaya yol acarak, kan amonyak konsantrasyonunu belirgin derece-
de ylkseltebilir.

Reye sendromu, ¢zellikle ¢ocuklarda ve geng yetiskinlerde rastlanan,
kan amonyak konsantrasyonunda ani yikselmeye ve kan glukoz seviye-
sinde diismeye neden olan bir hastalik tablosudur. Cogunlukla, strekli
aspirin tedavisi uygulanmakta olup viral enfeksiyon gegiren veya viral
enfeksiyon sirasinda aspirin kullanan kisilerde gorilir. Reye sendro-
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munda kan amonyak seviyesinin pik degerinin hastaligin siddeti ve
hastanin yasama sansi ile iligkili oldugu bildirilmektedir. Pik konsantras-
yon, normal aralik Ust sinirinin 5 katini asmadidi durumlarda mortalite
oraninin ¢ok dusitk oldugu, normal aralik tst sinirinin 5 katindan daha
yuksek seviyelere ulasiimasi halinde mortalite oraninda ¢ok belirgin bir
artis oldugu bildiriimektedir.

Bobrek yetmezliginde, distansiyon ve staza neden olan Uriner sistem
enfeksiyonlarinda da kan amonyak konsantrasyonunda artis olabilecegi
bildirilmektedir.

Yeni dogan déneminde hiperammonemia tablosu genellikle dogumsal
metabolizma bozukluklarina bagli olarak meydana gelir. Amonyak yuk-
sekliginin Ure siklusu defektine bagl olarak meydana gelmesi durumun-
da genellikle rutin laboratuvar incelemelerinde herhangi spesifik bir
bulgu gorilmez. Kan ure nitrojeni konsantrasyonu genellikle digik bulu-
nur. Kan pH’si genellikle normal veya orta derecede yiiksek bulunabilir.
Organik asidemilerde ise genellikle siddetli asidoz egilimi vardir.
Yenidogan ddéneminde, amonyak yuksekligine neden olan metabolik
bozuklugu olan bebeklere cogu zaman, yanliglikla sepsis tanisi kondugu
ve bu bebeklerin dogru teshis konulamadan kaybedilme olasiliklarinin
yuksek oldugu bildiriimektedir. Bu nedenle klinik bulgulari tam olarak
enfeksiyon ile izah edilemeyen bebeklerde kan amonyak seviyesi 6lgi-
mu yapilmasinin yararl oldugu bildiriimektedir.

Kan Amonyak konsantrasyonu yliksekligine sebep olan
dogumsal metabolizma bozukluklari:

Ure siklusu enzim yetersizlikleri
Carbamyl phosphate synthetase (CPS)
Ornithine transcarbamylase (OTC)
Argininosuccinate synthetase (AS)
Argininosuccinate lyase (AL)
Arginase
N-Acetylglutamate synthetase

Organik Asidemiler
Propionic acidemia
Methylmalonic acidemi
Isovaleric acidemia
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B — Ketothiolase eksiligi

Multiple carboxylase yetersizligi

Medium chain fatty acid acyl CoA dehydrogenase yetersizligi
Glutaric acidemia type I

3-Hydroxy-3-methylglutaric aciduria

Lysinuric protein intoleransi

Hyperammonemia-hyperornithinemia-homocitrullinemia sendromu

Yenidoganin gegici amonyak yiksekligi

Yenidoganin amonyak yiksekligi ile beraber gorilen hiperinsilinizm

o Bazi saglikli yeni doganlarda da 48 saat iginde normale dénen amonyak
yuksekligi gorulebilir. Bu durum yenidoganin gegici amonyak yuksekligi
olarak adlandirilir.

e Total parenteral beslenme uygulanan kisilerde, Uretero-sigmoidostomili
kisilerde ve valproik asit kullanan hastalarda da serum amonyak kon-
santrasyonu yuksek bulunabilir.

e Ure siklusunun bozuldugu hastaliklardan hiperamonyemi tip |,
argininemi  ve ornitinemide aglk amonyak duzeyleri artarken,
hiperamonyemi tip Il, sitrullindri, argininosuksinik asidiri ve lizin
intoleransinda ise diyetle protein alimini takiben amonyak dizeyi artar.
Numune: EDTA’h plazma (mor kapakl tiip). Minimum 500 pL. numune
alindiktan sonra soguk ortamda tutulmali ve vakit gegirmeden
laboratuvara ulastiriimalidir. Hemoliz amonyak seviyesinin yuksek
okunmasina neden olur. Ayni sekilde beklemeye bagl olarak da plazma
amonyak konsantrasyonunda artis meydana gelir.

Calisma yontemi: Otoanalizor, spektrofotometri
Referans araligi:

Yas Konsantrasyon (pug/mL)
0-7 glin 0.9-4.0
7 gin-1 ay 03-20
2-3ay 0.3-15
4-12 ay 03-14
>1yas 0.17-1.20




