
 

 

 

، پروپیونیک اسیدمی ، ایزووالریک اسیدمی ، کمبود بتاکتوتیولاز تیل مالونیک اسیدمیم  

ومتابولیسم کودکان دانشگاه  : بخش غدد ومتابولیسم کودکان دانشگاه علوم پزشکی شیراز؛ با همکاری بخش غدد تهیه کننده

 علوم پزشکی اصفهان 

1400ویرایش دوم،اردیبهشت  

دستورالعمل فوق متناسب با مرکزی است که فوق تخصص یا فلو غدد حضور دارد ونیز داروها وتجهیزات مورد نیاز فراهم   توجه :

   باشد، درغیراین صورت توصیه می شود اقدامات اولیه انجام، بیمار استیبل شده وجهت اعزام به مرکز مجهز اقدام شود.

 :شکایات بیماران با کریز متابولیک   شایع ترین  (1
 لتارژی وهایپوتونی  •

 تهوع واستفراغ  •

 درجات مختلف کاهش سطح هوشیاری •

 تنفس اسیدوتیک  •

 تشنج  •

 درد شکم  •

 دهیدراتاسیون •

 امتناع از خوردن  •
 

 :کریز متابولیکعلل مستعد کننده  ( 2
 عفونت ها  •

 استرس جراحی  •

 یبوست  •

 میزان مجاز توصیه شده مصرف پروتئین بیشتر از  •

 بی اشتهایی وعدم دریافت کالری کافی •
 

 ارزیابی و اقدامات اولیه:    ( 3
 پایدار کردن بیمار چک علائم حیاتی و  •

 هیدراته کردن بیمار با استفاده از سرم نرمال سالین چک هیدراتاسیون ودرصورت نیاز  •

 ،گاستروانتریت وسایر علل عفونی  ،مننژیت،سپتیسمی19قبیل کوییدمعاینه وبررسی شواهد عفونت از  •

معاینه کامل نورولوژیک بویژه بررسی علائم ادم مغزی )هایپرتانسیون با برادیکاردی،ادم پاپی، مردمک غیرقرینه، فونتانل برجسته  •

   و..(
 

 آزمایشات:   ( 4

 
• CBC.diff: (  ترومبوسیتوپنی /آنمی / ونوتروپنی لکوپنی )    

• Blood Sugar:  هایپوگلیسمی 

• Bun.cr.na.k.ca.p  

• Vbg:    )الزاما اسیدوتیک نیستند اما وجود آن نمایانگر شدت حمله کاتابولیک است( اسیدوز متابولیک

• Amylase &lipase:    (پانکراتیت ) پیدا نکند بهبودکه با اقدامات اولیه در صورت درد شکم 

اورژانس  چار کریز متابولیک درارگانیک اسیدمی دشناخته شده  پروتکل برخورد با بیماران    



• Ammonia: 

روزانه چک شود  ،میکرومول درلیتر100بالاتر ازمقادیر در اولین ساعات کاری صبح بیمارستان ارسال شود.درصورت  •  

نکته مهم: ابتدا با آزمایشگاه هماهنگ شود سپس نمونه گیری بدون تورنیکه وباحداقل آسیب بافتی حین خونگیری،  روی یخ نمونه به آزمایشگاه ارسال  •
دقیقه انجام شود  15حداکثر وآزمایش تا   

• Lactate:    20است mg/dl حداکثر نرمال .است نشانگرشدت بیماری  

 است.  وانتقال روی یخ خودداری از آژیتاسیون در کودک،  شیوه نمونه گیری همانند آمونیا با حداقل آسیب بافتی نکته: 

• Urine analysis: کتونوری/عفونت ادراری/نفریت    

• Ast/Alt.PT/INR.Alb/Pro. 

• Esr .crp. B/C .CXR: درصورت تب یا شک به سپسیس 

• EKG 

•  Echocardiography:  درصورت نیاز وبراساس شرح حال ومعاینه  

 چک شودحداقل یک نوبت روزانه  BUN.Cr.Na.Kتوجه: براساس شرایط بیمار واختلالات اولیه آزمایشگاهی، توصیه می شود

 : درمان ( 5

 
 : مایع درمانی   ❖

• cc/day2500MAX:  cc/kg)150( for neonate aintenance*M1.5 10%DW 

برابرمینترنس قابل  1.5مینترنس تابرابر )مقدارمایع در بازه به کفایت سیستم قلبی ریوی برای تجویز مایع توجه کنید. توجه: 

   تجویز است(

• Na:  77meq/lit ( if there is hyponatremia or Brain edema it can be increased up to 155meq/lit) 

• K:20meq/lit ( if there is hypokalemia it can be increased up to 60meq/lit with heart monitoring) 

  200-100.)سطح مطلوب قندخون برای سهولت کارساعت صورت گیرد 6 رچک قند باگلوکومتر ه •

 : درنظرگرفته شود(.برای قندهای خارج از رنج
 بصورت بولوس   Dw10% 2cc/kgسرم  :50قند کمتر از ➢

رگولار باهماهنگی فلوانکال غدد یا اتندینگ غدد   (شروع انسولیندرصورت تکرار:) 250قند بیشتر از ➢

 بصورت زیر:
 سی سی سرم نرمال سالین حل شود سپس با استفاده ازپمپ انفوزیون با سرعت  20واحد در 2انسولین رگولار 
0.1 cc/kg/hr شود. انفوزیوناساعت  به مدت 

ساعت   6هربه فاصله نوبت  3، این دستور رامی توان تا250درصورت تداوم بالابودن قند بیشتر از: توجه  ✓

 ساعته گذاشته شود   24بعد از آن باید دستور انسولین انفوزیون د.تکرار کر
 

 مصرف انسولین با احتیاط باشد  5توجه: لاکتات بیشتر ✓
  

 : اصلاح اسیدوز ❖
چک شود  VBGبصورت حاد اصلاح شود.بعد مجدد meq/lit12بیکربنات عدد تا در صورت وجود اسیدوز متابولیک؛

 ساعته اصلاح شود. 24درسرم   20وتابیکربنات 

 کاسته شود.  سرم Nacl میزان از، ساعته 24بیکربنات درسرم meq توجه: به ازای هر 

 
   wt * 0.6 *(target Hco3- serum hco3)فرمول اصلاح بیکربنات:

 

توجه : در شرایط هایپرآمونیا، تجویز بیکربنات با احتیاط صورت گیرد زیرا هم خطر ادم مغزی را افزایش می دهد هم دفع آمونیا از   ✓

 طریق ادرار را کاهش می دهد. 

 

 کالری: تجویز  ❖
، اینترالیپید ودرصورت  قندی سرم تجویزبلکه کالری بدن را با تجویز نمی شود پروتئین  ، بستریساعت اول  24درطی  •

PO  همانند شیر  مکمل های فاقد پروتئینبودن با(carbomeal) .تامین می کنیم 

Intralipid: first day 1gr/kg -  second day 2gr/kg infusion  



توجه: تجویز محلول اینترالیپید نیاز به شرایط استریل درآماده سازی وتزریق دارد.قبل تجویز به شواهد سپسیس از قبیل 

 توجه نمایید.  ESR تب، لکوسیتوز وبالابودن

 باتجویز اینترالیپید سطح تری گلیسرید وپلاکت بیمار مانیتور شود. توجه: 

 را شروع کرد. بیماراز روز دوم بیماری وپایداری نسبی می توان شیر مخصوص  •

بتدریج با مشورت کارشناس تغذیه دوز معمول  کمترازپروتئین با بیماری وپایدار شدن وضعیت بیمار، از روز سوم  •

 .   به غذا اضافه شودبیمارستان 
 

 کارنیتین:  ❖
70mg/kg q 8hr IV 

 داده شود. POفرم وریدی، دوز خوراکی گاواژ یا  دسترسی بهدرصورت عدم  •

 روزانه کاهش یابد. 100mg/kgبعد از بهبودی شرایط حاد، دوز تا •

 

   مترونیدازول: ❖
5mg /kg  PO q 8hr 

 طولانی تجویز نشود.  QTcمحاسبه شود ودر صورت   QT intervalقبل تجویز مترونیدازول توجه : 

 

 : میآموندرمان هایپر  ❖
اگرچه مقادیر نرمال براساس مهم است. میکرومول درلیتر 100از مقادیر بیشتردر مورد شناخته شده  ✓

 :درمان بدین صورت است براساس مقدار آمونیاسن متفاوت است.
✓ Upper limit normal age but ≤100 (neonate≤150):   قطع مصرف پروتنین وشروع سرم

 قندی
➢ 100-200: NA-Benzoate 250 mg/kg PO stat then 80mg/kg q 8hr PO 

 )درصورت هوشیاری مناسب وتحمل خوراکی( 

➢ 200 -300 : NA-Benzoate 250 mg/kg IV stat then 80mg/kg IV infusion in 90 

min  
➢ > 300: NA-Benzoate same IV+Nephrologist consultation for need emergency 

dialysis 

 دقیقه انفوزیون می کنیم.  90حل کرده در طی   30cc/kg Dw10%سدیم بنزوات را در ✓
 از سدیم سرم کم کنیم. 7meqگرم دوز روزانه، 1توجه کنیم سدیم بنزوات میزان سدیم خون را افزایش می دهد.به ازای هر ✓
 گرم در روز است. 12حداکثر دوز سدیم بنزوات  ✓

در بیماران ارگانیک اسیدمی، تجویز فیل بوتیرات یا فنیل استواستات، باعث کاهش ذخایر گلوتامین وگلوتامات  توجه: 

می شود.بنابراین برخلاف بیماران با اختلالات سیکل اوره، تجویز آن در بیماران ارگانیک اسییدمی توصیه نمی 

 .شود

-300افزایش سریع امونیا یا عدم پاسخ به دارو درمانی اولیه یا پایدارماندن آمونیا بیشتراز :اندیکاسیون دیالیز ✓

400mmol/lit  

 : رمانهای پیشنهادی در بیماران دارای اسیدوزد ❖
• Vit C 120 mg/kg daily  IV or PO 

• Vit B1( tiamine) 100mg daily IM or PO 

 

 سیتوپنی:   ❖
 تزریق کنید   Packed Cellدرصورت نیاز برای اصلاح هموگلوبین  •

 تزریق کنید  PLTبرای ترومبوسیتوپنی یا اختلال خونریزی دهنده درصورت نیاز  •

 G CSF 10 µ/kg S.C daily *3 day:)بانظر فلو غدد یا اتندینگ(برای نوتروپنی  درصورت نیاز  •

 

 ( در بیماران متیل مالونیک اسیدمی)   هیدروکسی کوبالامین: ❖



mg(10daily )amp: IV/mg/kg IM 0.3 

 توجه نمایید. بیمار PTو قبل تزریق عضلانی به کفایت پلاکت  •

 فرم سیانوکوبالامین مناسب نمی باشد. •

 بوده، نیازی به کوبالامین ندارد. B12درصورتی که بیمار از قبل مورد غیر پاسخ دهنده به •

 

 ( اسیدمی ایزووالریک در بیماران )  :گلیسین ❖
150 – 250 mg/kg /day    بصورت خوراکی داده می شود 

 

 ( بیماران پروپیونیک اسیدمیبیوتین )  ❖

10-40 mg/ day 

 

 سکته متابولیک:  ❖
 ومشاوره نورولوژی را درنظر داشته باشید MRIدر صورت کاهش هوشیاری عمیق یا علائم لترالیزه 

 

 درمان ضد استفراغ: ❖
 ( یا متوکلروپروماید تجویز کرد. mg/kg 0.15اندانسترون )می توان 

 مطمعن شوید.   QTcقبل از تجویز اندانسترون از طولانی نبودن توجه:

 

 تجویز آنتی بیوتیک:  ❖
 در صورت هرگونه شک به عفونت، آنتی بیوتیک وسیع الطیف تجویز وآزمایشات مرتبط پیگیری شود. 

  

 

 داروههای ممنوعه:  ❖
 استامینوفن در صورت اسیب کبدی  –والپرئات سدیم  –ورتیکوییدها ک وکگلو

 

 


