Nyburagula

Barnalaeknisfraedi

Haskadli Islands
Herbert Eiriksson



nyburagula

bilirubin getur valdid heilaskada

BIND

“bilirubin induced neurologic dysfunction”

bilirubin orsokud taugakerfisroskun
..... grafalvarlegt



nyburagula
nokkur hugtok

heildarmagn bilirubin = total bilirubin

sem skiptist i...
étengt bilirubin = ékonjugerad/indirekt bilirubin (fituleysanlegt)
tengt bilirubin = konjugerad/direkt bilirubin (vatnsleysanlegt)

otengt bilirubin er bundid albumini i bl6di
(kemst pa alla jafna ekki yfir heila-bl6d-proskuld)

1 mg/dL =17 umol/L




bilirubin

myndast vid nidurbrot hemoglobins i
reticuloendothelial vef (heme catabolism)

80% bilirubins kemur fra raudum blédkornum

20% fra 60rum heme innihaldandi proteinum
(myoglobin, cytokrom....)
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Otengt/tengt

vio edlilegar adstaedur er nanast allt 6tengt bilirubin i
blodi bundid albumini og pannig flutt til vinnslu i lifur

| lifrarfrumum binst bilirubin glukuronyl syru....pa ordid
tengt (konjugerad) og skilst Ut med saur og pvagi

heilbrigt fullburda barn getur bundid 410-480 umol/L af
bilirdbini vid albumin. betta bilirubin fer alla jafna ekki
yfir heila-bléd-proskuld...



nyburar gulna vegna...

magn bilirubin i sermi eykst fyrstu dagana hja 6llum
nyburum:

-hatt hemoglobin = mikill RBK massi

- styttur liftimi RBK (85d)

- vanstarfsemi efnahvata i lifur > seinkadur

bilirubin utskilnadur

- aukin parma-lifrar-hringras (enterohepatic circulation). tengt
bilirubin i gorn hydrodliserad i 6tengt bilirubin og sidan
frasogad...parf pa ad endurvinna



nyburagula

* hja allt ad 60% fullburda barna verdur gula
synileg

e oftast saklaus edlislaeg gula sem nzer hamarki
a 3.-4. solarhring og parf ekki medferdar vio

e hja fullburda bérnum a nyburagula alla jafna
a0 vera gengin yfir vid 2 vikna aldur



nyburagula

| sumum tilvikum eru til stadar ipyngjandi
beettir sem mikilveegt er ad greina:

" nyburi sérstaklega viokveemur fyrir
ozeskilegum ahrifum bilirubins

og/eda
" peettir sem auka a gulu



Increased number or
destruction of

red blood cells:
Polycythemia
Bruising/cephalhematoma
Hemolysis — rhesus and
other red cell antibodies,
G6PD deficiency, sphero-
cytosis

Maternal diabetes

Hypoxia
Metabolic acidosis
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kernicterus
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Can cross blood—brain
barrier and cause

Breakdown of — 5 Unconjugated <—]

Low albumin

bilirubin
bound to albumin

hemoglobin and
other hem proteins

Increased
enterohepatic
circulation:
Preterm
Breast milk

Bowel obstruction
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circulation
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Decreased conjugation:
Preterm
Crigler—Najjar syndrome

;' Conjugated bilirubin

Aggravating
factors




vio mat a gulu....



Older than 3 weeks - prolonged

< 24 hours old 24 hoursto2 weeksold  jaundice
Hemolytic Physiologic Unconjugated:
Rhesus disease Breast milk jaundice Breast milk
ABO incompatibility Hemolytic Hypothyroidism
GOPD deficiency [nfection Conjugated (>20%):
Hereditary spherocytosis  Bruising Neonatal hepatitis syndrome
Congenital infection Gastointestinal obstruction  Biliary atresia
Polycythemia
Metabolic disorders
Liver enzyme defects

Crigler-Najjar syndrome



snemmtilkomin (< 24 kist. aldur)

e raudkornarof (hemolysa)
—rhesus st'Jkd(')mur (isoimmune hemol. anemia)
— ABO misraemi (isoimmune...)

—erfdagallar i himnu RBK t.d. spherocytosis,
elliptocytosis (nonimmune hemol. anemia)

—galli i/skortur a efnahvotum RBK t.d. G6PD skortur

(nonimmune...)

* sykingar
—Sy,kIaSC,)tt (sepsis)



siotilkomnari (24 klst.-2 vikur)

* Edlislaeg gula

e Brjostamjolkurgula

e Raudkornarof (hemolysa)

e Syking (syklasstt, TORCH)

e Marihuo

e Mikio bléémagn (polycythemia)

e Stifla i meltingarvegi

* Efnaskiptagallar

e Lifrarensimgallar (Crigler-Najjar....)



langvarandi (> 3 vikna)

otengt bilirubin:
brjostamjolkurgula
vanstarfsemi skjaldkirtils

tengt bilirubin: (> 20% af heildarmagni bilirubins)

gd | |ga Nga lokun (biliary atresia)



gula a 1. solarhring

markverd gula strax a 1. solarhring (wratt heekkand
viirubin) €F Oftast @ grunni raudkornarofs

beint Coombs prof pa jakveett

haettule

ot pvi:

a) f.o

f. otengt bilirubin....heilaskadi!

b) getur haekkad hratt upp i skadleg gildi




rhesus sjukdémur

(erythroblastosis foetalis)

alvarlegasta form raudkornarofs sjukdoms, byrjar a
fosturskeidi. modir neikvaed fyrir Rh “D” antigeni (15%
kvenna) og framleidir motefni gegn motefnisvokum a
yfirbordi RBK fosturs

alvarlegur sjukdémur sem getur valdio: blodleysi, gulu og
hydrops (bjugur) hja fostri. venjulega greint fyrir faedingu
med blodrannsdkn hja modur (métefnatiter) 0g OMskodun a
fostri



rhesus sjukdomur

o verulega hefur dregid Ur algengi pessa sjukdoms vegna
forvarna...koma i veg fyrir myndun motefna

o i upphafi medgongu er gerd blédflokkun og skimad fyrir
motefnum hja ollum konum...ef Rh D neikveaed pa...

anti Rh immunoglobulin (Rhophylac®):

e skimun fyrir motefnum vid 25 vikur og Rh D flokkun fosturs..
...ef fostur Rh+, pa Rhophylac vid 28 vikur

* gjof endurtekin @ medgdngu (legvatnsastunga, blaeding, slys) ef > 4
vikur fra gjof
e eftir feedingu ef barn Rh+




rhesus sjukdomur
Rhophylac®

lgG binst vid Rh+ RBK fosturs sem sloppid hafa yfir i
blodras moédur og kemur i veg fyrir (blokkerar) virkjun
B frumna modur og tilurd minnisfrumna



ABO isoimmunisering
ABO hemolytic disease

lang algengasta orsok isoimmuniseringar (saménaming) hja

nyburum

maedur i blédflokki O eignast i 15% tilvika barn af blodflokki A
eda B. pridjungur pessara barna hefur jakvaett Coombs prof
b.e.anti A eda anti B motefni (1gG) fra modur eru bundin vid
RBK barnsins

vaegara en rhesus sjukdomur, ekki ahrif a fosturskeidi,
minnihluti pessara barna gulnar markvert



mat a gulu

(ekki mjog nakveemt, erfidara hja peldokkum!)

Zone 1 2 3 4 5
Definition Head | Upper | Lower | Arms Pal
and trunk | trunk and a: dms
neck and lower aola
thighs | legs
TSB 100 150 200 250 | >250

(micromol/L)




rannsoknir

maeling a bilirubini: -hao
-bl60o

ef markverd haekkun:
blodflokkun og beint Coombs prof (m.t.t. raudkornarofs)
blodstatus (blédstrok, netfrumur)



medferd

bilirubin gildi metid i hverju einstoku tilviki
m.t.t. Pess hvort gripa skuli til medferdar

medgongulengd
aldur barns (kist....dagar)

ahaettupeettir



pbaettir sem geta aukid a guluna

raudkornarof (oftast v. bl6dflokkamisraemis)

litil feeduinntaka/purrkur (markvert pyngdartap)
kefalhematoma

utbreiddir marblettir

hatt blodgildi (polycythemia)

austur asia (minnivirkni efnahvata i lifur)

“systkini medhondlad v. nyburagulu”



ahaettupeaettir m.t.t. heilaskemmda
(veikladur HBP)

fyrirburar

onnur veikindi
s.s. sykingar, blédsyring, lagur blédsykur...

surefnisskortur i faedingu (asfyxia)
lagt s-albumin



Total Serum Bilirubin (mg/dL)
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tilfelli 1

edlileg faeding vid 38 vikur, gott astand, Apgar 8 og
10, fp 3562g, a brjosti og hefur sogid vel. gula vid 24
kist... s-bilir 223 pumol/L.

nalgun?

= snemmtilkomin gula

" s-bilirubin yfir medferdarmorkum



tilfelli 1 #n)

greiningarprof m.t.t. undirrotar
= bl6dst. m. blodstroki, netfrumur, blodflokkun,
beint Coombs prof

= |iklega v. raudkornarofs

= meoferd....

= eftirfylgd.... med mati a arangri medferdar og
....frekari/oflugri medferd ef pess gerist porf




meoferd nyburagulu

" |[j6sameodfero
" fedi/vOokvagjof
" Immunoglobulin G (IVIG)

" (ef moétefni gegn RBK til stadar)

" blodskipti



ljdsamedferd

" |j6salampi/lampar, blagraent litrof (um 450 nm)

bilirubin i hud og undirhud dregur i sig ljos

otengt bilirubin breytist i vatnsleysanlega
skadlausa isomera sem skiljast ut med saur og
bvagi an frekara umbrots i lifur



blodskipti
blodgjof i miklu magni med aftdppun

ef bilirubin mjog hatt esa haekkandi pratt fyrir
ljosamedferd...eda ef markvert blodleysi (rauskornarof)

sjaldan porf i dag:
 forvarnir hafa verulega dregid ur algengi rhesus
sjukdoms
* baett ljdosamedferod



medferd

* pegar akvoroun um ad medhondla hefur verid
tekin, er mikilvaegt a0 ekki dragist (ur hofi) a0
medferd sé hafin

* vi0 “heettulega” ha gildi (bilirubin > 450-500 pmol/L)
geta skjot viobrogd med videigandi meodferd
skipt skopum vardandi horfur ...



BIND

“bilirubin induced neurologic dysfunction”

bilirubinorsdkud taugakerfisroskun

bradur bilirubinorsakadur heilakvilli (acute bilir. encephalopathy)

oveaero, slappleiki, minnkud faeduinntaka...

bessi eink. oftast afturkraef en ef prdast afram pa...

hiti, ondunarhlé, aukin vodvaspenna,
krampar...jafnvel daudi...hja 70% leidir petta til...



BIND

langvinnur bilirubinorsakadur heilakvilli
(chronic bilirubin encephalopathy = kernicterus)

hreyfi- og proskahdomlun, heyrnartap

otengt bilirubin sest i basal ganglia og kjarna
heilastofns....vefir gulna



brjostamjolkurgula

2-4% fullburda barna (hagildi 200-340 umol/L)

undirrot ébEkkt (? efni i BM sem hamlar virkni gluk. transferasa
eda efnisdogn sem eykur frasog bilirubin fra gorn)

gulna jafnt og pétt fra fedingu, hamark vio 14
daga aldur

otengt bilirubin

utiloka parf adrar moégulegar orsakir gulu

e.t.v. af brjostamjolk i 2 sélarhr. => ¢ gula

aftur a brjc')st bé OK (bilir. mdgulega 1 30-60 pmol/L. - sidan |, )
gengur yfir a 4-12 vikum



tilfelli 2

23 daga gomul telpa, kemur a BMB v. gulu.
fullburda, ekki ljosamedferd i frumbernsku,
gulnad smam saman... gulan vidvarand.i.

" fedingarpyngd

= vigt

= fdi

* bvag/haegdir

= blodflokkur modur

= xttarsaga



tilfelli 2 (frh)

= skodun.....

" rannsoknir
= blédstatus med blodstroki, netfrumur
" blédflokkun, beint Coombs prof
" s-bilirubin otengt og tengt
" |ifrarprof (ALAT, GGT)
= skjaldkirtilsprof (TSH, T4f)

= greining.....
=" medferd.....



