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IDIOPATIK HIPOPARATIROIDIZM
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Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligs ve Hastaliklart Anabilim Dali

GZET

fiopatik hipoparativaidi genellikle  cocuklnk
vaglarinda cikan, elivelogisi belirlenemeven ve
paretficwnteny elsikligl e Larakterize biv pgeatirald
bzl bozuklugudur, Bo drastalih izede. olabiilecegi
ity peliglandiler vetmezligin hiv Lomponenti
efirakia flunabilie, fipekalsenat Fomvwlziven,
ontkarmikor alopest Totalis ve pedtnsivopaty kil
gifaleren cndiet vagmdaki Bivoerkek hastada vapian
incelemeler sonpasinda idiopatih hipoparatiredi

fernirst Keweang  ve olga literatiic bifgilers pdindg

tertigilnieginr.

Anahiar sdzeiblee: Hipoparvativeddizon potiedvopats

ldiopatik hipoparotiroidi etivolojinin belirlene-
medifn purathormon vetmezlifiing bagh ortaya gi-
kan hir hastahikor, Cocukluk ¢afmda ortaya -
kan ve idiopatik olarak adlandimlan hipoparati-
rawdilerin bilyiik bir gofunlufunda oloimmin
mekanizmalar rol ovnamaktadie ldicpatik hipopa-
catiroidizm lerimi altinda meelenen vakalann ki-
itk hir bolimiinde inkomplet DiGeorge sendro-
mu veyva olozomal dominant famikial hipoparati-

roidivm sie konosudur (1),

SUMMARY

liopathic fvpopararhyroidism 5 oa parativeroid
gland disorder with paksiown etiology wihich is
charaeterized by deficiensy of paratloiroid hormeone.
Homay aecnr i an Gxelated form or as o component of

nther polyglanduler deficiencies. A fonrteen-vear old

by with  hypocaleeniic convalsinns,
anyehomyecosts, wlepecia Tetalis and
polvaewropathy was lagnnsed ay  Wflopaihic

fvpoparatiivreddism aieording 1o his clinieal and
faboratery findings. The related lterature were

discssed.

Kev words: Hyvpopararivrasdiom . palyieoropatiy

Idiopatik hipoparatreaditerin hitvitk kismim olus-
turan otoimmin hipoparatirosdi ek basing olabi-
lecegi giln Addison hastalifn ve/veya kronik mu-
kokitan kandidinzis ile hirlikie olabilir. Farkh
dokulara karst antiker msidansun arimes olmas
bu hastalizim otoimmin temele dayandifon do-
sindiirmekiedir. Oloimmuan  hipoparatiroidi, Ad-
disen hastilin ve kronik mukokiitan kandidia-
asten en g ikisinin birdikie bulundufiv durumlar-
da poliglandiler atoimmiin hastalik ip 1 deyimi

kulbamlir (2, Bandidiazis hemen her zaman diger



Dok Evildl Umivematest Tap Falultesi Dergist
Wl 190 Tk T oyl

boreukluklardan daha omee oraya gikar, Hipopi-
catiroidi ise siklikla Addison hastalifmdan dince
saptamr, Oounmiin hipoparatiroidi ile birlikie
aiiritlebilen difer bozukluklar ise alopesi areata
veva totalis. malabsorbsivon bozukluklar, pemi-
siy:"rf. anemi, gonadal yezmezlik, kronik aktil he-
patit, Hashimoto tiroiditi. vitiligo. diabetes mel-

litus ve immunglobulin A eksiklididir (3),

Hipoparatirordizmin semptom ve bulgulan ara-
smda hipokatsemi nedemyle olugan tetani 6n
plandadir (4}, Klinik tabloya bazen konvidlziyon
{zrand mal. petit mal ve fokal epileptik nibetler).
kafy igi hasing artmast ve papal Gdemi, psikiyat-
rk ve mental boeukluklae eibi santral sinir sis-

temi bulgulan hakim alabilir,

Uzun siireli lipokalsemiye bagh olaak dig mine
hipoplazilert ve katurkt gelisebilie Deri gencllik-
te kurudur, ieerinde egeema gortenebilir, trmak-
lar kelay kinhr, saglar kaba ve kurudur, Bu hasti-
larda sik olarak nroaklarda ve sz kiselerinde

kandida enfeksivonu geligebilir,

Laboratuvar incelemelérinde hipokalsemi ile bir-
likie hiperfostutems bulunur. Serum alkalen fos-
futaz seviyesi genellikle normaldir Kesin tam rad-
voimmiinassay ile serom parathormon dizeyinde-
ki diigiklugin ve parathonmon verilmesi ile kan
kalsiyumunun ve idrarda cAMPin artmasimin

aisteriimes ile konur (55

Bu yazda Dokuz Evlal Universitesi Tw Fakiil-
tesi Pediatrt Kliniginde ihopatik. hipoparatiroidi
st alan ondar yasindaki bir erkek hasta. nadir
giiriilen bir hastalik olmas) ve polindropatinin

eslik etmesi nedeniyle akdim edilmigtir,
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Ondirl yasinda erkek hasia kol ve bacaklarda
pyusma ve kasihma gikayetivle hastunemizs ge-
tirildi. Hikavesinde hastamn uyusma sikavetleri-
nin hir vl dncesinden bagladi®e ve hastanemize
hasvurdudu gin biling kavht olmaksizin kol ve
bacaklarda 1wnik kastmase  oldo@u ofrenildi
Adlenin ilk gocugu olan hastanmn alopest wolalis
ve tined ungium nedeniyle vedi yilde tedavi gbr-

mekte oldugy belirlendi.

Fizik muavencsinde afurhik:51 kg (25-50 per-
sumtil), boy: 163 ¢m (25-50 persanul). bag gevre-
51:54.5 cm;, vitn] bulgular normal bulundo. Alo-
pesi totalis, el ve ayak parmak nroaklannda om-
komikoz ve bung bazh kalinlagma ve deformas-
von, patella ve asil reflekslerinde kayip, Trous-
seau pozitifliin diinda diger sistem bulgulan

noemil plarak deferlendinildi (Sekil 1.2.3).

Sekil 1. Hastada alopesi tolalis gorilmekie.



Sekil 3. Hastamin genel gériinimi

Laboratuar tetkiklerinde: Hemoglobin, 1okosit si-
vist, perilerik kan vaymast ve Idrar incelemesi,
eritrosit sedimentasyon hizr, e ve glukoz defer-
leri normal olarak bulundu, Serum sodyum. po-
tasyum.omazneayum degeclen nommal olup serum-
day kalsivam: 1.O1 mmol/N. morganik fosloe: 13
myfdl, alkalen fosfataz: 232 1U/N olarak tespit
edildi, Serum parathonnon: 1.8 ng/ml {normali
10-53 ng/ml), T3. T4, TSH, kortizol, vilamin

Bz ve folat ditzeyleri ile 24 soanlik adrarda 17 Ke-
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tosteroid diizeyi normaldildrarda Kalsiyum/
kreatinim oram (L0 olarak espi edilds, Elekirg-
kardiogralik incelemede QT mesafesinde uzama

(QTc: 066 sanive) saptandi, Bevin omurilik sivi-
st incelemelerinde herhangl bir patoloji saptan-
madi. Tirnak kuant materyalinin mikolojik tetki-
kinde maya mantarlin girildi. Al ve st cksire-
mife grafilerd, bilgisayarll bevin wmogralisi, ba-
un ultrasonogratisi ve elektroensefulogral etkik-
lert normal olarak deferendinldi. Elekiromyo-
gralik ineelemede polmtropat e wyumlu bulgu-

lar saptand..
TARTISMA

Klinik olarak alopesi totalis. el ve ayak parmak
urmaklanmda onikomikox. hipokalsemik konvul-
ziyon ve polindropati ghsteren vakamizin labora-
tuvar incelemelerinde hipokalsemi, hiperfosta-
temi ve normal serum alkalen fostataz seviyeleri-

nin bulunmass ile hipoparatiroidi diiginiilmiistir,

Hipokalsemi ve tetani yvapan difer hastahiklarly
ve konvilzivona vol agan santral sinir sistemi
bozukluklarnvla klinik ve {aboratuvar olarak avi-
nicn damst vapdan vakamn serum parathormon
dizeyinin dugiik bulunmass ile kesin tamya gidil-
migtir. Olzumuzda semplomlarm baglangig vas
ve klinik gidisi gzontne almdimda idiopatik
hipoparatiroid olabilece 81 dilsinbimiistir. Olgo-
muda ne mlesel pecist digundirebilecek bir bag-
Ea olaw teshil ne de DiGearee sendromunu dii-
giindirebilecek hilcresel immiin yetmeslik ve as-
sosive fasival ve kardiak bulgular tesbit edileme-
mustir. Cioimmun hipoparatiroidi yoninden para-
tiroid antikoclan bakilmmang, ancak poliglandi-
ler atoimmun hastalk Gp 1 yoniinden arastimnlomsg
ve poliglandiiler vetmezlik saptanamamigtr. Bu-
na ragmen olgumuzda alopes: wolalis ve inatgr
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onikemikoe bulunmas otoimmun bir elivolo-
jmin ral eynavabileeegini ima etmekeedir.Bu has-
takarda alopesi nedeni olarak otoimmin wedelen-
me sonucy sag follikiillerinde fenfosit infiliras-
yonu ve airofi geligmest: sorumlu wiulmakiade
(6,7.8). Inatgi deri. mukoza ve trmak monilia en-
feksiyonlarma neden olarakta jeneralize bir T hiic-
re igley bozuklufu olmamakla birlikte kandidaya
immunaolojik vamtsizhk oldugu ileri sirilmekte-
i), Qlgumuzda diopatik hipoparatiroidide go-
rehilecefimiz katarakt, diy ming hipoplazisi, ha-
zal ganglionlarda kalsifikasyon ve metafizlerde
dansite artsrnmn saptanmamis olmasi hipokalse-
minin wzun siredir meveut olmamass veya hipo-
kalseminin ok dusik sevivelerde bulunmama-
sina bagh olabilic. Olgumuzda saptaditimg il-
ging bir bulguda polintropatidir. Al eksiremite-
lerde derin tendon reflekslerinde kayip saptanmis:
nedemiyle yapilan elektromyozralik incelemede
polindrapativle uyumlu degigiklikler saptanmig-
lir. Ancak algumuoezda polintropatiyi ah edebile-
cek herhangi bar enfeksivon, ilag toksisilest, agr
metal xehiclenmesi, metabolik veys endoknnolo-
Jik bir bocukluk veya dejeneratif bir hastahk
teshit edilememigtir. Polindropative idiopatik
hipoparatiroidinin neden alabilecesi disiinilmis-
tiir (Qlgoya tedavi baglamasma ve serum kalsi-
vumn divzeylen normale dinmesine rgmen poli-
néiropt bulgulan devam etmistic). Buo yiinden li-
teratiird radiZimeds herbangibir bilgive rastla-
vimadik.

Olguya akut wtani tedavising akiben gtinde
0000 Uovitamin D3 ve 4 ¢ clementer kalss-
yum tedavisi baslanmastir,

ldiopatik hipoparatiroidi tanss alan olzwnug ag-
rek nadir gorilen bir endokrinolojik borukluk ol
mias ve gerekse polindropatinin eshik climesi ne-

deniyle bildirilmistir.
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