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to im mün Po lig lan du ler Sen drom  tip 1 (OPS) na dir gö rü len bir sen-
drom olup, has ta lık tan so rum lu gen 21. kro mo zo mun uzun ko lun -
da (21q22.3) bu lu nan oto im mün re gü la tör (AI RE) ge ni dir.1

Has ta lı ğın ka rak te ris tik tri a dı; kro nik mu ko ku ta nöz kan di di ya zis, oto im -
mün hi po pa ra ti ro i dizm ve ad re nal ye ter siz lik ten oluş mak ta dır.2 Ta nı için
bun lar dan iki ta ne si nin bu lun ma sı ye ter li dir. Tip 1 OPS oto zo mal re se sif
ka lı tım la ge çen bir sen drom dur. Pre va lan sı ol duk ça dü şük tür. Yak la şık

Hipokalsemi ile Başvuran 
Otoimmün Poliglanduler Sendrom (OPS)

Tip 1 Olgusu

ÖZET Otoimmün poliglanduler sendrom (OPS) tip 1 tanısı kronik mukokutanöz kandidiyazis,
hipoparatiroidizm ve adrenal yetersizlik üçlüsünden ikisinin varlığı ile konulur. OPS tip 1 çok nadir
bir otoimmun bozukluktur. İlk olarak 1929 yılında hipoparatiroidi ve kronik mukokutanöz
kandidiazis arasındaki ilişki tanımlanmıştır. Kliniğimize hipokalsemi ile başvuran 17 yaşındaki genç
kız hastada PTH 5.4 pg/ml (normal aralık 12-72 pg/ml) bulunması üzerine hipoparatiroidi tanısı
konuldu. Dil ve ağız mukazasında mukokutanöz kandidiyazis ve tırnaklarda ektodermal distrofik
değişiklikler gözlenmesi üzerine OPS tip 1 düşünülerek primer adrenal yetersizlik araştırıldı. ACTH
>1250 pg/ml ve kortizol düzeyi sabah 08:00’de 6.56 μg/dl saptandı. Synacthen testine kortizol yanıtı
alınamadı. Otoimmün hipoparatiroidizm OPS 1’in başlangıç bulgusu olabilir. Bu nedenle erken
yaşlarda hipokalsemi ile başvuran olgularda OPS tip 1 düşünülmeli ve diğer otoimmün hastalık-
larla birlikteliği araştırılmalıdır. 
Anahtar Kelimeler:Hipokalsemi; otoimmun poliglandular sendrom

ABSTRACT Diagnosis of autoimmune polyglandular syndrome type 1 (APS 1) is defined by at least
2 of the following 3 findings: mucocutaneous candidiasis, hypoparathyroidism, and adrenal insuf-
ficiency. APS type 1 is a very rare autoimmune disorder. The first description of the association be-
tween hypoparathyroidism and candidiasis was published in 1929. Seventeen years-old girl with
symptoms of hypocalcemia was applied to our clinic.  Her serum PTH level was 5.4 pg/ml (normal
range 12-72 pg/ml). Therefore, we thought that hypoparathyroidism. The patient had mucocuta-
neous candidiasis in oral region and ectodermal dystrophia in fingernails. Primer adrenal insuffi-
ciency was investigated in this patient to clarified APS 1 syndrome. Basale ACTH level was >1250
pg/ml and cortisol level was 6.56 μg/dl at 08:00 a.m. Cortisol response to the synacthen test was not
sufficient. Autoimmune hypoparathyroidism may a first sign of APS 1, therefore, young patients
with hypocalcemia should be investigated from the point of APS 1 or related other autoimmune dis-
ease.
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25.000 de 1 gö rü lür. Fin lan di ya ve İran lı ya hu di
top lum la rın da nis pe ten da ha sık gö rü lür. Va ka la -
rın ço ğun da sen drom ço cuk luk ça ğın da or ta ya çı -
kar. Ka dın/er kek ora nı çe şit li fark lı lık gös ter mek le
be ra ber (0,8/1,5) eşit ka bul edi lir.3 Hi po kal se mi ne-
de ni araş tı rı lır ken tes pit edi len OPS 1, na dir gö rü -
len bir sen drom ol du ğun dan bu ol gu su nu su ile
in ce le me yi amaç la dık.

OL GU SUNUMU
On ye di ya şın da genç kız olgumuz el ler de ka sıl ma,
uyuş ma ve ko nuş ma bo zuk lu ğu şika yet le ri ile po-
lik li ni ği mi ze baş vur du. Has ta nın fi zik mu a ye ne -
sin de tro us se a u (+), chvos tek (+), vü cu dun da
yay gın vi ti li go sap tan dı (Re sim 1). Kal si yum dü ze -
yi 4.2 mg/dl (nor mal ara lık 8.4-10.2 mg/dl ), al bu -
min dü ze yi 3.8 g/dl, fos for dü ze yi 10.4 mg/dl
(nor mal ara lık 2.7-4.5 mg/dl) ve pa ra ti ro id hor mon
dü ze yi 5.4 pg/ml (nor mal ara lık 12-72 pg/ml) ola-
rak tes pit edil di. Pri mer hi po pa ra ti ro i di ne den le ri
araş tı rı lan has ta da oral böl ge de mu ko ku ta nöz kan-
di di ya zis (Re sim 2) ve tır nak lar da ek to der mal dis-
tro fik de ği şik lik ler (Re sim 3) göz len me si üze ri ne
OPS tip 1 dü şü nül dü. Bu ne den le Ad di son has ta lı -
ğı açı sın dan da tet kik edi len has ta nın ACTH >1250
pg/ml (nor mal ara lık 5-46 pg/ml) ve kor ti zol dü ze -
yi sa bah 08:00’de 6.56 μg/dl (nor mal ara lık 6.2-19.4
μg/dl) bulundu. OPS tip1’in di ğer kom po nent le ri

araş tı rı lan has ta da an ti in tren sek fak tör an ti ko ru ve
an tig li a din an ti kor la rı po zi tif gözlendi. En dos ko pi -
de özo fa gus mu ko za sın da yay gın can di di ya zis sap-
tan dı. Du o de num mu ko za sı at ro fik olan has ta dan
alı nan bi yop si de vil lus at ro fi si tes pit edil di. Ami-
not rans fe raz dü zey le ri yük sek (ALT: 149 U/L,
AST:105 U/L) bulundu. He pa tit pa ne li (HBsAg,
An ti HCV, An ti HAV IgM) ne ga tif, oto im mün he-
pa tit pa ne li (ANA, AMA, AS MA) po zi tif ve ba tın
ul tra so nog ra fi sin de ka ra ci ğer pa ran ki mi ka ba ve
da lak bo yu tu bü yük (146 mm) ol du ğun dan has ta da
oto im mün he pa tit dü şü nül dü. RESĐM 1: Otoimmun poliglanduler sendrom tip 1’li olgunun karın cildinde

yaygın vitiligo lezyonları görülmektedir.

RESĐM 2: Otoimmun poliglanduler sendrom tip 1’li olguda oral bölgede
mukozal kandidiazis

RESĐM 3: Otoimmun poliglanduler sendrom tip 1’li olgunun tırnaklarında ek-
todermal distrofi izlenmektedir.
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TAR TIŞ MA
Hi po pa ra ti ro i dizm ile kan di di ya zis ara sın da ki iliş -
ki ilk ola rak 1929 yı lın da ta nım lan mış olup, 1946
yı lın da ad re nal ye ter siz lik ile iliş ki si bil di ril miş tir.
Bu sen dro ma “Whi ta ker sen dro mu ”, “po lig lan du -
ler oto im mün has ta lık tip 1”, “oto im mün po li en -
dok ri no pa ti ”, “ek to der mal dis tro fi ” gi bi isim ler de
ve ril miş tir.3

Kro nik mu ko ku ta nöz kan di di ya zis tır nak ve
oral mu ko za yı ve da ha sey rek ola rak da özo fa gu su
tu tar. Ge nel de da ha er ken yaş lar da (or ta la ma 6.5
yaş) or ta ya çı kan baş lan gıç prob le mi dir. Oto im mün
hi po pa ra ti ro i dizm (or ta la ma 7.5 yaş) ve Ad di son
has ta lı ğı ge li şi mi ise da ha da ha geç (or ta la ma 13
yaş) or ta ya çık mak la be ra ber da ha spe si fik tir.3 Kro-
nik mu ko ku ta nöz kan di di ya zis va ka la rın yak la şık
% 73-100’ün de, hi po pa ra ti ro i dizm % 73-90’ın da,
Ad di son has ta lı ğı da va ka la rın %60-100’ün de göz-
le nir. Ol gu muz da ol du ğu gi bi kla sik tri a dın ya nı sı -
ra çö li ak has ta lı ğı ve oto im mun he pa tit gi bi di ğer
oto im mun has ta lık la rın da eş lik et me si ne na dir
rast la nıl mak ta dır. Kla sik tri a dın göz len di ği va ka lar
bi le tüm va ka la rın % 57’si ni oluş tur mak ta dır.4-7

Bu has ta lar da kla sik tri a da bir çok mi nör kli nik
tab lo eş lik et mek te dir. Ka dın lar da to tal ve par si yel

hi po go na dizm sık gö rül me si ne rağ men (>%60) er-
kek ler de da ha sey rek gö rü lür (%14). Tip 1 di a be -
tes mel li tus oto im mun po lig lan du ler sen drom tip
2’de ki ka dar sık gö rül me se de (%1.2-12) er ken yaş-
lar da (< 21 yaş) ge li şe bi lir.4-7 Oto im mün hi po ti ro i -
di (at ro fik ti ro i dit) az gö rül me si ne rağ men ço ğu
öti ro i dik has ta da ti ro id oto an ti kor lar po zi tif bu lu -
na bi lir.3 Oto im mün he pa tit va ka la rın yak la şık %8-
26’n da göz le nir ve has ta la rın ço ğu kro nik he pa tit
tab lo su şek lin de kar şı mı za çı kar.5-7 Oto im mün he-
pa tit var lı ğı önem li mor ta li te ile bir lik te dir.8 Göz-
le nen di ğer tab lo lar ise; al lo pe si (%29-32), vi ti li go
(%8-13), per ni si yöz ane mi (%11-13), kro nik at ro -
fik gas trit (%13-15), ma lab sorp si yon (%18-22),
den tal ene mal hi pop la zi (%77-82), ke ra to kon junk -
ti vit (%8-41) oran la rın da olup, sel lü ler ve hu mo ral
de fekt ler, pu re red cell hi pop la zi, asp le nizm, ko le -
li ti ya zis ve prog re sif myo pa ti nin ra por edil di ği va-
ka lar da var dır.3

Hi po kal se mi nin önem li ne den le rin den bi ri
olan oto im mün hi po pa ra ti ro i dizm OPS 1’in baş lan-
gıç bul gu su ola rak kar şı mı za ge le bi lir. Bu ne den le
er ken yaş lar da hi po kal se mi ile baş vu ran ol gu lar da
OPS 1 dü şü nül me li ve mu ko kü ta nöz kan di di ya zis
ile sür re nal ye ter siz lik baş ta ol mak üze re di ğer oto-
im mün has ta lık lar la bir lik te li ği araş tırılma lı dır. 
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