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Niitrisyonel Vitamin D Eksikligine Bagh
Rasitizm ile Iliskili Miyelofibrozis ve
B;, Vitamini Eksikligi Birlikteligi
Association of Nutritional Vitamin D

Deficiency Rickets Related Myelofibrosis and
Vitamin By, Deficiency: Case Report

OZET Biiyiiyen kemigin mineralizasyon yetersizligi olan niitrisyonel vitamin D eksikligine bagli ra-
sitizm, gelismekte olan tilkelerde halen 6nemli bir saglik sorunudur. Vitamin D eksikligi kalsiyum
ve fosforun yetersiz emilimine neden olmaktadir. Riketsli olgularda anemi sik goriilmektedir ve
neden siklikla demir eksikligidir. Bununla birlikte rasitizme baglh olarak nadiren miyelofibrozis ge-
lismekte ve bu durum anemiye yol acabilmektedir. DNA sentezinde eksiklik olmas1 sonucu ortaya
¢ikan ve siklikla vitamin B, ve folik asit eksikliginin neden oldugu megaloblastik anemi, ¢ocukluk
¢aginda goriilen 6nemli bir anemi nedenidir. Rasitizme bagh miyelofibrozis ve By, vitamin eksik-
ligi birlikteligi oldukea nadirdir. Bu galismada hepatosplenomegali ve anemi nedeni ile tetkik edi-
lirken, rasitizm ve Bj, vitamin eksikligi birlikteligi ve kemik iligi biyopsisinde miyelofibrozis
saptanan bir ¢ocuk olgu sunulmustur. Sonug olarak, rasitizm ile birlikte anemi saptandiginda B, vi-
tamin eksikliginin de hatirlanmas: gerektigi vurgulanmigtir.

Anahtar Kelimeler: Megaloblastik anemi; miyelofibrozis; ragitizm

ABSTRACT Nutritional vitamin D deficiency rickets is a mineralization defect of growing bone
and is still a public health problem in developing countries. In these patients vitamin D deficiency
causes insufficient absorption of calcium and phosphorus. Anemia is frequently observed in rickets
patients and iron deficiency is the most common reason. Myelofibrosis can rarely occur in rickets,
and this situation also can result in anemia. Megaloblastic anemia develops as a result of defective
DNA synthesis. It frequently occurs due to folic acid and vitamin By, deficiency, and is also an im-
portant anemia reason in childhood. Association of rickets related myelofibrosis and vitamin By, de-
ficiency is rare. In this paper we report a case in whom association of rickets related myelofibrosis
and vitamin By, deficiency was detected during investigation of hepatosplenomegaly and anemia.
In conclusion in children with nutritional vitamin D deficiency rickets, vitamin B, deficiency sho-
uld also be taken into account in etiological evaluation of anemia.

Key Words: Megaloblastic anemia; myelofibrosis; rickets
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itamin D eksikligine bagh rasitizm (niitrisyonel rasitizm), gelis-
mekte olan {ilkelerde halen 6nemli bir saglik sorunudur. Rasitizm;
kikirdak epifizyal biiyiime plaginda yetersiz mineralizasyon ile so-
nuglanan ¢ocukluk cag: kemik hastaligidir. D vitamini eksikligi, kalsiyum
ve fosforun bagirsaklardan yetersiz emilimine neden olmaktadir. Anne sii-
tli alan ve D vitamini destegi yapilmayan ¢ocuklarda D vitamini eksikligi g6-
rilebilmektedir.! Ragitizm, iskelet sisteminin yam sira diger sistemleri de
etkileyebilen sistemik bir hastaliktir. Bu baglamda siit cocuklarinda agir he-
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matolojik sorunlara neden olabilmektedir. Miyelo-
fibrozis, rasitizmli ¢ocuklarda nadir goriilen du-
rumlardan biridir.?®

Megaloblastik anemi, DNA sentezinde bozul-
ma sonucunda ortaya ¢ikan klinik bir tablodur.
Megaloblastik aneminin en sik nedeni, DNA sente-
zi i¢in gerekli temel vitaminler olan vitamin By,
(kobalamin) ve folik asidin hiicre diizeyindeki ek-
sikligidir. B, vitamini yetersiz olan annelerin be-
bekleri yetersiz kobalamin depolariyla dogar ve
anne siitiinden de yetersiz B, alindigindan mega-
loblastik anemi olugur.”

Bu ¢aligmada, sadece anne siitii ile beslenen,
B, vitamini eksikligi ve rasitizm birlikteligi olan,
kemik iligi biyopsisinde miyelofibrozis tespit edi-
len, tedavi sonrasi klinik bulgular: diizelen yedi ay-
lik bir olgu sunulmustur.

IOLG:U SUNUMU

Yedi aylik erkek olgu periyodik muayene esnasin-
da solukluk ve splenomegali tespit edilmesi iizeri-
ne klinigimize ileri tetkik ve tedavi i¢in gonde-
rilmig. Oz gegmisinden; miadinda normal spontan
vajinal yolla 3.500 g olarak dogdugu, sadece anne
siitii ile beslendigi ve D vitamini destegi yapilma-
dig1 6grenildi. Soy ge¢misinden annenin vejetaryen
oldugu 6grenildi.

Fizik muayenede olgu huzursuz, deri ve kon-
junktivalarda solukluk vardi. On fontanel 4 x 5 cm,
frontal “bossing” ve kraniotabesi olan olgunun ra-
sitik rozarileri mevcuttu. Karaciger midklavikiiler
hatta 3 cm; dalak midklavikiiler hatta 5 cm kadar
keskin kenarl olarak ele geliyordu ve traube alani
kapali idi. Psikomotor gelisimi ve diger sistem mu-
ayeneleri normaldi.

Viicut 1s1s1 normal olan olgunun vital bulgula-
11 stabil; viicut 6l¢iimleri yasitlarina gére normal
ylizdelik dilimde idi. Laboratuvar incelemelerinde;
hemoglobin 6.2 g/dL, 16kosit 6.300/mm?3, MCV: 82
fl, MCH: 26.4 pg, RDW: %21.5, trombosit sayist:
74.000/mm3, periferik kan yaymasinda %20 nétro-
fil, %70 lenfosit, %8 monosit, %2 eozinofil saptan-
di. Ayrica notrofiller hipersegmente, bazofilik
noktalanma, anizositoz, poikilositoz, makroovalo-
sitoz mevcuttu. Retikiilosit %2.4, C-reaktif protein
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(CRP) negatif, eritrosit sedimentasyon hizi (ESH)
normal, alkalen fosfataz (ALP): 893 U/L, kalsiyum:
8.5 mg/dL, fosfor 1.2 mg/dL, parathormon: 140
pg/mL (15-65 pg/mL), 25-hidroksikolekalsiferol: 8
ng/kg (10-40 ng/mL), vitamin Bqy: 75 pg/mL (160-
800), folik asit: 19 ng/mL (3-17), demir: 35 pg/mL
(37-145), demir baglama kapasitesi: 215 ug/mL
(228-448), ferritin: 70 ng/mL (15-148) bulundu.
Tam idrar tetkiki, tiroit fonksiyon testleri normal-
di. Parvo viriis B19 serolojisi negatifti. El bilek gra-
fisinde radius ve ulnada metafizlerde yogun diizen-
sizlik, canaklagma mevcuttu (Resim 1). Abdominal
ultrasonografide splenomegali tespit edildi. Kemik
iligi aspirasyonundan yeterli materyal alinamadig:
i¢in olguya kemik iligi biyopsisi yapildi. Kemik ili-
gi biyopsisi miyelofibrozisle uyumlu olarak bulun-
du (Resim 2 a, b, ¢). Annenin serum vitamin B;,
diizeyi 117 pg/mL ile normalden distik idi.

Olguda rasitizme bagl miyelofibrozis ve buna
eslik eden By, vitamini eksikligi diisiiniildi. Vita-
min D5 300.000 IU kas i¢i olarak yapild: ve olguya
parenteral B;, vitamin baslandi. Annesi de B;, vi-
tamini eksikligi yoniinden arastirilmak {izere dahi-
liye poliklinigine yonlendirildi. Hastanin dort hafta
sonraki kontrol degerlendirilmesinde; hemoglobin:
9 g/dL, loékosit 12.600/mm3, trombosit sayisi:

RESIM 1: El-el bilegi grafisinde radius ve ulnada metafizlerde yogun diizen-
sizlesme ve ¢anaklasma.

Turkiye Klinikleri ] Pediatr 2010;19(2)



NUTRISYONEL VITAMIN D EKSIKLIGINE BAGLI RASITIZM ILE ILISKILI MIYELOFIBROZIS VE...

AN

RESIM 2a: Kemik iliginde eritroid, miyeloid ve me-
galoblastik seride belirgin azalma ve fibrozis (H&E,
x100).

173.000/mm3, ALP: 820 U/L bulundu. Olgu daha
sonraki kontrollerine gelmeyerek takipten cikt1.

I TARTISMA

Kalsiyum ve D vitamininin besinsel eksikligi veya
organizmada kalsiyum ve D vitamini metaboliz-
masini bozan faktor ve durumlar en fazla cocukluk
yas grubunu etkilemektedir.® Bu etkilenmeler so-
nucu ortaya ¢ikan klinik tablolardan biri olan rasi-
tizm, biiyliyen kemigin mineralizasyonundaki
yetersizligini tanimlar. Ragitizm; D vitamini, kalsi-
yum ve fosforun yetersiz alimlarina ya da birincil
metabolik defektlere bagh gelisebilecegi gibi, ma-
labsorbsiyonlar, kronik hastaliklar, intoksikasyon-
lar ve ila¢ kullanimlar1 da rasitizme neden olabilir.
Fizyopatolojik olarak kalsiyopenik ve fosfopenik
olarak iki ana grupta toplanan rasitizmin klinikte
en sik goriilen sekli niitrisyonel D vitamini eksik-
ligine baglh gelisen kalsiyopenik rasitizmdir. Tim
gelismekte olan tilkelerde oldugu gibi tilkemizde de
niitrisyonel rasitizm 6nemli bir saglik sorunu ol-
maya devam etmekte, stkliginin ise %1.67-19 ara-
sinda degistigi bildirilmektedir.'

Gintimiizde gelismis iilkelerden bildirilen ra-
sitizm olgularinin ¢ogu; sosyo kiiltiirel nedenlerle
ortiinen, yasamlarinin biiyiik boliimiini hava kir-
liligi olan kentlerde ve ev iginde gegiren, kis ayla-
rinda yiiksek rakimlarda yasayan ve dolayisiyla
glines 15181ndan yeterince faydalanamayan ve so-
nugcta vitamin D depolar1 yetersiz siyahi veya koyu
renkli annelerin sadece anne siitii ile beslenen be-
beklerinde siklikla goriilmektedir.!
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RESIM 2b: Retikiller liflerde artis grade 4 (Retiki-
lin, x100).
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crome, x100).

Cok nadir de olsa agir niitrisyonel rasitizm ol-
gularinda miyelofibrozise bagh hepatosplenomega-
li olabilecegi bilinmektedir.>*!° Miyelofibrozis, ke-
mik iliginde agin retikiilin depolanmas: olarak ta-
nimlanmaktadir. Olgumuzun da fizik muayenesin-
de rasitizm bulgulari, hepatosplenomegali ve anemi
saptanmistir. Kemik iligi biyopsisi miyelofibrozis-
le uyumlu olarak rapor edilmistir.

Birincil (idiyopatik) miyelofibrozis, ¢ocuklar-
da ¢ok nadir goriilen; goriiniiste bir nedenin varl-
ginin ortaya konulamadig1 kemik iligi fibrozisi ile
karakterizedir. Akut lenfoblastik 16semi, akut mi-
yeloid losemi, akut megakaryositik 16semi, Hodg-
kin dis1 lenfoma gibi neoplastik ve vitamin D
eksikligine bagl rasitizm, hiperparatiroidi, renal
osteodistrofi, sistemik lupus eritematozis, Fanconi
anemisi gibi neoplastik kaynakli olmayan nedenle-

re ikincil olarak gelisebilmektedir.>!!

Olgumuzda, klinik ve laboratuvar bulgulariy-
la D vitamini eksikligine bagli ragitizm disi-
nilmistiir. Vitamin D eksikligine sekonder olarak
gelisen rasitizm, ikincil miyelofibrozisin nadir bir
nedenidir. Vitamin D eksikligine bagh rasitizmde
miyelofibrozise neden olan ikincil hiperparatiroidi
tablosu vardir.'

Bebeklik doneminde By, vitamini eksikliginin
en 6nemli nedeni, anne siitiiyle beslenen bebekle-
rin annelerindeki By, vitamini eksikligidir. Nor-
malde, bir ¢ocuk birinci yaginin sonuna kadar
yetecek miktarda B;, vitaminine sahip olarak do-
gar. Bununla birlikte, annesinde B;, vitamini ek-
sikligi bulunan bebeklerin dogum sirasindaki B,
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vitamini depolar1 6nemli derecede diisiiktiir. Anne
stitiindeki B, vitamini diizeyleri serumdaki diizey-
leri ile paralel oldugundan, bu annelerin siitlerin-
deki By, vitamini konsantrasyonu da diisiiktiir. Bu
bebekler sadece annelerinin siitiiyle beslendikle-
rinde eksiklik daha da agirlagir ve eksiklik bulgula-
r1 3-4 aylik iken ortaya ¢ikabilir.” Olgumuz sadece
anne siitiiyle besleniyordu ve annenin serum B;,
diizeyi distikti.

Cocuklarda miyelofibrozis ragitizmin ¢ok na-
dir bir bulgusudur. Rasitizme bagh miyelofibrozis
gelismis olgularda hepatosplenomegali, anemi, ti-
pik kemik iligi bulgular1 saptanmaktadir.>® Miye-
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lofibrozisin rasitizmin nadir bir gelis sekli olmas:
ve By, vitamini eksikligi ile birlikteligi olduk¢a na-
dir goriilmektedir.

Sonug olarak; rasitizmli olgularda demir eksik-
ligi anemisinin sik goriildiigii bilinmektedir. Bu ne-
denle anemi ile bagvuran rasgitizmli olgularda
siklikla demir eksikligi anemisi diisiiniilmektedir.
Anemi ve rasitizm birlikteligi durumunda demir
eksikligi anemisinin yan1 sira megaloblastik anemi
de olabilecegi hatirlanmalidir. Periferik yayma me-
galoblastik anemi ile uyumlu olmasa bile bu tip
hastalarda serum B, diizeyi bakilmas: tani agisin-
dan 6nemlidir.
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