Normokalsemi,
Bobrek Taslari

Brown Tumoru ve
ile Seyreden

Bir Primer Hiperparatiroidi Vakasi

Primer hiperparatiroidi (PHP) nispeten nadir rastla-
nilan bir hastaliktir (1). PHP'nin tipik semptomlari, bob-
rek taslarina bagh renal kolik, diffiz kemik ve eklem
agrilari, belirgin gastrointestinal ve ndropsikiyatrik bo-
zukluklardir (4,5). Diffiz iskelet osteoporozuna baglh
traktorler gittikgce artan oranda tanimlanmistir (6). Has-
taligin klinik tablosu gunimuzde degismistir. Vakalarin
¢ogu asemptomatiktir (2, 7, 8). En yaygin semptomlar
yorgunluk ve letarjidir (2).

PHP'de parathormon (PTH) sekresyonu artisina
bagli olarak hiperkalsemi, hipofosfatemi, hiperkalsiiri,
kan alkalen fosfat seviyesinde artis ve generalize os
teoporoz olusur (2, 5, 7). PTH osteoblasflar lizerindeki
plazma membran reseptdrlerine baglanir, miteakiben
osteoklastlar aktive olur (9, 10). Sonug¢ olarak karak-
teristik subperiostal olay devam ederse hemorajik des-
traktif litik brown timorleri gelisir ve ciddi iskelet defor-
miteleri olusur (Osteoitis fibrosa cystica).

Primer hiperparatiroidi vakalarin bir kismi normo
kalsemi ile seyretmekte; ancak bunun rastlanma sikligi
bilinmemektedir. Tanisal kriterler henlz tesbit edilme-
mistir. PTH radyoimmunoassay sensivitesi %27 87 ara-
sinda degismektedir (12).

Bu yazida normokalsemi. tipik iskelet degisiklikleri
ve boébrek taslari ile seyreden bir primer hiperparatiroi-
di vakasi sunulmustur.

VAKA TAKDIMI

44 yasindaki kadin hasta (F.G. Prot N0;222794)
son 3 yildir gittikge artan halsizlik, yorgunluk, alt eks-
tremitelerde daha belirgin olmak Uzere yaygin vicut
agrisi, istahsizlik, bulanti, yediklerini igerir tarzda kusma
ve kabizlik sikayetiyle hastanemize basvurdu. Yukari-
daki sikayetler nedeniyle son 1 yildir yuriyemez ol-
mus. Sistem sorgulamasinda son 3 yilda yaklasik 8 kg
zayifladigi, igcine kapanik oldugu, ¢abuk sinirlenip sebep-
siz yere agladigi, 6z gegmisinden ise 1 yil énce sol el
Uzerine diustiikten sonra 3. metakarpta (MK) deformite,
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2. metakarpofalangial (MKF) eklemde deformite, flek-
siyon kontraktiiri, distal interfalangial (DIF) eklemde
fleksiyon kontraktlirli ve parmakta kisalik gelistigi 6gre-
nildi.

Fizik muayenede; genel durum iyi, suur agik, koo-
pere, oryante. TA:120/80 mmHg, Nb:90/dk dizenli,
Solunum; 16/dk dizenli. Kontaveitebral ag¢i hassasiyeti
sagda musbetti. Her 2 dizde deformite, eklem hareket-
leri kisith, sol dizde fleksiyon kontraktlri mevcuttu. Her
2 uyluk ve bacak kemikleri bastirmakla ileri derecede
hassas ve agrili idi. Sol el 2. MKF eklemde sislik, de-
formite, 2. parmakta kisalik ve distal interfalangial
(DIF) eklemde fleksiyon kontraktiiri mevcuttu. Diger
sistem muayeneleri normal olarak degerlendirildi.

Hastanin kan sayimi, tiroid fonksiyon testleri ve
EKG'si normaldi. idrar mikroskopinde her sahada 20-
25 eritrosit goruldi. Biyokimyasinda; Ca:10.2 mg/dl
(N:9.3-10.7 m/dl), P:2.0 mg/dl (N:2.5-5 0 mg/dl), K:3.6
mEq/L (N 3.5-5 2 mEq/L), Alkalen fosfataz:113U/L
(N:37 145 U/L), Urik asit:3.4 mg/dl (N:3 0 58 mg/dl),
Mg:2.30 mg/dl (N:1.2-2.50 mg/dl), Kan parathormon
(PTH) seviyesi:2.65 ng/ml (N:0.22-0.66 ng/ml). Diger
kan biyokimya degerleri total protein ve albumin deger
leri dahil normaldi, idrarda kalsiyum:240 mg/giin
(N:100-300 mg/gun), idrarda fosfat:2.13 g/gin (N:0.4-
1.3 g/gin) idi.

Kemik sirvide diffiz osteopeni, 4 yonli kafa grafi-
sinde (Sekil 1a) buzlu cam manzarasi (tuz-biber, "salt-
and-pepper"), dislerde laminadura kaybi, her iki femur,
tibia ve fibula grafilerinde (Sekil 1b) multipl kemik kis-
tleri (brown tumor) ve subperiostal erozyonlar, el grafi-
sinde (Sekil 1c) sol el 3MK'da eski fraktlr sekeli de-
formite. 2.MKF eklemde deformite disinda yaygin sub-
periostal rezorpsiyon mevcuttu. Direkt Uriner sistem
grafisinde (DUSG) (Sekil 1d) sag bébrek lojunda 2 adet
10x10 ve 0.7x0.7 mm c¢aplarinda opasite, batin
USG'de (Sekil 2) sagd bobrek orta kalikslerinde en
buyudu 10 mm olan 3 adet tas, tiroid ve paratiroid
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Sekil 1. Kemik radyogrami. {a.} 4 yonii kafa grafisi. PHP igin tipik tuz-biber (salt-and-pepper) gdrinumi ve diglerde lamina dura kaybi
izleniyor
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mm boyutlarinda kenarlari ve sinirlari etraf dokudan net
olarak ayirt edilebilen hipoekoik solid bir kitle tesbit
edildi. Tiroid ve paratiroid CT'de (Sekil 4) ayni kitle
dogrulandi. Kemik sintigrafisinde (Sekil 5) radyontklid
madde uptake'i 6zellikle kafatasi kemiklerinde, sag ve
sol femurda artmisti. Baryumlu o6zefagus grafisi ise
normaldi.

Sekil 1b. Sol tibia-fibula grafisi. Multipl kemik kistleri (brown tu-
mor) ve subperiostal erozyonlar belirgin.

A

Sekil 1d. DUSG (Sag yan). Sag bobrek lojunda 2 adet tasia
I.JVier'ﬂLl opasite

Sekil 1c. Sol el grafisinde 3. MK'da eski fraktir sekeli

USG'de (Sekil 3) her 2 tiroid lobu sagda daha belirgin
olmak uzere diffiz homojen olarak buylmus, sag tiroid Sekil 2. Batin USG. Sag bobrek orta kalikslerinde 3 adet tas
lobu alt kisminda lobun arkasina lokalize 17x11x12 (okla isaretli).
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Sekil 3. Tiroid ve paratiroid USG. Her 2 tiroid lobu diffiz homo-
jen blylk. Sag tiroid lobu alt kisminda 17x11x12 mm boyutlarin-
da hipoekoik soud kitle. (T:Tiroid, PT:Paratiroid)

Sekil 4, Tiroid ve paratiroid CT. Sag tiroid lobunun arkasinda
paratiroid lojunda 17x11 cm boyutlarinda kitle (Okla isaretli).

ﬁﬁ.
> 3

2
is-

Sekil 5. Kemik sirtiigrafisi. Radyonuklid madde tutulumu kafa-
tasl ve her 2 femurda belirgin artmis izlenmekte.

T Klin Tip Bilimleri 1994, 14

Sekil 6.

PA'nun mikroskopik gériunimi. PA'nda selliler gori-
nim, diffiz patern, esas hiicre hakimiyeti, az oranda oksifil hiic-
reler, yer yer nukleus blylklik ve boyanma farkliliklari izlen-
mekte (H.E.X100).

TARTISMA

PHP paratiroid hormon (PTH) sekresyonu artigina
baglh olarak ortaya g¢ikan biyosimik olarak hiperkalsemi,
hipofosfatemi ile, klinik olarak hiperkalsemik belirtiler,
kemik ve bdbrek bulgulariyla kendini gdésteren bir
sendromdur (7, 13). En sik gorilen paratiroid hastaligi-
dir (14). PHP genellikle 50-60 yaslari arasinda ve ka-
dinlarda erkeklere oranla 4 kat daha sik goéralur (15).
Vakalarin biyuk ¢gogunlugundan (%81) paratiroid adeno-
mu (PA) sorumludur (7, 14, 16). Daha ziyade tek bir
paratiroid bezinden kaynagini alan benign adenom
seklindedir. Paratiroid bezlerinin hiperplazisi (%15) ve
karsinomu (%4) da PHP'ye neden olabilir (14). Gulnu-
mizde tek bir bezdeki adenom PHP igin en ¢ok kabul
edilen sebeptir (7, 13, 16).

Vakamizda adenom makroskopik olarak sari renkli
2x2x1 cm boyutlarinda dizgln bir kapsille cevrili ve
yumusak kivamli idi. Mikroskopik olarak esas hicre
(chief celi) hakimiyeti ile birlikte daha az oranda tek
tek hlcreler veya gruplar halinde oksifil hicreler ve
transisyonel hucrelerin katildigi mikst érnek g0Osteriyordu
(Sekil 6).

Bizim vakamizda PHP'nin klasik goérinimlerinden
hiperkalsemi, hiperkalsiliri ve alkalen fosfataz artisi ol-
mayip hipofosfatemi, hiperfosfatiri, kan PTH seviye-
sinde artma, tipik iskelet sistemi degisiklikleri ve bdbrek
bulgularindan urolitiasis mevcuttu.

PHP tanisinda radyolojik incelemeler en blyilk
yardimcidir. Subperiostal kortikal rezorpsiyon artisi pa-
tognomonik bir bulgudur. Diglerde lamina dura tabakasi
incelmis veya kaybolmustur. Butin kemiklerde tek
veya multipl kistler, kafatasinda buzlu cam (tuz-biber,
salt and pepper) gorinimi, bobreklerde tas veya kal-
sinozls tesbit edilebilir (7). Vakamizdaki en karakteristik
degisiklikler iskelet sistemi ve bobreklerde olup yukari-
daki bulgularin hemen tamami mevcuttu. Ozellikle ke-
miklerdeki diffiz osteopeni ¢ok belirgindi. PHP'de diffiz
iskelet osteoporozuna baglh frakturler gittikge artan
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Sekil 7. Sag femur ve sol tibia-fibula grafisi. Sag femur boyun, sol tibia ve fibula cisminde patolojik fraktr.

oranda tanimlanmistir (6). Nitekim vakamizda hastanin
tetkikleri yapilirken sag femur boyunda ve sol tibia-fibu-
la cisminde gelisti (Sekil 5 ve 7).

Bobrek tasi paratiroid adenomlari i¢cin mutad bir
klinik prezentasyon degildir. Paratiroid adenomlarinin
%17'sinde goéruldigl Levin'in raporlarinda goésterilmistir
17).

Son calismalarda PHP tanisinda hiperkalsemi ve
PTH ylksekliginin birlikte bulunmasi %90 oraninda tani-
sal olarak kabul edilmektedir (18). Bununla birlikte lite-
ratirde bazi arastirmacilar normokalsemik PHP vakala-
ri yayinlamiglardir (19, 20, 21, 22). Ulkemizde ise Yalin
ve ark. PHP tanisiyla cerrahi uyguladiklari 33 hastanin
%87.8'inde hiperkalsemi tesbit etmislerdir. Normokalse-
mik PHP orani ise %12.2 idi (23). PTH seviyesi ise
vakamizda belirgin derecede ylksek bulundu.

PHP vakalarinda genellikle hiperkalsemi oldugunu
belirtmistik. Ayrica glinimuzdeki vakalarda erken ta-
niya bagli olarak bdbrek tasi ve "Osteitis fibrosa cysti-
ca"nin goérilme sikhdr azalmistir (3). Vakamizin normo-
kalsemili ve llerlemis bir vaka (bdbrek tasi ve "Osteitis
fibrosa cystica") olmasi da 6zellik arzetmektedir.

PHP'de proksimal renal tubdlllerde inorganik fos-
fatlarin reabsorbsiyonunun azalmasi fosfatlri ve hipo-
fosfatemiye neden olur. Serum fosforunun dusik olma-
si PHP tanisi icin dncelikli degildir (24). Bununla birlikte
vakamizda serum fosfor seviyesi 1.8-2.5 mg/dl arasin-

Sekil 8. Tiroid hiperplazisinin (kolloidal 6tiroid guatr) mikros-
kopik goérinumi. Tiroid dokusunda kolloidle dolu gesitli capta,
genellikle genislemis follikdller izlenmekte.

da seyretmistir. Ayni zamanda fosfaturi saptanmistir.
Ameliyattan sonra serum fosforu 2.7 mg/dl degerine
cikmistir. Serum Mg, Urik asit ve alkalen fosfataz se-
viyeleri normal degerlerde seyretmistir.

Vakamizin bir 6zelligi de tiroid hiperplazisi ile bera-
ber bulunmasidir. Histolojik olarak igi kolloid dolu gesitli
capta, genislemis foliklller izlenmistir (Sekil 8).
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Vakamizda serum kalsiyum ve alkalen fosfataz se-
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Normokalsemik bir PHP vakasi takdim edilmis

viyeleri uymamakla beraber belirgin PTH yliksekligi, hipo- olup klasik belirtiler blylik oranda ortaya ¢ik-
fosfatemi, hiperfosfatiiri, bobrek tasi, karakteristik iskelet mistir. Ameliyat sonrasi vakamiz iyi seyretmistir.
degisiklikleri ile PHP disunulerek USG ile paratiroidde Paratiroidektomi  sonrasi komplikasyon gelisme-
soliter adenom tesblt edilmis, CT ile tani dogrulanmistir. mistir.
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