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Ozet

Summary

Konjenital hipotiroidi zeka geriligine neden olmasindan
dolayi, erken tan1 ve tedavisi ¢ok 6nemli olan bir hastaliktir.
Tedavi edilmeyen olgularda zeka ve beden gelisiminin geriligi
yaninda bir ¢ok komplikasyonlara da neden olmaktadir.
Motor ve mental retardasyonu ve perikardiyal efflizyonu olan
ii¢ yasindaki erkek hastaya konjenital hipotiroidi tanisi
konuldu. Konjenital hipotiroidinin erken tan1 ve tedavisi igin
tiim yenidoganlarda tarama testi yapilmasinin énemini vur-
gulamak i¢in bu olgu sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Konjenital hipotiroidi,
Perikardiyal effiizyon, Tarama testi
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Early diagnosis and treatment of congenital hypothy-
roidism is very important since it leads to mental retardation.
In untreated patients it causes many complications in addition
to mental and growth retardation. A three years old boy with
motor and mental retardation and pericardial effusion is diag-
nosed as congenital hypothyroidism. This case is presented to
emphasize the importance of performing screening tests in all
newborns for the early diagnosis and treatment of congenital
hypothyroidism.
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Tiroid hormonlar1 beyin gelisiminin yanisira,
viicudun bir¢ok fonksiyonunun gerceklestiril-
mesinde rol oynar. Konjenital hipotiroidide, solu-
num sikintisi, abdominal distansiyon, letarji ve
beslenme giicliigii, genis fontanel ve kemik yasin-
da gerilik, umblikal herni, benekli deri, kalpte
biiylime, kaba sesle aglama, biiyiik dil gibi bir ¢ok
bulgu goriilebilir. Bu hastalarda zeka gelisiminin
prognozu erken tedavi ile siki bir iliski gdsterir.
Buna karsin klinik bulgular ilk haftalarda belirsiz
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olabileceginden erken tani ancak tarama testleri ile
konulabilir (1,2).

Olgu Sunumu

Uc yasinda erkek hasta viicudunda sislik,
kuvvetsizlik ve nefes darlig: sikayetleriyle getiril-
di. Oykiisiinde bu sikayetlerinin dogumunu izleyen
ilk aylardan beri var oldugu, 6z gecmis ve soy
gecmisinde bagka bir 6zellik olmadig1 6grenildi.

Fizik muayenesinde; ates 36.5 °C, nabiz
138/dakika, solunum sayis1 42/dakika, viicut agir-
l1g1 10.5 kg (3 persentilin altinda), boyu 76 cm (3
persentilin altinda), yasa gore boy %80, boya gore
agirlik standartti. Yiiz goriiniisii kaba, dili biiytik,
saclar1 seyrek ve cansiz, dinlemekle akciger ses-
leri kabaydi. Kalp sesleri tasikardik, ek ses ve
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Sekil 1. Olgumuzun ilk hali.

Sekil 2. Olgumuzun bir ay sonraki hali.

ifiirim yoktu. Karaciger kot altindan 2 ¢cm kadar
palpe ediliyordu.
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Laboratuvar incelemesinde; Hb: 5.2 gr/dl,
beyaz kiire: 24300 /mm?, trombosit sayisi: 185000
/mm?3 idi. Periferik kan yaymasinda; %82 polimor-
foniikleer 16kosit, %16 lenfosit, %2 eozinofil mev-
cuttu. Ertitrosit yapist hipokrom-mikrositer, er-
itrosit sedimentasyon hizi 45 mm/saat idi. Serum
elektrolitleri ve karaciger fonksiyon testleri normal
sinirlardaydi. PA akciger grafisinde kalp biiyiik
goriinlimdeydi. Telekardiyografide kardiyotorasik
indeks 0.63 olarak saptandi. Tiroid fonksiyon test-
lerinde T4: 4.3 mg/dl, TSH > 100.0 mlU/ml olarak
bulundu. Tiroid sintigrafisinde; tiroid lokalizasy-
onunda aktivite tutulumu izlenmedi, sublingual
bolgede kiigiik bir alanda aktivite tutulumu izlendi.
Tiroid ultrasonografisinde; normal tiroid dokusu
yerinde izlenmeyip, submandibiiler lokalizasyonda
heterojen yapida izlendi.

Renkli Doppler ekokardiyografide; sag ven-
trikiil 6n duvar 6niinde 3 mm, sol ventrikiil arka du-
var arkasinda 7.6 mm genisliginde perikardiyal ef-
flizyon goriildii. Hastaya bu sonuglardan sonra 10
mg/kg dozunda Na-Levotiroksin baslandi. Bir haf-
ta sonra taburcu edildi. Bir ay sonra yapilan kon-
trolde olgumuz medikal tedaviye iyi cevap vermis,
O0demleri azalmig, solunumu rahatlamig ve istahi
artmist1 (Sekil 1-2). Kontrol ekokardiyografisinde
de perikardiyal effiizyonun kayboldugu gozlendi.

Tartisma

Hipotiroidizm, tiroid bezinin ya hig, ya da ye-
terli miktarda hormon iiretememesiyle karekterize
klinik bir tablodur. Dogumsal ya da edinsel olarak
ikiye ayrilir. Dogumsal hipotiroidizm 1/4000 can-
1 dogumda bir goriiliir ve kiz/erkek orani 2/1'dir
(2). Bizim iilkemizde yapilan bir ¢alismada bu
oran 1/2736 olarak bulunmustur (3). Bu hastalarin
%90'dan ¢ogunda tiroid bezinde disgenetik bir mal-
formasyon (agenezis, aplazi, ektopi) vardir. Tiroid
dokusu genellikle palpe edilemez. Ancak sintigrafi
ile ektopik lokalizasyondaki tiroid dokusu tespit
edilebilir (1,2). Bizim hastamizda da tiroid bezi
non palpabl idi ve sintigrafi ile sublingual bolgede
ektopik tiroid dokusunun varlig: tespit edildi.

Dogumsal hipotiroidinin klinik belirtileri
arasinda solunum sikintis1 %22, abdominal dis-
tansiyon %50, letarji ve iyi beslenememe %40,
6dem %70, biiyiik dil %45, kuru deri %45, kaba
sesle aglama %40, arka fontanelin genis olmasi
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%33, umblikal herni %60, benekli deri %50, kon-
stipas-yon %45 oraninda goriilmektedir (1,2).
Olgumuzda da, solunum sikintisi, kaba ses, kuru
deri, letarji, 6dem ve gelisme gerilig§i mevcuttu.
Ozellikle tedaviye dogumdan sonraki en kisa
siirede baslamak normal zeka gelisimi ac¢isindan
prognozu 6nemli yonde etkiler. Ancak bizim has-
tamiz gecikmis bir olguydu ve zeka gelisimi etk-
ilenmisti.

Literatiirde, hipotiroidiyle birlikte kalpte de
bazi degisiklikler goriildiigiinii bildiren ¢alismalar
mevcuttur. Kalp biiyilikliigli, perikardiyal effiizyon
ve konjenital kalp hastaliklar1 bu degisikliklerden
bazilaridir (4). Bir ¢alismada belirgin hasta olan-
larin %37'sinde, subklinik olanlarinda %9'unda
perikardiyal effiizyon tespit edilmistir. Bu durumun
TSH seviyesine bagli oldugu ve hormon tedavisi
ile perikardiyal effiizyonunun tiim hastalarda kay-
boldugu belirtilmigtir (5).

Perikardiyal effiizyon; perikard boslugunda
mukopolisakkaritten zengin bir sivi toplanmasi
so-nucu olugmaktadir. Neticede kalp ¢adir
gorliinii-miinii  almaktadir. Bununla birlikte
perikardiyal effiizyonun belirgin oldugu durumlar-
da bile tampo-nad gelisimi nadirdir. Williams ve
ark. tarafindan yapilan bir olgu sunumunda
kardiyak tamponadi olmayan massif perikardiyal
efflizyonlu, ciddi hipotiroidili bir cocugun medikal
tedavi ile diizeltildigi bildirilmistir (4). Bizim olgu-
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muz da medikal tedaviye ¢ok iyi cevap verdi ve bir-
inci aymn sonunda perikardiyal effiizyonu
tamamiyla kayboldu.

Olgumuzda medikal tedaviden her ne kadar iyi
yanit alinmis olsa da, li¢ yasina gelmis olan has-
tamizda gelismis olan mental retardasyonun
Oniine gegme sansi kalmamisti.

Bu olgu nedeniyle, konjenital hipotiroidinin
erken tani ve tedavisi agisindan tarama testinin,
tim gelismis llkelerde oldugu gibi, lilkemizde de
yenidogan ddoneminde rutin olarak uygulan-
masinin onemi bir kez daha vurgulanmak isten-
migtir.
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