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Ozet

Yenidogan diyabeti, hayatin ilk alt1 haftasinda baslayan
ve en az iki hafta siireyle insiilin tedavisi gerektiren
hiperglisemidir. Ketonemi ve ketoniiri eslik etmez. Gegici ve
kalic1 olarak iki grupta goriiliir. Olgularin biiyiik ¢ogunlugunu,
gecici diyabetliler olusturur. Hastalarin izleminde, klinik
bulgular diizelmez ve insiiline ihtiyag¢ bir yildan uzun devam
ederse kalici diyabet tanisi konulur. Kiz ve erkekler esit oranda
etkilenirler. Antiinsiilin, adacik, glutamik asit dekarboksilaz
antikorlar1 saptanmaz. Uzun siireli izleminde diyabete bagh
komplikasyon goriilmez.
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Summary

Neonatal diabetes mellitus is defined as hyperglycemia
occuring during the first six weeks of life and requiring insulin
therapy for more than two weeks. There is no ketonemia and
ketonuria. Clinically, the condition can be separated as
transient and permanent forms. Neonatal diabetes is called
permanent when the hyperglycemia continues to require
insuline treatment for more than one year. Autoantibodies are
not found. There are no complications due to diabetes in the
long term-follow-up.
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Yenidogan diyabeti, olduk¢ca nadir goriiliir.
Hayatin ilk alt1 haftasinda baglayan ve en az iki
hafta insiilin tedavisi gerektiren hiperglisemidir.
Ketonemi ve ketoniiri genellikle yoktur. Bu hasta-
lik konjenital diyabetes mellitus, pseudodiyabet,
konjenital gecici diyabet ve infantil glikoziiri adi
ile de bilinmektedir (1,2). Hastalig1 ilk kez 1852
yilinda Kitselle kendi oglunda tanimlamstir (2).

Vakalarin biiyiik ¢ogunlugu birkag ay i¢inde
kendiliginden diizelmekte olup gegici yenidogan
diyabeti olarak adlandirilir. Olduk¢a az sayida
vaka da ise insiilin tedavisi gerektiren hiperglisemi,
bir yildan daha uzun siiriip kalic1 diabet gelismek-
te, bu grup hastalik ise yenidoganin kalic1 diyabeti
olarak bilinmektedir (1,2).

Hastaligin klinik bulgulari, gegici veya kalici
olsun tiim vakalarda birbirine benzemektedir. Di-
yabetli bebekler, miadinda ve genellikle diisiik
dogum agirlikli olarak dogarlar. Dogum asfiksisi

T Klin J Pediatr 2003, 12

siklikla goriliir. Ciltalth yag dokusu azalmistir.
Bakislart canlidir (Tablo 1). Genis fontanel, liggen
yiiz, makroglossi, inguinal herni, omfalosel,
umblikal herni, sindaktili, mikrosefali, serebeller
hipoplazi / agenezi hastalikla birlikte bulunan nadir
bulgulardandir (1-7). Hastaligin gegici yenidogan
diyabeti mi yoksa kalic1 m1 oldugu takipler sirasin-
da ortaya ¢ikmaktadir (8).

Yenidogan diyabetinin, yenidogan déneminde
baslayan tip 1 diyabetten en Onemli farki,
antiinsiilin (AIA), adacik (ICA) ve Glutamik asit
dekarboksilaz (GAD) antikorlarmin olmayisidir (1-
8) (Tablo 2).

Yenidoganin Gegici Diyabeti
Gegici yenidogan diyabeti, insiilin yapimimin
dogum sonrasi diizelme gosteren gelisimsel bir
hastaligidir. Yenidogan diyabeti vakalarinin yakla-
stk %50-60’1n1 olustururlar (9).
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Tablo 1. Yenidogan diyabetinin klinik 6zellikleri

. Diisiik dogum agirligi

. Ciltalt: yag dokusunda azalma

. Dogum asfiksisine egilim

. Agir dehidratasyon

. Poliiiri, polidipsi

. Idrar yolu enfeksiyonu ve sepsise egilim

. Bulgularin hayatin ilk alt1 haftasinda goriilmesi
. En az iki hafta siireyle insiilin tedavisi
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Tablo 2. Yenidogan diyabetinin laboratuvar 6zel-
likleri

. Hiperglisemi

. Glukoziiri

. Ketoniiri yoktur

. C-peptid ve IGF-1 diizeyleri diigiiktiir

. Adacik (ICA), Antiinsiilin ve GAD antikorlar1 negatiftir
. Glukagona C-peptid ve insiilin cevabi azalmistir

. Kalic1 yenidogan diyabetinde HbA1c diizeyi artmigtir

NN R W —

Insidans
Yenidogan diyabetinin insidansi, sirasiyla Al-
manya’da  1/450000-600000 (8) Ingiltere’de
1/400000 olarak saptanmustir (1,2).

Etyopatogenez

Hastaligin etyolojisi tam olarak anlasilama-
mistir. Vakalarm iigte birinde ailede Tip 1 diyabet
Oykiisii vardir (1,3,9,10). Kardesler ve iivey kar-
deslerde goriilen ailevi vakalar bildirilmistir (5,9).
Anormal glukoz tolerans testi saptanan kadinlarin
bebeklerinde yenidogan diyabeti bildirilmisse de
bu tip ¢ocuklar genellikle gegici yenidogan diyabe-
tine egilimli degildirler (1).

Hastaligin etyolojisini aydinlatmada serebral
malfonksiyon, annedeki  hipoglisemi  veya
hiperglisemi, adrenokortikal bozukluklar ve
hepatik sistemdeki gegici immatiirite gibi hipotez-
ler 6ne stiriilmiistiir (3).

Gegici yenidogan diyabetine yol agan genetik
defektlerden ilki altinci kromozomda babadan
uniparental izodisomidir (yani altinct kromozomun
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yalnizca babadan ge¢mesi, anneden geg¢is olmama-
sidir). Ikincisi ise, babalarinda altinct kromozomun
uzun kolunda (6q23-24) dengesiz duplikasyonu
(6. kromozomun 23-24. kisminin kromozom kaybi-
na yol agmadan iki katina ¢ikmasi) olan ¢ocukla-
rin, altinct kromozomunda kii¢iik ekstra segment
bulunmasi ve bununda geg¢ici diyabete neden olma-
sidir (1,2,9,10).

Tip 1 diyabette koruyucu gen olarak bilinen
beta zincirindeki 57. Pozisyondaki aspartat , gegici
yenidogan diyabeti olan bazi vakalarda gosterile-
memistir (non-asp/non-asp) (11). Yine baz1 vaka-
larda da DR2 homozigotlugu saptanmistir (12).

Otopsilerde bu vakalarda pankreas adacik hiic-
relerinde sayica anormallik tanimlanmamistir ve
yenidogan pankreasi {izerinde yapilan ¢aligmalarda
bu hastaligin etyolojisinde cAMP nin (siklik
adenozinmonofosfat) yol actig1 insiilin saliniminin
maturasyonunda gecikme oldugu diisiiniilmektedir.
Gebeligin erken donemlerinde, iki farkli mekaniz-
ma ile insiilin salgilanabilir. Glukagon gibi
adenilsiklazi uyaran hormonlarin cAMP yapimim
arttirmas1 yoluyla yada teofilin ve kafein gibi
fosfodiesterazi inhibe edip cAMP konsantrasyonu-
nu arttiran maddeler insiilin salintmini arttirr (13).
Yenidogan diyabetinin etyolojisinde adenilat
siklaz-cAMP sisteminin maturasyonunda gecikme
oldugu, bunun da cAMP olusumunu azaltarak
insiilin yapiminin yetersizligine neden oldugu dii-
stiniilmektedir. Ayrica fosfodiesteraz aktivitesinde
artma sonucunda cAMP yapiminin azalarak insiilin
olusumunu oOnledigi de etyolojide Ongdriilen ne-
denlerdendir (13).

Hayvan deneylerinde, pankreasin adacik mor-
folojisi, alfa ve beta hiicrelerinin dagiliminda a-
normallik saptanmadan, K—ATP kanallarindaki
asir1 hiperpolarizasyon ile kanallarin acgik kaldigi
ve sonugta insiilin salinimi olmadig gosterilmistir

(14).

ZAC (zinc finger protein which regulates
apoptosis and cell cyle arrest) / PLAGL 1
(pleomorphicadenoma of the salivary gland gene
like 1) geni, paternal gegisli bir gen olarak, gecici
yenidogan diyabetinin gen bolgesinde (6q 24) gos-
terilmistir. ZAC/PLAGL 1, bilinen en potent

T Klin Pediatri 2003, 12



YENIDOGAN DIYABETI

insiilin salgilaticis1 olan hipofizer adenil siklazi
aktive eden polipeptid’in tip 1 reseptoriiniin
transkripsiyonel diizenleyicisidir. ZAC / PLAGL 1
geninin, haritalandig1 yer ve biyolojik 6zellikleri
nedeniyle yenidoganin gegici diyabetine neden
olan gen oldugu diislinilmektedir (15).

Klinik Bulgular
Hastaligin baslangici ortalama hayatin ilk alt1
haftasinda olmaktadir. Dogumdan hemen sonra
saatler icinde baglayan vakalar yaninda, alt1 hafta-
ya kadar geciken vakalar da bildirilmistir. Kiz ve
erkekler hastaliktan esit olarak etkilenirler (1-5).

Bebeklerde hastaligin baslangict aniden agir
dehidratasyon ile olup kusma ve ishal oykiisti yok-
tur. Ozmotik diiireze bagli idrar miktar1 artmis olup
polidipsi belirgindir. Bu bebeklerde idrar yolu
enfeksiyonu ve sepsis siklikla goriiliir (1,2).

Intrakraniyal kanamali bir bebekte
hiperglisemi  saptandigi  gibi  hiperglisemik
yenidoganlarda  osmolarite  fazlaligina  bagh
intrakraniyal kanamalar da goriilebilir (16).

Laboratuvar Bulgulari ve Tani

Hastaligin tanisi klinik bulgularin yani sira ru-
tin laboratuvar tetkiklerinde glikoziiri ve
hipergliseminin  saptanmasiyla konulur. Kan
glukoz diizeyi 200 ile 2000 mg/dl arasinda degisir.
Glukozun yiikselisi ¢ok hizli olabilir. Ketoniiri
genellikle yoktur ve hafif ketoniiri taniy1 ekarte
ettirmez. Insiilin, C-peptid ve IGF-1 (insulin like
growth faktor) diizeyleri bu bebeklerde diyabetik
dénemde diisiikk bulunmus ve klinik diizelme ile
normale geldigi goriilmiistiir. Anabolik bir hormon
olan insiilinin intrauterin dénemde diisiik olmasi bu
hastalarda goriilen diisiik dogum agirligin agikla-
maktadir (10,17).

HbAlc diizeyleri ¢alisilan bazi vakalarda
normal bulunmus (9), baz1 vakalarda da % 24 ka-
dar yiiksek bulunmustur (18). Hb F’in yenidogan
doneminde yiiksek olmasi, HbAlc diizeyinin dii-
stikliigiine neden olabilir. Hastalarda
hipoinsiilinizm ve asidoza bagli olarak hiponatremi
ve hiperpotasemi de saptanabilir (4,5). Hastalarda
plazma bilylime hormonu ve Kkortizol ve idrar
katekolamin diizeyleri normal bulunmustur (4).
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ICA, GAD ve AIA negatiftir (3).Tan klinik gidis
ve tekrarlanan glukagon uyari testleri ile konulur
(19). Bu testler ayrica beta hiicre fonksiyonlarini
da gosterir. Glukagona, insiilin ve C-peptid cevabi
oldukga diigiiktiir. Klinik iyilesme ile cevaplar
artmakta ve beta hiicre fonksiyonlarinda diizelme
ve remisyon goriilmektedir. Insiiline cevap veren
siit c¢ocuklarinda, spontan iyilesme beklenirken,
uzamus insiilin ihtiyaci olan ve insiiline cevap ver-
meyen hastalarda kalici yenidogan diyabeti diisii-
niilmeli ve pankreas agenezisi gibi altta yatan ne-
denler arastirilmalidir (20-23).

Ayrict Tam

Idrarinda rediiktan madde saptanan bir bebekte
mutlaka galaktoziiri veya laktoziiri ekarte edilme-
lidir. Agir prematiire vakalarinda ve sepsisli bebek-
lerde de glukoz intolerans1 goriilebilir. Glukoziiri,
galaktozemi, tirozinozis ve Fanconi Sendromunda
goriilebilir. Glukoziiri kadar hiperglisemi de
yenidogan  diyabetinin  tanisinda  Snemlidir.
Hiperglisemiye neden olan durumlar ayirici tanida
gozoniinde tutulmalidir (Tablo 3) (1,3).

Tedavi

Hastaligin tedavisi, hidrasyonun saglanmasi,
insilin tedavisi ve yakin gézlem seklinde planlan-
malidir. Agir dehidratasyonda, oncelikle 10 ml/kg
izotonik serum fizyolojik bir saatte intravendz
gidecek sekilde verilir. S1v1 tedavisi yaparken giin-
lik ihtiyag 100 ml’kg deficit + 100ml/kg idame
stv1 seklinde hesaplanmalidir. Hastalardaki elektro-
lit a¢ig1 da hesaplanip, sivi ve sodyum agiginin
yarist ilk 8 saatte, geri kalan1 16 saatte verilmelidir.

Tablo 3. Yenidoganlarda hiperglisemiye yolagan
durumlar

. Metabolik Bozukluklar (Metil Malonik Asidiiri, Alaniniiri)
. Glukoz ve Lipid infiizyonu
(Ozellikle gok kiiiik prematiirelerde)

3. Strese bagli (cerrahi, anestezi, solunum distresi, hipoksi,
intrakraniyal kanama)

4. Tlaglar (Glukokortikoidler, furosemid, kafein, teofilin,
glukagon, betablokerler, adrenalin)

5. Enfeksiyonlar ( Sepsis, menenjit )

DN —
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Potasyum eksikligi 48-72 saatte diizeltilmelidir (3-
5).

Insiilin tedavinin temel tasidir. Insiiline olduk-
c¢a duyarli olan bu bebeklere insiilin kiigiik dozlar-
da ve siklikla verilmeli ve kan sekerindeki hizli
diislis onlenmelidir. Kisa etkili insiilin, doz basina
0.2-0.5 U/kg cilt altina uygulanmali ve 4 saat ara-
liklarla  doz  tekrarlanmalidir.  Sayet agir
hiperglisemi ve dehidratasyon varsa insiilin de-
vamli inflizyonla 0.025 ile 0.1 U/kg/ saat dozundan
verilmelidir (3-6,12,18). Kan seker diizeyi saatte
60-100mg/dl seklinde yavasca azaltilmalidir.

Kan sekeri stabil hale geldikten sonra bebegin
onceki durumu da g6z Oniline alinarak kisa etkili
insiilin, orta etkili insiiline degistirilir ve genellikle
iki dozda (0.6 U/ kg/giin) verilir (6). Insiilin uygu-
lanmasi tip 1 diyabet vakalarindaki gibi yapilir.
Bebekler insiilin tedavisi alirken hipoglisemi yo-
niinden yakindan gézlemlenerek hastaneden ¢ikari-
labilir. Ebeveynler diyabetli yenidoganin bakimi
konusunda bilgilendirilmelidir. Baz1 bebekler an-
cak birka¢ hafta insiiline ihtiya¢ gosterirler. Pank-
reas fonksiyonlar1 diizeldikge insiilin ihtiyaci aza-
lir. Insiiline ihtiyacin devam ettiginin en iyi goster-
gesi, biiylimesi ve beslenmesi i¢in gerekli kalori
verildigi halde bebegin beklenen yeterli kiloyu
alamamasidir (1,3-6).

Gegici diyabeti olan bazi bebekler, pankreas-
tan insiilin  salmmin  uyaran  (siilfoniliire)
klorpropamid ile tedavi edilmislerdir. Bu ¢alisma-
ya gore baglangictaki hiperglisemi once insiilin ile
kontrol altina alinmus, insiilin azaltilarak kesilirken
klorpropamid dozu yavas yavas arttirilarak 2 mg’
dan 12 mg/giin’e ¢ikilmistir (24).

Anne siitii ile beslenme saglanmalidir. Insiilin
verilirken, anne siitii verilemezse bebek yapay
mamalarla beslenmeli, dort-alt1 aylik oldugunda da
diizenli ek gida baglanmalidir.(1,3)

Prognoz
Yapilan calismalarda, vakalarin %350’sinde
yenidogan diyabetinin gegici oldugu gosterilmistir.
Geriye kalan vakalarin yaklagik %20’sinde 7 ile 20
yil sonra hastalik tekrarlamaktadir (13,14,25). Ka-
lan %30’unda kalic1 yenidogan diyabeti gelismek-
tedir (15). HLA-DR 3 ve DR 4’iin hastada goste-
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rilmesi kadar hastaligin hayatin ilk ayindan sonra
baslamasi da kalici diyabet igin risk faktoriidiir
(12,18). Hastalarin uzun siireli izlemlerinde biiyii-
meleri ve psikomotor gelismeleri genellikle
etkilenmezken nadiren gerilik goriilmektedir (1,8).

Yenidoganin Kahlici Diyabeti
Insidans
Yenidogan doneminde baglayan ve insiilin ih-
tiyact bir yildan daha uzun siiren olduk¢a nadir
goriilen bir hastaliktir. Gerg¢ek insidansi tam olarak
bilinmemektedir. Umman Sultanligindan yapilan
calismada yillik 100000 canli dogum basina
insidans 1.78 bulunurken (26), Almanya’da yapi-
lan calismada 500000’de 1 bulunmustur. Hastali-
gin insidansin1 100000 canli dogum igin 2.2 olarak
veren c¢alismalar da vardir. (27)

Etyopatogenez

Kalic1 yenidogan diyabeti goriilen hastalarin
%40’1nda ailede diyabet Oykiisii vardir. Hastalarin
%?21’inde kardeslerde de ayni hastalik goriilmiistiir
3).

Yenidogan diyabetinde, tip 1 diyabet ile iliski-
li otoimmun fenomenlerle birliktelik gosterileme-
mistir. Hastalarda ICA, AIA ve GAD antikoru
negatiftir (1,2,20,23,26-28). HLA DR3 ve DR4
iliskisi yoktur. Insiilin promotor faktdr (IPF-1)
farelerde pankreasin gelisiminde ¢ok oOnemlidir.
Stoffers ve ark. pankreas agenezisi olan bir ¢ocukta
IPF-1 geninde delesyon gostermislerdir (29).

Pdx-1 genindeki homozigot mutasyonlar,
pankreas agenezisi ve konjenital diyabete neden
olmaktadirlar (29).

Kromozom 7q32 ‘de yer alan Pax-4 genindeki
mutasyon farelerde beta hiicre agenezisi ve alfa
hiicre hipoplazisine neden olmustur (30).

Kalic1 diyabeti olan bebeklerin ailelerinde tip
1 diyabet insidansinda artma bulunmustur. Nadir
vakalarda tip 1 diabet vakalarinda goriilmeyen ve
gosteren psodd akantosis
nigrikans saptanmig ve HLA DR2’ye sahip bu
bebeklerde hiperglisemi daha yiiksek insiilin dozu
(1.25 — 1.4 U/kg/ giin) ile kontrol altina alinmigtir
(206).

insiilin  rezistansim
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Yenidogan doéneminde baslayan diyabetin
muhtemel nedenleri pankreas disgenezisi ve tip 1
diyabetdir (21-23,26). Pankreas disgenezisi hafif
hipoplaziden agenezise kadar degisen derecelerde
goriilen fonksiyonel gelisimsel anomalidir. Hafif
vakalar “tesadiifi hiperglisemi” veya ¢ocukluk
cagmin hafif hiperglisemisi olarak, ¢gocugun gegir-
digi enfeksiyonlar sirasinda saptanir. Poliliri,
polidipsi, polifaji gibi olagan semptomlar yoktur
ve hiperglisemi akut enfeksiyon diizeldikten sonra
goriilmez. SGA bulgular1 olmayan ve acil insiiline
ihtiyag gostermeyen vakalar, yenidogan diyabetin-
den ¢ok hafif pankreas hipoplazisini diisiindiriirler
(26). Orta dereceli pankreas disgenezisi olan vaka-
lar, ¢ocukluk c¢aginda gecici diyabet olarak daha
sonra da kalic1 diyabet gelismesi ile kendilerini
gosterirler (21). Agir pankreas disgenezisi vakalart
oldukea nadirdir (22,23). Ya pankreas agenezisi ya
da yenidoganin kalici diyabeti olarak bulgu verir.
Bu bebeklerde genellikle birlikte konjenital ano-
maliler bulunur ve yenidogan doneminde hastalar
kaybedilir. Pankreas hipoplazisi veya agenezisi
olan vakalarda ayrica ekzokrin pankreas yetersizli-
gi ilerleyen yaslarda ¢ikar (22,23).

Pankreasin histopatolojik bulgular1 bu vaka-
larda klasik vakalardan farklidir. Pankreasta insiilin
ve glukagon iceren hiicre goriilmemistir (31).

Kalic1 yenidogan diyabetini ¢ocukluk ¢agi tip
1 diyabetinden ayiran o6zellikler (3,20,21,25-
27,31,32):

1-Otoimmun hastaliklar genellikle eslik etmez

2-Konjenital enfeksiyonlar ve gecirilmis viral
enfeksiyon Oykiisii hastalarda saptanmaz.

3-ICA, GAD ve AIA negatiftir.

4-Baz1 vakalarda diyabete rezistansi saglayan
HLA-DR 2 alleli goriilmiistiir.

5-Pankreasta insilin ve glukagon iceren hiicre
goriilmez.

Klinik Bulgular
Gegici yenidogan diyabetindeki ayni bulgular
gozlenir ve klinik izlemleri ile kalici olduguna
karar verilir. Pankreas disgenezisi olan vakalarda
ekzokrin pankreas yetmezligi bulgulara eslik
edebilir.

T Klin J Pediatr 2003, 12
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Labotaratuvar Bulgular

Glukoziiri, hipergliseminin en iyi gostergesi
olup tiim hastalarda goriiliir. Ketoniiri genellikle
goriilmezken (26,34), nadir vakalarda bildirilmistir
(23,33). Pankreas hipoplazisi veya agenezisi olan
hastalarda ekzokrin pankreas yetmezligine ait bul-
gular da goriiliir. Hastalarin gaita yag atilimlari
oldukga artmustir (20). Fekal triptik aktivite nega-
tiftir. Amilaz ve lipaz diizeyleri Ol¢iilemeyecek
kadar dustiktiir (22).

Hb Alc diizeyi gegici yenidogan diyabetinin
tersine artmistir (21,23,29). Tekrarlanan intravendz
tolbutamid tolerans testinde (29) ve calisilan vaka-
larda C-peptid diizeylerinin azaldig1r goriilmiistiir
(3,33,34). Uyarilmis plazma kortizol ve biiylime
hormonu diizeyleri yeterlidir(29). Tip 1 diyabetli-
lerde goriilen arjinine abartili glukagon cevabi
hastalarda goriilmez. Bu hastalarda glukagon ceva-
b1 diistiktiir (21).

Tani ve Aywrict Tani

Pankreas disgenezisinin tanisi1 pankreasin en-
dokrin ve ekzokrin fonksiyonlarinin beraberce ince-
lenmesi ile konulur. Bu infantlar gegici yenidogan
diyabetlilere benzer sekilde diisik dogum agirlikli
olup, hayatin ilk birka¢ haftasinda glukoziiri ve
hiperglisemi goriiliir. Diabetik ketoasidoz batida
nadir goriiliirken Asyali ¢ocuklarda oldukga siktir. C
peptid sekresyonu hastaligin baslangicinda ya yok-
tur veya azalmistir (1,21,26,27,29,33,34).

Bu bebeklerde hastaligin tanisim koymada,
insiiline olan ihtiyacin 1srarla siirmesi, glukagona
instlinin subnormal cevabi, anormal gaita yapma
ve artmus kalori alimina ragmen kilo alamama ve
insilinle kan sekerinin diisiiriilebilmesi gibi bulgu-
lar yardimcidir (21,23,26,29). Ekzokrin yetersizligi
gostermede gaitada yag varligi, 72 saatlik gaita yag
denge  ¢alismalari, serum  immunoreaktif
tripsinojen, fekal kimotripsin veya elastaz ve
bentiramide testi kullanilir.

Persistan hiperglisemi (>200 mg/dl) diyabetin
tanisin1 koydurur ve uygun tedavinin yapilmasi
saglanir. Bununla beraber siit ¢ocuklarinda goriilen
her hipergliseminin anormal hiicre fonksiyonlarina
bagl olmadig1 unutulmamalidir. Intravenéz glukoz
ve lipid inflizyonlari, enfeksiyonlar ve ilaglar (6-
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zellikle, metilksantinler, ditiretikler glukokorti-
koidler, betablokerler, epinefrin ve glukagon)
yenidogan doneminde hiperglisemiye yol acan
nedenlerden olup mutlaka arastirilmalidir. Kiiglik
prematiireler ve dogum agirligt 2500 gram’in al-
tinda olan bebeklerde hipergliseminin daha fazla
goriildigli unutulmamalidir. Feokromasitoma ve
bazi primer SSS tiimoérleri de hiperglisemiyle bir-
likte gorilebilir (Tablo 3). Pankreatik disgeneziste
goriilen malabsorbsiyon kistik fibrozis ve ¢dlyak
hastaliginda da goriilebilir (1,3).

Komplikasyonlar

Pankreas disgenezisi olan hastalarda diyabetin
komplikasyonlarindan ayrica yagda eriyen vitamin
ve besin eksikligine bagl agir protein-kalori eksik-
ligi ve biiylime geriligi goriliir. Kalic1 diyabetin 20
yildan  uzun  siiren  izlemlerinde  birkag
komplikasyon goriilmiistiir. Nadiren eklem kisitli-
lig1 (21) ve konusmada gerilik (34) bildirilmistir.
Yenidogan  donemindeki  kalici  diyabetin
komplikasyonlar1 biiyiilk ¢ocuklara benzer sekilde
olup; akut devrede ketoasidoz, hipoglisemi, insiilin
allerjisi, enfeksiyonlara yatkinlik gozlenir. Subakut
devrede biiylime geriligi, osteopeni, pubertede
gecikme, lipodistrofi, uzun devrede ise retinopati,
nefropati, noropati ve katarakt en sik goriilen
komplikasyonlardir (1,26,32).

Tedavi
Baglangicta, hipergliseminin tedavisi gecici
yenidogan diyabetine benzer. Bebegin beslenmesi
saglanmalidir. Herhangi bir 6zel diyet gereksiz olup
evde hazirlanan yiyecekler verilmelidir. Bebegin
alacag kalori biiylimesi i¢in yeterli olmalidir (1,3).

Pankreatik disgenezis vakalarinda, ekzokrin
yetersizligin tedavisi i¢in diyetle yeterli yag alimi
yaninda optimal pankreas enzimi de verilmelidir.
Verilecek enzimin miktar1 konusunda gaitanin
igerigi ve sikligir yaninda kilo alimi ve boy biiyii-
mesi de kullamilabilir. Hastalarin diyetleri yagda
eriyen vitaminlerden ozellikle A ve E ‘yi yeterli
miktarda igermelidir. Diger vitaminler ve eser ele-
mentler de verilmelidir. Protrombin zaman,
parsiyal tromboplastin zamani ve yagda eriyen
vitamin diizeyleri aralikli olarak 6l¢iilmeli ve ye-
terli destek saglanmalidir (1,26).
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Yenidogan Diyabetinin Eslik Ettigi
Diger Durumlar
Yenidogan diyabeti (celiac) glutene duyarl
enteropati (36), metilmalonik asidiiri, alaniniiri ile
(3) birlikte gorilmiistir.

Yenidogan diyabeti bazi sendromlarda yer al-
dig1 gibi bazi1 dismorfik bulgularla da birarada
goriilebilir:

1-Wolcott-Rallison sendromu: multiple epi-
fizyal veya spondiloepifizyal displaziler, ilerleyici
bobrek yetmezligi veya glomerulonefrit (20,37).

2-Ayrica  makroglossi, genis  fontanel,
hipospadias, umblikal ve inguinal hernilerle birlik-
telikleri tanimlanmigtir(2,4).

3-Yenidogan diyabeti ile birlikte serebellar
hipoplazi ve agenezi vakalar1 da bildirilmistir. Bu
vakalardan ikisi kardes olup her ii¢linde de diisiik
dogum agirligi, mikrosefali, iiggen yliz, kiiciik
¢ene, diisiik ve malforme kulaklar, burun kdkiinde
basiklik, eklemlerde katilik ve talipes deformitesi
goriilmiistir. Uc¢li de kiz olan bu bebekler
yenidogan doneminde kaybedilmislerdir (6).

4-Fosforibozilpirofosfat sentetaz hiperakti-
vitesi, nadir goriilen X’e bagl gecis gbsteren bir
durum olup, kalic1 diyabet ve hiperiirisemi ile bir-
likteligi tanimlanmustir (7).

5-Ayrica konjenital pankreas agenezisi ile
birlikte kalic1 diyabet ve ekzokrin pankreas yeter-
sizligi vakalar da bildirilmistir (22,23,31,38).

6-Hiperglisemi ve hipergalaktozeminin bir-
likte gorildiigi bir vakada, glukozliri ve
galaktoziiri de saptanmis ancak olay gecici oldu-
gundan Fanconi-Bickel sendromu diisiiniilmemis-
tir. Fanconi-Bickel sendromunda, Glut-2 genindeki
defekt sonucu glukoz ve galaktozun kullanim
bozulmakta, vakalarda karaciger ve bobreklerde
glikojen birikimi olmaktadir. (39)

7-Yenidogan diyabeti ile enteropati, trom-
bositopeni ve endokrinopati’nin (Hipotiroidi,
paratiroid hormon direnci) birlikte goriildigi {i¢
kardes vaka bildirilmis, hastalarin ii¢iiniin de erkek
olmasi nedeniyle X’e bagl genetik gecis diisiiniil-
miis, vakalarin ikisi yenidogan doneminde birisi siit
¢ocuklugu doneminde kaybedilmislerdir (40).
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