Idiopatik infantil Hiperkalsemili Bir Olgu

AN IDIOPATHIC INFANTILE HYPERCALCEMIA CASE
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Ozet

Giris: Hiperkalsemi ndorolojik, gastrointestinal, renal bozuk-
luklarla ortaya ¢ikan; ¢cocukluk ¢aginda nadir goriilen bir
bozuk-luktur. Bilingsiz D vitamini kullanimi sonucu go-
riilebildigi gibi, hiperparatiroidizm, kalsiyum sensor re-
septdr mutasyonu sonucu, malign graniilomat6z hasta-
liklar ile birlikte ve idiopatik olarak goriilebilmektedir.

Olgu Sunumu: Dért aylik kiz bebek klinigimize kusma ve
yiiksek ates yakinmalari ile getirildi. Oykiisiinde vi-
tamin  kullanmadigt ve bir kez iiriner sistem
infeksiyonu tanisiyla hastaneye yatirilarak tedavi edildi-
gi 6grenildi. Fizik muayenesinde boy 50.persantil , viicut
agirligi 3-10 persantil arasi, ates 38.8 °C (rektal) olup sis-
tem bulgular1 normaldi. Laboratuar incelemesinde,
hiperkalsemi, hiperkalsitiri, 16kositoz, tam idrar tetkikin-
de bol 16kosit, abdominal CT’de kolesistolityasiz, sol
stirrenal ve her iki bobrekte kalsifikasyon saptandi.

Sonug: Olguya iiriner sistem infeksiyonuna yonelik antibiyo-
tik, hiperkalsemiye yonelik intravendz hidrasyon ve
diiiretik uygulandi. Kalsitonin baglandi. Idiopatik
infantil hiperkalsemi tanisi alan olgu ilk dort ayda yaygin
kalsifikasyonlarmin olmasi ve iiriner sistem infeksiyonu
sirasinda tesadiifen tan1 almasi nedeniyle sunuldu.
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Summary

Objective: Hypercalcemia presents with neurologic, gastroin-
testinal, renal disturbances and is rarely seen in childhood.
It may be due to hyperparathyroidism, mutation of the Ca-
sensing receptors, malignant granulomatous diseases as
well as due to Vitamin-D overusage, or may be idiopathic.

Case Report: A four-month old girl was brought to our clinic
complaining of vomiting and high fever.There was no
history of vitamin use, and she was once hospitalized and
treated for urinary tract infection. The physical examina-
tion revealed:body weight-within the 3 and 10 percen-
tiles; height 50™ percentile; body temperature -38.8 © C
(rectally), and the rest of the systemic examination was
estimated to be normal. Laboratory data: hypercalcemia,
hypercalciuria, leukocytosis; urinary microscopy-plenty
of leucocytes; abdominal CT-cholecystolithiasis, calcifi-
cations within both kidneys and the left adrenal gland.

Results: We started antibiotic treatment for urinary tract infec-
tion; intravenous hydration, diuretic and calcitonin for hy-
percalcemia. The case was incidentally diagnosed and pre-
sented as idiopathic infantile hypercalcemia at four-month
of age while investigations were being carried out for uri-
nary tract infection.
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Kalsiyum metabolizmas1 bozukluklarindan hi-
pokalsemi ¢ocuklarda sik olarak saptanirken,
hiperkalsemi nadir goriilen ve gesitli nedenler ile
ortaya ¢ikabilen bir bozukluktur.

Hiperkalsemi serum total kalsiyum diizeyinin
10.82 mg/dl (2.7 mmol/L), serum iyonize kalsiyum
diizeyinin ise 5.4 mg/dL’nin {izerinde olmasi
olarak tanimlanir (1,2). Cocukluk caginda yas
grubuna gore hiperkalsemi nedenleri farkli olabil-
mektedir.Yenidogan ve erken siit cocuklugu
doneminde oncelikle anneye ait faktorler arastiril-
mali; annede hipoparatiroidizm, kronik hiperkal-
semi yapar tirotoksikoz, thiazid grubu diiiretik
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kullanimi, lityum alimi sorgulanmalidir.Yine an-
nenin asir1 D vitamini alimi bu ddnemde
hiperkalsemiye yol agabilir (1,3).

Bebekte subkutan yag dokusu nekrozu, neona-
tal agir hiperparatiroidizm, familyal hipokalsiiirik
hiperkalsemi, total paranteral niitrisyon tedavisi,
malignensi, konjenital hipotiroidizm, idiopatik
infantil  hiperkalsemi, mavi bez sendromu
hiperkalsemiye yol acan diger nedenlerdir (1).

Cocukluk caginda bunlara ilave olarak tiiber-
kiiloz, sarkoidoz, lepra gibi graniilomat6z hastalik-
lar, hipertiroidizm, adrenal yetersizlik, kronik
karaciger hastalig1 hiperkalsemi nedenleridir (1).
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Idiopatik infantil hiperkalsemi sik gozlenme-
yen, genellikle Williams sendromunun bir pargasi
olarak gozlenen bir bozukluktur (4). Hatta Wil-
liams sendromundaki temel patolojinin infantil
donemdeki hiperkalsemiye bagli oldugu konusun-
da goriis birligi vardir (5).

Olgu Sunumu

Dort aylik kiz bebek klinigimize bes giin 6nce
baslayan kusma ve ates yakinmalari ile basvurdu.
Oykiisiinde asilariin yapilmadigi, vitamin kul-
lanmadig1 ve bir kez iriner sistem infeksiyonu
nedeniyle hastaneye yatirilarak tedavi edildigi
Ogrenildi.

Fizik incelemesinde boyu 65c¢m (50.persantil),
viicut agirhigr 6 kg (3-10 persantil), ates 38.8 °C
(rektal) olup sistem bulgulart normaldi. Anormal
yliz goriiniimii yoktu.

Laboratuvar incelemesinde Hb: 11.4 g/dl, be-
yaz kiire 25.000/ mm’trombosit: 578.000/mm’
serum kalsiyum diizeyi: 12.3 mg/dl (1), fosfor
diizeyi: 3.8 mg/dl, alkalen fosfataz: 88 mg/dl, kan
sekeri: 90 mg/dl, sodyum: 135 mEq/L, potasyum:
4.2 mEq/L, klor 98 mEq/L, ALT: 27 U/L, AST: 38
U/L, iire:29 mg/dl, kreatinin:0.9 mg/dl, kan pH:
7.40, parathormon:1.1 pg/ml(30-50mg/ml), 25 OH
D vitamini diizeyi: 10 ng/ml (N), ACTH: 22
pg/ml(N), Kortizol: 9 pg/dl (N) tespit edildi.Tam
idrar tetkikinde bol 16kosit, 24 saatlik idrarda kal-
siyum/kreatinin 1.76mg/mg, idrar kan amino asit
diizeyi normal, ekokardiyografi normal, abdominal
CT’de kolesistolitiasis, sol siirrenal ve her iki bob-
rekte kalsifikasyon saptandi. Hastanin ailesi
hiperkalsemi ve hiperkalsiiiri yoniinden arastiril-
di.Tiim tetkikleri normal olarak tespit edildi.

Hastamiza iiriner sistem tedavisine yonelik an-
tibiyotik, hiperkalsemiye yonelik intravendz hid-
rasyon, diliretik ve Kkalsitonin tedavisi baslan-
di. Tedaviye olumlu yanit veren ve normokalsemi
saglanan hasta halen klinigimizde izlenmektedir.

Tartisma

Hiperkalsemi ¢ogukluk c¢aginda istahsizlik,
kusma, konstipasyon, poliliri, polidipsi gibi bulgu-
lar ile karsimiza ¢ikabilir (7-10). Tedavisiz kaldigi
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takdirde yumusak doku kalsifikasyonlari, beyinde
bazal gangliyonda Kkalsifikasyonlar, gbézde bant
keratopati, akciger, mide, deri ve arterlerde
metastatik kalsifikasyonlar saptanabilir (7,8,10).

Idiyopatik infantil hiperkalsemi, hiperkal-
seminin nadir sebeplerinden olup daha c¢ok siit
cocugu doneminin hastaligidir. Hiperkalsemi ya-
pan diger nedenler ekarte edildikten sonra tani
konulabilir (3).

Olgumuz bagvurdugunda serum total kalsiyum
diizeyi 12.3 mg/dl idi. Tekrarlanan tetkiklerinde
hiperkalsemisi 1srarla devam etti. Erken siit ¢ocuk-
lugu doneminde olmas1 nedeniyle dncelikle anneye
ait sebebler arastirildi.

Anamnezde annenin vitamin ve ila¢ kullanim
Oykiistiniin olmamasi, serum kalsiyum diizeyinin
ve tiroid fonksiyon testlerinin normal olmasi ile
anneye ait nedenlerden uzaklagsildi. Ayrica tiim aile
hiperkalsemi hiperkalsiiiri yoniinden arastirildigin-
da normal olarak tespit edildi. Ik bir yasin hastali-
g1 olarak kabul edilen idiopatik
hiperkalseminin hafif ve agir olmak tiizere iki for-
mu tanimlanmistir. Hafif formdaki, Lightwood tipi
olarak adlandirilir, hiperkalsemiye ait semptomlar
2 ile 9 aylikken gozlenir. D vitaminine karsi duyar-
liligin artmasia bagh oldugu diisiiniilmektedir.
Fanconi tipi olarak adlandirilan agir formda ise
hiperkalsemi daha erken donemde, hatta bazen
neonatal donemde ortaya ¢ikar. Idiopatik infantil
hiperkalseminin bu agir formu, Williams send-
romuna ait bulgularla birlikte olabilir veya olma-
yabilir. Williams sendromlu olgularmm %15’inde
hiperkalsemi mevcuttur. Williams sendromu men-
tal retardasyon, peri yiizii goriiniimii olarak adlan-
dirtlan tipik yiiz goriiniimii, supravalviiler aortik
stenoz gibi kardiyovaskiiler bulgular, dis anomali-
leri, diisik dogum agirhigi, hafif boy kisaligi ve
mikrosefali gibi diger oOzelliklerle karakterizedir
(1,6,7,9,10).

infantil

Hastamizda Williams sendromuna ait fizik
muayene bulgular1 yoktu ve bu agidan yapilan
ekokardiyografi de normal olarak tespit edildi.

Erken siit ¢cocuklugu déneminde sik rastlanan
hiperkalsemi sebeplerinden birisi de asir1 dozda
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alman D vitaminidir (1). Olgumuzda hi¢ vitamin
alim Oykiisiiniin olmamasi ve D vitamini diizeyinin
normal tespit edilmesiyle D hipervitaminozu tani-
sindan uzaklasildi.

Cocukluk caginda hiperparatiroidizm nadir o-
larak goriilmesine karsin kalsiyum diizeyini algila-
yan reseptoriin genindeki mutasyon sonucu
neonatal agir hiperparatiroidizm goriilebilir (3).Son
derece sinsi olan hiperparatiroidizm baslangigta
hafif ve asemptomatik olabilir (4). Bu nedenle
hastadan kalsiyum ile birlikte istenen parathormon
diizeyi 6nemlidir. Hastamizda parathormon diizeyi
yiiksek degildi. Hiperkalsemiye bagli olarak baski-
lanmig bulundu. Olgumuzun ve annenin asidozunun
saptanmamasi nedeniyle renal tiibiiler asidoz diisii-
niilmedi. Konjenital hipotiroidizm hiperkalsemiye
yol acabilecek diger nedenlerden birisidir. Tipik
muayene bulgular1 yanisira asemptomatik de olabi-
lir. Tiroid fonksiyon testleri de normal olan hastada
hipotiroidi diisiiniilmedi. Hiperkalsemi yapabilecek
diger nedenlerin ekarte edilmesiyle hastada
idiopatik infantil hiperkalseminin hafif formu olan
Lightwood tipi idiopatik infantil hiperkalsemi olabi-
lecegi diistintildii.

Hiperkalsemi tedavisinde, fosfanatlar, difos-
fonatlar, kalsitonin, plicamycin ve glukokortikoidler
kullanilabilir.  Bu  ajanlarin ~ hepsi  kemik
rezorbsiyonunu inhibe eder (8). Hastammzin tedavi-
sinde {iriner sistem infeksiyonuna yonelik antibiyo-
tik, hiperkalsemiye yonelik IV hidrasyon ve
kalsitonin kullanmildi. Tedaviye olumlu yanit alind.

Hasta triner sistem infeksiyonu sirasinda tesa-
diifen tan1 almasi ve yasamin dordiincii aymnda
yaygin kalsifikasyonlarinin olmasi nedeniyle su-
numa deger bulunmustur.
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