Dordiincii Metakarpal Kemikte Kisalik ile Birlikte
Olan Bir idiopatik Hipoparatiroidi Olgusu

A CASE OF IDIOPATHIC HYPOPARATHYROIDISM ASSOCIATED

WITH SHORTNESS OF 4™ METACARPAL BONE.
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OZET
Konviilslyon nedeniyle getirilen 12 yasindaki erkek
hastanin  plazma  kalsiyumu  disUk, fosfati  yiiksek,

parathormon dlizeyi ve 24 saatlik idrarda kalsiyum atilimi
digik bulunarak, idyopatik hipoparatroidi (HPT) tanisi
konuldu. Hastanin beyin tomografisinde bazal
ganglionlarda ve serebellumda kalsifikasyonlar ve el bilek
grafisinde 4. metakarpal kemikte kisalik vardi. Literatiirde
idyopatik HPT ile birlikte 4. metakarpal kemik kisaligi
daha o6nce bildiriimemistir.
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KTU Farabi Hastanesi'nde idyopatik hipoparatiroidi
(HPT) tanisi konulan 12 yasindaki erkek hastada dor-
dincu metakarpal kemikte kisalik saptandi. Bu bulgu
pseudohipoparatiroidi (PHPT) ve pseudopseudohipopa-
ratiroidi (PPHPT)' de Albright tarafindan 1942'de tanim-
lanmasina karsilik (1), literatirde idyopatik HPT de da-
ha 6nce bildiriimemis olmasi nedeniyle olgu ilging bulu-
narak sunuldu.

OLGU SUNUMU

Oniki yasindaki erkek hasta, son iki gindir herbiri
yarim saat kadar slren jeneralize konvilsiyon gecirme
ve biling kaybi nedeniyle KTU Farabi Hastanesi'ne ka-
bul edildi. Hikayesinden iki yildan beri epilepsi tanisiyla
izlendigi, dizenli olarak karbamazepin kullandigi, on
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SUMMARY

A 12-year old boy who has suffered from epilepsy for
two years, was admitted to KTU Hospital vith a
generalized  convulsion. His  plasma  calcium  and
parathormon levels were low, phosphate level was high,
urinary  calcium  excretion was low and Idiopathic
hypoparathyroidism was diagnosed. Calcification of basal
ganglia and other parts of the brain was shown on CT.
Additionally ~ shortness of 4th metacarpal bone was
demonstrated. To our knowledge, this is the first case of
idiopathic  hypoparathyroidism  with short metacarpal
bone.

Key Words: Idiopathic hypoparothyroidsm, Albright osteody-
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yasina kadar mental motor gelisimini normalken havale
gecirmeye basladiktan sonra hafifge durgunlastigi, or-
taokul birinci sinifa gittigi, derslerinde pek basarili olma-
digi, anne ile baba arasinda akrabaligin ve ailede baska
epilepsi olgusunun olmadigi 6grenildi.

Hastaneye kabulinde bilinci kapali olan hastanin
postiktal donem gegtikten sonra yapilan fizik muayene-
si tamamen normaldi.

Laboratuar bulgularindan rutin idrar, hemogram,
kan elektrolitleri, BUN, kreatinin, total protein, albumin,
karaciger fonksiyon testleri, tiroid hormonlari, seks ste-
roidleri, biylime hormonu, ACTH, 24 saatlik idrarda
serbest kortizol dizeyleri ve kromozom analizi normal,
karbamazepin dizeyi terapdétik sinirlar iginde idi. Kal-
siyum 5.6 mg/dl, fosfat 8mg/dl, parathormon (PTH)
1pg/ml (N 2-60) (immunoassey metoduyla Ug¢ ayri 06r-
nekte calisildi), magnezyum 1.45 mEq/lt, 25(OH)D2
41 ng/ml (N 14-42), 24 saatlik idrarda kalsiyum atilimi
0 mg/kg/24 saat olarak bulundu. EKG'de QT araliginda
uzama, EEG'de metabolik ensefalopati ile uyumlu orta
derecede zemin aktivite bozuklugu saptandi. El bilek
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Sekil 1. El bilek grafisinde 4. metakrpal kemikte kisalik gérul-
mektedir.

grafisinde doérdunci metakarpta kisalik (Sekil 1), beyin
tomografisinde (BT) bazal ganglionlarda belirgin olmak
lUzere beyinde ve serebellumda simetrik kalsifi-
kasyoniar saptandi (Sekil 2).

Hasta 48 saat kalsiyum glukonat daha sonra
kalsiyum laktat ve Kkalsitriol (1.25 dihidroski vitamin
D3) ile tedaviye alindi. Alti aydan beri kan biokimya-
si normal olarak ve hi¢ konvilsiyon gegirmeden iz-
lenmektedir.

TARTISMA

Noéiomiskdler irritabilitedeki artis, Trousseau,
Chovostek belirtileri, parestezi, laringospazm, karin
agrisi, senkop, psikoz, konvilsiyon gibi santral sinir
sistemi belirtilen, EEG'de yuksek voltaj ve yavas dal-
ga aktivitesinin gorilmesi ve EKG'de QT araliginin
uzamasi hipokalseminin klasik bulgularidir. Katarakt,
yumusak doku kalsifikasyonu ve egzostozlar uzamis
hipokalsemi belirtileri sayilir (2,3).

Hipokalsemi PTH'un eksikligine veya yokluguna
bagh Jlarak ortaya g¢ikarsa HPT denilir (2). HPT, pa-
ratiroid bezlerin cerrahi olarak (genellikle tiroidektomi
sonucu) veya hemokromatozis, Wilson hastaligi ve tu-
mor metastazinda oldugu gibi depolanan bir madde
tarafindan hasara ugratilmasi sonucu ortaya ¢ikabi-

sekil 2. Bilgisayarli beyin tomografisinde bazal ganglionlarda
ve serebellumda kalsifikasyonlar gértimektedir.

lecegi gibi, paratiroid bezlerin konjenital aplazisi veya
disgenezisi sonucu olarak da (6rnegin Di George
Sendromu) gériilebilir (2,4). idyopatik HPT ise ailevi
ya da sporadik olarak ortaya c¢ikabilen bir hastaliktir.
Tani hipokalsemi, hiperfosfatemi, PTH duizeyinin ve
idrarda kalsiyum atiliminin dasiaklagu, normal 25(OH)
VitD seviyesi ve PTH'a normal fizyolojik cevabin ol-
masi ile konulur (4,5). Idyopatik HPT izole olabile-
cedi gibi, tip | otoimmun poliglanduler sendrom veya
Kearns Sayre gibi gelisimsel bir sendromla birlikte
de gorilebilir (2,4,5).

PHPT ise PTH'a karsi target organ rezistansinin
olmasidir. Bu hastalikta guanin nukleotid giftlestirici
protein stimulatéri eksiktir. Biokimyasal olarak HPT'ye
benzemesine karsin PTH dlzeyi normal veya ylksek-
tir. Ayrica Albright herediter osteodistrofl denilen kisa
boy, bradidaktili, yuvarlak ylz, obesite, boyunda yele-
lenme gibi klasik fenotipik 6zellikler tasirlar (2,4,5).
PPHPT'de de benzer fenotipik 6zellikler gorulebilir (2),
hastamizda bunlardan higbiri yoktu.
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Bizim olgumuz hipokalsemi, hiperfosfateminin ol-
masi, baska herhangi bir endokrin bozuklugunun olma-
masi nedeniyle izole idyopatik HPT ile uyumludur. Da-
ha 6nce epilepsi olarak degerlendirilen konvilsiyonlari,
EEG ve EKG bulgularina gére hipokalsemi ile uyumlu-
dur (6,7).

Hastamizda BT'de 6zellikle bazal ganglionlarda ol-
mak lzere beyinde yaygin kalsifikasyonlar mevcuttu.
Bu bulgular hem HPT hem de PHPT ile uyumludur (8-
10). Bazal ganglion kalsifikasyonlari toksoplasmozis,
tuberoskleroz gibi bazi hastaliklarda da gérilmesine
karsin bizim hastamizda bahsedilen hastaliklara ait
baska higbir bulgu olmadigindan disunidlmemistir. Ol-
gumuzda ilging olan serebellumda da kalsifikasyonlarin
gosterilmis olmasidir ki, HPT'de serebellar kalsifi-
kasyonlarin gosterilmesi nadiren tanimlanmis bir du-
rumdur (11).

Olgumuzda en garpici bulgu ise el bilek grafisinde
dordinci metakarpal kemikte kisalik saptanmis olmasi-
dir. Bu durum PHPT'de, Turner, Noonan Sendromunda
ve diger bazi sendromlarda gérilebilir (9,10,11). Hasta-
mizda fenotipik olarak herhangi kromozomal hastalik
disinlilmemis ve sitolojik tetkikler de normal bulun-
mustu. Ayrica U¢ kez yineleyen PTH dlzeyinin normal-
den c¢ok disik olmasi da PHPT'yi ekarte ettirmektedir
(2,5).

Literatlrde idyopatik HPT ile birlikte 4. metakarpal
kemik kisaligi daha &énce hig yayinlanmamistir.
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