Taniniz Nedir'in Yaniti

Pseudohipoparatiroidi

Hastamizda laboratuvar ve klinik olarak
hipokalsemi mevcuttur. Hipokalseminin ayirici
tanisi yapildiginda hipoparatiroidi, PTH' ye
yetersiz yanit, vitamin D eksikligi,
hiperfosfatemi, hipomagnezemi,
hipoalbuminemi, pankreatit, ila¢ kullanimi
(6zellikle antikonviilzanlar), malignite, kronik
bobrek yetmezligi aklimiza gelmelidir.
Hastamizda total ve iyonize kalsiyumun diislik
olmasi, fosforun yiiksek olmasi, Mg'un normal
olmasi, total protein ve albumin degerlerinin
normal olmasi ve PTH'nun yliksek olmasi
nedeniyle pseudohipoparatiroidi (PHP)
dastndlda.

PTH'nun normal sinirlarin izerinde
olmasina karsin PTH'na karsi yanitsizlkla
belirgin heterojen bir grup hastaliktir.
Hastalarda iskelet ve bliylimede konjenital bir
defektin yani sira metakarp ve metatarslarda
kisalik (6zellikle 4 ve 5. parmaklarda), mental
gerilik, yuvarlak ylz, obesite, kisa viicut yapisi
bulunabilir. PHP, sentetik PTH'ye verdigi yanita
gore iki gruba ayriimaktadir. Tip la'da
(hastalarin yaklasik yarist) PTH'nu hiicre
duvarindaki reseptoriine baglayip c-AMP'yi
aktive eden G proteini eksikligi s6z konusudur.
Adenil-siklaz sistemi ile calisan LH, FSH, TSH

Okuduklarimizdan

gibi hormonlara karsi da direnc gelisebilir. Tip
la'da Albright'in herediter osteodistrofisine ait
bulgular vardir. Bu bulgular (boy kisaligl, zeka
geriligi,kisa kiint parmaklar, brakidaktili,
yuvarlak yiiz) hastamizda bulunmamaktadir.
Tip Ib'de de sentetik PTH'ye karsi artmis c-
AMP yaniti yoktur ancak G protein aktivitesi
normaldir ve PTH'na direncin nedeni tam
olarak bilinmemektedir. Tip Ic'de G protein
aktivitesi normal ancak diger hormonlara
direnc vardir ve Tip la'ya benzer fenotipik
ozellikler gortlebilir. Tip 1l'de fenotip
normaldir. Sentetik PTH'na artmig c-AMP
yaniti var ancak fosfatirik yanit yotur. PTH' na
renal tubiiler yanitsizlik sonucu hiperfosfatemi
gelisir. Kalsitriol yapimindaki azalmaya bagli
olarakda GIS'den kalsiyum emilimi azalir.
Kalsiyumun bobreklerden atiimindaki artis da
hipokalsemi gelisimine katkida bulunur. Tim
bunlarin sonucunda da PTH salinimi uyarilir.
Hastamizin tedavisinde % 10 Ca Glukonat
(0.5 cc/kg/doz, 6 saatte bir) intravendz
verildi. Daha sonra oral Ca (75 miligram/kg
elementer Ca'a esdeger dozda) ve 0.5gr
kalsitriol bagland. izlemlerinde herhangi bir
komplikasyon gelismeyen hasta su anda
0.75gr kalsitriol tedavisi almaktadir.
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