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PEDIATRIK NOROLOIJI HASTALARINDA
METABOLIK KEMIK HASTALIKLARI

GiRIS

Bugiine kadar etiyolojisi, patofizyolojisi ve
semptomatolojisi birbirinden ¢ok farkli spekt-
rumda 600den fazla norolojik hastalik ta-
nimlanmuigtir.! Farkli norolojik hastaliklara ait
klinik kanitlar norofizyolojideki farkliliklarin
kemik fizyolojisinde degisikliklere yol agarak
kemik mineral dansitesinde azalmaya, kemikte
mikroyapisal bozulmalara ve kemik kitlesinde
kayba yol agarak osteopeni/osteoporoz gelisi-
mine ve kirik riskinde artisa sebep oldugunu
ve dogrudan veya dolayli olarak kisilerin is-
kelet sistemini etkiledigini gostermektedir.”
[skelet sistemi, hareketin saglanmasi, kaslar
ve yumusak dokular i¢in bir ¢erceve ve destek
doku olusturmas, hayati organlarin korunma-
s1, mineral ve yag depolanmasi, kemik iliginin
devami ve kan hiicrelerinin regiilasyonu gibi
gok onemli gorevler iistlenmektedir.’ Bu sebep-
le iskelet sistemini olugturan kemiklerin sagli-
giin korunmasi genel saglik ve iyilik durumu
i¢in ¢ok 6nemlidir. Akut, subakut ve/veya kro-
nik seyir gosterebilen norolojik hastaliklarin,
kemik gelisiminin en aktif oldugu siit cocuklu-
gu, cocukluk ve adolesan donemlerinde goriil-
diigti géz ontinde bulunduruldugunda kemik
metabolizmasi tizerine dogrudan ve/veya do-

VE OSTEOPOROZ

Ozlem YAYICI KOKEN'
Deniz YILMAZ?

layli etkileri ile komorbiditeye yol agmalarinin
kaginilmaz oldugu yadsinamaz bir gergektir.

Ozellikle serebral palsi (SP) ve duchenne
muskiiler distrofi (DMD) basta olmak {izere
cesitli pediatrik norolojik hastaliklar: igeren
preklinik ve klinik ¢aligmalar; immobilite, bes-
lenme yetersizligi, diyet modifikasyonu veya
tiziksel aktivite seviyesindeki degisikliklerin
yani sira kemiklerde sekonder degisikliklere
yol agan ortak hormonal, immiin, molekiiler
ve hiicresel yolaklara da 151k tutmustur. Bu yo-
laklar arasinda kemigin ana metabolik ihtiyac-
larinin karsilanamamasi disinda periferik ve
santral sinir sistemi aktivasyonu, inflamatuvar
yolaklar, glutamat sinyalizasyonunda degisik-
likler, sempatik sinir sistemi (SSS) ve parasem-
patik sinir sistemi (PSS) regiilasyon bozuklugu
ve hipotalamuz-hipofiz ve adrenal aks (HHA)
disregiilasyonu sayilabilir.? Pediatrik noérolojik
hastaliklara ve komorbiditelerine ikincil olarak
meydana gelen degisiklikler kemikler tizerinde
istenmeyen ve olumsuz etkilere yol agmaktadir.
Tiim bunlara ek olarak bir¢ok norolojik hastali-
gin tedavisinde kullanilan steroid, antiepileptik
ilaglar gibi tedaviler bagimsiz olarak ve/veya
mevcut duruma ek yiik getirecek bir sekilde
kemik kaybina katkida bulunabilmektedir.'?

! Uzm. Dr., Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 AD., Cocuk Nérolojisi BD. drozlemkoken@gmail.com
2 Dog. Dr., Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Hastanesi, Cocuk Norolojisi Klinigi, dayilmaz2002@yahoo.com

1357



Temel Pediatrik Noroloji: Tani ve Tedavi

6zgli ALP seviyelerinin artmis oldugu goste-
rilmistir.* Her ne kadar daha fazla preklinik
ve klinik ¢alismaya ihtiya¢ duyulsa da, mev-
cut kanitlar antiepileptik ila¢ kullanan epilepsi
hastalarinda gerek PTH seviyesindeki artigin,
gerekse de D vitamini ve kemik metabolizma-
sindaki degisikliklerin kesin olduguna isaret
etmektedir.

Noromuskiiler Hastaliklar (NMH)

Noromuskiiler hastaliklarda (NMH); D vi-
tamini digiikligi, beslenme yetersizlikleri,
immobilite ve ilag tedavileri kemik sagligini
olumsuz yonde etkilemektedir.® DMD, NM-
H’lerin en yaygin olanidir ve NMH’ler iginde
kemik saglig1 acisindan en ¢ok incelenen kas
hastaligidir. DMD hastalarinin ok biiyiik kis-
minda azalmis kemik mineral dansitesi deger-
leri, kemik yikimu ile ilgili belirteglerde artis,
hipokalsiiiri, kirtk oraninda artig ve D vitamini
eksikligi bildirilmistir.* Mevcut DMD tedavi-
lerine bakildiginda kemik sagligi tizerindeki
istenmeyen etkileri nedeniyle steroidlerin ru-
tin olarak tedavide kullanilmas: endise veri-
cidir. Kortikosteroidlerin DMD hastalarinda
vertebra fraktiirii riskini arttiriyor olabilece-
gini iddia eden ¢aligmalar olmakla birlikte,
DMDde kortikosteroid kullaniminin spesifik
olarak kirik riskini arttirdigina dair kesin kanit
yoktur.”” Son yillarda DMD hastalarinda teri-
paratid kullaniminin kemik mineral dansitesi
degerlerinde ve hayat kalitesinde iyilesmeye
sebep oldugu saptanmis ancak epifizi agik olan
¢ocuklarda osteosarkom gelisimine neden ola-
bilecegi bildirilmistir.** DMD hastalarinda ke-
mik mineral dansitesinin Z-skorlar ile takibi,
basta vertebra olmak iizere kemik grafilerinin
diizenli araliklarla ¢ekilmesi ve klinik monito-
rizasyon gereklidir. Tedavi segenekleri arasin-
da D vitamini, kalsiyum destegi ve pamidronat
veya zolendronat gibi bifosfonatlar yer almak-
tadir.®

Diger bir néromuskiiler hastalik olan spinal
muskiiler atrofide kemik dansitesinde azalma,
D vitamini eksikligi, kemik yikimi ile ilgili
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belirteclerde artis ve asemptomatik verteb-
ra kiriklar: bildirilmis olup, SMN proteininin
osteoklast gelisiminde ve kemik rezorbsiyon
aktivitesinde fonksiyonel bir rolii oldugu iddia
edilmigtir.**°

Hiperkinetik Hareket Bozukluklari

Hareket bozukluklar: ile metabolik kemik has-
taliklar1 arasindaki iliski nadiren incelenmis-
tir. Tourette sendromunun da dahil oldugu
tik bozukluklarinda gocuklar disarrya daha az
gtkmayt tercih ettigi veya ¢ikabildigi i¢in giines
151¢1 maruziyetinde azalmaya bagli D vitami-
ni eksikligi tespit edilmistir. Ayrica Tourette
sendromunda kullanilan néroleptiklerin yan
etkisi olan hiperprolaktinemi de kemik mine-
ral dansitesinde azalmaya neden olmaktadir.”!

Yapilan bir ¢alismada D vitamini diizeyinin
diistik oldugu hastalarda huzursuz bacak send-
romu gelisme riskinin daha yiiksek oldugu ve
D vitamini tedavisi ile bulgularda iyilesme sap-
tandig bildirilmistir. **
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