19.
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Tiroid hormonunun sentez ve salgilanmasi
hipotalamus, 6n hipofiz bezi ve tiroid bezinin
dahil oldugu bir aks ile kontrol edilmektedir. Ti-
roid bezinin tirettigi ana hormonlar tiroksin veya
tetraiodotironin (T4) ve triiyodotironindir (T3).
Tiroid hormonlari, tiroid bezinde folikiiler li-
men iginde tiroglobuline baglanarak depolanir.
Hipotalamustan salinan tirotropin releasing hor-
mon (TRH), 6n hipofiz bezinden tiroid stimulan
hormon (TSH) salgilanmasin1 uyarir. TSH araci-
lig1yla ise tiroid bezinden T4 ve T3’ iin sentezi ve
salgilanmasi saglanir. Tiroid hormonlar1 home-
ostazi siirdiirmek i¢cin uyum i¢inde ¢alisir. Tiroid
hormonun yetersiz oldugu hipotiroidizm, tipik
olarak bradikardi, soguk intoleransi, konstipas-
yon, yorgunluk ve kilo alimi seklinde kendini
gosterir. Aksine, artan tiroid bezi fonksiyonu-
nun neden oldugu hipertiroidizm ise kilo kayb,
151 intoleransi, diare, ince tiremor ve kas zayiflig
olarak klinik bulgu verir.

Bozulmus tiroid hormon duyarliligi (BTHD)
daha 6nceden ‘tiroid hormonuna karsi azalmis

BOZULMUS TIROID HORMON

DUYARLILIGI

Hilya ODLUYURT!
Emin Murat AKBAS?

duyarlilik’ ya da ‘tiroid hormon direnci’ olarak
biliniyordu (1). BTHD tiroid hormonunun et-
kisinde, tasinmasinda veya metabolizmasinda
meydana gelen defektlere bagl bir durum ola-
rak tanimlanabilir (1). TSH ile tiroid hormonlar1
arasindaki fizyolojik iliskiye uymayan laboratu-
var sonucu ve klinik éykii ile bagvuran hastalarin
ayirici tanisinda bozulmus tiroid hormon duyar-
lilig1 da disiinilmelidir.

Bozulmus tiroid hormon duyarlilig: altta ya-
tan mekanizmaya gore 3 gruba ayrilabilir.

1. Tiroid hormonunun hiicre membranindan

taginma kusuru,
2. Tiroid hormonunun metabolizma kusuru,

3. Tiroid hormon etki kusuru (Tiroid hormon
direnci),

3.1.Tiroid hormon resept6r beta defekti,
3.2. Tiroid hormon reseptor alfa defekti,
3.3. Reseptorden bagimsiz etki defekti.
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Tiroid hormon reseptdriine bagli olmayan ti-
roid hormon direnci

THD-B fenotipindeki %15’inde
THR- gen mutasyonlar1 tespit edilememistir;

ailelerin

bu durum “tiroid hormon reseptdriine baglh ol-
mayan tiroid hormon direnci” olarak tanimlan-
maktadir (28).
THR-f3 gen mutasyonlar1 ile THDden ayirt edi-

Klinik ve biyokimyasal olarak

lemez (20). Bununla birlikte, bu ailelerin bir¢o-
gunda hem THR-f hem de THR-« genlerindeki
mutasyonlar, mozoizim varlig1 genetik analiz-
lerle dislanmistir (20). Reseptorlerle etkilesime
giren kofaktorlerden birinin mutasyonlari, bu
ailelerdeki direngten sorumlu olabilir (29).

Tablo 1’ de bozulmus tiroid hormon duyarli-
lig1 alt tipleri 6zetlenmeye ¢alisiimigtir (28).

SONUC

BTHD tan1 konmasi ve tedavi etmesi zor bir
hastaliktir. Ozellikle hipotiroidi klinigi olan bir
hastada, sT4 ve sT3 diizeylerinin artisryla bir-
likte, TSH diizeyi normal kalmis ya da baskilan-
mamigsa ayiricl tanida mutlaka diisiintilmelidir.
Ayni sekilde hipertiroidi klinigi olan vakalarda,
gereksiz tiroidektomiyi onlemek adina hasta-
da BTHD olabilecegi unutulmamalidir. BTHD
tanis1 konmadan 6nce, TSH salgilayan hipofiz
adenomlari, heterofil antikor varligi ve tiroid dis1
hastalik sendromu ekarte edilmelidir. BTHD’
nin kesin tanisi aile taramasi ve genetik inceleme
ile konur. BTHD tedavisi siklikla semptomatik
olup, kesin tedavisi net olarak belirlenememistir.
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