GCOCUKLARDA PARATIROID
HASTALIKLARI

Senay SAVAS ERDEVE!
Zehra AYCAN?

Giris

Paratiroid hastaliklar1 ¢ocuklarda nadir goriil-
mekle birlikte morbidite ve mortalitesi baki-
mindan onemli sonuglar dogurabilmektedir.
Hiperparatiroidizmin nedenleri ¢ocukluk yas
grubunda farkli olabilirse de en sik neden para-
tiroid adenomlaridir. Paratiroid adenomlar1 ge-
nellikle asemptomatik olup, rastlantisal 6l¢iilen
serum kalsiyum diizeyleri ile tan1 konulmaktadir.
Yenidogan déneminde goriilen ciddi hiperparati-
roidizm kalsiyum algilayici reseptoér mutasyonla-
rina bagli olarak gelisir ve yeni gelistirilen ilaglarla
veya cerrahi olarak tedavi edilmektedir. Hipopa-
ratiroidizm genetik mutasyonlara bagli hastalik-
lar sonucu gelisebildigi gibi siklikla boyun cerra-
hisinden sonra ortaya ¢ikmaktadir. Bu olgularin
tedavisinde kalsiyum ve vitamin D analoglar1 kul-
lanilmaktadir. Rekombinan parathormon (PTH)
¢ocuklarda heniiz rutin kullanima girmemistir ve
deneyimler vaka bildirimleri ile sinirhdir.

Cocuklarda Primer
Hiperparatiroidizm

insidans ve Prevalans

Primer hiperparatiroidizm (PHPT) tiim yas gru-
bundan hastalar etkiler. Erigskinlerde sik goriiliir
ve bu yas grubunda epidemiyolojisi, klinik seyri,
gortntiileme tetkiklerinin dogrulugu ve cerra-
hi tedavinin sonuglar1 iyi bilinir. Cocuklarda ise
PHPT ¢ok nadirdir, prevalansi 2-5/100.000dir,
eriskinlerden 100 kat az sikliktadir. Insidans: ise
¢ocuklarda 30/100.000dur (1,2). En biiyiik se-
rili pediatrik ¢aligmalarda bile en fazla 52 ¢ocuk
tanimlanmis, bunlar da 2-3 dekadlik bir siiregte
opere edilmistir ve ¢ok biiyiik dordiincii basamak
merkezlerde bile ¢ocuklarda yapilan paratiroidek-
tomilerin erigkinlerde yapilan paratiroidektomi-
lerin yalmizca %0,7-3’tini olusturdugu bildiril-
mistir (3-5).
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lerini kabul edilebilir diizeylere stabilize ettigi
ve vitamin D analog tedavisine ihtiyac1 ortadan
kaldirdig1 gosterilmistir (84). Fakat rhPTH’ya ya-
nitta idrar kalsiyum atiliminda tutarsiz sonuglar
rapor edilmis, ¢cogu ¢alismada dnemli bir etkinin
olmadig1 gosterilmistir (84). Bu ¢aligmalar hipo-
paratiroidinin farkli nedenlerine sahip hastalar:
icermektedir, i¢lerinde bir kism1 CaSR aktive edici
mutasyona sahip hastalarida icermektedir. Giinde
iki kez rhPTH verilmesi plazma kalsiyum diizey-
lerini giinde bir kez verilenden daha iyi kontrol
etmigtir (85). Ug hasta (bu hastalardan ikisi ge-
leneksel tedaviye direnglidir) rhPTH (1-34)nin
uzun dénem devamli subkutan verilmesi ile basa-
riyla tedavi edilmistir (86).

Theman ve ark. ve Diaz-Soto ve ark. thPTH ile
bir hastay1 13.5 yil, diger bir hastay1 5 y1l kompli-
kasyon olmaksizin tedavi etmislerdir (hastalardan
biri CaSR aktive edici mutasyona bagli kalitsal hi-
poparatiroidili 6 yagindaki kiz hasta; diger hasta
refrakter hipoparatiroidili 53 yasinda bir kadin).
rhPTH replasman tedavisi kemik turnoverinda
belirgin artiga ve asir1 mineralize kemik duru-
muna kars1 koyan BMDde azalmaya neden olur.
Uzun donem tedavide bu durum ¢ok daha fizyo-
lojik kemik metabolizmasina yol agabilir (81).

Hipoparatiroidide rhPTH (1-84) kullanim
mantig1 (thPTH (1-34) karsit olarak) bu hastalik-
ta gercekte kayip olan dogal hormonu yerine koy-
maktir. thPTH (1-84)’iin etkin yar1 6mrii rhPTH
(1-34)den daha uzundur, giinde bir doz verilmesi
etkindir. Eriskinlerde uzun donemde etkin ve gii-
venilir olan uzun etki stireli thPTH (1-84) mole-
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kiiliintin gocuklarda benzer etkili olup olmayaca-
g1 heniiz netlik kazanmamustir (87).

Sonug olarak, hipoparatiroidi tedavisi zordur
ve tiim hastalar icin giivenli oldugu gosterilmis
bir tedavi yoktur. Hipoparatiroidinin optimal
yonetimi hipokalsemiyi, hiperkalsiiiriyi ve renal
fonksiyonda bozulma riskini minimalize etmeyi
icermelidir. Akut hipokalsemide tedavi genellikle
kolayken, kronik hipokalsemi ¢ok zor bir tedavi
problemi olarak kalir. Yaygin kabul edilen kon-
sensuslar; 1) Hipoparatiroidi i¢in en iyi replas-
man tedavisi aktif vitamin D analoglari ile birlikte
kalsiyum tuzlaridir. Fakat, en iyi vitamin D ana-
logu tavsiyesi hakkinda fikir birligi yoktur. Aktif
vitamin D analoglari elde edilemiyorsa, kalsiferol
(tercihen D,) tavsiye edilir. Aktif vitamin D ana-
loglari ile tedavi edilen hastalara giinlitk 400-800
IU vitamin D takviyesi tavsiye edilir. Bu tavsiye-
nin mantig1 vitamin D eksikliginin kemik dis1 et-
kileri kadar kemik iizerinde de olumsuz etkilerle
iliskili olmasidir. Kalsiyum ve vitamin D analog-
lariyla tedavi edilen hipoparatiroidili hastalarda
hiperkalsitiri riski artar; hiperkalsiiiri nefrokalsi-
nozis, nefrolitiazis ve renal fonksiyonda bozulma
i¢in bir risk faktortidiir. Tiazid diiiretikler (distal
renal tiibiiler kalsiyum reabsorbsiyonunu arttira-
rak) bazen adjuvan tedavi olarak kullanilir. Renal
USG yoluyla renal kalsifikasyon monitérizasyonu
ve ¢ok daha formal olarak kreatinin klirens 6l¢ii-
mii yapilabilir. Renal riskleri azaltmak i¢in vita-
min D analoglar1 ve kalsiyum dozlar1 serum kal-
siyumunu tolere edilebilen en alt diizeyde tutacak
sekilde azaltilmalidir (80).
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