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DIABETES INSIPIDUS

» GIRIS
Diabetes insipidus (DI), bébreklerde serbest su-
yun geri emilememesine bagli olarak poliiiri,

polidipsi ve hipoozmolar idrar ile karakterize bir
bozukluktur.

» PATOFiZYOLOJi

Su dengesi esas olarak birbiriyle iliskili ii¢ belirle-
yici tarafindan saglanir. Bunlar susuzluk, antidiii-
retik hormon (ADH; AVP - arginin vazopressin)
sentezi ve salgilanmasi ve uygun bobrek fonksi-
yonunu igerir. Santral diabetes insipidus (SDI),
ADH’nin iretim ve salinim bozukluklarindan
kaynaklanir. Nefrojenik diabetes insidusta (NDI)
ise ADH salinim1 normal olup, ADH’nin bobrek
tiibiillerine etki mekanizmalarinda sorun vardir

(1).

» ETIYOLOJI

SDI, konjenital veya kazanilmis nedenlere bagh
olabilir. Hipofiz ve/veya hipotalamusta yapisal
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anomaliler (konjenital hipopituitarizm, septo-
optik displazi, hipoksik ensefalopati gibi) olan
olgularda ve AVP-NPII geni mutasyonlarinda
dogumdan itibaren SDI klinigi goriilebilir. Pri-
mer veya metastatik maligniteler, menenyjit ve en-
sefalit gibi santral sinir sistemini etkileyen enfek-
siyonlar, intrakraniyel cerrahi prosediirler veya
travmalar, infiltratif hastaliklar (Langerhans hiic-
reli histiyositoz gibi), otoimmiin hastaliklar (len-
fositik infundibulondrohipofizit gibi), nadiren
supraventrikiiler tasikardi ve anoreksiya nevroza,
kazanilmig SDI nedenleri arasinda sayilabilir. Va-
kalarin bityiik cogunlugunda ise altta yatan neden
bulunamaz idiyopatik SDI olarak adlandirilir (2).

Benzer sekilde NDI, konjenital veya kaza-
nilmis sebeplere bagli goriilmektedir. AVPR2
geninin inaktive edici mutasyonlar1 X’e bagl
kalitirken; AQP2 gen mutasyonlar1 otomozal re-
sesif veya dominant kalitilarak konjenital NDI’ye
sebep olmaktadir. Primer renal hastaliklar, ob-
sruktif tiropati, hipokalemi ve hiperkalsemi gibi
metabolik bozukluklar, orak hiicreli anemi, bazi
ilaglar (lityum, demoklosiklin gibi) NDI’nin ka-
zanilmis nedenleri arasindadir. Ayrica, herhangi
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bir nedene bagli uzun siireli poliiiri, renal me-
diiller interstisyumdaki tonisitenin azalmasina
ve ardindan idrar1 konsantre etmek igin gerekli
olan gradyanda bir azalmaya neden olacag: i¢in
NDI’ye yol agabilir (3).

» KLiNIiK BELIRTILER, TANI VE
AYIRICI TANI

Di’de birincil semptomlar, poliiiri ve polidipsidir.
Kiigiik gocuklarda siddetli dehidratasyon, kusma,
kabizlik, ates, sinirlilik, uyku bozuklugu, noktii-
ri, gelisme geriligi ve biiyiime geriligi olabilir. DI
diistindiirecek klinik ve laboratuvar bulgular asa-
gida 6zetlenmistir:

» Artan susama hissi ve polidipsi
Poliiiri (< 2 yas, 4 ml/kg/saat; > 2 yas 40-50
mL/kg/24 saat idrar miktar1)

Hipernatremi (serum sodyum > 143 meq/L)

>

Hiperosmolar serum (serum osmolalite >300
mosm/kg)

Hipoosmolar veya dilue idrar (idrar osmolali-
te <300 mosm/kg veya idrar dansitesi <1005)

Ayrintili bir 6yki, fizik muayene ve tanisal
testler ile primer polidipsi ile ayiric tani yapil-
malidir. Ayirici tanida susuzluk ve AVP testlerine
yanit degerlendirilmektedir.

Susuzluk (su kisitlama) testi: DI’nin kesin ta-
nis1 ve primer polidipsi ile ayiriminda kullanil-
maktadir. Hasta 8-10 saatlik susuzluk ve aclik
sonrasi seri viicut agirligi, serum sodyum diizeyi,
serum ozmolalitesi, idrar hacmi ve idrar ozmo-
lalitesi olgiimleri ile izlenir. Serum osmolalitesi
>300 mosm, idrar dansitesi < 1008 ve idrar os-
molaritesi < 300 mosm ise DI vardir. Herhangi bir
derecede su kisitlama ile idrar ozmolalitesi 750
mOsm/kgin iizerine ¢ikabiliyorsa, DI diglanir ve
psikojenik polidipsi tanis1 konulur. Su yoksunlu-
gu sirasinda 300 ila 750 mOsm/kg araliginda id-
rar ozmolalitesi parsiyel DI’yi gosterebilir.

AVP Testi: Bu test ile su kisitlamasini takiben
uygulanan sentetik AVP analoguna (desmopres-
sin) alinan cevap degerlendirilir. Idrar dansite-
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si ve osmolaritesi artar ise santral DI, artmazsa
nefrojenik DI tanis1 konulur.

Manyetik rezonans goriintiileme, SDI’de sel-
lar-suprasellar bolgeyi degerlendirmek igin altin
standart yontemdir (4).

» TEDAVI

SDI’nin yonetimi, birincil hastaligin tedavisini,
varsa sivi eksikliginin diizeltilmesini ve desmop-
ressin ile idrar ¢ikisinin normallestirilmesini ice-
rir. Oral desmopressin, uygulama kolayligi, daha
kolay doz titrasyonu, daha diisitk hiponatremi ris-
ki ve sogutma gerekliligi olmamasi nedeniyle ¢o-
cuklarda ve ergenlerde intranazal formiilasyona
gore daha fazla tercih edilir. Minirin Melt 60 mcg
ve 120 mcg sublingual tablet formlar: Tiirkiye’de
mevcuttur. 2-5 pgr/kg/giin olarak 1-3 dozda veri-
lebilir. Bebeklik doneminde, poliiiri asir1 degilse,
desmopresin tedavisi ile potansiyel bir hiponatre-
mi riskinden kaginmak i¢in DI en iyi tek bagina
stvi alimi ile yonetilebilir. NDI yonetiminde altta
yatan nedene yonelik ¢oziimciil girisimler, yeterli
kalori ve siv1 alim1 tedavinin ana basamaklarin
olusturur. Klorpropamid, karbamazepin, tiazid
ditiretikler ve nonsteroidal antiinflamatuar ilaclar
antidiiiretik etkileri nedeniyle kullanilabilir (5).
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