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Neonatal diyabetes mellitus (NDM), yasamun ilk alt1 ay1 icinde, bozulmus in-
stilin fonksiyonu nedeniyle hipergliseminin oldugu, ¢ogunlukla pankreas beta
hiicrelerinin islevsel veya hiicresel fonksiyonunu etkileyen tek gende meydana
gelen mutasyonlardan kaynaklanan bir hastaliktir (1,2). NDM, infant donemde
mevcut olan monojenik diyabet formlarini tanimlamak i¢in kullanilan terimdir.
Bazi hastalar posnatal ilk 30 giin i¢inde tan1 alsalarda, cogunlukla yasamin ilk alt1
ayinda, bazen de 12. aya kadar tan1 yas1 uzayabilir (3,4). NDM’si olan bebekler
asemptomatik hiperglisemi veya klinik olarak dehidratasyon, intrauterin biiytime
geriligi, kilo alamama, glukoziiri, ketoasidoz ve ozmotik diiirez bulgulari ile bas-
vurabilirler. Insiiline bagimli hiperglisemili bebeklerde NDM, diger nedenler dis-
landiktan sonra kan glukoz diizeyleri 250 mg/dLden daha yiiksek seyrettigi (yedi
ila on giinden daha uzun siire devam eden) durumlarda disiiniilmelidir (4,5).
Polijenik otoimmiin Tip 1 DM yasamin ilk alt1 ayinda ortaya ¢ikmasi beklenen bir
durum degildir. Bu nedenle literatiirde ve klinik olarak NDM terimi, monojenik
DM ile bagvuran yasamun ilk bir yilinda olan hastalar i¢in kullanilmaktadir (1).

EPIDEMIiYOLOJI

Neonatal diyabetes mellitus (NDM), infantil hipergliseminin nadir bir nede-
nidir ve insidansi yaklasik olarak 90.000-160.000 canli dogumda bir olarak bildi-
rilmistir (4,6). Akraba evliliginin fazla oldugu tilkemizden yapilan bir ¢aligmada
bu oran 30.000 dogumda bir olarak belirtilmistir (7). Yasamin ilk alt1 ayinda DM
ile bagvuran bebeklerin ¢ogunda (%80-85) monojenik bir neden olmaktadir (3,8).
NDM fenotipik 6zelliklerle gecici (%45), kalic1 (%45) ve sendromik (%10) form-
lara ayrilabilir (3,9). NDM genetik olarak heterojendir, bilinen 22 genetik nedeni
vardir (21 gendeki mutasyonlar ve 6q24 lokusundaki metilasyon bozukluklari),
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