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Boy K›sal›¤› Nedeniyle Takip Etti¤imiz Olgular›n Genel Özellikleri

Tolga Altu¤ fien, Tevfik Demir, Reflit Köken, Hamide Melek
Afyon Kocatepe Üniversitesi T›p Fakültesi Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Anabilim Dal›, Afyon 

Poliklini¤imizde boy k›sal›¤› nedeniyle izlemekte oldu¤umuz 152 olgu (83 erkek, 69 k›z ) bulunmaktad›r. Bu olgular›n yafl ortalamalar› 11,4±4,5 y›l olarak be-
lirlenmifltir. Etiyolojik da¤›l›ma bak›ld›¤›nda ilk s›ray› 70 (%46, 45 erkek, 25 k›z olgu) olgu ile yap›sal boy k›sal›¤› olan olgular almaktad›r. Olgular›n 23’ünde
(%15, 13 k›z, 10 erkek) ailesel boy k›sal›¤› bulundu¤u, 18’inde (%12, 10 erkek, 8 k›z) ise hem yap›sal hem de ailesel boy k›sal›¤›na ait özelliklerin bir arada
bulundu¤u tespit edilmifltir. Olgular›n 12’sinde (%8, 7 k›z, 5 erkek çocuk) hafif ve orta derecede protein-enerji malnütrisyonu bulundu¤u, uygun diyetle
beslenme sonras› boyca büyümenin h›zland›¤› gözlenmifltir. Boy k›sal›¤› olan olgular içinden bir vakaya (11,5 yafl›nda, k›z olgu) subklinik hipotiroidi, di¤er
bir vakaya (13 yafl›nda, erkek olgu) glütene duyarl› enteropati tan›s› konulmufl ve ilkine tiroid hormonu replasman› yap›ld›ktan sonra, ikincisine glütensiz
diyet baflland›ktan sonra büyüme ata¤›n›n bafllad›¤› gözlenmifltir. K›z olgular›n 2’sine yap›lan karyogram analizleri sonras› Turner Sendromu (Biri 45XO,
di¤eri 45XO/46XY mozaisizm) tan›s› konulmufltur. Olgular›n hiçbirinde iskelet displazilerine ba¤l› boy k›sal›¤› saptanmazken, 9’unda (%6) intrauterin büyü-
me gerili¤i öyküsü bulundu¤u ö¤renildi. Geriye kalan 16 olgu ise idiyopatik boy k›sal›¤› olarak de¤erlendirilmifl ve hepsinin L-DOPA ve insülinle yap›lan
büyüme hormonu uyar› testlerinden en az birine yeterli yan›tlar verdikleri gözlenmifltir. 
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Mauriac Sendromu: Bir Olgu Sunumu

Pamir Gülez, Murat H›zarc›o¤lu, Ertan Kayserili
Dr. Behçet Uz Çocuk Hastal›klar› ve Cerrahisi E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi, ‹zmir 

Mauriac sendromu kötü kontrollü diyabet, belirgin büyüme gerili¤i ve hepatomegali triad›ndan oluflmaktad›r. Büyüme özelli¤inin düflük insülinizasyon ve
yetersiz kalorik al›m›ndan kaynakland›¤› düflünülmektedir.
Dört y›l önce tip 1 diabetes mellitus tan›s› alan bu süre içinde kontrollere gitmeyen 9 yafl›ndaki erkek olgu kar›nda flifllik yak›nmas› ile baflvurdu, yap›lan
incelemelerde boy k›sal›¤› (< 3p), kot kavsini 10 cm geçen hepatomegali saptand›. Mauriac sendromu tan›s› konulan olgu tip 1 diyabetes mellitusun gü-
nümüzde son derece nadir görülen bir komplikasyonu olmas› nedeniyle sunuldu.
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Hipogliseminin Nadir Bir Nedeni: ‹zole Geçici Glikokortikoid Eksikli¤i

M. Emre Taflc›lar*, Bülent Hac›hamdio¤lu**, Ayhan Abac›*, Ediz Yeflilkaya*, S. Ümit Sar›c›***
Gülhane Askeri T›p Akademisi **Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› AD, *Pediatrik Endokrinoloji BD, ***Neonatoloji BD, Ankara 

Girifl: Yenido¤an ve erken çocukluk dönemi hipoglisemisi mental retardasyonun ve nöbetlerin önlenebilir nedenlerindendir. Bu dönemdeki hipoglisemi-
lerin birço¤u gecici bozukluklardan kaynaklan›r. Prematür ve intrauterin geliflme gerili¤i olan yenido¤anlarda hipoglisemi s›k görülen bir problemdir. En-
dokrin nedenlere ba¤l› hipoglisemiler nadir olup, genellikle yenido¤an ve erken infant dönemlerinde gözlenir. Yenido¤an döneminde dirençli hipoglise-
mi nedeni olarak izole geçici glukokortikoid eksikli¤i saptanan bir olgu sunulmufltur.
Olgu sunumu: Yirmi yafl›nda annenin birinci gebeli¤inden 35 haftal›k 1710 gram do¤an k›z bebek, prematürite ve intrauterin geliflme gerili¤i tan›s› ile ta-
kip edilirken ikinci günde nöbetleri gözlendi. Serum glikoz düzeyinin 25 mg/dl bulunmas› üzerine 2ml/kg dozunda %10’luk dekstroz i.v. pufle yap›larak, gli-
koz infüzyonuna 8 mg/kg/dk olacak flekilde baflland›. Oral beslenmesi devam etti. Glikoz infüzyonuna ra¤men hipoglisemi ataklar› devam eden hastan›n
glikoz infüzyon h›z› tedrici olarak art›r›ld›. Hipoglisemik dönemde al›nan kan örneklerinde insülin: 1.75 μIU/ml, büyüme hormonu: 21 ng/ml, kortizol: 1μg/dl,
ACTH: 54 pg/ml, elektrolitleri dengeliydi. ‹drarda keton ++, tiroid fonksiyon testleri normaldi. Adrenal yetmezlik düflünülerek hidrokortizon tedavisine bafl-
land›. Glikoz infüzyonu tedrici olarak azalt›larak kesildi. Takipte hipoglisemi ataklar› gözlenmedi. Hidrokortizon tedavisi kesilerek yap›lan ACTH uyar› tes-
tine hipokortisolizim ile uyumlu cevap al›nd› (doruk kortizol düzeyi 13,2 mcg/dl). Hidrokortizon tedavisine 10 mg/m2/gün dozunda devam edildi. Olgu 4 ay-
l›k iken bazal kortizol düzeyi 35 μg/dl bulundu. Hidrokortizon tedavisi kesilerek yak›n kan flekeri takibi yap›ld›, hipoglisemi gözlenmedi. Tedavisiz izlemde
bazal kortizol düzeyi normal s›n›rlarda (15 μg/dl) bulundu. 
Tart›flma: Prematürite nedeniyle hipotalamo-hipofiz-adrenal aks›n matürasyonundaki gecikmeye ba¤l› geçici hipoglisemi görülebilmektedir. Bu neden-
le bu olgularda aks›n matürasyonu belirli aral›klarla kontrol edilerek aks matür hale gelinceye kadar steroid tedavisine devam edilmesinin önemi vurgu-
lamak istedik
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