4. ULUDAG PEDIATRI KIS KONGRESI POSTER OZETLERI-2008

POSTER: 8
Boy Kisaligi Nedeniyle Takip Etti§imiz Olgularin Genel Ozellikleri

Tolga Altug Sen, Tevfik Demir, Resit Koken, Hamide Melek
Afyon Kocatepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Afyon

Poliklinigimizde boy kisaligi nedeniyle izlemekte oldugumuz 152 olgu (83 erkek, 69 kiz ) bulunmaktadir. Bu olgularin yas ortalamalari 11,4+4,5 yil olarak be-
lirlenmistir. Etiyolojik dagiima bakildiginda ilk sirayi 70 (%46, 45 erkek, 25 kiz olgu) olgu ile yapisal boy kisaligi olan olgular almaktadir. Olgularin 23'iinde
(%15, 13 kiz, 10 erkek) ailesel boy kisaligi bulundugu, 18'inde (%12, 10 erkek, 8 kiz) ise hem yapisal hem de ailesel boy kisaligina ait dzelliklerin bir arada
bulundugu tespit edilmistir. Olgularin 12'sinde (%8, 7 kiz, 5 erkek ¢ocuk) hafif ve orta derecede protein-enerji malniitrisyonu bulundugu, uygun diyetle
beslenme sonrasi boyca biiyiimenin hizlandi§i gdzlenmistir. Boy kisaligi olan olgular iginden bir vakaya (11,5 yasinda, kiz olgu) subklinik hipotiroidi, diger
bir vakaya (13 yasinda, erkek olgu) gliitene duyarli enteropati tanisi konulmus ve ilkine tiroid hormonu replasmani yapildiktan sonra, ikincisine gliitensiz
diyet baglandiktan sonra biiyiime ataginin basladigi gézlenmistir. Kiz olgularin 2'sine yapilan karyogram analizleri sonrasi Turner Sendromu (Biri 45X0,
digeri 456X0/46XY mozaisizm) tanisi konulmustur. Olgularin hicbirinde iskelet displazilerine bagl boy kisaligi saptanmazken, 9'unda (%6) intrauterin biyi-
me geriligi ykiisii bulundugu 6grenildi. Geriye kalan 16 olgu ise idiyopatik boy kisaligi olarak degerlendirilmis ve hepsinin L-DOPA ve insiilinle yapilan
biiyiime hormonu uyari testlerinden en az birine yeterli yanitlar verdikleri gézlenmistir.
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Mauriac Sendromu: Bir Olgu Sunumu

Pamir Giilez, Murat Hizarcioglu, Ertan Kayserili
Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, izmir

Mauriac sendromu kdtii kontrollii diyabet, belirgin biiyiime geriligi ve hepatomegali triadindan olugsmaktadir. Bliyiime dzelliginin diisiik insiilinizasyon ve
yetersiz kalorik almindan kaynaklandigi diitiniilmektedir.

Dort yil 6nce tip 1 diabetes mellitus tanisi alan bu siire iginde kontrollere gitmeyen 9 yasindaki erkek olgu karinda sislik yakinmast ile basvurdu, yapilan
incelemelerde boy kisaligi (< 3p), kot kavsini 10 cm gegen hepatomegali saptandi. Mauriac sendromu tanisi konulan olgu tip 1 diyabetes mellitusun gii-
niimiizde son derece nadir goriilen bir komplikasyonu olmasi nedeniyle sunuldu.
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Hipogliseminin Nadir Bir Nedeni: [zole Gecici Glikokortikoid Eksikligi

M. Emre Tascilar*, Biilent Hacthamdioglu**, Ayhan Abacr*, Ediz Yesilkaya*, S. Umit Saricr***
Giilhane Askeri Tip Akademisi **Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, *Pediatrik Endokrinoloji BD, ***Neonatoloji BD, Ankara

Giris: Yenidogan ve erken ¢ocukluk ddnemi hipoglisemisi mental retardasyonun ve nébetlerin dnlenebilir nedenlerindendir. Bu dénemdeki hipoglisemi-
lerin birgogu gecici bozukluklardan kaynaklanir. Prematiir ve intrauterin gelisme geriligi olan yenidoganlarda hipoglisemi sik gdriilen bir problemdir. En-
dokrin nedenlere bagl hipoglisemiler nadir olup, genellikle yenidogan ve erken infant dénemlerinde gozlenir. Yenidogan doneminde direncli hipoglise-
mi nedeni olarak izole gegici glukokortikoid eksikligi saptanan bir olgu sunulmustur.

Olgu sunumu: Yirmi yasinda annenin birinci gebeliginden 35 haftalik 1710 gram dogan kiz bebek, prematiirite ve intrauterin gelisme geriligi tanisi ile ta-
kip edilirken ikinci giinde nébetleri gozlendi. Serum glikoz diizeyinin 25 mg/dl bulunmasi tizerine 2ml/kg dozunda %10’luk dekstroz i.v. puse yapilarak, gli-
koz inflizyonuna 8 mg/kg/dk olacak sekilde basland. Oral beslenmesi devam etti. Glikoz inflizyonuna ragmen hipoglisemi ataklari devam eden hastanin
glikoz inflizyon hizi tedrici olarak artirildi. Hipoglisemik donemde alinan kan érneklerinde insiilin: 1.75 wlU/ml, biiylime hormonu: 21 ng/ml, kortizol: 1ug/d|,
ACTH: 54 pg/ml, elektrolitleri dengeliydi. Idrarda keton ++, tiroid fonksiyon testleri normaldi. Adrenal yetmezlik diisiiniilerek hidrokortizon tedavisine bas-
landi. Glikoz inflizyonu tedrici olarak azaltilarak kesildi. Takipte hipoglisemi ataklari gézlenmedi. Hidrokortizon tedavisi kesilerek yapilan ACTH uyari tes-
tine hipokortisolizim ile uyumlu cevap alindi (doruk kortizol diizeyi 13,2 mcg/dl). Hidrokortizon tedavisine 10 mg/m¥giin dozunda devam edildi. Olgu 4 ay-
Iik iken bazal kortizol diizeyi 35 ng/dl bulundu. Hidrokortizon tedavisi kesilerek yakin kan sekeri takibi yapildi, hipoglisemi gézlenmedi. Tedavisiz izlemde
bazal kortizol diizeyi normal sinirlarda (15 pg/dl) bulundu.

Tartisma: Prematiirite nedeniyle hipotalamo-hipofiz-adrenal aksin matiirasyonundaki gecikmeye bagli gegici hipoglisemi goriilebilmektedir. Bu neden-
le bu olgularda aksin matiirasyonu belirli araliklarla kontrol edilerek aks matiir hale gelinceye kadar steroid tedavisine devam edilmesinin 6nemi vurgu-
lamak istedik
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