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Ozet

Primer hiperparatiroidi ¢ocuklarda cok nadir olarak goriilen ve genellikle
erigkin donemde tani konan bir hastaliktir. Paratiroid bezlerin bir veya daha
fazlasinda parathormon sentezinde artig sonucu ortaya c¢ikar. Cocuklarda goriilme
siklig1 2-5/100,000 iken erigskinde bu oran 1/1000°dir. Tan1 anminda primer
hiperparatiroidili ¢ocuklarin %73-94’linde hiperkalsemi ile ilgili semptomlar
gozlenmektedir. Cocukluk caginda gerek semptomlarin 6zgiil olmamasi, gerekse
de hastaligin erken donemlerinde hiperkalseminin epizodik olmasi bu hastalarda
nefrokalsinozis, nefrolitiyazis, akut pankreatit ve kemik tutulumu gibi hedef organ
hasarinin daha sik gozlenmesine neden olmaktadir. Tiim bu nedenlerden Otiirii
hastaligin erken taninmasi ve etkin olarak tedavi edilmesi hedef organ hasarinin
engellenmesi agisindan olduk¢a dnemlidir. Bu olgu sunumunda hiperkalsemi ile
iligkili semtomlar1 olmayan, rastlantisal olarak serum kalsiyum ve parathormon
diizeyi yiiksek saptanan ve hedef organ hasari gelismemis paratiroid adenomlu
11 yaginda bir erkek olgu -nadir goriilmesi nedeni ile- literatiir bilgisi esliginde
sunulmugtur. (Giincel Pediatri 2014;2:107-11)

Abstract

Hyperparathyroidism is very rare in children (incidence of 2-5 in 100 000) and
occurs predominantly in adults (incidence of 1 in 1000). It is caused by increased
synthesis of parathormone (PTH) by one or more pathologically effected
parathyroid glands. HPT symptoms are usually non-specific and hypercalcemia
may only be episodic in early period and these characteristics are the causes of
late recognition and diagnosis of pediatric HPT which can culminate with end-
organ damage. At the time of the diagnose 73-94% of PHPT cases in young
patients are recognised as a symptomatic, and end-organ involvement, such as
nephrocalcinosis, nephrolithiasis, acute pancreatitis, or bone involvement is not
rare which is highly related to the prognosis. Therefore, early recognition and
evaluation of symptoms would give a chance to prevent negative outcomes. In this
case report we describe an incidentally diagnosed parathyroid adenoma in 11 year
old asymptomatic male patient with no end-organ involvement. (The Journal of
Current Pediatrics 2014;2:107-11)

Giris
Hiperparatiroidi (HPT) genellikle erigkin donemde go6zlenen

(1/1000), cocuklarda ¢cok nadir goriilen (2-5/100,000) bir hastaliktir
(1,2). HPT primer, sekonder veya tersiyer olabilmektedir. Primer

107



108 Ahmet Anik ve ark. Hiperkalsemi ve Paratiroid Adenomu

hiperparatiroidili ~ ¢ocuklarda  siklikla  poliiiri,
yorgunluk, istahsizlik, kilo kaybi, karin agrisi, bulanti
ve kusma gibi 6zgiil olmayan semptomlar nedeni ile bu
hastalarda serum kalsiyum (Ca) ve parathormon (PTH)
diizeyine bakilmamakta ve tani gecikebilmektedir
(3). Hastalarda tanisal gecikme hedef organ hasari
ile sonuglanabilmekte ve cerrahi tedavi ile serum
kalsiyumu normale gelse de hedef organ hasarina ait
bulgular geri doniisiimsiiz olabilmektedir (4).

Primer hiperparatiroidi (PHP) siklikla sporadiktir
ve en sik paratiroid adenomuna ikincil geligir. Bununla
beraber PHP, multipl endokrin neoplazi (MEN)-1 veya
2 sendromlar1 veya ailesel non-MEN PHP olgularinda
paratiroid hiperplazisine ikincil de gelisebilmektedir
(5). Tim bu durumlarda, hiperkalsemi tipik
laboratuvar bulgusu olup, serum PTH diizeyinde
artisin gosterilmesi veya PTH’nin uygun olmayan
normal serum diizeyi PHP tanis1 koydurur (1).

Bu olgu sunumunda hiperkalsemi ile iligkili
semptomlar1 olmadig1 halde rastlantisal olarak serum
Ca diizeyi bakilarak yiiksek saptanan ve hedef organ
hasar1 geligmemis paratiroid adenomlu 11 yaginda bir
erkek olgu -nadir goriilmesi nedeni ile- sunulmustur.

Olgu Sunumu

Oncesinde saglikli olan 14 yas 4 aylik erkek olgu
ates yiiksekligi, bogaz ve gogiis agris1 yakinmalart ile
bagvurdugu hekim tarafindan Ca diizeyinin yiiksek
saptanmasinedeni ile bagvurdu. Sistem sorgulamasinda
hiperkalsemi ile iligkilendirilebilecek yakinmasinin
olmadigr ogrenildi. Sorunsuz bir gebeligi takiben
zamaninda normal vajinal yol ile 3400 gram olarak
dogan ve ndromotor gelisimi normal olan olgunun anne
ve babasi arasinda ikinci dereceden akrabalik oldugu
Ogrenildi. Fizik muayenesinde agirlik: 29,8 kg (10-25
p),boy: 151,6 cm (75-90 p), kan basinci: 90/60 mmHg,
postnazal ser6z akint1 ve faringeal hiperemi diginda
sistem muayeneleri olagandi. Boyun muayenesinde
tiroid nodiilii palpe edilmedi. Laboratuvar tetkiklerinde
serum Ca: 13,6 mg/dL. (N: 8,8-10,6 mg/dL), fosfor
(P): 2,0 mg/dL (N: 4,5-5,5 mg/dL), PTH: 125 pg/mL
(N: 15-68 pg/mL), alkalen fosfataz (ALP): 144 U/L
(N: 30-500 U/L), spot idrar Ca/kreatinin orani: 0,62
(N: <0,25 mg/mg) saptandi. Anne, baba ve kardeslerin
Ca, P, ALP diizeyleri normal olarak saptandi. Serum
25-hidroksivitamin D [25(OH)D] diizeyi 11,6 ng/mL
(N: >20 ng/mL) olan olgunun tam kan sayimi, venoz
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kan gaz1 incelemesi, serum serbest tiroksin (sT4),
tirotropin uyarict hormone (TSH), iire, kreatinin,
albiimin ve magnezyum diizeyleri normal siirlarda
idi. Elektrokardiyografide QTc siiresi normal olarak
saptandi. Bu bulgularla PHP tanis1 konan olguya
intravenoz hidrasyon ve furosemid tedavileri baslandi.
Butedavilerle serum Ca diizeyi diismeyen olguya 1 mg/
kg/giin dozunda 2 kez pamidronat infiizyonu verildi ve
serum Cadiizeyi 72 saati¢inde normal sinirlara geriledi.
El bilegi ve kafa direkt grafisinde subperiostal kemik
rezorbsiyonu ve Kistik lezyonlar gozlenmedi. Uriner
sistem ultrasonografisinde (USG) nefrokalsinozis ve/
veya nefrolitiyazise ait goriinlim saptanmadi. Tiroid
USG’de sagda tiroidin orta-inferior kisminda 5x7x14
mm boyutlarinda paratiroid adenomuna ait olabilecek
goriintli izlendi. Teknesyum-99m sestamibi (99mTc
MIBI) sintigrafisinde, sag tiroid lobu orta bdliimiinde
fokal aktivite birikimi izlenen ve ge¢ goriintiilerde
aktivite tutulumu gosteren alan paratiroid adenomu
olarak yorumlandi. Cerrahi eksplorasyonda USG ve
sintigrafide tanimlanan bolgede paratiroid adenomu
saptanarak eksize edildi. Patolojik incelemesinde
1,5x0,8x0,5 cm boyutlarinda ve 100 mg agirliginda
olan eksizyon materyalinin paratiroid adenomu oldugu
histolojik olarak dogrulandi. Operasyon sonrasi birinci
giin hipokalsemisi olan olguya oral Ca destegi baglandi
ve ligiincii giin serum Ca diizeyi normal saptandigindan
Ca destegi kesildi. Operasyon sonrast PTH: 48 pg/
mL olarak saptanan ve normokalsemik olan olgunun
izlemi halen devam etmektedir.

Tartisma

Paratiroid patolojisine bagli artmig PTH salinimina
bagli ortaya ¢ikan PHP cocukluk caginda oldukga
nadir olarak go6zlenir. Kollars ve ark. cocukluk
caginda PHP insidansint 2-5/100,000 olarak belirtse
de (1), Fransiz kohortunda bu oran 1/200,000-
300.000 olarak verilmistir (6). PHP olgularinin
cogundan sporadik paratiroid adenomu sorumludur.
Daha az oranda PHP, MEN-1, MEN-2A veya ailesel
non-MEN sendromlarinin bir komponenti olarak da
gozlenebilmektedir (1).

Eriskin PHP olgulariin %80 kadar1 asemptomatik
olup, bagka nedenlerle yapilan biyokimyasal
incelemeler sirasinda  rastlantisal  olarak  tam
almaktadir. Erigkinlerin aksine g¢ocukluk cagi PHP
olgulariin ¢cogu hiperkalsemiye bagli semptom(lar) ile
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bagvurmaktadir. Biiylik cocuklarda poliiiri, polidipsi ve
konstipasyon ilk dikkat ¢ekici semptomlar olabilirken
(7), yenidogan doneminde hipotoni, beslenme giicligii
ve solunum sikintisi en sik gdzlenen klinik bulgulardir
(6). Cocukluk caginda olgularin yaklasik dortte biri
asemptomatik olup (farkli caligmalarda asemptomatik
olma oram1 %0-28), bu olgular rastlantisal olarak
tan1 almaktadir (1,6-9). Li ve ark. 12 PHP olgusunu
retrospektif olarak degerlendirdikleri caligsmalarinda
olgularin  tamaminin  semptomatik  oldugunu
belirtmislerdir (7). Cocukluk caginda PHP olgularinin
cogunda tant aninda semptom gozlenmesine karsin,
sunulan olguda viral {ist solunum yolu enfeksiyonu
ile basvurusu sirasinda -hiperkalsemiye ait klinik
bulgusu olmadig1 halde- bakilan serum kalsiyumunun
yiiksek saptanmasi ile tani almasi olgunun ilging bir
ozelligidir. Cocukluk c¢agi PHP olgularini erigkin
donem PHP olgularindan farkli kilan bir bagka 6nemli
ozellik de bagvuru sirasinda hedef organ hasarina
ait bulgularin daha sik olarak gozlenmesidir. Siklik
sirasina gore olgularm %90-100’tinde hiperkalsiiiri,
%27-92°sinde  kemik  tutulumu, %36-75’inde
nefrolitiyazis ve daha az bir kisminda non-spesifik
bulgular gozlenmektedir (9,10). Sunulan olguda da
hiperkalsiiiri varligina ragmen hedef organ hasarina ait
herhangi bir bulgunun saptanmamasi taninin ¢ok erken
donemde konmast ile iligkilendirildi. Cocukluk cagi
PHP olgularinda semptomlarin ortaya ¢iktig1 zaman
ile tan1 konma arasindaki zaman farki, yani tanidaki
gecikme siiresi ¢ok uzun olabilmektedir. Kollars ve
ark. tanidaki gecikme siiresini ortalama 2 yil (1), Li ve
ark. 3,5 y1l (7), Rapaport ve ark. (11) ise 4,7 y1l olarak
rapor etmiglerdir. Tanidaki bu gecikme, cocukluk
cag1 PHP olgularinda geri doniisiimsiiz hedef organ
hasarina (6zellikle de renal islev bozukluguna) neden
olabilmektedir (1).

Tablo 1°de literatiirde bugiine kadar yayinlanmis en
genis serileri barindiran ¢ocukluk cagi PHP olgularinin
ozellikleri 6zetlenmisgtir.

Hiperparatiroidi kuskusunda tani icin en Snemli
laboratuvar testleri serum Ca ve PTH ol¢limiidiir.
Hastalarin tiimiinde hiperkalsemi go6zlenmektedir.
PTH diizeyi ise genellikle yiiksek, bazi olgularda ciddi
hiperkalsemi ile beraber normal saptanabilmektedir
(6,7). Olgularin yaklasik yarisinda serum P diizeyi
diisiik ve ozellikle kemik tutulumu olan olgularda
ALP diizeyi artmis olarak saptanmaktadir (1). Serum
25(OH)D diizeyi olgularin ¢ogunda normal, bazi

olgularda ise diigiik olarak saptanabilmektedir. Mallet
ve ark (6), 25 PHP olgusunun iigiinde, Bhabada
ve ark (12) ise 6 olgunun iiciinde serum 25(OH)
vitamin D diizeyinin diisiik oldugunu belirtmiglerdir
Bu olguda da PHP’nin tipik laboratuvar bulgular
olan hiperkalsemi, hipofosfatemi ve PTH artisi
gozlenmigtir. Ayrica olgunun serum 25(OH)D diizeyi
diisiik olarak saptanmusgtir.

Olgularin ¢ok az bir kisminda paratiroid adenomu
fizik muayenede palpe edilebilmektedir (1). Bu
hastalarda PHP tanisini takiben cerrahi operasyon
oncesi lezyonun lokalizasyonunun yapilmasi gerekir.
Bu amagla bilgisayarli tomografi, manyetik rezonans
goriintiileme, USG ve 99mTc MIBI sintigrafi
kullanilabilsede ¢ocukluk¢agindaencok USGve 99mTc
MIBI sintigrafi kullanilmaktadir (1,6). Kollars ve ark.
tanida USG’nin duyarliliin1 %86, 6zgiilliigiinii %67,
pozitif prediktif degerini %95 olarak belirtmislerdir (1).
Mallet ve ark. 99mTc MIBI sintigrafisinin duyarliligini
%62 olarak saptamiglaridir (6). Bu yontemler beraber
uygulandiginda duyarliligmm arttigi bildirilmektedir.
Patel ve ark. paratiroid adenomunu lokalize etmek
icin USG ile beraber 99mTc MIBI kullanildiginda
duyarliligin %95’e c¢iktigin1 rapor etmislerdir (13).
Bu bilgi literatiirdeki diger caligmalar ile de uyumlu
olarak degerlendirilmistir (14-16). Sunulan olguda da
gerek USG, gerekse de 99mTc MIBI sintigrafisinde
adenomun lokalize edilebilmis olmasi literatiir bilgisi
ile uyumlu olarak degerlendirilmistir.

Hiperkalseminin tedavisinde intravendz hidrasyon
ve diuretikler kullanilabilir. Ozellikle semptomatik
veya agir hipokalsemi durumlarinda veya diliretik
tedaviye  yanitsizhik  durumunda  bifosfonatlar
(pamidronat) kullanilabilmektedir (6). Paratiroid
adenomunun standart tedavisi adenomun cerrahi olarak
cikartilmasidir. Cerrahi tedavi ile olgularin yaklagik
%95’inde serum kalsiyumu normale gelmektedir (1).
Bu hastalarda introperatif PTH bakilmas1 minimal
invaziv paratiroidektomiye olanak saglamaktadir. PTH
diizeyinin adenom ¢ikarildiktan sonraki 10. dakikada
%10 veya 20. dakikada %60’dan fazla azalmasi
paratiroidektominin etkin oldugunu gosterir (17,18).
Operasyon sonrasi donemde gegici hipokalsemi sik
olarak bildirilmekle beraber, erigkin donemde %8
olarak bildirilen kalici vokal kord disfonksiyonu
gibi komplikasyonlarin ¢ocuklarda ¢ok daha nadir
gozlendigi rapor edilmistir (1,6,7). Olguda da ciddi
hiperkalseminin intravendz sivi ve diiiretik tedaviye
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Tablo 1. Cocukluk cag1 ve addlesanlarda yayinlanmig primer hiperparatiroidi serilerinin 6zellikleri

Mallet ve.  Hsu ve Harman ve  Kollars ve Li ve ark (9 Bhadada ve
ark.(1) ark.2) ark.(3) ark.(4) PVEARTT ark ©)
Periyod 1984-2004 1984-2001  1976-1998 1970-2000 2001-2011 1993-2006
Olgu sayis1 44 24 33 52 12 14
Yas araligi (yil) 6-18 10,5-20 9-19 4-189 9-16 5,5-20
iyonize Ca:
13 119 132 11,1
. . ; 62 , )
Kalsiyum diizeyi (mg/dL) (104-173)  (106-138) 20 (13-20) (8,7-13.,6)
(3.2-7,6)
Semptomatik (%) 82 77 94 79 100 93
Urolitiyazis (%) 41 83 42 33 75 29
Kas-iskelet bulgulart (%) 16 29 27 34 92 72
Pankreatit (%) ? - 3 7 8 14
Histoloji
Adenom 29 11 31 35 12 12
Hiperplazi 11 4 - 16 - 1
Adenom agirlik (mg) - 597 967 - 967 4100
MEN caligma 10 MEN-1
MEN 2 MEN-1 1 MEN-2A dist 2 MEN-2A 1 MEN-1
Tani gecikme siiresi (ay) Degisken 49 - 24 41 29,7
Postoperatif komplikasyon (%)
Gegici hipokalsemi 39 3 56 83 ?
Kalic1 hipokalsemi ? - 4 - -
Vokal kord disfonksiyonu ? - - - ?

yanit vermemesi nedeni ile pamidronat tedavisi
kullanilmigtir. Bu tedavi ile normokalsemik olan
olguya adenoma ¢ikarma cerrahisi uygulanmis ancak
intraoperatif PTH bakilamamistir. Operasyon sonrasi
donemde gegici hipokalsemisi olan olguda cerrahi ile
iligkili bagka bir komplikasyon gbzlenmemisgtir.

Sonug

(a) Cocukluk caginda PHP en sik paratiroid
adenomuna ikincil olarak gelisir ve erigkinlerin aksine
bu ¢ocuklarin ¢ogu tani aninda semptomatiktir. (b) Bu
cocuklarda tanidaki gecikme nedeni ile hedef organ
hasar siktir ve agir morbiditeye neden olur. (c) PHP
tanisindan kugkulanildiginda serum Ca ve PTH 6l¢iimii
yol gostericidir. (d) PHP tanisinin netlestirilmesi,
hastalikla iligkili komplikasyonlarin aragtirilmasi ve
cerrahiye hazirlik siirecinde ilave laboratuvar tetkikleri
ve radyolojik goriintiileme yoOntemlerine ihtiyag
vardir. (¢) PHP tedavisinde tercih edilecek tedavi
yontemi paratiroidektomidir. Paratiroidektomiye bagh
komplikasyonlar cocukluk caginda nadir olup bu
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tedavi ile serum kalsiyumu hastalarin ¢ok biiyilik bir
kisminda normale gelir.
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