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Gocmen bir hastada nutrisyonel rikets ve nadir klinik yansimasi:
myelofibrozis
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Oz

Rikets; epifizyal bliyuime plaginin yetersiz mineralizasyonu sonucu olusan ve nadiren miyelofibrozise sebep
olabilen bir hastaliktir. Sekiz aylik multeci bir kiz hasta, ates ve solukluk sikayeti ile bagvurdu. Hastanin; bilateral
krepitan ralleri vardi, karacigeri 2-3 cm, dalagi 7 cm palpe ediliyordu. El bilegi kemikleri genig, kraniotabes ve
rasitik rozaryleri mevcuttu. Lokosit sayisi: 36,000/mm?3, hemoglobin: 6 g/dl ve trombosit sayisi: 50,000/mm? idi.
Periferik yaymasinda; yaygin normoblastlar ve myeloid seri 6nculleri gorildi. Kalsiyumu: 8,8 mg/dl, fosforu:
1,0 mg/dl, alkalen fozfatazi: 4099 U/L, D vitamini dizeyi: 5,12 ng/ml ve paratiroid hormonu: 1364 pg/mL idi.
Akciger grafisinde; bilateral parakardiyak infiltrasyonlari ve el bilek grafisinde; kadehlesme goriintusi mevcuttu.
Kemik iligi degerlendirmesi; bazi normoblast ¢ekirdeklerinde gérilen anormal lobulasyonlar disinda normaldi.
Aile onam vermedigi icin kemik iligi biyopsisi yapilamadi. 4000 1U/gln oral D vitamini ile yaklasik bir ay sonra
hastanin tim hemogram degerleri ve periferik yaymasi tamamen dizeldi. Son kalsiyumu: 9,6 mg/dl, fosforu:
4,6 mg/dl, alkalen fozfatazi: 487 U/L, 25-hidroksi vitamin D dlzeyi: 8,8 ng/ml ve parathormonu: 122 pg/mL idi.
Son yillarda yodun go¢ alan ulkemizde rikets vakalarinda artis muhtemeldir. Bu vakalarin myelofibrozis gibi
nadir, hayati tehdit edebilen ve tedavi ile tamamen geri donebilen klinik yansimalari ile karsimiza ¢ikabilecegi
unutulmamalidir.
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Abstract

Rikets; it is a disease that occurs as a result of insufficient mineralization of the epiphyseal growth plate and can
rarely cause myelofibrosis. An eight-month-old refugee girl presented with fever and paleness. She had bilateral
crepitant rales, her liver was 2-3 cm and her spleen was 7 cm palpable. Craniotabes, widening of the wrists and
rachitic rosaries were prominent. White blood cell was 36.000/mm?, hemoglobin was 6 g/dl and thrombocyte was
50.000/mm?3. In peripheral smear; numerous normoblasts and myeloid series precursors were seen. Calcium:
8.8 mg/dl, phosphorus: 1.0 mg/dl, alkaline phosphatase: 4099 U/L, vitamin D level: 5.12 ng/ml and parathyroid
hormone: 1364 pg/mL. In chest radiography; bilateral paracardiac infiltrations was noted and wrist radiography
showed cupping and fraying of the distal Radius and ulna. Bone marrow assessment; it was normal except for
abnormal lobulations seen in some normoblast nuclei. Bone marrow biopsy could not be performed because
the family did not give consent. Approximately one month later, with 4000 1U/day oral vitamin D, all hemogram
values and peripheral smear of the patient completely recovered. Final calcium: 9.6 mg/dl, phosphorus: 4.6 mg/
dl, alkaline phosphatase: 487 U/L, 25-hydroxy vitamin D level: 8.8 ng/ml, and parathyroid hormone: 122 pg/mL.
An increase in rickets cases is likely in our country, which has received intense immigration in recent years. It
should be kept in mind that these cases may present with rare, life-threatening clinical manifestations such as
myelofibrosis, which can be completely reversed with treatment.
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Kose ve Aydin

Giris

Rikets; epifiz plaklari kapanmadan 6nce
gelisen, defektif kondrosit farklilasmasi ve
blylime plaginin ve osteoid dokunun yetersiz
mineralizasyonu ile karakterize bir hastaliktir
[1]. D vitamini, kalsiyum ve fosforun yetersiz
alimlari, metabolik hastaliklar, malabsorbsiyon,
kronik hastaliklar, intoksikasyonlar ve ilag
kullanimlari riketse yol agabilir [2]. Ulkemizde
nutrisyonel rikets neredeyse tamamen D
vitamini eksikligine baghdir [3]. D vitamininin
en onemli fonksiyonu; bagirsaktan kalsiyum
ve fosfor emilimini saglayarak, en uygun kemik
mineralizasyonunu saglamaktir [4].

Riketsin ¢ok nadir bir etkisi de miyelofibrozise
sebep olmasidir [5]. Birincil (idiyopatik)
miyelofibrozis, ¢ocuklarda c¢ok nadir gorGlur.
Sekonder formu ise; akut I6semi, non-hodgkin
lenfoma, langerhans hicreli histiyositoz, fanconi
anemisi, tuberklloz, lesmanya, sistemik lupus
eritematozus, juvenil romatoid artrit ve rikets
gibi hastaliklara eglik edebilir [6].

Biz bu yazida riketsin nadir bir klinik
yansimasi olarak myelofibrozis gelisen multeci
bir hastay! literatir bilgisi ile paylagsmayi
amagcladik.

Olgu sunumu

Sekiz aylik miulteci bir kiz hasta, ates,
solukluk ve ciltte morarma sikayeti ile klinigimize
getirildi. Oyklslinden; ates ile beraber
zaman zaman Oksuruk sikayetinin oldugu ve
verilen antibiyotik tedavilerine gegici cevaplar
alindigi 6grenildi. Soy gecmisinde bir 6zelligi
olmayan hastanin 6zge¢misinde de yenidogan
déneminde gegcirdigi hiperbilirubinemi disinda
bir 6zellik yoktu.

Fizik muayenesinde; genel durumu orta ve
cildi soluktu. On fontaneli bombe ve pulsatildi.
Akcigerlerde bilateral krepitan ralleri mevcuttu.
Karacigeri 2-3 cm ve dalagi yaklasik 7 cm ele
geliyordu. El bilegi kemikleri genis, kraniotabes
ve ragitik rozaryleri mevcuttu. Diger sistem
muayeneleri dogaldi.

Yapilan tetkiklerinden; 16kosit sayisi: 36000/
mm?3, noétrofil: 13000/mm?3, hemoglobin: 6 g/dl,
MCV: 87 fL ve trombosit sayisi: 50000/mm? idi.
Periferik yaymasinda; blast goérilmedi ancak
yaygin normoblastlar ve yaygin myeloid seri
onculleri dikkati ¢ekiyordu. Direk Coombs: (-),
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retikulosit: %11,8 idi. Kalsiyum: 8,8 mg/dI, fosfor:
1,0 mg/dl, LDH: 3223 U/L ve alkalen fozfataz:
4099 U/L olan hastanin diger biyokimyasal
tetkikleri ve tam idrar tahlili normaldi. PT. 14,
aPTT: 24, TORCH ve EBV (-) idi. 25-hidroksi
vitamin D duzeyi: 5,12 ng/ml, paratiroid hormon:
1364 pg/mL, B12: 309 pg/mL, folik asit: 12,5 ng/
ml, ferritin: 29,9 ng/ml, C3: 84,7 mg/dL, C4: 23,8
mg/dL, 1gG: 907 mg/dL, IgA: 105 mg/dL, IgM:
107 mg/dL, IgD: bakilamadi ve IgE:<5 [U/mL idi.

Arka ©6n akciger grafisinde; bilateral
parakardiyak infiltrasyonlari (Resim 1) ve el bilek
grafisinde ise; kadehlesme gorintisu mevcuttu
(Resim 2). Batin ultrasonografisinde; karacigeri
yaklasik 99 mm (N: 68,7-75,4 mm),, dalag
yaklasik 95 mm (N: 59,6-66,5) olarak olguldu.
Diger yapilari normaldi. Ayirici tani amaciyla
yapilan kemik iligi degerlendirmesi soyleydi:
Normoseliler kemik iligi, tum serilerden
yeteri kadar hicre goérildi. %2 blast sayildi.
Bazi normoblast c¢ekirdeklerinde anormal
lobllasyonlar dikkati c¢ekiyordu. Leishmania,
depo hicresi ve hemofagosit gorilmedi.

Megakaryositler sayica normaldi.

Resim 1. On arka akciger grafisinde bilateral
infiltrasyon

Resim 2. El
gOruntusu

bilek grafisinde kadehlesme



Nutrisyonel rikets ve myelofibrozis

Hastanin akciger enfeksiyonuna yonelik
uygun antibiyotik tedavisi baslandi. Eritrosit
suspansiyonu verildi. Santral sinir sistemi
enfeksiyonunu dislamak icin lomber ponksiyon
yapildi, sonuglari normal olarak degerlendirildi.
Hastaya endokrinoloji boliminin  onerisi
Onerisi ile oral kalsiyum ve fosfor esliginde
gunlik ortalama 4000 IU oral D vitamini
baslandl. Yaklasik bir ay sonra hemogram
degerleri diuzelmeye basladi. Hastanin son
bakilan hemograminda; beyaz kire: 13800/
mm?3, noétrofil: 6700/mm?3, hemoglobin: 11,8 g/dl
ve trombosit sayisi: 694,000/mm? idi. Periferik
yaymasi tamamen normaldi. Son bakilan
biyokimyasal parametrelerinden kalsiyum: 9,6
mg/dl, fosfor: 4,6 mg/dl, LDH: 272 U/L, alkalen
fozfataz: 487 U/L, 25-hidroksi vitamin D dizeyi:
8,8 ng/ml ve parathormon: 122 pg/mL idi.
Halen gunlik 400 IU D vitaminini kullanmaya
devam eden hasta yaklasgik bir yildir sorunsuz
bir sekilde ve herhangi bir akciger enfeksiyonu
atagdi olmaksizin takip edilmektedir.

Tartisma

Riketste oldugu gibi kusurlu osteoblastik
aktivitenin hematopoezi engelledigi bilinmektedir
[71. D vitamini eksikliinde myelofibrozis
olusmasi ve rikets tedavisi ile duzelmesi D
vitaminiile hematopoetik sistem arasindabiriligki
oldugunu distundirmektedir. Ancak bu iliskiden
parathormonu sorumlu tutanlar da vardir [8, 9].
Rasitizmde olusan myelofibrozisin; monositlerin
ve megakaryositlerin olgunlagmasini
kolaylastiran ve sitokin Uretimi yoluyla kollajeni
bozan aktif bir vitamin D3 metabolitinin yoklugu
veya kemik iliginde fibréz doku gelisimine sebeb
olan yuksek parathormon seviyelerinin varligina
bagh olabilecedi 6ne sirilmustar [10].

2016 yilinda vyayinlanan sistemik bir
derlemede; literattrderiketse bagli miyelofibrozis
sayisl yalnizca 13 adet vaka bildirimi olarak
gosterilmistir. Cinsiyet olarak daha c¢ok erkek
olan bu vakalarin yas ortalamalari 6,5 ay olarak
tespit edilmistir [11]. Bizim vakamiz kiz hastaydi
ve basvuru aninda 8 aylikti. Ayni galismada
bitln vakalarda solukluk, hepatosplenomegali,
degisik derecelerde iskelet sistemi bulgulari,
kalsiyum, fosfor ve D vitamini diizeyi diisuklugu
ve degisik derecelerde parathormon yuksekligi
tespit edilmistir [11]. Benzer sekilde bizim
vakamizda da hepatosplenomegali, kalsiyum,

fosfor ve D vitamini disikligu ile parathormon
yuksekligi tespit edildi.

Miyelofibrozis; fizik muayenelerinde

ekstrameddiller hematopoze bagli
hepatosplenomegali, laboratuvalarinda ise;
normositer anemi, trombositopeni, |6kositoz

ve kemik iliginde tipik olarak kollajen ve
retikGlin fiberlerin asiri birikimi ile karakterize
bir hastaliktir [6]. Periferik kan yaymalarinda;
“yagmur damlasi” seklinde eritrositler ve
I6koeritroblastozis tablosu hakimdir [12]. Bizim
hastamizin da anemisi, trombositopenisi,
I6kositozu ve periferik kan yaymasinda belirgin
bir l6koeritroblastik tablosu mevcuttu. Olasi
malign bir durumu ekarte etmek igin kemik iligi
aspirasyonu yapildi. Miyolofibrozis agisindan
biyopsi yapilmasi planlandi ancak aile biyopsiye
onay vermedigi icin yapilamadi. Aspirat
degerlendirmesi; bazi polikromatik normoblast
cekirdeklerinde dikkati ¢eken hafif lobilasyon
anomalileri diginda normaldi.

D vitamini eksikligine ikincil gelisen kemik
iligi fiborozuna bagh siddetli pansitopeni
sonrasl sepsis ve sepsise bagli 6lim raporlari
bildirilmistir [13]. Vitamin D eksikligine bagl
olusan myelofibrozis vitamin D tedavisi ile
geriye donebilmektedir [5]. Bizim hastamizda
saptadidimiz anormal laboratuvar bulgular
oral D vitamini, kalsiyum ve fosfor destegi ile
yaklasik bir ay icerisinde dizelmeye basladi.
Periferik kan yaymasi tamamen dizeldi.
Takiplerinde karaciger 1-2 cm palpe edilmekte,
dalak ise palpe ediimemektedir. iskelet sistemi
bulgulari da hemen tamamen kayboldu. Takip
suresi igerisinde hastamizda bir daha rasitik
pnémopati atagi da gelismedi.

Sonug olarak; son yillarda yogun bir
g6¢ dalgasina maruz kalan Ulkemizde go¢
ve zorlu yasam kosullari nedeniyle vyeterli
gidaya ulasamayan gocuk sayisi artmistir. Bu
nedenle gelisebilecek rikets ve riketse bagl
komplikasyonlar agisindan dikkatli olunmasi
hayat kurtarici olacaktir.

Cikar iligkisi: Yazarlar c¢ikar iliskisi olmadigini
beyan eder.
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Bilgilendirilmis onam: Yazili génullt onami
aileden alinmistir.

Yazarlarin makaleye katkilari

K.D. Calismanin ana fikrini ve hipotezini
olusturdu, tartisma bolimind yazdi. A.S. Olgu

sun

umu kismindaki verileri degerlendirip yazdi.

Tam yazarlar tim galismayi tartisti ve son halini

ona
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yladi.



