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Hipoparatiroidizm ve Psddohipoparatiroidi Nedeni ile Gocuk
Endokronoloji Poliklinigine Basvuran Hastalarin Degerlendirmesi

Evaluation of the Children with Hypoparathyroidism and Pseudohypoparathyroidism
Presenting to an Endocrinology Outpatient Clinic

©® Pinar Kocaay, ® Eda Mengen

Ankara Cocuk Hematolojisi Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinolojisi Klinigi, Ankara, Tiirkiye

Amag: Hipoparatiroidi (HP) cocukluk ¢aginda da goriilmekle birlikle epidemiyolojisi tam olarak net degildir. Biz meveut calisma ile hipoparatiroidizm
etiyolojisini, klinik profilini, prevalansini ve laboratuvar bulgularini ortaya koymayi amacladik.

Gerec ve Yontem: Elektronik hastane kayitlarindan retrospektif olarak HP ve psddohipoparatiroidi tanisi ile takip edilmis toplam 26 olguya ulasild.
Hastalarin laboratuvar ve klinik bulgulari, etiyolojisi, bdbrek ultrasonografi verileri ve tedavi sonugclari not edildi.

Bulgular: Hastalarin 16'si kadin, 10'u erkekti. Ortalama yas 8,06 iken, ortalama takip siresi 3,9 yil olarak bulundu. Etiyolojik incelemede siklik
sirasi primer HP (%39), PHP (%35), DiGeorge sendromu (%9), cerrahi sonrasi (%9), otoimmiin poliglandiiler sendrom (%4) ve talasemi major (%4)
seklindeydi.

Sonugc: Hipoparatiroidinin etiyolojisi, tanisi ve semptomlarini anlamak, yasam kalitesini ve uzun siireli hastalik sonuglarini iyilestirmeye yardimci
olabilir. Bununla birlikte, idiyopatik HP'nin nedenlerini agiga ¢ikarmak icin daha fazla arastirma gereklidir ve genetik calismalar daha kolay olmalidir.
Anahtar Kelimeler: Epidemiyoloji, Hipoparatiroidizm, Psédohipoparatiroidizm

Abstract

Objectives: The epidemiology of hypoparathyroidism (HP) is largely unknown. We aimed to identify a clinical profile, prevalence, laboratory findings,
etiologies of hypoparathyroidism, and pseudohypoparathyroidism.

Materials and Methods: Patients with HP and PHP were identified in electronic hospital registries. We noted patient's laboratory and clinical
findings, etiology, renal ultrasonography, and treatment results.

Results: Twenty-six patients were identified, of which 16 were female and 10 were male. Mean age was 8.06 years and average time of the disease
was 3.9 years. The most frequent etiologies were primary hypoparathyroidism (39%), the other etiologies were PHP (35%), DiGeorge syndrome (9%),
postsurgical (9%), autoimmune polyglandular syndrome (49%), and thalassemia major (4%). All patients were treated with active vitamin D.
Conclusion: Understanding the etiology, diagnosis, and symptoms of hypoparathyroidism may help to improve quality of life and long-term disease
outcomes. However, further research is necessary to unravel the causes of idiopathic HP and genetic studies should be easier.
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nedeniyle PTH'nin hedef dokularda uygun sekilde islev géremedigi

durumlarda ortaya cikar (1,2). Hipoparatiroidizm nadir goriilen

Hipoparatiroidizm, paratiroid hormonu (PTH) yetersizligi ile bir hastaliktir ve Amerika'da gortlme sikhgr yaklasik olarak 100
olusan klinik durumdur; paratiroid bezlerinin yeterli hormon binde 37 olarak bildirilmistir (3). Tiirkiye'de yapilmis bdyle bir

sentez edememesi ya da daha nadir olarak PTH reseptor direnci calisma ise yoktur. Bu durum en sik paratiroid bezlerinin agenezi
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veya disgenezisi, otoimmiin kokenli kazanilmis hipoparatiroidi,
gecirilmis tiroid cerrahisi veya agir metallerin depolanmasina
bagli paratiroid hiicrelerinin hasarlanmasi gibi sebeplerle
ortaya cikar (2). Ayrica PTH sentezlenmesinde kofaktor olarak
rol alan magnezyumun siddetli eksikligi durumlarinda da
hipoparatiroidizm gorilebilir. Magnezyum, PTH'nin salinimi
icin gerekli bir elementtir ve PTH'nin hiicre diizeyinde etkin
olabilmesi icin de magnezyuma gereksinim gosterir. Uzun
streli agir magnezyum eksikliklerinde PTH salinimi yetersizligi
ve reseptor direnci benzeri durumlar gorilebilir. Bu durum
fonksiyonel hipoparatiroidizm olarak adlandirihr.

PTH eksikliginde kemikten kalsiyum (Ca) mobilizasyonu
yavaslar, bobrekte kemik reabsorbsiyonu azalir ve D vitaminin
aktif formu azalacagi icin barsaklardan kalsiyum absorbsiyonuda
azahr (1,3,4). Dolayisi ile hipoparatiroidizmde ortaya cikan belirti
ve semptomlar hipokalsemi ile ilgilidir.

Hipokalsemi saptanmis bir hastada serum PTH seviyesinin
yliksek bulunmamasi durumunda hipoparatiroidizm tanisi
konulmus olur. Hipoparatiroidizmde serum fosfor (P) seviyesi
genellikle yliksek olarak saptanir. Serum PTH seviyesinin
ise ¢cok dusiik olmasi kural degildir. ps6dohipoparatiroid
(PHP)'de ise dokularda PTH direnci oldugu igin hipokalsemi
ve hiperfosfatemiyle birlikte serum PTH seviyesi de yuksektir.
Hipomagnezemiye bagli hipoparatiroidizmde PTH distklugii
ile birlikte genellikle hafif bir hipokalsemi gorilir. Serum
magnezyum seviyesi ¢ok dlstik bulunmayabilir. Hipokalsemili
bir hastada serum vitamin D seviyesi de mutlaka 6lciilmelidir. D
vitamini yetersizligine bagh hipokalsemide serum fosfor sev iyesi
dustk, PTH seviyesi ise yuksektir. Hipoparatiroidizm ile kombine
D vitamini eksiklikleri nadir olmayan durumlardandir (1,2,5).

Akut hipokalsemili hastalar sikhkla tetaninin cogu klinik
belirtilerini gosterebilirken, kronik hipokalsemili hastalarda
bazen belirgin distik Ca seviyesine ragmen ¢cok az ndromuskdiler
semptom olabilir. Hipokalsemik hastada dncelikle néromuskdiler
eksitabilitedeki artma nedeniyle el ve ayaklarda uyusma hissi, kas
kramplari olmak lizere hayati tehdit edecek diizeyde tetaniler,
laringeal spazm, bronkospazm, karpopedal spazm, konfiizyon,
deliryum veya konviilsiyonlar gorilebilir. Latent tetaninin klinik
tanisinda Chvostek, Trouseau ve Erb isaretleri faydali olabilir
(2,5). Bu isaretlerin hepsinin kesin hipokalsemili hastalarda
da olmayabilecegi Kronik hipokalsemili
hastalarda mental retardasyon ve okul performansinda bozulma
olabilir. Yorgunluk, hiperirritabilite, anksiyete ve depresyon
belirtileride yine sik gorilur.

unutulmamalidir.

Bu calismanin amaci son iki yil icerisinde HP ve PHP nedeni
ile Ankara Diskapi Cocuk Hematoloji Onkoloji Hastanesinde
yeni basvuru yapan ve izlemde olan hastalarin klinik profilini ve
laboratuvar sonuclarini ortaya koymaktir.

Gereg ve Yontem

Bu calisma retrospektif ve gozlemsel bir calismadir. 2016-
2018 yillari arasinda Ankara Cocuk Saghgr ve Hastaliklari
Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesi'ne yeni
basvuru yapan ve izlemde olan PH ile PHP'li hastalar arasinda
yapiimistir. Calismanin etik kurul onayr alinmistir. Hastalarin
bilgileri hastane arsivinden toplanmistir. Bu asamada, Ca
metabolizmasini etkileyen ila¢ kullanan ve bdbrek yetmezligi
olan hastalar ¢alisma disi birakilmistir.

Veri Toplama

2016-2018 yillari arasinda yeni basvuru yapan ve izlemde
olan HP ve PHP hastalarinin tani yaslari, cinsiyetleri, basvuru
sikayetleri, tedavileri, saptanabilmisse etiyolojileri topland.
Her hastaya eslik eden renal anomali, nefrolitiyazis veya olasi
nefrokalsinozisi belirleyebilmek icin tani aninda ve kontrollerde
renal ultrasonografi (US) yapildi. Serum Ca, P, kreatinin, alkalen
fosfataz (ALP) ve PTH diizeyleri, idrar Ca/kreatinin oranlari not
edildi. Serum Ca, P, ALP, kreatinin dlctimleri icin standart kitler
kullanildi ve analizler otomatik spektrofotometrik cihazlarla
yapildi. PTH diizeyi kemoluminasansla belirlendi. Hastalarin
tedavi dozlari Ca karbonat ve kalsitriol hesaplanarak not alindi.
Renal US ile degerlendirilen hastalar renal kalsifikasyonu olan
ve olmayan olarak iki gruba ayrildi ve bu gruplarin aldigi Ca ve
vitamin D dozlari karsilastirildi.

istatistiksel Analiz

Verilerin istatiksel analizinde SPSS 18.0 paket programi
kullanildi. Kategorik &lclimler sayr ve yilizde olarak; sayisal
Olctimler ise ortalama ve standart sapma olarak 6zetlendi.

Bulgular

Hastalarin  klinik bulgulari  Tablo 1'de gosterilmistir.
Calismada iki yil icerisinde tedavi olan toplam 26 olguya ulasildi.
Bu olgularin 10'u erkek (%38,5), 16'si ise kiz hastaydi (%61,5).
En kii¢lik olgumuzun tani yasi alti ay iken en biiyik olgumuz 16
yasinda idi (8,06+4,64). Hastalarin en kisa izlem siiresinin 1 ay,
en uzun izlem siresinin ise 11,4 yil oldugu belirlendi. Ortalama
izlem siresi 3,9+3,52 yil idi.

Basvuru yakinmasi yedi olguda nobet , dokuz olguda ellerde
kasilma, iki olguda boy kisaligi, iki olguda kol ve bacak agrisi,
¢ olguda nefes darligi iken, bir olgu talasemi major takibi
sirasinda, iki olgu ise tiroid cerrahisi sonrasi bakilan rutin
kanlarda hipokalsemi saptanmisti.

Etiyolojik incelemede, bir olgunun talasemi major, iki olgunun
tiroid cerrahisi sonrasi operasyona ikincil olarak, iki olgunun
DiGeorge sendromu (tipik yiiz goriinimi ve kesintili aortik
arkus), bir olgunun otoimmun poliglanduler sendrom (OPS) (eslik
eden otoimm{in tiroid ve fizik muayenede tirnak distrofisi) ve sekiz
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olgunun psddohipoparatiroidi oldugu gorildi. PHP diistintlen bu
olgularin lictinde AHO fenotipi (tipik yuvarlak yiiz g6riinim, kisa
boy, obezite ve brokidoktili) mevcuttu. AHO fenotipli olgularin
ikisinde hafif tiroid hormon direnci tesbit edildi. Geri kalan 12
olgunun ise genetik degerlendirme sonuclarina ulasilamadi ancak
bu hastalarin izole hipoparatiroidi oldugu dusiiniildi. Basvuru
yakinmasi acisindan degerlendirildiginde PHP ve HP hastalarin
benzer sikayetlerle basvurdugu goriildii.

ilk tani aninda semptomatik hastalarda (nobet, nefes darhgi)
iv 9%10'luk kalsiyum glukonat verildi, gerekli olgularda iv Ca
dozu tekrarlandi, semptomatik olmayan ya da semptomlari
diizelen hastalarda ise hipokalsemi diizelene kadar oral kalsiyum
karbonat tedavisi verildi, kalsiyum tedavisine ek olarak, hastalara
kalsitriol dozu 25-5 0 n g/k g/giin olacak sekilde baslandi.
Tani aninda hicbir olguda nefrokalsinozis ve renal anomali
saptanmad. ilaglarini diizensiz kullanan ve kontrollerini aksatan

bir olguda tanidan yaklasik 3,5 yil sonra nefrokalsinozis ve
hiperkalsitri gelistigi goriildi. Tim hastalara isitme testi yapildi,
isitme problemine hi¢bir olguda rastlanmadi.

Bu calisma, Tlrkiye'de HP ve PHP hastalarin klinik bulgularini
ortaya koyan ilk calismadir. Etiyolojik degerlendirmede sekiz
olgu PHP, bir olgu talasemi majora sekonder, iki olgu DiGeorge
sendromu, iki olgu tiroid papiller Ca nedeniyle operasyon sonrasi
ve geri kalan olgular ise izole hipoparatiroidi olarak belirlendi.

Eriskinlerde yapilan c¢alismalarda HP'nin en sik sebebinin
tiroid cerrahisi sonrasi hastalarda gelisen komplikasyon sonucu
oldugu goriilmistir (6). Yapilan calismalar tiroid cerrahisi sonrasi
kalici HP'nin 96,6 kadar yiiksek olabilecegini 6ngérmektedir (7).
Bizim olgularimizda sadece bir hastada bu durumu gozledik. Bu

Tablo1: Hipoparatiroidizm ve psodohipoparatiroidizm tanili hastalarin demografik verileri laboratuvar ve klinik 6zellikleri

Tani Hasta Takvim Cinsiyet Semptom Ca P Ca/cre
Yasi  Yasi (mg/dL) (mg/dL)
1 3 nn E E Kasilma 43 8 0,03
2 12 17,3 K Nefes darligi 6,2 7,6 0,007
3 8 16,5 K E Kasilma 6,2 9,1 0
4 54 16,4 E Nobet 53 7,6 0,019
5 6,2 12 E Nobet 6,9 7.8 0,019
6 1,2 5 K Nobet 6,8 7,2 0,4
7 3 6,2 K Nobet 6,8 7.8 0,01
8 0,6 0,7 E Nefes darligi 7,1 79 0
9 8,4 9,7 K E Kasilma 7,6 8,7 0,12
10 99 12,9 E Nobet 6,8 8 0,018
n 12 13,4 K E Kasilma 7,6 8 0,017
12 69 79 K Nobet 6,1 8,8 0,003
13 64 17,8 K E Kasilma 7.1 8 0,001
14 10,9 12,6 K Boy kisaligi 6,7 7 0
15 11,6 149 K E Kasilma 6.8 8,1 0,004
16 15 11,6 K Nobet 6,1 5 0,004
17 12 13,2 K Nefes darligi 5,5 9,5 0,001
18 126 13 E Kol agrisi 7 n 0
19 69 7.1 K E Kasilma 7.7 9,3 0
20 148 157 E Nobet 47 10,4 0,005
21 132 18 K Tiroidektomi 6,7 89 0,014
22 49 5,6 K Tiroidektomi 6,7 47 0,05
23 1.9 6 K Nobet 6,7 7.3 0,005
24 14,9 16 E Bacak agrisi 6,9 9 0,013
25 55 "4 E Boy kisahgi 79 6 0,007
26 16 17 E Talasemi m 7.1 8,1 0,008

ALP  PTH Etiyoloji iz__lem_ Rocatrol Renal USG
(/D) (pg/mL) SUrest (son
kontrol/Mcg)
118 13 HP 8,1 2*0,5 N
134 2 HP 53 2*0,5 N
781 3 HP 8,5 20,5 N
749 O HP 1 20,5 N
447 8 HP 58 2*0,5 N
356 3 HP 3.8 2*0,25 Nefrokalsinozis
337 1 HP 3.2 2*0,5 N
257 18 HP 0,1 2*0,25 N
346 2 HP 1.3 2%0,5 N
236 7 HP 3 2*0,5 N
279 31 HP 1,4 20,5 N
328 29 HP 2 20,25 N
226 284 Psodo n4 2*0,5 N
254 473 Psodo 1.7 2*0,5 N
140 347 Psédo 3.3 30,5 N
415 285 Psddo 1 2*0,5 N
357 442 Psodo 1,2 2*0,5 N
340 373 Ps6do 0,6 2*0,5 N
234 573 Ps6do 0,2 2*0,5 N
498 331 Psédo 09 2*0,5 N
326 2 Cerrahis 48 2*0,5 N
177 21 Cerrahis 0,7 2%0,25 N
276 1 DiGeorge 4,1 30,5 N
241 21 DiGeorge 1,1 20,5 N
645 7 OPS 59 3*0,5 N
220 8 Talasemim 1 2*1 N

USG: Ultrasonografi, ALP: Alkalen fosfataz, PTH: Psédohipoparatiroid, Ca: Kalsiyum
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durum ki¢lk yasta tiroid cerrahi endikasyonlarinin ve tiroid
kanserinin eriskine gore daha nadir olmasi ve cerrahi girisimin
eriskin yasa gore daha nadir yapilmasindan kaynakh olabilir.
Ayrica tiroid cerrahisinde uzmanhk ve deneyimin postoperatif
gelisecek komplikasyonlarda belirleyici oldugu unutulmamalidir.

Eriskinlerde postoperatif gelisen HP'den sonra, en sik
otoimmiin HP goriiliir. Otoimmiin hipoparatiroidizm, izole veya
OPS'nin bir parcasi seklinde olabilir (8). Blizzard ve arknin (9)
eriskinlerde yaptigr bir calismada idiopatik hipoparatiroidili
75 olgunun %38'inde, idiopatik Addison hastaligi olan 92
hastanin ise 026'sinda paratiroid bezine karsi antikorlar
tespit etmislerdir. OPS'de hastalarin %80'inden fazlasinda
hipoparatiroidizm goriilmekle birlikte, bazen bu onlarda
goriilen tek endokrinopati olabilir; ancak bazen de yillar sonra
insilin  bagimli diyabet, primer hipogonadizm, otoimmiin
tiroid hastaligi, pernisiybz anemi, kronik aktif hepatit gibi ek
hastaliklar ortaya cikabilir. Bu nedenle HP tanisi alan hastalarda
fizik muayenede; kandida, alopesi, vitiligo, tirnak distrofisi
veya dental enamel varli§i dikkatli aranmalidir. Bu olgularda
AIRE geninde mutasyon saptanir, siklikla otozomal resesif
(OR) gecis gosteren bu hastaligin 6zellikle bizim dlkemiz gibi
akraba evliliklerinin sik goriildigu toplumlarda mutlaka akilda
tutulmasi gerekir. Genetik calismanin yapilamadigi ancak klinik
olarak siiphelenilen olgularda adrenal yetmezlik her zaman
akilda tutulmahdir. Bu calismada ise boy kisalgi ile basvuran
eslik eden otoimmiin tiroidi ve fizik muayenesinde tirnak
distrofisi olan ve OPS distiniilen olgunun genetik calisma ile
tanisinin dogrulandigi ve ilgili mutasyonun saptandi§i goriildi
(AIRE geninde mutasyon) (hasta 4). Ancak takip ettigimiz ve
idiopatik hipoparatiroidizm diisiindiigiimiiz ve genetik analiz
yaptiramadigimiz (geriye doniik tim olgulardan mutasyon
analizi gonderildi) olgulari klinik bulgular ve adrenal yetmezlik
acisindan dikkatli denetlemekteyiz.

DiGeorge sendromu, 4000-5000 canli dogumda bir goriliir
(10). Baslica klinik 6zellikleri kardiyovaskiiler malformasyonlar,
hipokalsemi, timik hipoplazi ve karakteristik yliz goriinimudur
(hipertelorizm veya telekantus, kisa veya hipoplastik filtrum,
mikrognati, diisiik yerlesimli arkaya doniik kulaklar). Bu
olgularda hipokalsemi sikligi %17-60 arasinda degisir (11). Klinik
olarak DiGeorge sendromu diistinlilen hastalarda genetik ¢alisma
yapilmali ve bu mutasyon tespit edilen hastalarda o dénemde
olmasa bile zamanla paratiroid islev bozuklugu gelisebilecegi
unutulmamahdir. Bizimde iki olgumuza hipokalsemik nobetle
basvurup tipik yiiz bulgusu ve klinik ve laboratuvar bulgulariyla
DiGeorge dusiiniiliip genetik analizle 22q 11 de delesyon
saptanarak tani konuldu (hasta 6 ve 11). DiGeorge sendromu
tespit edilen bir olgumuzda beraberinde kesintili aortik arkus
tespit edildi

Hipoparatiroidizm-  retardasyon-  dismorfizm  (HRD)
sendromu; hipoparatiroidizmin OR gecisli nadir bir formudur,

2 sendromu kapsar: Sanjad-Sakati ve Kenny-Caffey sendromu
(12,13). Sanjad-Sakati sendromu, paratiroid disgenezisi, kisa
boy, mental retardasyon, mikrooftalmi, mikrosefali, kiictik eller
ve ayaklar ve anormal dis yapisi ile karakterize iken; Kenny-
Caffey sendromu hipoparatiroidizm, dwarfizm, uzun kemiklerde
meduller stenoz ve g6z anomalileriyle karakterizedir. HDR
sendromu hipoparatiroidizm, sensorindral sagirlik ve bobrek
displazisi ile giden bir sendromdur (14). Biz de kendi klinigimizde
hipoparatirodizm tespit ettigimiz tiim olgulara bu nedenle tani
aninda renal ultrasonografi ve isitme testi, gérme muayenesi
yaptirdik, ancak nadir gorilen bu sendromun bulgularina
rastlamadik.

Hipoparatiroidizm tek bir endokrinopati olarak gelisebilir
ve bu duruma izole HP denilir. Bircok hastada genetik temel
bilinmemektedir. izole HP'de ailesel gegis OR otomazol dominant
(OD) veya X'e bagh olabilir.

HP'nin otozomal formu, PTH, GCMB (glial cells missing
homologue B) veya CaSR kodlayan genlerde mutasyon sonucu
goralir (15) fakat bircogu idiyopatiktir ve genetik mekanizmalar
bilinmemektedir. Solunum sikintisi ile gelen yeni tani bir
olgumuzda aile taramasinda babasinda da HP tespit ettik. Bu
olguda X'e bagh resesif gecis gosteren izole hipoparatiroidizm
distinildi  (hasta 24). Ancak henlz genetik calismasi
sonuclanmadi. Bu durum HP olgularinda gerekli hallerde aile
taramasinin 6nemini bize tekrar hatirlatti.

Ayrica sik kan transflizyonu nedeniyle demir yiiklenmesi
gosteren ozellikle demir selator tedavisine uyumsuz hastalarda
hipoparatiroidizm gelisebilecegi unutulmamalidir. Bizimde
talasemi hastasi olan ancak tedaviye uyumsuz bir olgumuzda
hipoparatiroidizm tespit edildi (hasta 14). Bu ylizden talasemi
hastalarinin ~ kronik izleminde diger endokrin organlar
gibi hipoparatiroidizm gelisme olasiligi  sik  kontrollerle
denetlenmelidir (16).

PHP, renal yetmezlik, magnezyum eksikligi ve vitamin
D eksikligi dislandiktan sonra dustik Ca, ylksek HP ve PTH
diizeyleri ile karakterize bir durumdur. Bu hastalarda PTH'ye
son organ cevabi yetersizdir. Sekiz olgumuzda PHP tespit
edildi, bu olgularin klinik bulgulara gore lctintiin Albright
oldugu dusiintildii (mental retardasyon, yuvarlak yiiz, kisa boy,
brakidaktili, hormon direnci), ancak genetik analiz sonuclari
hala beklenmektedir. Eslik edebilecek diger hormon direnci
nedeniyle izlenen hastalarda ikisinde hafif tiroid hormon direnci
(hasta 9 ve 23) tespit edildi. Bu nedenle psédohipoparatiroidizm
disiniilen olgularda dikkatli fizik muayene yapilmal ve eslik
eden hormon direncleri arastirilmalidir.

Yetiskinlerde bildirilen calismalarin aksine renal komplikasyon
sadece bir olgumuzda saptadik (hasta 13). Mitchell ve ark!nin
(17) yaptigi bir calismada hastalik siiresi ile renal kalsifikasyon
oranin paralel gittigi belirtilmistir. Bizim hastalarimizin izlem

215



Kocaay ve Mengen
Hipoparatiroidi ve Psédohipoparatiroidi

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2018;71(3)

stiresinin kisa olmasi (ortalama 3 ,9 yil) sebebi ile belki de
renal komplikasyon cok nadir olarak gorildi. Levy ve arkinin
(18) yaptigi bir calismada ise hipoparatiroidili cocuklarda %38
oraninda nefrokalsinozis saptanmis ve bu calismada rolatif
hiperkalsemi ve hiperfosfateminin derecesinin en 6nemli
prediktor oldugu belirtilmistir. Bizim hastalarimizin biri harig
(hasta 13) higbirinde idrar Ca atilimiyiiksek degildi ve Ca degerleri
takiplerinde hep normal araliktaydi. Renal komplikasyonlarin
gelismesinde driner Ca atihmi dnemli rol oynamaktadir. Bu
nedenle sik araliklarla idrar Ca atilimi denetlenmelidir. Ayrica,
hipoparatiroidili hastalarda renal komplikasyonlarin gelismemesi
icin serum Ca diizeyi alt sinirda, fosfor diizeyi ise lst sinirda
tutulmalidir. Psédohipoparatiroidili hastalarda ise PTH'ye direng
baslica proksimal tiibillerde oldugu icin serum Ca diizeyi normal
sinirlarin Gst sinirina yakin tutulmasini saglayacak sekilde PTH
diizeyini normal sinirlara suprese etmelidir.

HP ve PHP hayat boyu siiren bir hastaliktir, olgular klinik
te cok farkh sikayetlerle karsimiza cikabilirler. Eslik eden diger
anomaliler dikkatli arastiriimali, ayirici tani dikkatli yapiimalidir.
Tani alan hastalarda hastalik siiresinde renal fonksiyonlarin
saglam olmasi ¢cok 6nemlidir; bu nedenle lriner kalsiyum atilim
diizeylerinin dlsiik miktarda olmasinin saglanmasi ileride
gelisebilecek komplikasyonlarin énlenmesi icin gereklidir. Uzun
donem basarili tedavi icin ise hasta ve ailesinin hastaligi iyi
anlamasi, tedavi amacini 6grenmesi, kot kontrolliin neye yol
acabilecegini anlamasi cok onemlidir.
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