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Cocukluk Dénemi Santral Diyabetes Insipidus
Vakalarimin Etiyolojik Degerlendirmesi

Amag: Cocukluk doneminde santral diyabetes insipitus
(SDI) tanisiyla izlenen genis bir vaka grubunun etiyolojik
degerlendirmesini yapmak, hastalarin bagvurudaki antro-
pometrik verilerinin etiyolojik tant agisindan onemini
irdelemek ve tedavi sonrast durumlarim degerlendirmek
amact ile SDI tamist alan 48 hastamin bulgulart geriye
doniik degerlendirildi.

Yontem: Poliiiri ve polidipsi yakinmalart ile poliklinigimi-
ze bagvuran ve SDI tanist alan 48 (20 kiz, 28 erkek) vaka
geriye doniik olarak dosyalarindan degerlendirildi.
Bagsvuru ve izlemdeki boy ve kilo degerleri standart devias-
yon skoru (SDS) olarak dile getirildi. Idiyopatik vakalar
bes yil boyunca yilda bir ¢ekilen hipofiz manyetik rezonans
goriintiileme (MRI) ile degerlendirildi.

Bulgular: Vakalarin 20’si (% 41.7) idiyopatik olarak
degerlendirilirken; sirasiyla 8 (% 16.7) vakada histiyosi-
toz, 7 (% 14.7) vakada kraniofarengioma, 4 (% 8.4) vaka-
da kafa travmasi, 4 (% 8.4) vakada bos sella, 1 (% 2)
vakada DIDMOAD (diyabetes insipitus, diyabetes melli-
tus, optik atrofi, sagirlik) saptandi. Vakalarin ortalama
gelis boy SDS degeri -1.0(+0.9); agirlik SDS’si -0.9+(1.2)
SDS idi. Vakalar izole AVP (arginin vazopressin peptid)
eksikligi (n:23) ve ¢cogul hormon eksikligi (n:25) olarak iki
gruba ayrildiginda ortalama bagvuru boy SDS’si cogul
hormon yetersizligi olan grupta -1.2(+1.9); izole hormon
eksikligi olan grupta -0.4(+2.1) olup, cogul hormon eksik-
ligi olan grupta anlamli olarak diisiik bulundu (p<0.05).
Idiyopatik vakalarin anne-babalarinin % 35’inde cesitli
derecelerde akrabalik oldugu saptand.

Sonug: SDI ¢cocukluk doneminde genis bir etiyolojik dagi-
lim gostermektedir. Boy ve tartimin geri oldugu durumlarda
cogul hormon eksikligi ve organik nedenler daha sik oldu-
gundan bu durumlarda daha ayrintili altta yatan nedeninin
incelenmesi gerekir. Idiyopatik nedenlerin sik olmast altta
yatan kalitsal nedenleri diisiindiirebilir.

Anahtar kelimeler: Santral diyabetes insipidus, etiyoloji,
cocukluk donemi

Etiological Evaluation of Childhood Central Diabetes
Insipidus

Aim: The aim of this study was to evaluate the etiological
factors in a large group of children with central diabetes
insipitus (CDI), to assess the significance of anthropomet-
ric parameters at presentation with respect to different
etiologies, and the follow up data after the spesific treat-
ment.

Method: The records of 48 patients (20F, 28M) with CID
were reviewed retrospectively. Height and weight at pre-
sentation and at last visit were expressed as standart devi-
ation score (SDS). The cerebral magnetic resonance ima-
ging (MRI) findings of patients were reevaluated.

Results: The etiology of CDI in 20 cases (41.7 %) was
considered to be idiopathic, 8 (16.7 %) cases were histi-
yocytosis; 7 (14.7 %) cases were craniofaringioma; 4
(8.4 %) cases were due to head trauma; 4 (8.4 %) cases
were empty sella; 1 (2 %) case was DIDMOAD syndrome
(diabetes insipitus, diabetes mellitus, optic atropy, deaf-
ness). Height and weigth SDS of the patients at presentati-
on were -1.0(+0.9) and -0.9+(1.2) respectively. When eva-
luated according to the etiology, height SDS values at
presentation were significantly lower in multiple hormon
deficiency group [-1.2(+1.9)] with respect to isolated AVP
(arginin vasopressin peptid) deficiency [0.4(£2.1)]
(p<0.05). Consanguinity was present in 35 % of the
cases.

Conclusion: CDI in childhood has a wide range of etiolo-
gical distribution. If the height of patient is low at presen-
tation, organic causes and multiple hormon deficiency
should be searched more carefully. Hereditary causes sho-
uld be considered in idiopathic cases.
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GIRIS

Santral Diyabetes Insipidus (SDI), arginin vazopres-
sin peptid (AVP)’in hipotalamusda sentezi veya
transportu ile ilgili bir kusur, salgilanmasini uyaran
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osmo- baroreseptor duyarsizligi ya da salian hormo-
nun enzim ya da antikorlarla yikimi1 sonucu ortaya
¢ikan ve klinik olarak politiri ve polidipsi ile seyre-
den bir hastaliktir . Tim vakalarin 1/3’inde altta
herhangi bir neden bulunamadigindan, idiyopatik
olarak tanimlanmaktadir @. Pediatrik vakalarda eti-
yolojik nedenler arasinda kafa travmasi, histiyositoz
gibi inflamatuvar nedenler, neoplastik hastaliklar,
otoimmun nedenler veya ailevi kalitsal nedenler say1-
labilir @ AVP eksikligi tek bagina olabilecegi gibi
diger 6n hipofiz hormon eksiklikleri ile birlikte de
goriilebilir.

Calismamizin amaci klinigimizde SDI tanisi almig
vakalarin retrospektif olarak degerlendirilerek etiyo-
lojik nedenlerin arastirilmasidir.

GEREC ve YONTEM

Politiri ve polidipsi yakinmalari ile poliklinigimize
bagvuran ve SDI tanisi alan 48 vaka (20 kiz, 28
erkek) caligmaya alindi. SDI tanisi standart susuzluk
testi sonucunda idrar dansitesinde artig olmamasi ve
sonrasinda uygulanan desmopressin testi ile idrar
dansitesinde artigin saptanmasi ile konmustur.

Vakalarin bagvuru yakinmalari, yakinma stireleri,
noromotor gelisimleri, gelis ve izlemdeki antropo-
metrik ol¢timleri dosya verilerinden degerlendirildi.
Altta yatan herhangi bir neden bulunmayan idiyopa-
tik SDI’li vakalar beg y1l boyunca bir y1l ara ile ¢eki-
len sellanin kontrastli manyetik rezonans incelemesi
(MRYI) ile diizenli izlenmisti. Hastalarin eslik eden ek
bulgu ve tanilar1 ve hipotalomo-hipofizer sistemi
ilgilendiren diger hormon degerleri dosya verilerin-
den alind1.

Hastalarin baslangigta ve izlemde yapilan boy Sl¢tim-
lerinde Harpenden stadiyometresi, agirligin degerlen-
dirilmesinde standart elektronik tarti (SEKA®) kulla-
nilmisti. Boy ve kilo degerlendirilmesinde Neyzi ve
ark.’nin @ Tiirk ¢ocuklart i¢in hazirlanmig biiyiime
cizelgelerinden yararlanildi. Antropometrik veriler
standart deviyasyon skoru (SDS) olarak ifade edildi.

Tim degerler ortalama+SD olarak verildi. Ortalama-

larin kargilastirllmasinda parametrik testler kullanil-
di.

218

Cocuk Dergisi 8(4):217-220, 2008

BULGULAR

Caligmaya alinan 48 vakanin % 41.7’si kiz; % 58.3’u
erkekti. Ortalama yas 5.75+4.3 ve en kii¢iik vaka iki
aylik en biiytik vaka 15 yas alt1 aylik; median yag dort
yag dort aydi.

Vakalarin % 100’iinde gelis yakinmasi polidipsi ve
politiri olup, ek olarak bes vakada (% 10.4) kilo ala-
mama, U¢ vakada (% 6.2) eniiresis nokturna, iki
vakada (% 4.1) biiylime gelisme geriligi, bir vakada
(% 0.5) basagrisi, bir vakada (% 0.5) ataksi, bir vaka-
da (% 0.5) davranis bozuklugu, 1 vakada (% 0.5)
gorme kaybi bulgulari mevcuttu.

Alt1 vakada noromotor gerilik (Denver testi ile) sap-
tandi. Bu vakalarin 2’sinde asfiksi Oykiisii, birinde
merkezi sinir sistem gelisim anomalisi mevcutken
digerlerinin nedeni belirlenemedi.

Vakalarin ortalama gelis boy SDS degeri -1.0+0.9;
agirlik SDS degeri -0.9+1.2 SDS idi. Vakalarin izlem
siiresi ortalama 11.8+6.7 yildi. Vakalarin son muaye-
nelerinde ortalama boy SDS degeri -0.35+1.8 SDS;
agirlik SDS degeri ise -0.3+2.2 SDS idi ve baslangica
gore anlamli artig gosteriyordu (p<0.05).

Tiim vakalarm 13’tinde (% 27); idiyopatik vakalarin
yedisinde (% 35) anne baba arasinda cesitli derece-
lerde akrabalik mevcuttu.

Vakalarin etiyolojik dagilimi Tablo 1’de goriilmekte-
dir. Buna gére SDI vakalarinin % 41.7si idiyopatik-
tir. Organik nedenler arasinda ise, histiyositoz (% 16.7)
ve kraniyofarengioma (% 14.6) en sik iki nedendir.

Idiyopatik vakalarin onunun (% 50) MR inceleme-

Tablo 1. SDI’li vakalarin etiyolojik dagilimi.

Etiyoloji % n
Idiyopatik 41.7 20
Histiyositoz 16.7 8
Kraniyofarengioma 14.6 7

preop 4

postop 3
Kafa travmasi 8.4 4
Bos sella 8.4 4
Epidermoid kist 4.2 2
DIDMOAD 2 1
Eozinofilik granulom 2 1
Tbc menenjiti 2 1




M. Ersoy ve ark., Cocukluk Dénemi Santral Diyabetes Insipidus Vakalarinn Etiyolojik Degerlendirmesi

sinde arka hipofiz bezi ve hipofiz sapina ait patolojik
bulgular saptandi. Alt1 vakada (% 30) arka hipofizde
intensite kaybi; bes vakada (% 25) infindubuler
kalinlagma saptandi. Bu 5 vakanin dérdiintin izlemin-
de infindubuler kalinlagmanin gerileyip diizeldigi
goriildi. Bir vakada ise histiyositoz tanist kondu.
Dort histiyositozlu vakanin hepsinde infundibuler
kalinlasma mevcuttu. Idyopatik vakalarin on
(% 50)’unda MRI normaldi ve takiplerinde yeni
bulgu saptanmadi.

izole AVP eksikligine ek olarak; 8 (% 38.1) vakada
panhipopituarizm, alti vakada (% 28.6) tirotropin
stimulan hormon (TSH) eksikligi, sekiz (% 38.1)
vakada biiytime hormonu (BH) eksikligi, bir vakada
(% 4.8) BH ve TSH; bir vakada da TSH ve adreno-
kortikotrop hormon (ACTH) eksikligi saptanmustir.
Cogul hormon yetersizliginin % 9.5’1 (n:2) idiyopatik
vakalara ait olup, % 90.5’i organik nedenlere aittir.

Tablo 2’de izole ve ¢ogul hormon eksikligi olan
vakalarin ilk geliste tartt ve boy SDS’leri goriilmek-
tedir. Ik geliste boy SDS degeri ¢ogul hipofiz hor-
mon eksikliklerinde izole AVP eksikligine gore daha
dustiktii (p<0.05).

Tablo 2. izole AVP eksikligi ve cogul hormon eksikligi olan va-
kalarin gelis tarti ve boy degerleri.

izole AVP Cogul hormon
eksikligi n:23 eksikligi n:25
Tart1 (SDS) 0.2 (+1.8) 0.5 (£1.4) AD
Boy (SDS) -0.4 (x2.1) -1.2 (£1.9) p<0.05

AD: Anlamli degil

Tedavi olarak tiim vakalara 1-desamino-8-D-arginin
(desmopressin) kullamlmistir. Ug vaka diginda yan
etki (unutkanlik, basagrisi, burunda tikaniklik ve su
zehirlenmesi) gozlenmemistir. Cogul hormon eksik-
liklerinde, ek olarak, uygun hormonlarla yerine
koyma tedavisi uygulanmustir.

TARTISMA

SDI farkli nedenlerle ortaya cikabilir. Vakalarin
hemen hemen 1/3’inde altta yatan neden bulunmaz-
ken, geri kalaninda cesitli organik nedenler saptana-
bilir. Hangi yasta olursa olsun politiri ve polidipsi,
daha 6nce tamamen kuru kalan ¢ocuklarda entiresis
nokturna gelismesi, kilo alamama, bliylimede durak-

lama ve boy kisaligi SDI'yi diisiindiirmelidir.
Vakalarimizda da bagvuru yakinmalari benzerdi.

Vakalarin gelis ve izlemlerindeki antropometrik
degerleri karsilastirildiginda vakalarin tedavi ile boy
ve agirliklarimin anlamli olarak artti§1 saptanmugtir.
Bu bulgu yeterli ve uygun tedavi ile ¢ocuklari biiyti-
melerinin normallestigini gostermektedir.

Calismamizda SDI vakalarmin % 41.7’sinde altta
yatan bir neden bulunamamig ve idiyopatik olarak
kabul edilmistir. Genel olarak literatiirde idyopatik
vakalarm oram % 30 civarindadir ®. Idiyopatik ola-
rak tanimlanan vakalarda altta yatan primer nedenle-
rin genetik ve molekiiler dilizeyde incelenmesinin
miimkiin olmasiyla idyopatik vakalarin siklig1 azal-
maktadir ©. Bazi idyopatik vakalarin otoimmun
nedenli oldugu gosterilmigtir ®. Caligmamizda idiyo-
patik vakalarin daha sik olmasi altta yatan kalitsal
nedenleri diistindiirebilir ©. Calismamizda idiyopatik
vakalarin % 59.9’unda cesitli derecelerde akrabalik
oldugu saptanmistir. Bu durum idiyopatik vakalarda
kalitsal olabilecek tanimlanmamuig etiyolojiler olabi-
lecegini diisiindiirmektedir.

Idiyopatik vakalarimizda literatiire uygun olarak
% 50 vakanin MRI incelemelerinde, arka hipofizde
normalde yer alan AVP prekiirsorlerini iceren néro-
sekretuar graniillerin ¢esitli mekanizmalarla azalmasi
nedeniyle T1 agirlikli incelemelerde normal hiperin-
tesitesini kaybetmis oldugu gortilmiistiir. Hipofiz
sapinin kalinlagsmasi infiltratif hastaliklarda olabildi-
&i gibi idiyopatik vakalarin bir bélimiinde de sapta-
nan bir bulgudur 7. infundibuler kalinlasma sapta-
nan vakalarda yer kaplayan lezyon ve infiltratif has-
taliklar arand1 ve bu vakalarin birinde histiyositoz
saptandi. Diger infindibuler kalinlagsma gosteren
vakalarin izleminde bu kalinlasmanin kayboldugu
gozlendi. Bu bulgu bize idyopatik SDI vakalarinin
MRI ile izleminin 6nemini gostermektedir.

Vakalarimizin yartya yakin bir kisminda AVP eksikli-
ginin yani sira ¢cogul hormon yetersizlikleri gosteril-
misti. Cogul hipofiz hormon eksiklikleri organik
nedenlerde daha sik bulundu. AVP eksikligine eslik
eden en sik hormon eksikligi BH eksikligi olup, bu
bulgu biiylime geriliginin en sik ikinci yakinma
olmasini agiklayabilir. Serimizde oldugu gibi TSH
eksikligi BH eksikliginden sonra en sik eksikligi
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goriilen hormondur ©. Bu nedenle SDI tanili tiim
hastalarda hipotalamo-hipofizer sistemin ve 6zellikle
BH ve TSH’nin degerlendirmesi gerekmektedir.
Serimizde ¢ogul hormon eksikligi olan vakalarda
organik nedenlerin daha sik oldugu saptanmustir.
Cogul hormon yetersizligi olan vakalarda altinda
organik bir nedenin aranmasi daha olas1 oldugu belir-
tilmektedir 1.

SDI'li ¢ocuklarin gelis agirlik ve boylarma bakildi-
ginda altta organik bir etiyoloji olan vakalarda agirlik
ve boyun daha geri olmasi genelde eglik eden cogul
hormon eksikligini olduguna isaret etmektedir V.
Ozellikle bu durumda organik nedenlerin kesinlikle
titizlikle incelenmesi gerekir.

Sonug olarak, SDI c¢ocukluk déneminde genis bir
etiyolojik dagilim gostermektedir. Boy ve agirligin
geri oldugu durumlarda ¢ogul hormon eksikligi ve
organik nedenler daha sik oldugundan bu durumlarda
daha ayrmtili incelenmelidir. Idiyopatik vakalarin stk
olmasi altta yatan kalitsal nedenleri diisiindiirebilir.
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