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Girifl 

Hiperkalsemi çocukluk ça¤›nda nadir görülen, ancak
böbrek ve kalp komplikasyonlar yönünden oldukça ciddi
sorunlar ortaya ç›karabilen bir durumdur. Çocukluk
ça¤›nda görülen hiperkalseminin en s›k nedenleri afl›r› D
vitamini, kalsiyum ve A vitamini al›m› baflta olmak üzere
“iyatrojenik” kökenli sorunlard›r. ‹dyopatik infantil
hiperkalsemi, Williams sendromu, ailevi selim hipokalsiürik
hiperkalsemi, hiperparatiroidizm, tiroid hastal›klar›,
yenido¤anda cilt alt› ya¤ dokusu nekrozu, hipofosfatazya,
do¤ufltan laktaz eksikli¤i, birincil okzalozis ve granulomatöz
hastal›klar di¤er nedenler olarak s›ralanabilir (1-4). Süt
çocuklar›n bir nedeni olarak distal renal tübüler asidoz

(dRTA) nadir görülen bir durumdur. Çok farkl› nedenlere
ba¤l› olarak ortaya ç›kabilen hiperkalseminin baflar›l›
tedavisi ve oluflabilecek komplikasyonlar›n önlenmesi
do¤ru tan›ya ba¤l›d›r. Bu olgu sunumunda çocukluk
ça¤›ndaki hiperkalseminin nadir ancak önemli bir nedeni
olan dRTA’ya dikkat çekmek amaçlanm›flt›r. 

Olgu Sunumu

Dört ayl›k k›z hasta piyüri ve ciddi hiperkalsemi nedeni
araflt›r›lmak üzere hastanemize kabul edildi. Öyküsünde
39 haftal›k 3100 g olarak sorunsuz bir gebelik sonras›
do¤du¤u, annenin gebeli¤inin üçüncü döneminde 1000
mg/gün kalsiyum ve 1000 mg/gün vitamin C ald›¤› ö¤renildi.
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OOllgguu  SSuunnuummuu CCaassee  RReeppoorrtt

ÖÖzzeett  

Distal renal tübüler asidozlu hastalarda nefrokalsinoz s›k bir bulgu olmas›na ra¤men, bu hastalar genellikle normokalsemiktir. Çocukluk
ça¤›nda hiperkalseminin bir nedeni olarak distal renal tübüler asidoz nadir bir durumdur. Bu yaz›m›zda hiperkalsemi ve distal renal tübüler
asidozlu dört ayl›k bir süt çocu¤u tan›mland› ve literatür bilgileri eflli¤inde patojenezi gözden geçirildi. Süt çocuklar›nda hiperkalseminin
nedenine yönelik de¤erlendirmede distal renal tübüler asidozun da göz önünde bulundurulmas› gerekti¤ini düflünmekteyiz. (Türk Ped Arfl
2010; 45: 380-3)

Anahtar sözcükler: Distal renal tubuler asidoz, hiperkalsemi, nefrokalsinoz, süt çocu¤u

SSuummmmaarryy

Although nephrocalcinosis is a common finding in patients with distal renal tubular acidosis, the patients are usually normocalcemic. Distal
renal tubular acidosis in childhood as a cause of hypercalcemia is very rare. We presented a four month-old infant with distal renal
tubular acidosis and hypercalcemia, and reviewed the literature for its pathogenesis. We suggest that distal renal tubular acidosis should

also be considered in the assessment of the etiology of hypercalcemia in infancy though it is very rare. (Turk Arch Ped 2010; 45: 380-3)
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Bebe¤in anne ve babas› birinci derece kuzendi.
Do¤du¤undan beri anne sütü almakta olan bebe¤in ilk iki
ay›nda bir sorunu olmazken, sonraki dönemde önemli
ölçüde a¤›rl›k kazan›m›n›n ve hareketlerinin yavafllad›¤›,
ço¤u zaman beslenmede isteksiz oldu¤u belirtildi. Fizik
muayenesinde tart›s› ve boyu yafl›na göre [3800 g (< %5),
53 cm (<%5)] geriydi, dehidratasyon yoktu ve kan bas›nc›
(78/38 mmHg) yafl›na göre normaldi. Halsiz görünümde
olan hasta hafif hipotonikti. Laboratuvar incelemelerinde
ciddi hiperkalsemi, hipokalemi ve hiperkloremi saptand›
(Tablo 1). Arteriyel kan gaz› de¤erlendirmesinde metabolik
asidoz (pH 7,29, PCO2 28 mmHg, plazma bikarbonat 12,9
mmol/l, ve baz fazlas› -11,1 mmol/l) varken idrar
incelemesinde pH 6,5, dansite 1010 ve lökositüri (18-20/her
sahada) saptand›. Serum C-terminal paratiroid hormon
düflüktü (Tablo 1). Tübüler fosfor geri emilimi %92 ile 
normal, idrar anyon aç›¤› (Na++K+-Cl) +18,7 bulundu. Tiroid

ifllev testleri, idrar kan aminoasit düzeyleri ve di¤er
biyokimyasal de¤erler normaldi. Böbre¤in ultrasonografik
incelemesinde belirgin olarak medüller nefrokalsinoz
görüldü. Beyin sap› uyar›lm›fl yan›t (BAER), transfontanel
ultrasonografi, ekokardiyografi ve el bilek grafisi bulgular›
normaldi.

Metabolik asidoz, yüksek idrar pH’s›, hiperkloremi,
hipokalemi, hiperkalsiüri ve nefrokalsinoz bulgular› ile 
hastada distal renal tübüler asidoz düflünüldü. Potasyum
sitrat 3 mEq/kg/gün ile tedaviye baflland›. Hipokalemi ve
metabolik asidoz tedavinin ikinci haftas› sonunda düzeldi.
Tedavinin dördüncü haftas›nda serum total kalsiyum
düzeyi 11 mg/dl’ye geriledi. Tedavinin ikinci ay›nda serum
kalsiyumu 10,5 mg/dL ile normale döndü. Hastan›n bir
y›ll›k izlemi sonunda bir yak›nmas› yoktu. Beslenmesi iyiydi,
7100 g (<%3) ve 69 cm (%3) vücut ölçülerine sahipti.
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Örnek
Kan Spot ‹drar 24 saatlik idrar

Üre (mg/dl) 19

Kreatinin (mg/dl) 0,6

Glükoz (mg/dl) 92

Total protein (g/dl) 6,6

Albümin (g/dl) 4,3

Sodyum (mmol/l) 142

Potasyum (mmol/l) 2,9

Klor (mmol/l) 117

Fosfor (mg/dL) 3,8

Alkalen fosfataz (IU/l) 492

‹yonize kalsiyum (4,5-5,3 mg/dl) 7,48

Total kalsiyum 14,3 8 mg/kg
(8,8-10,8 mg/dl) (normal < 4mg/kg)

Magnezyum 2,5 1,2 mg/1,73 m2

(1,6-2,6 mg/dl) (normal<88 mg/1,73 m2)

Ürik asit 2,1 7 mg/kg/gün
(1,7-5,8 mg/dL) (normal<15 mg/kg/gün)

Sitrat 1,9 mg
(normal>2 mg/kg/day)

Oksalat 
(0,06-0,17 mmol/mmol kreatinin) 0,06

Kalsiyum/kreatinin oran› 1,2
(normal<0.8 mg/mg kreatinin)

β2-mikroglobulin 0,012
(normal<0.3 ng/mL)

N-Asetil-beta-D glukozaminidaz 1,7
(1,5-6,1 u/L)

PTH-C 
(12-72 ng/L) 3

Kalsitriyol  
(9,5-52 ng/mL) 14,7

Tablo 1. Hastan›n bafllang›ç laboratuvar bulgular›



Laboratuvar incelemelerinde plazma pH 7,37, PCO2 37
mmHg, bikarbonat 20,6 mmol/l, baz fazlas› -5,1, serum
üre 33 mg/dl, kreatinin 0,4 mg/dl, sodyum 137 mEq/l,
potasyum 4,6 mEq/L, klor 105 mEq/L, total kalsiyum 9,8
mg/dL, fosfor 3,3 mg/dL, serum alkalen fosfataz 176 UI/L
ve serum PTH-C 76 ng/L saptand›. Nefrokalsinoz bul-
gusunda ilerleme yoktu. 

Tart›flma

Böbre¤in toplay›c› kanallar›nda var olan α-interkale 
(α-intercalated) hücrelerinin tübüler lümen içine yapt›¤› asit
salg›s›ndaki yetersizlik sonucu ortaya ç›kan dRTA, süt
çocuklu¤u döneminde büyüme gerili¤i ve metabolik asidoz
yapan nadir hastal›klardan biridir. Biyokimyasal tan› ölçütleri
hiperkloremik metabolik asidoz, asidoza ra¤men idrar
pH’s›n›n 5,5’in alt›na düflmemesi ve yo¤un bikarbonatürinin
olmamas› olarak de¤erlendirilebilir. S›k görülen di¤er bulgu-
lar ise hipokalemi, hiperkalsiüri ve hipositratüridir. Geliflme
gerili¤i, poliüri, nefrokalsinoz ve/veya ürolityaz çocuk
dRTA’l› hastalarda önemli klinik bulgulard›r. Bu hastalarda
nefrokalsinoz varl›¤› ve ilerlemesi kronik böbrek yetersizli-
¤ine neden olmas› nedeniyle ciddi bir sorundur (5-8). 

Hastam›z acil servise ilk baflvurdu¤undaki laboratuvar
incelemelerinde ciddi hiperkalseminin yan›nda hipokalemi
ve hiperkloreminin varl›¤› dikkat çekiciydi. Daha ileri
incelemelerinde ise metabolik asidozu, yüksek idrar pH’s›,
pozitif idrar anyon aç›¤›, hiperkalsiürisi ve nefrokalsinozu
oldu¤u belirlendi. ‹drar protein ve glükoz düzeyleri ile
tübüler fosfor geri emilimi normaldi. Bu bulgular dRTA ile
uyumluydu. Di¤er taraftan var olan hiperkalsemiye yönelik
araflt›rmalar derinlefltirildi. Düflük serum PTH seviyesi 
saptanmas› nedeniyle, a¤›r hiperkalseminin birincil hiper-
paratiroidizme ba¤l› olmad›¤›, PTH’n›n ise hiperkalsemiye
ikincil bask›land›¤› düflünüldü. Vitamin D entoksikasyonu,
medüller kistik böbrek, osteopetroz ve hipertiroidizm
hiperkalsemi ve nefrokalsinoz ile birlikte metabolik asidoza
neden olabilen di¤er durumlard›r (1-4). Hastam›z›n öyküsü,
fizik muayene bulgular›, normal düzeydeki kalsitriyol
(Tablo 1) ve tiroid ifllev testleri, normal kemik grafileri ve
böbrek ultrasonografi bulgular› dikkate al›nd›¤›nda bu
olas›l›klar d›fllanm›fl oldu. 

Çocukluk ça¤›nda hiperkalsemi, nefrokalsinoz ve
metabolik asidoz klini¤i ile karfl›m›za ç›kabilen di¤er bir
nadir hastal›k sükraz-izomaltaz eksikli¤idir (9). Bu
hastal›kta klinik belirtiler genellikle bebeklerin sütten kesildi¤i,
karbonhidratl› g›dalara geçildi¤i dönemde ortaya ç›kar ve

kronik ishal en s›k bulgusudur. Hastam›zda sükraz-izomaltaz
eksikli¤ini düflündürebilecek öykü ve klinik bulgu saptanmad›. 

Williams sendromu geliflme gerili¤i, tipik dismorfik yüz,
pulmoner arter darl›¤›, supravalvuler aort darl›k, zeka 
gerili¤i ve infantil hiperkalsemi ile birlikte ortaya ç›kan bir
durumdur. Daha önceden RTA ile birlikte Williams sendromu
tan›mlanm›fl olmakla birlikte hastam›zda sendromun tipik
fenotipik ve kalp bulgular› yoktu. (10).  

Distal RTA’l› hastalarda nefrokalsinoz s›k bir bulgudur.
Çünkü metabolik asidoz genellikle bir taraftan kalsiyum ve
fosfor at›l›m›nda art›fla neden olurken, sitrat at›l›m›nda
azalmaya neden olur. Sonuçta dRTA’da alkali idrar,
azalm›fl intraluminal sitrat ve hiperkalsiüri medüller
nefrokalsinoza neden olur. Ancak genelde bu hastalar
normokalsemiktir. Üstelik baz› RTA’l› hastalarda kalsiyumun
sindirim sisteminden emilimi bozulmufltur ve kalsiyumun
böbrek at›l›m› artm›flt›r. Bu durum hipokalsemiye, hiperpa-
ratiroidizme, hipofosfatemiye ve riketse neden olabilir (5). 

Literatürde s›n›rl› say›da dRTA ile hiperkalsemi birlikte-
li¤i bildirilmifltir ve bu hastalarda hiperkalseminin neden
oldu¤u konusu tam aç›kl›¤a kavuflturulamam›flt›r (11-13).
Rodriguez-Soriano ve ark.’lar› (11) dRTA’l› yenido¤anlarda
metabolik asidozun kemiklerden kalsiyum çözünmesini
art›rd›¤›n› ve bu dönemde böbreklerden düflük glomerüler
filtrasyon h›z› nedeniyle yetersiz kalsiyum at›l›m›n›n
gerçekleflti¤ini, böylece hiperkalseminin ortaya ç›kt›¤›n›
bildirmifllerdir. Buna ilave olarak Pela ve ark,lar› (12)
dRTA’l› hastalarda tiyazid grubu diüretiklerle tedavide
oldu¤u gibi dehidratasyonla birlikte dRTA’da proksimal
tübülüslerden kalsiyum geri emiliminin artt›¤›n› ve bunun
hiperkalsemiye neden olabilece¤ini ileri sürmüfllerdir. 

Sonuç olarak birkaç varsay›ma ra¤men dRTA’da
hiperkalseminin nedeni tam belli de¤ildir. Distal RTA ile 
birlikte hiperkalsemi varl›¤› nefrokalsinozun daha h›zl›
geliflmesine sebep olur. Asidozun düzeltilmesi hiperkalse-
minin de düzelmesine yol açarken, nefrokalsinoz bulgusu
kal›c›d›r. Hiperkalsemi küçük çocuklarda nadir görülen bir
durum olmakla birlikte dRTA’n›n bir bulgusu olarak
karfl›m›za ç›kabilir. Bu hastalarda nedene yönelik
araflt›rmada dRTA olas›l›¤› göz önünde bulundurularak kan
gaz› incelemesi yap›lmas› unutulmamal›d›r. 
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