Diabetes insipidusda bildirilmis en uzun yasam sures
30 yi1l medikal tedavi olmadan izlenen ve 25 yildir
desmopressin kullanan bir hasta
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Giris:
Diabetes insipitus (DI), antidiiiretik hormon

eksikligi veya hormonun etkisine renal direnc
nedeniyle gelisen asir1 susama, polidipsi ve asiri
diliie idrar ile karakterize bir hastaliktir. Genellikle
benign bir durum olmasina ragmen sivi kaybi
edilmezse ciddi

kompanse hipernatremi ve

hipertonisite oliime neden olabilir.

Vaka:

72 yasinda erkek hasta klinigimize rutin kontrol
icin basvurdu. Medikal hikayesinde 9 yasindayken
poliliri ve polidipsinin basladigini ve 1959°da 17
yasindayken DI tanisinin kondugunu belirtti. O
donemde tan1 koyan hekim tarafindan tilkemizde
kullanilan ilag

bu durumun tedavisi ic¢in

bulunmadigindan mimkiin oldugunca fazla

miktarda su icmesinin Onerildigi 6grenildi.
Yaklasik 25 yi1l 6ncesinde desmopressin tilkemizde
kullanilmaya baslayinca medikal tedavi baslanan
hasta tedavi oOncesinde yaklasik 15-16 litre su
tliketirken, tedavi sonrasi poliiiri ve polidipsinin

belirgin sekilde diizeldigini ifade etti.

Hastada desmopressin tedavisi progresif olarak

kadar Hastanin

3x20 mcg/giin’e arttirilmasta.

amlodipinle regiile hipertansiyon disinda herhangi

bir kronik [.aboratuar

hastaligi  yoktu.
degerlendirmesinde serum sodyumu 141 mmol/L,
potasyumu 4.1 mmol/L, idrar dansitesi 1014, serum
osmolalitesi 291 mlOsm/L ve {iriner osmolalitesi
486 mlOsm/kgsu olarak bulundu. On hipofiz

hormonlart normaldi ve manyetik rezonans
gorintiilemede 4.3 mm yiliksekliginde normal
hipofiz bezi ve posterior hipofizde parlaklik kaybi

saptandi.

Sonuc:

Literatiirde santral DI tamisi olan hastalarla yapilan
calisma veya vaka bildirilerindeki en uzun takip
siiresi 30 yili asmamaktadir. 11k 30 yilinda herhangi
bir medikal tedavi almayan ve 55 yildan fazla
siiredir DI tamsi olan hastamiz bu 6zelligi ile en
uzun yasam siiresine sahip hastadir. Bu durum,
DI’lu hastalarda susama mekanizmasi ¢alistigl ve su
alimi1 saglandigi1 stirece idrar kaybinin kompanse
edilebilecegi ve su dengesinin siirdiiriilebilecegi

goriistini desteklemektedir.




Leri-Weill diskondrosteozisli bir hastada
diabetes mellitus o
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Giris:

Leri-Weill  diskondrosteozis (LWD), Madelung
deformitesi ve mezomelik ciicelik ile karakterize otozomal
dominant gecis gosteren nadir bir diskondrosteozistir.
Hastalarin cogunda short-stature homeobox-containing
(SHOX) geninde haplo-yetersizlik vardir. Biz bu bildiride,
LWD ve diabetes mellitusu (DM) olan bir hasta

SUNUYOruz.

Vaka:

31 yasinda erkek hasta poliklinigimize politiri ve polidipsi
ile basvurdu. Herhangi bir kronik hastalig1 olmayan
hastanin aile hikayesinde babasinda tip 1 DM ve
annesinde tip 2 DM oldugu 6grenildi. Hastanin boyu 146
cm, agirhgr 62 kg ve viicut kitle indeksi 29.1 kg/m? idi.
Laboratuar incelemesinde aclhik kan glukozu 298 mg/dl,
HbA1c %13.4, insiilin 8 pU/ml (2.6-24.9) ve c-peptid 1.65
ng/ml (0.1-3.6) olarak bulundu. AntiGAD, anti-insiilin ve
adacik hiicre antikoru negatifti. Hasta hastaneye yatirilarak
intensif insiilin tedavisi baslandi. Hastada 1,5 yil once boy
kisalig1 nedeniyle yapilan genetik analiz sonucunda 45,X,-
Y[5]/46,X,der(Y)t(Y;Y)(pl11.2;q11.21) olarak bulundugu
ogrenildi. Y kromozomunda SHOX gen delesyonu vardi.
Hastada bilateral Madelung deformitesi (distal ulnanin
dorsal dislokasyonuna yol acan kisa ve egik radius ve ulna
ile karakterize epifizyal biiylime plag1 bozuklugu) saptandi

(Sekil-1) Bu sonuclarla hastaya LWD tanis1 kondu.

Sekil 1: Bilateral Madelung deformitesi
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Sonuc:

X ve Y kromozomlarinin her ikisinin pseudootozomal
bolgesinde lokalize olan SHOX genindeki haplo-
yetersizlik, LWD’yi de iceren bircok klinik durumun ve
boy kisaligimin nedenidir. Kisa boylu hastalarda boy ve
kilo arasinda ters iliskiyi ve artmis gestasyonel DM
varligimm  gosteren calismalar mevcuttur. Literatiirde
LWD’nin klinik o6zellikleri iskelet anomalileri ve boy
kisaligi ile simirhidir. Bizim vakamiz LWD sendromu olan
bir hastada DM varliginin bildirildigi ilk vakadir. Bunun
sadece bir koinsidans olmasi muhtemel olmakla birlikte,
boy kisalig1 ile karakterize olan bu sendrom ile glukoz
metabolizma bozuklugu arasinda iliski olabilir. Bu
hipotez LWD veya SHOX gen mutasyonu ile iliskili

hastaliklarda yapilacak ileri arastirmalarla incelenebilir.
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Lenfomaya sekonder adrenal yetmezlikli bir hastac A
MIBG pozitifligi: Paraganlioma birlikteligi mi yoksa .
alanc pozitiflik mi?
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Giris:
; Sekil 1: Sol adrenal bez komsulugundaki
lezyonda difiiz MIBG tutulumu (arkadan
ile paraganglioma diisiiniilen diffiiz B hiicreli lenfomali bir goriinim)

Bu bildiride adrenal yetmezIligi olan ve goriintiileme teknikleri

vaka sunulmustur.

Vaka:
71 yasinda kadin hasta asir1 yorgunluk ve halsizlik, kilo kaybi

nedeniyle poliklinigimize basvurdu. Yapilan tetkiklerde serum
Na 128 mEqg/dl, K 6.9 mEqg/dl, ACTH 229 pg/mL, basal —
kortizol 5.4 mcg/dl ve 250 mcg co-syntropine kortizol yaniti en
fazla 6.17 mcg/dL olarak bulundu vee primer adrenal
yetmezlik tanmisi ile yatirilarak prednisolon ve fludrokortizol

tedavisi baglandi. Abdominal tik Oriintilemed
cravISt bestandl OIHINAL Ayt IezONdns OUNUEMece Sekil 2: 18F-FDG-PET ile sol adrenal bez komsulugundaki

lezyonda, bilateral adrenal bezlerde ve sol iliak bolgede
35x31 mm boyutlarinda heterojen, belirgin artmis kontrast belirgin olmak iizere multiple tutulumlar
k
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(MRG) bilateral adrenal genisleme ve paraaortik bdlgede

tutulumu ve milimetrik kistik odaklar olan paraganglioma ile
uyumlu lezyon saptandi. 'I-MIBG’de tarif edilen lezyonda
diffiiz tutulum gorildi (Sekil 1A). 24 saatlik idrar metanefrin,
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normetanefrin and VMA diizeyleri orta derecede artmistl.

Hastanin persistan veya intermitan hipertansiyonu yoktu.
Adrenal yetmezlik etyolojisini arastirmak icin yapilan
incelemeler sirasinda torakal bilgisayarli tomografide (BT)
multipl mediastinal ve hiler lenf nodlan (en biiyligii 24x7 mm)

ve pelvik MRG’de sol iliak kresti destriikte eden ve yumusak

dokuya uzanim gosteren 94 mm’lik bir lezyon tespit edildi.

18F-FDG  PET/CT  goriintiilemede, sol adrenal bez olarak dogrulansa da paraganglioma tanisi histopatolojik olarak
inferiorunda, bilateral adrenal bezlerde, paravertebral kanitlanmamuistir. Bununla birlikte *I-MIBG’nin paraganglioma
mezenterik lenf nodlarinda, intestinal serdz yiizeylerde ve sol tanisinda  sensitivitesi  %77-90, spesifitesi ise  %88-99
iliak krestte yliksek SUVmax indeksi olan tutulumlar saptandii oranlarindadir. Her ne kadar MRG bulgulan, '*I-MIBG ile
(Sekil 1B). Iliak kresti cevreleyen lezyona BT egliginde biyopsi konulan paraganglioma tanisini desteklese de lenfomanin neden
yapildl ve histopatolojik sonuc yliksek evreli B hiicreli lenfoma oldugu yanlis pozitif MIBG tutulumu ekarte edilememistir.
olarak saptandi. Hastaya Rituximab-CHOP kemoterapisi Hastamizda paraaortik bolgede saptanan Kkitle paraganglioma
baslandh. olarak diistiniildiigiinde bu durum paraganglioma ve lenfoma

birlikteligi icin ilk Ornek olacaktir. Buna karsin bu lezyonun
Sonug: lenfoma ile iliskili oldugu diistintiliirse, daha once literatiirde
Literatiirde daha Once paraganglioma ve lenfoma birlikteligi bildirilmemis olmakla birlikte, lenfomanin, MIBG’de yanlis

bildirilmemistir. Hastamizda lenfoma tanisi histopatolojik pozitiflige neden olan nadir durumlardan biri oldugu séylenebilir.
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