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Olgu
» 20 aylik, Erkek

Sikayet
» Boy kisalig



Hikaye

» Boy kisaligi ve bacaklarda yamukluk sikayetiyle dis
) ’
merkeze basvurmus.

» Cekilen bacak grafilerinde patoloji saptanmis.

» Bakilan kan tetkiklerinde de normal olmayan degerler
saptanan hasta tarafimiza yonlendirilmis.



Ozgecmis

» Zamaninda, 3250 g, 49 cm olarak dogmus.

» llk 3 ay anne sutu almis. O donemde ¢ok sik pisik olma ve
ciltte egzama yakinmasi varmis.

» Annenin sutu yeterli gelmeyince 3. aydan sonra formul
mama baslanmis. Mamadan sonra pisikler ¢ok fazla artmus,
ishal ve kusma baslamls Inek siitii proteini alerijisi ve
yumurta alerjisi tanilari ile annenin diyetinden sut ve sut
urunleriyle yumurta ¢ikarilmis. Hidrolize mama ek olarak
verilmis, fakat hi¢bir hidrolize mamayi bebek kabul
etmemis.

» Dokuz ay anne sutu almis. 6. aydan sonra ek gidaya
gecilmis.



Ozgecmis
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Alt ay vitamin D damlasi, 1x3 damla seklinde, kullanmis.
Ek gidaya basladiktan sonra bir stire demir damlasi almis.
Asilari tam.

Gegirdigi hastalik yok.

Dokuz aylikken iken desteksiz oturmus.
| 3-14 aylikken yurumeye baslamis.

llk dis gikarma |3 aylk iken olmus.



Soy-gecmis
» Anne: 23 yas, ss

» Baba: 28 yas, ss
» Akrabalik yok.

» |. gocuk: 4 yas, Kiz, sag-saghkli
» 2.cocuk: Hastamiz

» 3.¢ocuk: 5 aylik, Erkek, sag-saglikli



Fizik muayene

» AQirlik: 8,800g, <3p, -2,40 SDS
» Boy: 73,0cm, <3p, -3,14SDS

» Anne boyu: 155 cm
» Baba boyu: 168 cm
» Hedef boy |0 persentilde

» Cilt ¢ok kuru ve kasintil.
» On fontanel x| cm, normal bombelikte, arka fontanel kapali.
» Bacaklarda genu varum deformitesi mevcut.

» Diger sistem muayeneleri dogal.



Laboratuvar

» Beyaz kure: 9,927/mm3
» Notrofil: 3,486/mm3

» Hb: 11,81 g/dl

» Hct: %33,52

» MCV: 81,04 fl

» PLT: 380,300/mm3

» Bun:7 mg/dl

» Kreatinin: 0,1 | mg/dl
» AST: 25 U/L

» ALT: 10 U/L

» ALP: 852 U/L

» Ca: 8,4 mg/dl

» P:2,9 mg/dl

» Mg: 2,09 mg/dl
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Laboratuvar

» 25 hidroksivitamin D: 10,7 ng/ml
» 1,25 hidroksivitamin D:207 pg/ml (N:25,1-153,8)
» PTH: 546,7 pg/ml (N:12-88)

Nutrisyonel Rikets



RIK:

TS




Tanim

» Rikets, blylyen organizmanin hastaligidir.

» Kemigin buyume plaginda mineralizasyon bozuklugu
nedeniyle olusur.



Tanim

» Kemik mineralizasyonu igin gerekli olan D vitamini,
parathormon ve kalsitonin ile birlikte kemik, bobrek ve
barsak arasindaki kalsiyum fosfor dengesini saglamaktadir.

» D vitamini barsaktan kalsiyum, fosfor, bobreklerden de
fosfor geri emilimini kolaylastirarak kemik uzerine olan
etkisini gostermektedir.



Siniflama

» Rikets siniflamasi ana olarak eksik olan minerale gore
yapilir:

Kalsiopenik rikets: Kalsiyum eksikligine bagh olusur. Siklikla
vitamin D aliminda eksiklik ya da metabolizmasinda bozukluk
nedeniyle meydana gelir. Bazi olgularda vitamin D duzeyi
normal olmasina karsin kalsiyum aliminda eksiklik ya da
kalsiyum emiliminde bozukluk vardir.

Fosfopenik rikets: Siklikla renal fosfat kaybina bagh olur.



RIKETS
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Nutrisyonel Rikets

» Nutrisyonel rikets, D vitamini eksikligi ya da yetersiz
kalsiyum alimina bagh epifiz plaklari kapanmadan once
gelisen defektif kondrosit farklilasmasi ve buyime plaginin
ve osteoid dokunun yetersiz mineralizasyonu ile
karakterize bir hastaliktir.

» Nutrisyonel rikets en sik 3 ay-3 yas arasinda gorulur.

» Ozellikle gelismekte olan ulkelerde siit gocugu ve
adolesanlar etkilemektedir.

» En sik nedeni D vitamini eksikligidir.



Nutrisyonel Rikets
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Nutrisyonel rikets insidansi hem ulkelere hem de
bolgelere gore farklilik gostermektedir.

2000’li yillarin basinda Erzurum’da yapilan bir ¢alismada O-
3 yas arasi ¢ocuklarda vitamin D eksikligine bagh rikets
insidansi % 6 olarak bildirilmistir.

Turkiye’nin dogusunda 2007-2008 yillari arasinda yapilan
calismada ise nutrisyonel rikets insidansinin % |’in altina
distugu bildirilmekle birlikte yine Turkiye’de 2011 yilinda
yapilan bir ¢alismada nutrisyonel rikets insidansi % 3. |
olarak bildirilmistir.



Nutrisyonel Rikets

» Ulkemizde Saghk Bakanlidi tarafindan 2005 yilindan bu yana D
vitamini eksikliginin onlenmesi amaci ile dogumdan itibaren ilk
bir yil tim sut ¢ocuklarina lcretsiz D vitamini desteqQi
yapilmaktadir.

» 2011 yilindan itibaren rutin olarak tiim gebelere gebeligin
2.trimesterinda baslanip dogum sonrasi 6 ay boyunca devam
edilmek tizere 1200 |U/glin D vitamini destedi onerilmektedir.

» Bu destege ragmen Turkiye’de nutrisyonel rikets halen onemli
bir halk sagligi sorunu olmaya devam etmektedir.



Nutrisyonel Rikets

» D vitamini yetersizliginin baslangici ile rikets gelisimi
arasinda her gocuga gore degisen bir siire bulunur ve
klasik olarak bilinen rikets evrelerine gore degisen klinik

ve biyokimyasal bulgular ortaya c¢ikar.



Rikets Evreleri

» Evre I Rikets: 25-hidroksivitamin D duzeyi azalir ve buna
paralel olarak intestinal kalsiyum ve fosfor emilimi azalr.
Intestinal emilimin azalmasi ile birlikte epifizyal kikirdagin
mineralizasyonu yetersizlesmeye baslar ve serum kalsiyum
dengesinin korunmasi guglesir.

» Evre Il Rikets: 25-hidroksivitamin D duzeyindeki azalma belli
bir esik degerden sonra, PTH salgisini arttirarak kalsiyum
disukliguni kompanse etmeye calisir.




Rikets Evreleri

» Evre Ill Rikets: PTH'nin artmasi serum fosfor diizeyinin
dususunu hizlandirir. Kemiklerden kalsiyum mobilize edilirken
epifizyal kikirdak daha az mineralize olmakta ve kemigin diger
bolgelerinde mineral igerigi de azalmaktadir. Bu suireg
ilerlerken klinik ve biyokimyasal bulgular belirginlesmekte ve
bir sure sonra PTH ve 1.25 dihidroksivitamin D etkisine
ragmen serum kalsiyum dengesi de korunamaz hale
gelmektedir.




Rikets Evreleri

Kalsiyum Fosfor PTH ALP
l.Evre DUsUK Normal Normal Yuksek
Il.LEvre Normal Dusuk YUKsek Yuksek
lIL.LEvre DUsUK Dusuk YUKsek Yuksek




Klinik Bulgular
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Iskelet Sistemi Bulgulari

Fontanellerin kapanmasinda
gecikme

Kraniotabes (ilk 3 ay
fizyoloijik)

El bilek kemiklerinde
genisleme

"O” veya “X” bacak
Kostokondral eklem
genislemesi (Rasitik rozary)
Dis ¢ikarmada gecikme
Frontal bossing

Gogus deformitesi

Dis minesinde hipoplazi

vV VvV VvV VvV V9

Iskelet Dis1 Klinik Bulgular

Hipokalsemik nobet (ilk |
yasta)

Hipotoni

Kabizhk

Buyume geriliQi

Boy kisalig

Fazla terleme (erken infant
donemde, kemik agrisina
bagl?)

Enfeksiyonlara egilimin
artmasi

Hipokalsemik dilate
kardiyomyopati



Frontal bossing




Laboratuvar

Kalsiyum normal ya da dusuk

Fosfor normal ya da dusuk

PTH yuksek

4
4
» ALP ylksek (yasa gore normal degerin lzerinde)
4
» 25 hidroksivitamin D dusuk

4

1,25 hidroksivitamin D normal ya da yuksek



. Alkaline 1,25 (OH Urine
Type Calcium Phosphorus PTH 25 OHD ! Led), )
phosphatase 2D calcium

Calcipenic Vitamin D lorN LorN torTt T l Tor N* lorN
rickets deficient rickets

1-alpha- 1 LorN 1T T N l 1

hydroxylase

deficiency 1

25-hydroxylase LorN 1 1 1 1 N 1

deficiency

(variable severity)

Hereditary 1 LorN 1T T N T 1

resistance to

vitamin D2
Phosphopenic | X-linked N 1l 1 N or slightly t N N or | 1
rickets hypophosphatemia

Hereditary N lor[] 1 Nor | N t T

hypophosphatemic

rickets with

hypercalciuria

Mutritional torN | tortt LorN N f torN

phosphate

deprivation




Radyolojik Bulgular
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En iyi radyolojik degisiklikler hizli buylyen kemiklerin
buyume plaklarinda izlenir.

Mineralizasyon bozuklugu en erken ve en iyi distal ulnada
izlenir.

Klasik vakalarda metafizde genisleme, metafizyel sinirda
duzensizlik, fircalasma, ¢canaklasma tipik radyolojik
bulgulardir.

Herhangi bir nedenle akciger grafisi gekilmisse, kosta
uglarinda genisleme ve konkavlasma, akcigerlerde rasitik
pnomopati saptanabilir.












Suspected rickets
» Elevated alkaline phosphatase activity
= Clinical or radiographic findings

v

Measure serum
PTH, Pi, and Ca

i Y Y

= PTH high = PTH normal or mildly elevated # PTH normal
= Pi normal or low = Pi low = Pi normal
= Ca normal or low = Ca normal = Ca normal
- v v
Calcipenic Phosphopenic Consider early or
(hypocalcemic) (hypophosphatemic) transient disease,
rickets * rickets 1 hypophatasiad,
or primary disorder
of bone




Calcipenic rickets

!

25-0H vitamin D

Low Normal
Y
1,25-0H 2 vitamin D
I
Low Normal or high High
Y Y l Y
Vitamin D deficiency 1-alpha-hydroxylase Calcium deficiency Hereditary resistance
25- roxylase defici deficiency * OR to vitamin D1
yd " recently treated OR
vitamin D deficiency recently treated

vitamin D deficiency




Tedavi

Giinliik tedavi

| ay alti: 1,000 1U/gun ilk 3 ay, 400 |U/gun idame

|-12 ay: 1,000-2,000 |U/gun ilk 3 ay, 400 1U/gun idame
|-12 yas:2,000-6,000 1U/gun ilk 3 ay, 600 [U/gtin idame
12 yas uzeri: 6,000 [U/gun ilk 3 ay, 600 IU/gun idame

» D vitamini ile birlikte tedavide mutlaka 30-50 mg/kg/gun
elementer kalsiyum verilmelidir.

» Ogzellikle PTH yiiksek olan,‘a¢ kemik sendromu’ olan
hastalarda vitamin D tedavisi ile birlikte agir hipokalsemi
gelisebilir.



Tedavi

Stoss tedavisi
» Bir gunde yuksek doz D vitamini verilmesidir.

» Yaygin gorus olarak guinluk tedavi tercih edilmese de bazi
durumlarda stoss tedavisinin avantajlari olabilir.

» Gunluk tedavide vitamin D2 (ergokalsiferol) ve vitamin
D3 (kolekalsiferol) kullanilabilirken, stoss tedavide sadece

vitamin D3 kullanihr.



Tedavi

Stoss tedavisi

» 3 ay alti: Onerilmiyor

» 3-12 ay: 50,000 U tek doz

» |-12 yas: 150,000 |U tek doz

» 12 yas uzeri: 300,000 IU tek doz



[zlem

» ALP hastalik aktivitesini gosteren ¢ok onemli bir
belirtectir.

» Tedaviye baslandiktan sonra aylik biyokimyasal
parametreler (serum Ca, P, ALP, idrar Ca/kreatinin)
kontrol edilmelidir.

» Biyokimyasal ve radyolojik duzelme 3 ayda ortaya cikar.

» Ikinci ya da 3. ayda radyolojik goriintiileme kontrolii
yapilmahdir.

» Hastalara rutin ortopedi degerlendirmesi onerilmez.



Hastanin Izlemi

» 2,000 IU/gun vitamin D3 baslandi, 3 ay boyunca
kullanilacak.

» 15 gun 50 mg/kg/gun elementer kalsiyum verildi.

» 2 hafta sonra Ca, P ALP. PTH, 25 hidroksivitamin D, 1,25
dihidroksi vitamin D kontrolu yapilmasi planlandi.

» Kontrole geldiginde Cocuk Alerji polikliniginde inek stit
proteini alerjisi yonunden degerlendirilecek.



Ayirici tani

» Renal yetmezlik, renal osteodistrofi, serum keratinin
bakilmali

» Iskelet displazisi (radyolojik olarak riketse benzeyebilir,
serum fosfor ve PTH normal)

» Karaciger hastaligi (ALP karaciger hastaliklarinda da
yukselebilir, AST, ALT, GGT kontrolu bakilmali)

» Primer hipoparatiroidi

» Hipofosfatazya (ALP aktivitesinde genetik bozukluk, nadir
gorulur, ALP ¢ok dusuk)

» Blount hastaligi (infantil tibia vara)



Neler yapmaliyiz?

» Annelerin gebelik ve emzirme doneminde duzenli D

vitamini alip almadiklari sorgulanmali ve kullanmalari
desteklenmelidir.

» Dogumdan | yasa kadar tim bebeklere gunliik 400 IU D
vitamini verilmelidir.
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