Firat Tip Dergisi 2008;13(1): 74-76

Olgu Sunumu J

www.firattipdergisi.com

Bir Vaka Nedeniyle Selim Gecici Hiperfosfatazemi
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OZET

Selim gegici hiperfosfatazemi kiiciik ¢ocuklarda, serum alkalen fosfataz diizeyinin normalin 3-50 kat1 yiiksekligi ile karakterizedir. Nedeni tam olarak
bilinmemekle birlikte birgok viral enfeksiyonla iligkili oldugu saptanmustir. Alkalen fosfataz diizeyleri 2-6 ay i¢inde kendili§inden normale
donmektedir. Bu yazida akut gastroenterit atagi nedeniyle tetkik edilirken serum alkalen fosfataz yiiksekligi (3755 UI/L) saptanan, karaciger ve
kemikle ilgili eslik eden bir patoloji bulunamayan, klinik takibinin 3. ayinda ALP diizeyleri kendiliginden normale gerileyen 19 aylik bir olgu
sunulmustur.©2008, Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi
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ABSTRACT

A Case of Benign Transient Hyperphosphatasemia

Benign transient hyperphosphatasemia is characterised by high serum alkaline phosphatase levels which is seen early childhood. The etiology is
unknown but can be relation many viral infections. The high alkaline phosphatase levels turn normal in 2-6 months. This article presents a patient of
19 months old boy whose levels of alkaline phosphatase were found 3755 UI/L after acut gastroenteritis. The patologies of related bone or liver not
found. Later the high alkaline phosphatase levels turn to normal spontaneously in 3 months. ©2008, Firat University, Medical Faculty.
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Selim gegici hiperfosfatazemi (SGH) siklikla 2 yagindan OLGU SUNUMU
kiiciik cocuklarda serum alkalen fosfataz (ALP) diizeyinin yasa
gore normal degerlerin 3-50 kat yiiksekligiyle karakterize bir
klinik durumdur (1,2). Olgularin ¢ogu rutin laboratuvar
incelemesi sirasinda ya da baska bir nedenle tetkik edilirken
tan1 almaktadir (3). Asirt ALP yiiksekligi ile iligkili klinik,
laboratuvar ve radyolojik bulgularin olmamast hastaligin
karakteristigidir (3). Hastalarin ¢ogunda ALP yiiksekligi 12
hafta i¢inde kendiliginden normal diizeylere gerilemektedir (2).
Olgularin gerek karaciger, gerekse kemikle ilgili diger enzim
diizeyleri normal saptanmaktadir (1-3). Hastaligin nedeni tam
olarak bilinmemekle birlikte, son zamanlarda viriislerin
etiyolojide rolii olabilecegi bildirilmektedir (1,4). Bu yazida
akut gastroenterit nedeniyle tetkik edilirken ALP yiiksekligi
saptanan, karaciger ve kemikle ilgili eslik eden bir patoloji
bulunamayan, klinik takibinin 3. ayinda ALP diizeyleri
normale gerileyen bir SGH olgusu sunuldu.

Iki giindiir siiren ates, kusma ve ishal sikayetiyle basvurdugu
hastanede intravendz sivi tedavisi ile ishal diyeti uygulanan ve
sikayetleri kaybolan 19 aylik erkek hasta 4. giin serum ALP
diizeyinin yiiksek (3755 TU/L) saptanmasi {izerine ileri tektik
icin klinigimize sevk edildi. Daha 6nce bir yakinmasi olmadigi
Ogrenilen olgunun gelisinde fizik muayenesi normal olarak
degerlendirildi; laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin 11.9
gr/dl, hematokrit %36, MCV 74 fl, RDW %14.4, 16kosit sayist
7300/mm?®, trombosit sayis1 282 000/mm?’, AST 45 IU/L, ALT
30 IU/L, ALP 3063 IU/L, GGT 14 IU/L, LDH 184 IU/L, Ca
9.7 mg/dl, P 4.1 mg/dl olarak bulundu. Serum parathormon
diizeyi ve sol el bilek grafisi normal olan olgunun anne ve
babasindan familiyal hiperfosfatazemi acisindan bakilan Ca, P
ve ALP diizeyleri normal olarak saptandi. Bir hafta sonraki
kontroliinde serum ALP diizeyi 1284 IU/L’ye gerileyen
olgunun yapilan diger tetkiklerinde demir eksikligi anemisi
saptand1i. SGH tanistyla takip edilen hastanin klinik izleminin
3. ayinda ALP diizeyi tedavisiz 149 IU/L’ye geriledi (Tablo 1).

Tablo 1. Olgunun basvuru sirasinda ve takip edildigi slre igerisindeki laboratuvar degerleri ve bunlarin normal araliklari (7).

Hb Hect ALP AST ALT GGT LDH PTH Ca P
Basvuru 119 36 3063 45 30 14 184 25 9.7 4.1
1. hafta - - 3063 - - - - - -
2. hafta - - 1284 - - - - - -
4. hafta - - 896 - - - - -
9. hafta 448 - - - - - - -
12. hafta 12.4 36.5 149 40 22 - - - 9.6 4.6

Hb: Hemoglobin (11.5-15.5 gr/dl), Hct: Hemotokrit (%35-45), ALP: Alkalen fosfataz (145-420 IU/L), AST: Aspartat amino transferaz (15-
55 IU/L), ALT: Alanin amino transferaz (5-45 IU/L), GGT: Gama glutamil transpeptidaz (5-32 U/L), LDH: Laktat dehidrogenaz (150-500
IU/L), PTH: Parathormon (9-65 pg/ml), Ca: Kalsiyum (8.8-10.8 mg/dl), P: Fosfor (3.8-6.5 mg/dl).
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TARTISMA

ALP dort izoenzime sahip ¢inko igeren bir glikopeptitir.
Insanda bu izoenzimler; tip 1 karaciger, kemik ve bobrek
kaynakli doku spesifik olmayan tip, tip 2 plasental tip, tip 3
germ hiicre ya da plasenta benzeri tip, tip 4 intestinal tip olarak
siiflandirilmaktadir. Serum ALP diizeyi yasa gore degiskenlik
gostermektedir. Hayatin ilk ii¢ ayinda ALP diizeyinde orta
derecede bir yiikselme gozlenirken, pubertede biiylime hizi ile
iligkili olarak normalin iki-li¢ katina kadar ¢ikmakta ve takip
eden 1-2 yil iginde normal eriskin degerlere gerilemektedir.
Fetal ve plasental dokudaki iiretim nedeniyle, gebelikte de ALP
diizeyi fizyolojik olarak normalin iki-li¢ katina kadar
¢tkmaktadir (3).

Selim gegici hiperfosfatazemi ilk kez 1977 yilinda Posen
ve ark. (5) tarafindan tanimlanmus ve tami kriterleri 1985
yilinda gelistirilmistir (6). SGH tanisi, bes yasindan kiigiik
¢ocuklarda serum ALP diizeyi normalin 3-50 kati
yiiksekligindeyken, ALP yiiksekligiyle iliskili semptomlarin
bulunmamasi, ya da ishal, kusma, iist solunum yolu
enfeksiyonu, konvulziyon, gelisme geriligi gibi iliskisiz
semptomlarin varligi, klinik ve biyokimyasal olarak karaciger,
kemik hastaligimin bulunmamasi, ALP izoenzim analizinde
kemik ve/veya karaciger fraksiyonunda artis saptanmasi ve
serum ALP diizeyinin 4 ay iginde normale donmesi ile
konmaktadir (6). Kisa siirede gerileyen akut gastroenterit atagt
ile basvuran 19 aylik olgumuzda, serum ALP diizeyi 9 kat
artarken (ND: 145-420 IU/L); klinik, laboratuvar ve radyolojik
olarak karaciger ve kemik ile ilgili patolojik durum
saptanamamast ve izlemde ALP diizeyinin kendiliginde
gerilemesi ile SGH tanis1 kondu (7).

Etkilenen olgularin ¢ogu bebeklik ya da erken cocukluk
donemindedir. Behulova ve arkadaslarinin ¢alismasinda (8)
hastalarin %96’s1 5 yasindan, %49’u 2 yasindan kiigiiktiir.
Suzuki ve arkadaslarinin c¢aligmasinda (1) SGH saptanan 50
olgunun tiimii 8 yasindan kii¢iiktiir. Olgumuzun yas1 (19 ay)
tanimlanan yas kriterine uymaktadir.

Selim gegici hiperfosfatazeminin, nedeni tam olarak
bilinmemektedir. Etiyolojiyi aydinlatmaya yonelik bir¢ok teori
olmakla birlikte Ozellikle viral enfeksiyonlarla birlikte ve
mevsimsel 1s1 degisimlerinin oldugu dénemlerde goriilmesi
nedeniyle, bu enfeksiyonlara sekonder olarak serum ALP
eliminasyonunun azaldig: hipotezi agirlik kazanmaktadir (1,3).
Oykiisiinde kisa siireli gastroenterit atagi olan, hastanemize
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bagvurdugunda sikayetleri tiimiiyle kaybolan olguda viral
etyoloji  aragtirilamad: ve gaita kiiltiiri  yapilmadi.
Hastamizdaki gastroenterit atagi laboratuvar ile ispatlanama-
masina ragmen klinik olarak viral etiyolojiyi desteklemekteydi.

Serum ALP aktivitesindeki artis ¢ok yiiksek olabilir;
ancak siklikla hastaligin dogal seyri ve serum Ornegi almma
zamani ile iliskili olarak hafif ve orta diizeyde, ortalama 4 kat
artts saptanmaktadir (8). Olgumuzda tani zamaninda serum
ALP diizeyi yasma gore normalin 9 kat iizerindeydi. SGH
olgularinda serum ALP yiiksekligi kemik ya da karacigerle
iliskili olmayan bir¢ok farkli klinik durum ile birlikte olabilir.
Behulova ve arkadasglari (8) SGH saptanan hastalarin
%?24’iinde gastrointestinal sistem hastaliklari, %21’linde
solunum sistemi hastaliklari, %10’unda anemi birlikteligini
gostermislerdir. Suzuki ve ark. (1) ise daha ¢ok enfeksiyon
hastaliklartyla iliskili klinik durumlari rapor etmislerdir.
Literatiirde organ transplantasyonu veya lenfoma gibi malign
hastaliklarla birlikte oldugu da belirtilmektedir (9,10). Fizik
muayenesi normal olan olgumuzun Oykiisiinden, klinigimize
bagvurmadan Once kisa siireli gastroenterit atagi gecirdigi
6grenildi ve tetkikleri sonucu anemi saptandi.

Selim gecici hiperfosfatazeminin, selim familiyal
hiperfosfatazemi ve kronik idiopatik hiperfosfatazemi ile
aywrict tanist yapilmalidir. Selim familiyal hiperfosfatazemi
otozomal dominant gegisli benign bir klinik durumdur ve
serum ALP diizeyindeki asemptomatik yiiksekligin devam
etmesi ile karakterizedir (11). Cocuklarda ender goriilen bir
diger klinik durum ise yaygimn, simetrik, ilerleyici kemik
deformiteleri, serum ALP ve {iriner hidroksiprolin diizeyinde
yiikselme ile karakterize jeneralize bir iskelet displazisi olan
kronik idiopatik hiperfosfatazemidir (12). Olgumuzda yiiksek
ALP diizeylerinin spontan olarak gerilemesi, jeneralize iskelet
deformitesini diigiindiirecek semptom ve bulgularin yoklugu ve
ailede benzer klinik bulgularin olmamast ile selim familiyal
hiperfosfatazemi ve kronik idiopatik hiperfosfatazemi
distiniilmedi.

Olgumuz SGH’nin ¢ogu zaman ileri incelemelere gerek
duyulmadan kendiliginden iyilesen klinik bir durum oldugunu
ancak, bazen nadir goriilen ve tedavi gerektirebilen diger
hastaliklarla ayirici tanisinin yapilmasi gerektigini vurgulamak
acisindan 6nemlidir.
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