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ÖZET 
Psödohipoparatiroidizm (PHP) parathormona doku yanıtsızhğına bağlı hipokalsemi, hiperfosfate-
mi ile karakterize, parathormon vermekle bulgularının düzeltilemediği heterojen bir hastalık gru­
budur. Gs protein aktivitesinde düşüklük bulunan Tip la PHP'de Gs proteinin aracılık ettiği diğer 
hormonlara da direnç ortaya çıkabilmektedir. Kliniğimize konvülziyon geçirme, halsizlik, karpo-
pedal spazm nedeniyle başvuran 3 erkek vaka (sırasıyla 3 ay, 14 yaş, 13.7 yaş) incelendi. Vaka 
l ' in aynı zamanda uzamış sarılık ve kabızlık yakınması mevcuttu. Fizik muayenede hafif kaba 
yüz görünümü, vaka 3'de ayrıca ellerde 5.metakarp kısalığı dikkat çekiyordu. Vaka 1 hafif motor 
geriliğe vaka 2 ve 3 ise mental geriliğe sahipti. Hipokalsemi, hiperfosfatemi, alkali fosfataz ve 
parathormon yüksekliği mevcuttu. Vaka 3'de bilgisayarlı beyin tomografisinde yaygın kalsifikas-
yon odakları gözlendi.. Vaka l'e ilave olarak primer hipotiroidi eşlik ediyordu.PTH testi ile vaka 
l'de tip 2, vaka 2'de ise tip 1 PHP tanısı kesinleşti. Gs protein aktivitesi vaka 3'de düşük (%70) 
(N:%85-110) ve t ip i PHP ile uyumlu bulundu.Vaka 2'nin ise remisyon döneminde bakılabilen Gs 
protein aktivitesi normaldi. Vakaların hepsine kalsiyum ve aktif D vitamini, vaka l'e ilave olarak 
L-tiroksin yerine koyma tedavisi başlandı. Vaka 2'de izlemin 2.yılında nefrokalsinoz gelişti. Vaka 
1 ve 2'de izlem sırasında (sırasıyla 3.5 ve 2.7 yıl) spontan düzelme gözlendi, aktif D vitamini te­
davisine ihtiyaç kalmadı.. 

Psödohipoparatiroidizm tanılı vakalarda çoğul hormon direncinin tip 1 vakalarına eşlik ettiğinin 
bildirilmesine karşın, bizim tip 2 PHP tanılı vakamızda TSH direnci bulunması ve iki vakamızın 
izlem sırasında spontan düzelme göstermesi ilginç bulundu. Sonuç olarak PHP'li vakalarının çoğul 
hormon direncinin eşlik edebilmesi ve tedavi sırasında nefrokalsinoz gelişebilmesi gibi durumlar 
açısından yakından izlenmeleri gerekmektedir. Ayrıca PHP'li vakalarda PTH'ya yanıtsızlığın 
spontan olarak düzelebildiği akılda tutulmalıdır. 

Anahtar kelimeler: Psödohipoparatiroidizm, hipotiroidi, PTH testi, Ellsworth-Howard testi, Gs 
protein aktivitesi, kalıtsal Albright osteodistrofisi, mutasyon. 

S U M M A R Y 

Classification of pseudohypoparathyroidism with pth test and gs protein levels and coırelation 
witlı the ciinical coıırse. Pseudohypoparathyroidism (PHP), caused by decreased Gs protein acti-
vity, is a rare disease which is characterised by parafhormone resistance. İn type 1 PHP, the defici-
ency of other hormones which act by Gs protein can also be encountered. The patients, who were 
3 months, 14 and 13,7 years old, presented with seizures, exhaustion and carpopedal spasm. Ca-
se 1 also had extended jaundice and constipation. Case 2 and 3 had mild course facies on physical 
examination and case 3 had short 5 l h metacarp. Case 2 and 3 had mental retardation and case 1 
had mild motor retardation.» A l i three cases had hypocalcemia, hyperphosphatemia, increased al­
kaline phosphatase and parafhormone (PTH) levels. Case 3 had multıple calcification on compu-
terized cranial tomography, Case 1 also had primary hypothyroidism. Diagnosis of PHP was 
confirmed in case 1 (typel ) and 2 (type 2) by PTH test. Gs protein activity was found low (70 
%) (normal range: (85-110 %) in case 3, compatible with type 1 PHP . Case 2 had normal Gs 
protein activity in remission. The patients were put on calcium and active vitamine D therapy. 
Nephrocalcinosis was observed in the second year of therapy in case 2. Remission was encounte­
red in case 1 and 2 and the therapy was discontinued. 

In conclusion, it is noteworthy that our patient with type 2 PHP had multiple hormone resistance 
which is frequently observed in typel PHP. Spontaneous remission may occur in the natural prog-
ress of PHP for which patients should be checked at certain intervals. 

Key words: Pseudohypoparathyroidism, hypothyroidism, PTH test, Ellsworth-Howard test, Gs 
protein activity, Albright hereditary osteodystrophy, mutation. 
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G I R I Ş 

Parathormona yamtsızlıkla karakterize psö­
dohipoparatiroidizm (PHP)'de, hipokalsemi 
ve hiperfosfatemiye, PHP'nin kalıtsal Alb­
right osteodistrofisi [Albright hereditary 
osteodystrophy (AHO)] olarak isimlendiri­
len tipinde; boy kısalığı, brakidaktili, obezi-
te, mental retardasyon, yuvarlak yüz görünü­
mü, subkutan kalsifikasyon gibi bulgular eş­
lik edebilmektedir W . Parathormon (PTH) 
etkisini hedef hücre yüzeyindeki reseptörler 
aracılığıyla yapmaktadır. Guanin nukleotid 
bağlayıcı regülatuar protein yani stimulatör 
G protein (Gs protein), PTH reseptörünün 
hücre içindeki adenilat siklaz ile etkileşimi­
ne aracılık etmektedir. Adenilat siklazm 
uyarılması ile hücre içi cAMP artışı olmakta 
ve böylece PTH'nun hedef hücredeki etkileri 
ortaya çıkmaktadır. PTH'ya yanıt bozuklu­
ğunun hücre düzeyindeki yerine göre PHP 
vakaları tiplere ayrılmaktadır. PHP tipleri 
Tablo l'de özetlenmiştir (8,14,17). 

PHP vakalarının kesin tanısı ve tip tayini 
için PTH testi ve Gs protein aktivitesine ba­
kılması gerekmektedir. PTH testinde PTH 
verilerek cAMP ve fosfatüri yanıtı değerlen­
dirilmektedir ( 9> 1 8 ). Gs protein aktivitesine 
ise eritrosit, trombosit, fibroblast ve lenfosit­
lerde bakılabilmektedir ( 1 4 ) . TSH, arginin va-
zopressin (AVP), gonadotropinler, glukagon 
gibi hormonlar da PTH'ya benzer şekilde 
Gs proteini ile etkileştiği için, tip la PHP'de 
bu hormonlara yanıtsızlık eşlik edebilmekte-

dir (2.n, i2, i6) PHP klinik bulgularının farklı­
lık göstermesi yanında genetik açıdan da he­
terojen bir hastalık grubudur. Otozomal do­
minant kalıtılan tip la PHP' de kromozom 
20 q 13.1 l'de yer alan Gs a alt birim 
(GNAS1) geninde, farklı mutasyonlar bildi­
rilmiştir (1,13,14,15,19). Ayrıca bazı çalışmalar­
da, GNAS1 geninin değişik bölgelerinde kü­
çük delesyonlar saptanmıştır (19>2°). 

Bu çalışmada PHP tanısı ile izlediğimiz 3 
vakanın PTH testi ve Gs protein düzeyleri 
ile tip tayini ve klinik seyir ile ilişkisi bildi­
rilmektedir. 

M A T E R Y A L ve M E T O D 

Konvulziyon geçirme, halsizlik, karpopedal 
spazm nedeniyle başvuran üç erkek çocuğu­
nun doğum öykülerinde özellik yoktu. Baş­
vuru zamanına kadar tüm vakaların nöromo-
tor gelişimlerinin normal olduğu ifade edil­
di. Vaka l ' in anne ve baba arasında birinci 
derece kuzen evliliği dışında özellik yoktu. 
Fizik muayene bulgularında; hipokalsemi 
klinik bulguları olarak Chvostek ve Trousse-
au belirtisi pozitifliği dışında, vaka 2 ve 3'de 
hafif kaba ve yuvarlak yüz görünümü, vaka 
3'de 5. metakarp kısalığı dikkat çekiciydi 
(Resim 1). 

Vakalara psikometrik testler uygulandı. Ke­
mik yoğunluğu DEXA yöntemi ile tayin 
edildi. Hormon düzeyleri radioimmunoassay 

Tablo 1. Psödohipoparatiroidizm tipleri, bazı klinik ve laboratuvar özellikleri 

TİP Ca P P T H Çoğul hormon 
direnci 

T S H A H O * 
bulguları 

PTH'ya yanıt Gs a protein 
aktivitesi 

Gs a 
mutasyonu 

Tip 1 PHP i t î (+) î (+) İdrarda cAMP ve P artışı yok 4- (+) 

Tip 1 b PHP i î t (-) N (-) İdrarda cAMP ve P artışı yok N (-) 

Tip 1 c PHP i î î (-) N (-) İdrarda cAMP ve P artışı yok N (-) 

PsödoPHP N N N (-) N (+) İdrarda cAMP ve P artışı normal i (+) 

Tip 2 PHP i î (-) N (-) İdrarda cAMP artışı normal, 
P artışı yok 

N (-) 

*AHO: Kalıtsal Albright osteodistrofisi N: Normal, -i Azalmış, t Artmış 183 
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Resim 1. Vakaların fotoğrafları.Vakalarda kaba yüz görünümü ve vaka 3'de 5. metakarp kısalığı dikkat çekici. 

Vaka 2 Vaka 3 

bulguları Tablo 2'de özetlenmiştir. EKG'de 
hipokalsemi bulgusu olarak QT uzunluğu, 
radyografilerinde orta derecede yaygın oste-
oporoz ve lamina dura kaybı mevcuttu. Va­
ka 3'ün bilgisayarlı beyin tomografisinde 
(BBT) yaygın kalsifikasyon odakları izlendi 
(Resim 2). Vaka 3'ün ise hipokalsemi döne­
minde EEG' de yaygın dalga-diken şeklinde 
aktivite bozukluğu belirlendi.Kemik yoğun­
luğu vaka 2 ve 3'de belirgin olarak düşük 
bulundu. Vaka l ' in tiroid hormonları [ T 4 : 
0.13 ug/dl (N: 4.5-12.5), T 3 : 0.2 ng/ml (N: 
0.76-1.8)] düşük, TSH [52 uU/ml (N:0.35-
5.5)] yüksek bulundu ve bu sonuçlar primer 
hipotiroidi ile uyumluydu. Tiroid ultraso-
nografisinde (USG) tiroid dokusu görüldü 
ve parankim ekojenitesi normaldi. Tiroglo-
bulin düzeyi 25 ng/ml (N: 0-30 ng/ml) bu­
lundu. L-tiroksin yerine koyma tedavisine 
başlandı ve ilaç dozu tiroid hormonların dü-

Resim 2. Vaka 3'ün bilgisayarlı beyin tomografisi. 
Yaygın kalsifikasyon odakları var. 

yöntemi ile değerlendirildi. Vaka 2 ve 3'ün 
mental geriliği (sırasıyla IQ 70 ve 81) mev-

184 cuttu. Vakaların bazı klinik ve laboratuvar 
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Tablo 2. Hastaların bazı klinik ve laboratuvar bulguları 

Vaka 
No 

B a ş v u r u s ı r a s ı n d a S o n m u a y e n e d e 

Vaka 
No 

Yaşı Tartı Boy Pubeıte 
Durumu 

Ca P A F P T H AHO 
bulguları 

T S H PHP 
Tipi 

Yaş Tartı Boy Puberte 
Durumu 

1 ( Y S ) 0.25 6.2 
(97P) 

62.5 
(90P) 

(-) 6.8 9.3 912 59.3 (-) t 2 5.8 22.6 
(50-75P) 

120 
(75-90P) 

(-) 

2 (SS) 14 41 
(10-25P) 

150 
(10-25P) 

(+) 7.7 7.1 1645 114.8 (+) N la 18.7 69 
(50-75P) 

174.6 
(25-50P) 

Erişkin 

3 ( R K ) 13.7 38.8 
(10P) 

150 
(10-25P) 

(+) 6.1 6.8 667 420.2 (+) N la 16.4 46.6 
(3-10P) 

153.6 
(3-10P) 

Erişkin 

Laboratuvar bulgularının normal değerleri 
Kalsiyum (Ca) : 8.5 -10.5 mgldl 
Fosfor (P) : 2.7-6.7 mgldl 
Alkali Fosfataz (AF) : 138-65 U/L 
Parathormon (PTH) : 9-55 pg/ml 
P : Persantil 
TSH : Tirod stimulan hormon 
AHO : Kalıtsal Albright Osteodistrofisi 

Tablo 3. Vakaların parathormon testi sonuçları 

Vaka 1 Vaka 2 
(TSİ (SŞ) 

Plasma cAMP 
(UMOL/L) Odk 2.35 3.89 
(N: 13.88-22.52) 5 dk - 7.33 

10 dk 1.74 3.49 
30 dk 8.77 8.45 

İdrar cAMP Odk 1.34 0.6 
(UMOL/L) 30 dk 54.8 3.4 
(N:2-6) 60 dk - 2.5 

90 6.2 2.1 

TRP* Odk 96.2** 98.9** 
(%) 30 dk - 97.4** 

(N:85-95) 60 dk - 97.7** 
90 dk 96.9** 98.2** 

zeylerine göre ayarlandı. Vakaların hepsinde 
bazal kortizol, prolaktin, kalsitonin düzeyleri 
normal sınırlar içindeydi. Vaka 3'ün göz mu­
ayenesinde lensde yer yer opasite alanları 
saptandı. 

PHP kesin tanısı ve tip tayini için PTH testi 
(9,18) yapjifjj. ve Gs protein aktivitesi ( 1 4) öl­
çüldü. PTH testi 2 vakaya uygulanabildi, Gs 
protein aktivitesi ise 3 vakada değerlendiril­
di. PTH testi için vakalar gece en az 10 saat 
aç bırakıldı ve sonra sabah teste başlandı. 
Önce 2 saatlik idrar toplandı. Kalsiyum 
(Ca), fosfor (P), kreatinin (Cr), cAMP tayini 
yapıldı. Ca, Cr, P, PTH, cAMP tayini için 
basal kan örneği alındıktan sonra 100 İU 1¬
34 human PTH (Parathar, Rorer) infüzyonu-
na başlandı ve 1-2 dakikada 25 ml %09 
NaCl içinde verildi. PTH verildikten sonra 
5.,10. ve 30.dakikalarda Ca, P, Cr ve cAMP 
tayini için kan alındı. 0-30, 30-60, 60-120 
dakikalar arasında Ca, P, Cr ve cAMP tayini 
için 3 ayrı idrar örneği toplandı. Ca, P, Cr ta­
yini standart laboratuar yöntemleri ile değer­
lendirildi. cAMP tayini plasma ve idrarda 
radioimmunoassay yöntemi ile yapıldı. Tu-
buler fosfor reabsorbsiyonu (TRP) hesap­
landı (Tablo 3). Normal kişilerde ve hipo-
paratiroidili hastalarda PTH verildikten son-

*TRP= (1- idrar P x plasma kreatinini) x 100 
idrar kreatinini x plasma P 

**TRP'de başlangıçtan sonraki zamanlarda azalma, 
yani fosfor atılımında artış yok. 

ra plasma ve idrar cAMP düzeyi 10-20 kez, 
idrarda P atılımı ise en az iki kat artmakta­
dır. Normal kişilerde tubuler fosfor reab-
sorbsiyonunda başlangıç düzeyinden %4-
11.3'lük bir azalma olmaktadır. Tip 1 
PHP'de idrarda hem cAMP hemde P artışı 
yani TRP'de azalma, tip 2'de ise idrarda 185 
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cAMP artışı olmasına karşın P artışı olma-
maktachr (9>18). Vakalarda, anne, baba ve kar­
deşlerinde eritrosit membranında Gs protein 
aktivitesi tayini heparinli kan örneğinde, 
Fransa'da Centre Henri Becquerel'de yapıldı. 
İnsan ve hindi eritrositlerinde ATP ve mag­
nezyum varlığında cAMP oluşumu ölçüldü. 
Ölçümler RIA yöntemi (ERIA Pasteur RIA R 

kit) ile yapıldı. Hasta ve yakınlarının yaş 
grubuna uyan 15 kontrol vakasında da Gs 
protein aktivitesine bakıldı. Laboratuarın Gs 
protein aktivitesi normal sınırları %85- 115 
arasında idi ( 1 4 \ 

B U L G U L A R 

Tablo 3'de görüldüğü gibi vaka 1 PTH uya­
rısı ile idrarda cAMP artışı olmasına karşın 
fosfor atılımında artış olmaması ile tip 2, 
vaka 2 ise hem cAMP artışı hem de idrada 
fosfor atılımında artış ortaya çıkmaması ne­
deniyle tip 1 ile uyumluydu. Vaka 1 ve 3'ün 
remisyon döneminde bakılan Gs protein ak­
tivitesi normaldi (Tablo 4).Vaka 3'ün Gs 
protein aktivitesi düşük ve t ipi ile uyumlu 
bulundu. Ayrıca diğer aile bireylerinde de 
Gs protein aktivitesi alt sınırlarda (Tablo 4), 
ancak Ca, P, AF (alkali fosfataz ) düzeyleri 
normal sınırlar içindeydi. 25 hidroksi D 3 v i ­
tamini ve 1,25 dihidroksi D 3 vitamini düzey­
leri normaldi. 

Tedavi ve İzlem 

Vakaların tümüne ilk olarak intravenöz yolla 
kalsiyum verilip, Ca düzeyleri normal sınır­
lar içine getirilince, ağızdan kalsiyum (30-60 
mg/kg/gün- 2-3 doz), ve aktif D vitamini 
[1,25 (OH) 2D 3] (0,5-2 ug/gün, 1-2 doz) ve­
rilmeye başlandı. Ortalama 8-12 hafta sonra 
kalsiyum tedavisi kesilebildi. 

Aktif D vitamini dozu 8-12 hafta sonra %50 
azaltılabildi. Vaka 2'de tedavinin 2.yılında 
nefrokalsinoz gelişti, bunun üzerine aktif D 
vitamini dozu daha da azaltılınca nefrokal­
sinoz geriledi. Diğer vakalarda herhangi bir 

Tablo 4. Vakaların ve yakınlarının Gs protein akti­
vitesi* 

Gs protein aktivitesi (normal %85-l 10) 

Çocuk Ane Baba Kardeşi Kardeş2 

Vaka 1 (YS) (%) 88 88 95 110 96 

Vaka 2 (SS) (%) 123 103 135 121 134 

Vaka 3 (RK) (%) 70 83 83 80 89 

*Eritsositlerde Gs protein aktivitesine vaka 1 ve vaka 
2'de izlem sırasında, remisyonda iken ve vaka 3'de ise 
başvuru sırasında bakılabildi. 

yan etki gözlenmedi. Vaka l ' in tedavisi izle-
minin 3,5.yılında, vaka 2'nin tedavisi takibin 
2,7. yılında sonlan dirildi. Vaka 1 ve 2 teda-
visiz olarak izlenmekte ve halen biyokimya­
sal değerleri normal sınırlar içinde seyret­
mektedir. Vaka 3'ün tedavisi ise halen de­
vam etmektedir (Tablo 2). 

TARTIŞMA 

PHP vakalarına 3 ay gibi erken veya 15 yaş 
gibi geç dönemde tanı konabilmektedir. Tip 
la vakalarının tanı yaşı ortalamasının 6.3 yıl 
(sınırları: 3 ay-15 yaş), tip 2 vakalarının ise 
15 yaş gibi daha geç olduğu, kız/erkek ora­
nının ise 2/1 olduğu bildirilmektedir (14>. Bi ­
zim tip la PHP'li vakalarımız sırasıyla 14 
ve 13.7 yaşlarında başvurmuşlardı. Tip 2 
PHP tanılı vakamız ise literatürde bildirilen 
yaşlardan daha erken dönemde, 3 aylık iken 
başvurmuştu. Vaka 1 'de herhangi bir soma­
tik bulgu bulunmamasına karşın, vaka 2'de 
yuvarlak, kaba yüz görünümü, mental retar-
dasyon, vaka 3'de ise bu bulgulara ilave ola­
rak katarakt ve 5.metakarp kısalığı gibi ka­
lıtsal Albright osteodistrofisi bulguları tip la 
PHP' y i destekliyordu. Literatürde bizim 
3.vakamızdakine benzer şekilde PHP'li va­
kalarda özellikle bazal ganglionlarda olmak 
üzere intraserebral kalsifikasyon bildiril­
mektedir ( 2 0 \ 

Tip 1 PHP' ye %47-75 oranında, nedeni tam 
olarak açıklanamayan, hafif-orta derecede 
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mental retardasyon eşlik edebilmektedir (5). 
Vaka 2 ve 3'e de orta-hafif derecede mental 
gerilik eşlik ediyordu. Tip 1 PHP vakaların­
da Gs protein aktivitesindeki düşüklük ve 
cAMP anormalliklerinin mental retardasyon 
gelişmesinde etkili olduğu, tüm dokularda 
olduğu gibi serebral dokuda da Gs protein 
eksikliği ve cAMP düşüklüğü bulunduğu ve 
buna bağlı olarak da mental gelişimin etki­
lendiği ileri sürülmektedir. Hipokalsemi ve 
hipotiroidinin mental retardasyon gelişimin­
de primer etkili olmadığı belirtilmektedir. 
Ancak günümüzde de halen tip 1 PHP' de 
mental retardasyonun gelişme mekanizması 
konusunda açıklığa kavuşmamış noktalar 
vardır ( 5- 1 4). 

Vakalarımızda hipokalsemi, hiperfosfatemi, 
PTH yüksekliği yanında alkali fosfataz da 
yüksekti. Vakalarımızın bulguları PTH'ya 
böbrek düzeyinde yanıt olmadığı halde, ke­
mik düzeyinde yanıt olduğunu gösteriyordu. 
PTH'ya direncin dokular düzeyinde farklılık 
gösterebildiği, böbrek yanıtsız, kemik yanıtlı 
vakaların olduğu bildirilmektedir (4). Gs pro­
tein eksikliğinin direkt olarak kemik bozuk­
luklarını etkilediği ileri sürülmekte ise de 
kemik bozukluklarının oluşumunda "PTH 
related protein" (PTHrP)'e direnç olmasının 
daha fazla etkili olduğu sanılmaktadır ( 1 5 ). 

Kesin tanı ve tip tayininin yapılması vakala­
rın izlem ve tedavinin yönlendirilmesi ya­
nında eşlik edebilecek ilave bozukluklar açı­
sından da yol gösterici olabilmektedir ( H \ 
PHP'de PTH'ya yanıtsızlığın hücre düzeyin­
deki yerine göre PTH verildikten sonra 
cAMP ve fosfatüri yanıtı birlikte veya yal­
nızca fosfatüri yanıtı bozuk bulunmaktadır 
( 9 ' 1 8 )(Tablol) . 

Katarakt, işitme kaybı, kolesterol yüksekliği 
ve faktör X I I eksikliğinin PHP vakalarına 
eşlik ettiği bildirilmektedir ( 1 4). Yağ doku­
sunda Gs protein aktivitesinde ve cAMP ya­
nıtında düşüklüğün lipolizin azalmasına ve 
obeziteye yol açtığı ileri sürülmektedir 02), 

Bizim vakalarımızın ikisinde puberte başla­
mıştı ve izlemde normal ilerleme görüldü. 3 
aylık iken başvuran vaka l'e tip 2 PHP tanı­
sı konmasına rağmen primer hipotiroidinin 
eşlik etmesi ilginçti. Tip 1 PHP' ye hipotiroi­
di eşlik edebilmesine karşın tip 2 PHP' de hi­
potiroidi beklenen bir bulgu değildi. Tip 1 
PHP vakalarının 1/3'üne hafif-orta derecede 
TSH direncine bağlı hipotiroidi eşlik edebil­
mektedir (6>7). Hatta hipokalsemi ortaya çık­
madan süt çocuğu döneminde ilk bulgu ola­
rak hipotiroidi ortaya çıkabilmektedir ( 1 0). 

PHP'de PTH'ya tubuler düzeyde dirence 
bağlı sekonder 1.25(OH)2D3 eksikliği oldu­
ğu ileri sürülmekte ve tedavide aktif D vita­
mini kullanılması önerilmektedir &\ Uzun 
süreli kalsiyum tedavisi genellikle gerekli 
olmamaktadır ( 8 \ Tedavi sırasında bizim bir 
vakamızda olduğu gibi hiperkalsemi, hiper-
kalsiüri, nefrokalsinoz gelişebilmekte, aktif 
D vitamini dozu azaltıldığında veya kesildi­
ğinde bu yan etkiler kaybolmaktadır (3>14). 
Vakalarımıza aktif D vitamini 0.5-1 ug/gün 
olarak başlandı, 0.25-0.5 ug/gün olarak teda­
viye devam edildi. Aktif D vitamini tedavisi 
sırasında düzelme olabilmekte ve ilaç ihtiya­
cı ortadan kalkabilmektedir <-s\ 

Sonuç olarak PHP'de klinik bulgular farklı­
lık gösterebilmektedir. Tip la PHP vakaları­
na çoğul hormon direnci eşlik edebildiği gibi 
tip 2 PHP vakalarına da TSH direnci eşlik 
edebilir. Vakalar çoğul hormon direnci açı­
sından izlenmelidir. Aktif D vitamini tedavi­
si ile bulgularda düzelme olabilmekte, an­
cak tedavi sırasında hiperkalsiüri ve nefro­
kalsinoz gelişimi açısından dikkatli olunma­
lıdır. Ayrıca PHP'li vakaların spontan remis-
yona da girebilecekleri akılda tutulmalıdır. 
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