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H!POTtROtD!ZM VE KAS HtPERTROFtS! 
"Kocher-Debre-Semelaigne Sendromu" 

öZET 

Dr.tbrahim Ildırım{x) 
Dr. özgen Eralp(xx) 

Hipotiroidizm ve kas hipertrofisi olan Kocher-Debre­

Semelaigne Sendromlu 5 ~ yaşındaki bir kız çocuğu tanım­
landı. Tiroid bezi tozu (Thyranon) tedavisi ile vakadaki 

hipotiro.idi belirtileri ve kas hipertrofisi çabucak kaybo l­

du. Vaka nedeniyle li.teratür gözden geçirildi. 

SUMMARY 

HYPOTHROIDISM WITH MUSCULAR HYPERTROPHY 

"The Kocher-Debre-Semelaigne Syndrome" 

A five and half year old girl with the Kocher-Debre­

Semelaigne syndrome, hypothroidism with ge neralised muscular 

hypertrophy is described. The stigmas of hypothyroidism and 

the muscular hypertrophy disappeared promptly fallowingthe­

rapy with desiccated thyroid. Literature are reviewed. 

Kas hipertrofisi ile hipotiroidizm arasındaki ilişki 

ilk defa Bruc~ tarafından 1858 yılında belirtilmiştir(l) 
1892 yılında Kocher atletik görünümde kasları olan fakat 

yavaş hareket eden hipotiroidizmli çocuk vakalarını yayın­

lamıştır(Z). 1935 yılında Debre ve Semelaigne bu enteresan 

durumu gözden geçirerek sendromu tarif etmişler ve vakalar­

dan birisini tiroid ekstresi ile tedavi etmişlerdir(3 ) 
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Bugüne kadar,literatürde çocuklarda görülen 36 vaka 

takdim edilmiştir(l-l5 ) . Bu makalenin gayesi, nadir görül­

dügü sanılan Kocher-Debre-Semelaigne (K.D .S. ) sendromlu bir 

vakamızı takdim etmek, konuya dikkati çekmek ve konuyu göz­

den geçirmektir. 

VAKA TAKDİMİ 

Z.C. beş buçuk yaşında kız çocugu . Konuşamama, fi- . 

zik ve psişik gelişme geriligi ve kabızlık şikayeti ile kli­

nige yatırıldı. 

Dogum öncesi, dogum ve dogum sonrası dönemlerinin 

normal geçtigi, aile hikayesipde tiroid veya diger bir en­

dokrin hastalıgı olmadıgı ögrenildi. 5-6 aylıktan itibaren 

iyi gelişemedigi farkeoilmiş, 1 yaşında kulakları agrımış, 

akmış,, doktora götürmemişler ~ Reçetesiz aldıkları bir ku­

lak damlası ile kulagı iyileşmiş. Bundan sonra yüzü , elleri, 

ayakları şişmiş ve morarmış. Morluklar bir ay devam edip 

geçmiş, fakat şişligi geçmemiş. Aylar geçtikçe hareket 

edemedigini, konuşamadıgını farketmişler. Uykuya aşırı düş­

künmüş . Devamlı kabızmış. Aglarken sesi kal ınmış, konuşa­

mıyormuş. Geçen yıl emeklerneye başlamış, henüz yürüyemiyor­

muş. 

Hastanın yapılan muayenesinde: Agırlık: 13.200 gr., 

boy: 69 cm., baş çevresi: 49 cm., Nabız: 80/Dk., vücut ısısı : 

36 . 8°C, tansiyon arteryel 90/50 mmHg., yüz miksödematöz, 

göz etrafı şiş, gözler arası geniş, burun kökü basık, saç­

lar kuru ve seyrek, dil büyük ve agızdan çıkmış, dudaklar 

kalın, ses kalın ve kısık, dişler çürük, deri kuru ve pullu 

görünümde, ekstremiteler kısa, kalp sesleri derinden geli­

yor, karında patolojik kitle yok, umblikal herni var. Bütün 
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kaslar (Resim 1), sırt (Resim 2), bilhassa ekstrernite (Re­

sim 3) veelayası kasları hipertrafik görünürnde (Resim 4). 

Görünümü hipertrafik olan kaslar kuvvetsiz. Kol çevresi: 

18 cm., baldır çevresi: 20 cm. Kas üzerine vurulrnakla rniyo­

tonik reaksiyon alınarnıyor . Zeka: 10 aylık çocuk seviyesin­

de . 

Laboratuvar bulguları: Hernoglobin 8.45 gr/100 ml., 

Hematokrit: % 26, Eritrosit: 3200000, Lökosit: 6000, Löko­

sit formülünde bir özellik yok. Retikülosit % 1, Serum al­

bümin 4.5 gr/100 ml., Fosfor: 4 rng/100 ml., Nonproteik azot: 

30 mg/100 ml., Total kolesterol 226 rng/100 ml., Ester koles­

terol: 110 rng/100 ml . , Alkalen fosfataz: 1.4 Bodansky üni­

tesi, Sodyum: 138 rnEq/lt., Potasyum: 3 . 4 rnEq/lt . , Açlık kan 

şekeri: 68 rng/100 ml., İdrar tahlili: Normal, dansite: 1019, 

İdrarda kreatin: 0 . 1 gm/lt, Kreatinin: 0.6 gm/lt., 24 saat­

lik idrar rnikt~rı 430 ml. Proteine ba~lı iyod (PBI): 1.7 

mikrogram/100 ml . Radyolojik olarak kalpte global büyüme; 

elektrokardiograrnda: küçük P, düz T dalgaları, Q-T mesafe­

sinde uzarna tesbit edildi. Kemik yaşı: Radyolojik tetkikde 

yeni do~an yaşına uyrnaktaydı. 

Vaka 25 mg. tiroid bezi tozu (Thyranon) ile tedavi 

edilmeye başlandı. Arttırılarak 100 mg. çıkarıldı. 65 gün 

sonra kontrola geldiginde, daha aktif, iştahlı, dili küçül­

müş, derinin kurulugu geçmiş, kaslardaki atletik görünüm 

kaybolmuş, kol çevresi 13 cm (18 cm. idi), baldır çevresi 

16 cm. (20 cm . idi). Agırlık 12,600 gr . (600 gr . kaybetmiş), 

boy: 70 cm (1 cm uzarnış). 
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Kocher-Debre-Semelaigne (KDS) sendromunun iki önemli 

özelligi vardır: a) Hipotiroidizm.b) !skelet kaslarında kit­

lesel büyüme. Bu son özellik vakaya atletik, hemen hemen 

Herkül görüntüsü verir. Çocuklarda kretenizmle birlikte kas 

hipertrofisi gösteren orijinal sendrom, 1892 de Kocher ta­

rafından yayınlanmıştır( 2 ) . Daha sonra yetişkin hipetircidi 

d 'f d'l . . 06 •17 ) K vakalarında benzer sen rom tarı e ı mı ştır . as 

hipertrofisi yaygındır, fakat en ·belirgin hipertrofi baldır 

kasında görülür. Tiroid açıgı yerine konulunca ka s hipertro­

fisi çabucak düzelir. 

Hipertrafik kaslar ı şık mikroskobunda ince lendi ginde 

merkezi nükleasyon görülür . Kas lifleri büyüklük ve ş ekil­

lerinde degişiklikler, tamamlanmamış spiral halkac ıklar gö­

rülür(l4). Elektron mikrosk~bu ile yapılan muayenede t es­

bit edilen degişikliklerin KDS s endromuna özgü olmadıgı bil-
. ·ı . . (14) 

dırı mıştır . 

Elektromiyogr afik ince lemede miyopatik bir gö rünüm 

vardır(l4); Bu sendromda kas hipertrof i s i nin pa t ogen ez i 

bugüne kadar izah edilememi ştir. Daha çok hipotiroi d i du­

rumunun süresi, şiddeti ve ç ocugun cins i yeti ile ilg ili 

gibi görünüyor. KDS sendromlu vakaların boyu, yalın hipo­

tiroidili vakalara oranla daha kısa , kemik gelişmesi daha 

geridir. KDS s endromlu vakaların t ahmin edilen hipot i roi­

dizm süres i yalın hipetirc idi vakal arından daha uzun o l -

d l'f d" .. "1 kt d. (l5 ) u6 u uşunu me e ır . 

• • 1 ( 15) b ı· . . NaJJar ın e ırttıgıne gör e , bu sendromun görü l-

me sıklıgı t ahmin edi l diginden çok f azladır. Araştırıcı 

Beyrut'taki Amerikan Ünive r s ites i Has t anesinde son 10 yıl 
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Resim: 1 - Tedaviden Önce Vakanın Görünümü: Tipik Hipotroidik 
Değişiklikler ve Yayg ın Kas Hipertrofisi 

Resim: 2 - Aynı Vakanın Arkadan Görünümünde Sırt,Glutel ve 
Alt Ekstremite Kaslarında Belirgin Hipertrofi . 
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Resim: 3 - Deltoid,Biceps ve Diger Kol Kaşlarında Belirgin 
Hipertrofi. 

Resim: 4 - Tenar ve Hipetenar Kaslarda İleri Derecede Hipert­
rofi. 
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-içinde görülen hipotiroidili çocuk vakalarından 23 ünü KDS 

sendromu olarak tanımlamıştır(lS) . 

Çocuk polikinliklerine müracaat eden hipotiroidili 

vakalarda, kas hipertrofisi olup olmadığı daha dikkatle in­

celenirse, ülkemizde de bir çok KDS sendromu vakasının tes­

bit edileceği söylenebilir. 
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