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OZET
Hipotiroidizm ve kas hipertrofisi olan Kocher-Debré-
Sémeélaigne Sendromlu 5 —%—-yaglndaki bir kiz ¢ocugu tanim-
landi. Tiroid bezi tozu (Thyranon) tedavisi ile vakadaki
hipotiroidi belirtileri ve kas hipertrofisi cabucak kaybol-

du. Vaka nedeniyle literatilir gézden gecirildi.
SUMMARY

HYPOTHROIDI&M WITH MUSCULAR HYPERTROPHY

"The Kocher-Debré-Sémeélaigne Syndrome"

A five and half year old girl with the Kocher-Debré-
Sémélaigne syndrome, hypothroidism with generalised 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 arasindaki iligki
ilk defa Bruck tarafindan 1858 yilinda belirtilmi§tir(1)
1892 yilinda Kocher atletik goriiniimde kaslari olan fakat
yavas hareket eden hipotiroidizmli gocuk vakalarini yayin-
lamlgtlr(z). 1935 ylilnda Debré ve Sémélaigne bu enteresan
durumu gizden gegirerek sendromu tarif etmigler ve vakalar-

(3)

dan birisini tiroid ekstresi ile tedavi etmiglerdir
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Bugiine kadar,literatiirde gocuklarda goriilen 36 vaka

takdim edilmigtir(l_lS).

Bu makalenin gayesi, nadir goril-
diigii sanilan Kocher-Debré-sémélaigne (K.D.S.) sendromlu bir
vakamiz1 takdim etmek, konuya dikkati ¢ekmek ve konuyu gdz-

den gegirmektir.
VAKA TAKDIMI :

Z.C. bes bucuk yasinda kiz gocugu. Konugamama, fi-
zik ve psigik gelisme geriligi ve kabizlik gikfyeti ile kli-

nige yatirilda.

Dogum 6nceési, dogum ve dofum sonrasi donemlerinin
normal gegtifi, aile hik3yesipde tiroid veya diger bir en-
dokrin hastalifi olmadigi Sgrenildi. 5-6 ayliktan itibaren
iyi geligemedigi farkegilmis, 1 yasinda kulaklari agrimig,
akmig, doktora gotiirmemigler. Regetesiz aldiklari bir ku-
lak damlasi ile kulagi iyilesmis. Bundan sonra yiizii, elleri,
ayaklari gismis ve morarmig. Morluklar bir ay devam edip
gegmig, fakat $iglifi gegmemig. Aylar gegtikge hareket
edemedifini, konugamadifini farketmigler. Uykuya agiri diig-
kiinmlis. Devamli kabizmis. Aglarken sesi kalinmig, konusga-
miyormug. Gegen yil emeklemeye baglamis, heniiz yiiriiyemiyor-
musg.

Hastanin yapilan muayenesinde: Airlik: 13.200 gr.,
boy: 69 cm., bas gevresi: 49 cm., Nabiz: 80/Dk., viicut 1s1sl:
36.8°C, tansiyon arteryel 90/50 mm Hg., yiiz miksddematdz,
goz etrafi gis, gdzler arasi genis, burun kokii basik, sag-
lar kuru ve seyrek, dil biiylik ve agizdan ¢ikmisg, dudaklar
kalin, ses kalin ve kisik, digler ciirlik, deri kuru ve pullu
goriiniimde, ekstremiteler kisa, kalp sesleri derinden geli-

yor, karinda patolojik kitle yok, umblikal herni var. Biitlin
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kaslar (Resim 1), sirt (Resim 2), bilhassa ekstremite (Re-
sim 3) ve el ayasi kaslari hipertrofik gdriiniinde (Resim 4).
Gorilinlimii hipertrofik olan kaslar kuvvetsiz. Kol gevresi:

18 cm., baldir cevresi: 20 cm. Kas {izerine vurulmakla miyo-
tonik reaksiyon alinamiyor. Zek3: 10 aylik gocuk seviyesin-
de.

Laboratuvar bulgulari: Hemoglobin 8.45 gr/100 ml.,
Hematokrit: % 26, Eritrosit: 3200000, Lékosit: 6000, Ldko-
sit formiiliinde bir 6zellik yok. Retikiilosit Z 1, Serum al-
biimin 4.5 gr/100 ml., Fosfor: 4 mg/l100 ml., Nonproteik azot:
30 mg/100 ml., Total kolesterol 226 mg/100 ml., Ester koles-
terol: 110 mg/100 ml., Alkalen fosfataz: 1.4 Bodansky iini-
tesi, Sodyum: 138 mEq/lt., Potasyum: 3.4 mEq/lt., Aglik kan
sekeri: 68 mg/100 ml., Idrar tahlili: Normal, dansite: 1019,
tdrarda kreatin: 0.1 gm/lt, Kreatinin: 0.6 gm/lt., 24 saat-
1ik idrar miktari 430 ml. Proteine bagli iyod (PBI): 1.7
mikrogram/100 ml. Radyolojik olarak kalpte global biiyiime;
elektrokardiogramda: kiigiik P, diiz T dalgalari, Q-T mesafe-
sinde uzama tesbit edildi. Kemik yagi: Radyolojik tetkikde

yeni dogan yagina uymaktaydi.

.

Vaka 25 mg. tiroid beziltozu (Thyranon) ile tedavi
edilmeye baglandi. Arttirilarak 100 mg. g¢ikarildi. 65 giin
sonra kontrola geldiginde, daha aktif, igtahli, dili kiigiil-
miig, derinin kurulupu gegmig, kaslardaki atletik gOriiniim
kaybolmug, kol gevresi 13 cm (18 cm. idi), baldir gevresi
16 cm. (20 cm. idi). Agirlik 12,600 gr. (600 gr. kaybetmis),

boy: 70 em (1 cm uzamig).
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TARTISMA
Kocher-Debré-Sémélaigne (KDS) sendromunun iki Onemli
6zelligi vardir: a) Hipotiroidizm.b) Iskelet kaslarinda kit-
lesel Bﬁyﬁme. Bu son 6zellik vakaya atletik, hemen hemen
Herkiil goriintiisii verir. Cocuklarda kretenizmle birlikte kas
hipertrofisi gdsteren orijinal sendrom, 1892 de Kocher ta-

(2)

rafindan yayinlanmigtir . Daha sonra yetigkin hipotiroidi
(L6, I7) Kas

hipertrofisi yaygindir, fakat en belirgin hipertrofi baldir

vakalarinda benzer sendrom tarif edilmisgtir

kasinda goriiliir. Tiroid agii yerine konulunca kas hipertro-

fisi gabucak diizelir.

Hipertrofik kaslar 1gik mikroskobunda incelendiginde
merkezi niikleasyon goriiliir. Kas lifleri biiyiikliik ve gekil-

lerinde degigiklikler, tamamlanmamig spiral halkaciklar gi-

rﬁlﬁr(lé). Elektron mikroskobu ile yapilan muayenede tes-

bit edilen degigikliklerin KDS sendromuna &zgii olmadigi bil-
e 3z 0 e Gl

dirilmigtir .

Elektromiyografik incelemede miyopatik bir gdriiniim
vardlr(la); Bu sendromda kas hipertrofisinin patogenezi
bugiine kadar izah edilememigtir. Daha ¢ok hipotiroidi du-
rumunun siiresi, giddeti ve ¢ocufun cinsiyeti ile ilgili
gibi gorilintiyor. KDS sendromlu vakalarin boyu, yalin hipo-
tiroidili vakalara oranla daha kisa, kemik gelismesi daha
geridir. KDS sendromlu vakalarin tahmin edilen hipotiroi-
dizm sliresi yalin hipotiroidi vakalarindan daha uzun ol-
dugu diigiinilmektedir 1>’

s 15 : -
NaJJar'ln( ) belirttigine gdre, bu sendromun goriil-
me siklif1i tahmin edildifinden g¢ok fazladir. Arastiric:

Beyrut'taki Amerikan Universitesi Hastanesinde son 10 yil
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Resim: 1 - Tedaviden Once Vakanin Goriinlimi: Tipik Hipotroidik
Degigiklikler ve Yaygin Kas Hipertrofisi

Resim: 2 - Ayni Vakanin Arkadan Goriiniminde Sirt,Glutel ve
Alt Ekstremite Kaslarinda Belirgin Hipertrofi.
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Resim: 3 - Deltoid,Biceps ve Diger Kol Kaslarinda Belirgin
Hipertrofi.

Resim: 4 — Tenar ve Hipotenar Kaslarda Ileri Derecede Hipert-
rofi:
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- iginde goriilen hipotiroidili gocuk vakalarindan 23 iinii KDS

sendromu olarak tan1mlam1gt1r<15).

Cocuk polikinliklerine miiracaat eden hipotiroidili
vakalarda, kas hipertrofisi olup olmadlgl daha dikkatle in-
celenirse, ililkemizde de bir gok KDS sendromu vakasinin tes-

bit edilecegi sdylenebilir.
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