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Olgu Sunumu  Case Report

Benign Gegici Hiperfosfatazemili Bir Olgu Sunumu
Benign Transient Hyperphosphatasemia in an Infant
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OZET

Benign gegici hiperfosfatazemi (BGH) 5 yasin altinda, karaciger ya da kemik hastaligina dair herhangi bir bulgusu olma-
yan ¢ocuklarda, serum alkalen fosfataz (ALP) dizeylerinin yikselmesi ve 12-16 hafta icinde kendiliginden normal dizey-
lere inmesidir. Bu yazida rutin muayene sirasinda tetkik edilirken, ALP yiksekligi saptanan, karaciger ve kemik hastaligi
bulgusu olmayan ve izleminin 6. haftasinda ALP duzeyleri normale doénen, 11 aylik bir kiz olgu sunulmustur.

Anahtar Sézciikler: Alkalen fosfataz, Cocuk

ABSTRACT

Benign Transient Hyperphosphatasemia (BTH) is an elevation in serum alkaline phosphatase (ALP) level under 5 years
of age without any symptoms of liver or bone disease and a return to normal levels within 12-16 weeks. Herein, an
11-month-old girl with no evidence of liver or bone disease, having elevated serum ALP level that was noticed on a
routine examination and returned to normal levels after 6 weeks of follow-up has been presented.
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GIiRIS

Benign gegici hiperfosfatazemi (BGH), 5 yasindan kiguk ¢o-
cuklarda herhangi bir kemik veya karaciger hastaligi olmaksizin,
haftalar veya aylar i¢inde normale donen, serum alkalen fosfa-
taz duzeyinin (ALP) normalin Ust sinirna gére 3-50 kat yUksekli-
gi ile karakterize benign bir klinik durumdur (1,2). Benign gegici
hiperfosfatazeminin sikligi %2.5-5.1 arasinda degismektedir
(1). Konu ile ilgili galismalarin ¢cogunda, rastlantisal olarak ALP
yUkseligi saptanmis hastalar geriye déntk olarak incelenmigtir.

Nedeni tam olarak bilinmemekle birlikte, viral enfeksiyonlar, akut
gastroenterit, I1si degisim dénemlerinde ALP atiiminin yavagla-
masi veya D vitamini durumundaki degisikliklerle iliskili oldugunu
gbsteren galismalar mevcuttur (1,3). Bu yazida rutin muayene
sirasinda tetkik edilirken, yasina gére normal degerin 17 kati
ALP yUksekligi saptanan, karaciger ve kemik hastaligina yonelik
yapilan tetkikleri normal olan, 6 hafta igerisinde serum ALP du-
zeyi normale dénen 11 aylik kiz olgu sunulmustur (4). Bu klinik
durumun erken ve dogru tanisi gereksiz tetkiklerin yapiimasinin

ve tanisal kaygilarnn yasanmasinin 6nine gegcilmesine olanak
saglayacakiir.

OLGU SUNUMU

Onbir aylik kiz olgu, rutin muayene amaciyla getirildi. Daha
once bir yakinmasi olmayan olgunun prenatal ve postnatal
Oykistnde &zellik yoktu. Fizik muayenesi, antropometrik
Olgtimleri ve gelisim basamaklar ayina uygun idi. Laboratuvar
tetkiklerinde Ca, P, PTH ve 25-hidroksi D vitamini dUzeyleri
normal sinirlar icinde bulunurken, serum ALP dlzeyi yasa ve
cinsiyete gore belirgin olarak yiksek 6lculdi (Tablo 1) (4). El
bilek grafisinde rikets, ekstremite grafilerinde iskelet displazisi
bulgularina rastlanmadi. ALP izoenzimleri galisilan hastanin,
karaciger ve kemik izoenzim duizeyleri artmig bulundu. Ailesel
hiperfosfatazemiyi digslamak amaciyla anne ve babada bakilan
Ca, P, ALP, PTH, 25-hidroksi D vitamini dlzeylerinin normal
sinirlarda oldugu saptand (Tablo ).
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Takibinin 6. haftasinda ALP seviyesi yasina gére normal sinirlara
dbénen hastada, bu bulgularla benign gecici hiperfosfatazemi
dlsunulda (Tablo 1I).

TARTISMA

Gegici ALP yUksekligi ilk kez 1954 yilinda Bach tarafindan,
cocuklarda ise ik kez 1977 ylinda Posen ve ark. tarafindan
bildiriimistir (5,6). Kraut ve ark. tarafindan gelistirilen tani
kriterleri; 5 yas altinda, karaciger ya da kemik hastaligina
dair herhangi bir bulgusu olmayan cocuklarda karaciger ve
kemik ALP izoenzimlerinin her ikisinin de yUkselmesi ve 4 aya
kadar normal serum ALP duzeylerine inmesidir (1,2,6). Bizim
olgumuzda, serum ALP dlzeyinin 17 kat yUksek bulunmasi,
klinik, laboratuvar ve radyolojik olarak karaciger ve kemik ile
iliskili patolojik durum saptanmamasi ve izlemde ALP dizeyinin
6 hafta icinde kendiliginden gerilemesi BGH tani kriterleri ile
uyumlu olarak bulundu.

Benign gecici hiperfosfatazeminin  patogenezinde ALP’nin
hicre icinde asin Uretimi, asin salinmi ve plazmada ykimin
azalmasinin rol oynadigi distntimekle birlikte BGH’nin nedeni
tam olarak bilinmemektedir (5). BGH’nin &zellikle sonbahar
ve kis aylarinda gérildigund bildiren galismalar oldugu gibi
(1,6,7) ilkbahar ve sonbahar aylarinda pik yaptigini gdsteren
calismalar da mevcuttur (8,9). Mevsimsel 1si degisimleri ve
viral enfeksiyonlarla iligkisi de bildirilmistir (5). Blylme gelisme
geriligi, ¢blyak hastalid, ilag kullanimi (ko-trimaksazol, alblmin,
siklosporin A vb.), I[6semi ve lenfomall cocuklarda, kemoterapi
ve organ transplantasyonu sonrasi gecici ALP yUksekligi
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25-hidroksi vitamin D duzeyi ile BGH iligkisi tartismalidir. 2009’da
BGH’nin sikiiginin arastinidigr bir calismada BGH ve D vitamini
arasinda iliski bulunamamisken, Crafton ve ark. (9), kontrol
grubuna gore BGH’li gocuklarda 25-hidroksi vitamin D duzeyini
daha yUksek bulmustur (1). Hastamizda, serum 25-hidroksi
vitamin D dizeyi normal idi.

Serum ALP, primer olarak karaciger, kemik, bagirsak, bdbrek ve
plasentadan kaynaklanan, 4 izoenzime sahip, ginko iceren bir
glikoproteindir. Benign gecici hiperfosfatazemi ile iligkili olarak
genellikle karaciger ve kemik kaynakli izoenzimler yUkselir, daha
az sklkta ince barsak izoenzimlerin yUkseldigi gorGimuastar
(1,10). Hastamizin da karaciger ve kemik kaynakli izoenzimleri
yuksek olup, ince barsak kaynakli izoenzimi normal bulundu.

Serum ALP dUzeyi yasa gore degiskenlik gostermektedir. Yasa-
min ilk 3 ayinda hafif ylksektir, pubertede normalin 2-3 katina
clkar ve 1-2 yil boyunca yUksek kalabilir. Bu artis, pubertede ke-
mik bUyUmesindeki artigla iliskilidir (7,11). BGH tanimi 5 yas alti
icin yaplimis olsa da 5 yasindan buyUk ¢ocuklarda ve nadiren
yetiskinlerde de gortimustlr, en sik 2 yas altinda saptanir (1).

Alkalen fosfataz dizeyi BGH’de haftalar veya aylar icerisinde,
genellikle 3-4 ayda herhangi bir tedavi uygulanmaksizin normale
doner, ancak yUkseklik nadiren 6 ay kadar devam edebilir.
(1,11). Bununla birlikle ALP yUksekKliginin 4 aydan uzun sirmesi
ya da azalma egiliminde olmamasi durumunda, altta yatan
olasi karaciger ve kemik hastalklari acisindan tekrar gézden
gegirilmesi dnerilmektedir (10). Hastamizin izleminde 6. haftada
ALP dulzeyinin yasina gére normal sinirlara déndugu géruldu.

Ayirict tanida  dustnulmesi gereken ve osteopeni, kortikal

kalinlasma gdrilen, ailesel hiperfosfatazemilerin - otozomal
bildirilen yayinlar vardir (2, 5-7).
Tablo I: Olgunun ve anne-babasinin basvuru sirasindaki laboratuvar degerleri.
Hastamiz Anne Baba
Kalsiyum (Ca) 10.5 (8.6-10.8 mg/dl) 9.8 10.5
Fosfor (P) 5.5 (2.7-6 mg/dl) 3.7 3.6

Alkalen Fosfataz (ALP
Parathormon (PTH)

13503 (350-812 U/L)
16.3 (12-88 pg/ml)

25-OH vitD 34.5 (30-50 ng/ml)
ALP izoenzimleri
* Karaciger 1102 (0-65 U/L)
e Kemik 858 (0-65 U/L)

* incebarsak 0 (0-5 U/L)

211 (88-293 U/L) 205 (68-430 U/L)

Tablo II: Olgunun izlemdeki laboratuvar degerleri.

Kalsiyum (Ca) Fosfor (P) ALP 25-OH vit D PTH
(8.6-10.8 mg/dl) (2.7-6 mg/dI) (350-812 U/L) (30-50 ng/ml) (12-88 pg/ml)
ilk basvuru 10.5 5,5 13503 34.5 16.3
3 hafta sonra 10.8 6.5 2719
6 hafta sonra 10.0 5.4 732
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34 Atasayar Tabanli P ve ark.

dominant gecis gdsteren formlar oldugu gibi, mental
retardasyon ve nobetlerle seyreden otozomal resesif gegis
formlan da mevcuttur (7,12). Hastamizin ALP  yUksekligi
sUregen seyir gostermedi, el bilek grafisi normaldi, anne-baba
ALP duzeyleri de normal bulundu.

Rutin tetkikleri sirasinda normalin 17 kati ALP yuksekligi
saptanan 11 aylik olgumuzda, klinik ve laboratuvar bulgularinda
karaciger ve kemik ile ilgili patoloji saptanmamasi, izleminde
herhangi bir tedavi uygulanmadan, 6 haftada ALP seviyesinin
yasina gore normal degerlere dénmesi ile BGH tanisi kondu.
Sonug olarak, BGH, rutin tetkikler sirasinda gortlebilecek ve
kolay tani alabilecek, benign, gecici ve kendini sinirlayabilen
bir durumdur. Klinik ve laboratuvar bulgusu olmayan, izole
ALP ylksekligi durumunda, BGH’nin akla gelmesi, hastalara
gereksiz ve pahall birgok tetkikin yapiimasina engel olacaktir.
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