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DOWN SENDROMLU BiR OLGUDA BAZAL GANGLiIYON KALSIFIKASYONU

Tanil KENDIRLT', Bahar Emine BINGOLER', Ercan TUTAR', Erdal INCE', Giilhis DEDA'

OZET

Sekiz yaginda, Down sendromlu, erkek hasta pnomoni ve solunum yetmezligiyle Cocuk Yogun Bakim Unitesine
kabul edildi. izleminde tremor, strabismus, idrar retansiyonu ve klonus fark edildi. Bu nérolojik bulgular icin
cekilen bilgisayarli beyin tomografisinde bilateral bazal gangliyon kalsifikasyonu gosterildi. Ayrica ndrolojik
bulgular kusmalarmi1 6nlemek amaciyla baslanan metoklopramide baglandi. Hastanin bazal gangliyon
kalsifikasyonunun TORCH, metabolik ve endokrin nedenlere bagli olmadig1 gosterilerek Down sendromuna
baglioldugu diisiiniildii.

Anahtar Kelimeler: Down sendromu, bazal gangliyon kalsifikasyonu

A Case of Down Syndrome With Basal Gangha Calcification

SUMMARY

Eight-year-old boy with Down syndrome was accepted to The Pediatric Intensive Care Unit for pneumonia and
respiratory failure. Tremor, strabismus, urinary retantion and clonus were observed during his hospitalization.
Bilateral basal ganglia calcification was demonstrated by computerized tomography neurologic findings were
included to be due to metoclopramid which had been begun for vomiting. Bilateral basal ganglia calcification was
decided to be due to Down syndrome after excluding TORCH, metabolic and endocrin causes.

Key Words: Down syndrome, basal ganglia calcification

Down sendromu (DS), giiniimiizde karsilagilan
en stk kromozom anomalisi olup, 700 dogumda bir
goriilmektedir. DS'da tipik yiiz goriiniimii ile birlikte
bir ¢ok sistem etkilenebilir. Mental motor gerilik,
dogustan kalp hastaligi, gelisme geriligi, hipotiroidi,
konviilziyonlar, gérme, igitme ve kas-iskelet sistemi
ile ilgili sorunlar bu sendromda karsilasilabilecek
problemlerin baginda gelmektedir.”” Bu nedenle DS
tanist alan ¢ocuklarin bir ¢ok bdliimle birlikte
izlenmesi gerekir.

Down sendromunda tipik yiiz goriiniimiine en
stk eslik eden klinik bulgulardan birisi mental
retardasyondur. Su ana kadar yayinlanmis az sayidaki
yayinda DS'li hastalarda bazal gangliyon
kalsifikasyonu (BGK) gosterilmistir."“"* BGK'un
ozellikle yasla birlikte arttig1 bildirilmekte ve bunun
DS'daki erken yaslanma ile ilgili olabilecegi
diisiiniilmektedir."” Burada DS'u tanisiyla izlenirken
rastlantisal olarak gosterilen BGK'lu bir olgu
sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Daha once klinigimizde DS ve endokardiyal
yastik defekti tanisiyla izlenen sekiz yasindaki erkek
hasta 2 giindiir olan yiiksek ates, sik nefes alip verme
yakinmastyla basvurdu. Fizik incelemesinde solunum
sayist 60/dk, subkostal, interkostal ve suprasternal
¢ekilmeleri ve inlemesi vardi. Oskiiltasyonda sag
akcigerde yaygin ralleri duyuldu. On arka akciger
grafisinde sag akciger alanlarinda belirgin infiltrasyon
ve sag kostofrenik sinusta kapanma dikkati ¢ekti.
Hastanin laboratuvar incelemelerinde hemoglobin 11
g/dl, beyaz kiire sayis1 10500/mm’, trombosit say1si
111.000/mm’, eritrosit sedimantasyon hizi 30

mm/saat, C- reaktif protein 7.1 mg/dl (0-0.8) olarak
bulundu. Hastanin ciddi solunum sikintisinin olmasi
ve alinan kan gazinda CO, birikiminin olmasi
nedeniyle Cocuk Yogun Bakim Unitesine (CYBU)
yatirildi. Izlemde hastanin solunum sikintist artti,
pnémoni ilerledi ve plorezi gelisti. Hastada solunum
yetmezligi olmasi nedeniyle mekanik ventilatdre
baglandi. Hasta 4 giin boyunca mekanik ventilatérde
izlendi. Mekanik ventilatorde entiibe halde izlenen
hastanin enteral beslenme sirasinda kusmasi
nedeniyle Onerilen dozda parenteral metoklopramid
baslandi. Metoklopramid tedavisi sirasinda hastanin
sag kolunda tremor ve sol gdzde n. abducens paralizisi
gelisti. Hastanin varolan noérolojik bulgulara idrar
retansiyonu ve spontan klonus eklendi. Hastada
gelisen bu ndrolojik bulgularin ilag yan etkisi
(metoklopramid) olabilecegi diisiiniilmekle beraber
mekanik ventilatorde izleniyor olmasi ve gegirilmis
resiisitasyon nedeniyle olasi intrakraniyal kanama
veya iskemik olay ag¢isindan BBT ile
goriintiilenmesine karar verildi. BBT'de serebral atrofi
ve bilateral bazal ganglionlarda kalsifikasyon
saptandi. Kanama ve infarkt alan1 yoktu (Sekil 1).
Ortaya ¢ikan tim bulgularin BGK ile
aciklanamayacaglr ve bu norolojik bulgularin
metoklopramidin yan etkisi olabilecegi diisiiniildii.
Metoklopramid tedavisine son verildi, antidot olarak
difenhidramin baslandi. Metoklopramidin yan etkisi
olarak degerlendirilen ndrolojik bulgular (tremor,
strabismus, idrar retansiyonu ve klonus) kayboldu.
Hastanin BBT'de saptanmis olan BGK' a yonelik
olarak etyolojik incelemeleri yapildi. Oykiiden
hastanin 2 yasindayken kontrol amagli kraniyal
Magnetik Rezonans (MR) incelemesinde BGK
olmadig belirlendi. Fizik incelemede DS disinda bir
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Down sendromlu bir olguda bazal gangliyon kalsifikasyonu

Sekil 1: Hastanin BBT'sinde serebral atrofi ve bilateral
bazal gangliyon kalsifikasyonu goriilmektedir.
sendromu diisiindiirecek bulgu saptanmadi.
Hipoparatiroidizm agisindan kalsiyum, fosfor, alkalen
fosfataz ve parathormon diizeyleri normal smirlar
iginde bulundu. Idrar kan aminoasit, solunum sikintis
diizeldiginde alinan arteryel kan gazlari, serum laktik
ve pirlivik asit diizeyleri normaldi. Hasta klinik olarak
tamamen diizeldikten sonra c¢ekilen kranial MR
incelemesinde serebral ve serebellar atrofik
degisikliklerin yanisira bilateral pallidumlarda
hiperintensite (pallidal kalsifikasyon) goriildi.
Hastada olabilecek diger olasit nedenler yapilan bu
incelemelerle diglandiktan sonra, BGK'nun DS'na
bagli oldugu diistiniildii.

TARTISMA

Cocukluk c¢aginda BGK astrositom gibi
timorler, vaskiiler nedenler, hipoksi, endokrin
bozukluklar, toksik durumlar, hipoparatiroidizm,
psddohipoparatiroidizm, organik asidemiler,
osteopetrozis gibi metabolik, beynin dejeneratif
hastaliklari, Wilson hastaligi ve DS'nda goriilebilir.
Ayrica higbir nedene baglanamayan hastalarda
idiyopatik de olabilmektedir.”* BGK &zellikle globus
pallidusta olmak iizere koroid pleksusu ve pineal
dokularda goriilmektedir.”™*"" Bizim hastamizda DS
tanist ile uzun siredir izlenmekte olup, pndmoni ve
solunum yetmezligi nedeni ile CYBU'de izlenirken
kullanilan metoklopramidin yan etkisi olarak ortaya
¢ikan norolojik bulgular nedeni ile gekilen BBT'de
rastlantisal olarak BGK gosterildi. Hastamizda BGK
nedenleri aragtirildiginda normal kalsiyum, fosfor,
parathormon diizeyi ile hipoparatiroidi, normal
arteryel kan gazi, idrar-kan aminoasit diizeyleri, ve
serum laktat-piirivat diizeyi ile metabolik hastaliklar
ve 2 yasindayken kontrol amagl yapilan BBT'nin
normal olmasiyla konjenital TORCH grubu
enfeksiyonlara bagli intrakranial kalsifikasyonlar
ckarte edilmistir.

Beyindeki kalsifikasyonlar1 géstermek icin BBT
oldukca sensitiftir. Hastamizda BGK tomografi ile
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belirlendi. DS'da BGK'nun erken yaslanmanin veya
beyindeki kan dolasimindaki yetersizliginin bir
sonucu oldugu diisiiniilmekle beraber patogenez tam
olarak bilinmemektedir. Kirk yas iizerindeki saglikli
toplumda BGK goriiliirken, DS'lu hstalarda daha
erken yaslarda goriilmesinin nedeni erken yaglanmaya
bagli olabilir. Alzheimer hastaligindaki beyinde
goriilen atrofik degisikliklere benzer bulgular 20 yas
iizerindeki DS'lu hastalarda goriilebilir."” Hastamizin
da 2 yasinda yapilan BBT'nin normal, 8§ yasinda ise
BGK'nun olmasi, yasla birlikte DS hastalarinda BGK
goriilme sikligindaki artis1 desteklemektedir.

Sonug olarak, ileri yas DS hastalarinda saptanan
BGK eger metabolik ya da endokrin nedenlere bagli
olmadigr gosterilirse DS'mun bir komplikasyonu
olarak degerlendirilebilir.
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