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ÖZET 

 

 

 Bu çalışmada, santral diabetes insipidus (SDİ) tanısı konulan çocuk 

yaş grubundaki hastaların klinik ve demografik özelliklerinin incelenmesi ve 

etyolojik nedenlerinin belirlenmesi amaçlandı. 

 Uludağ Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Pediatrik Endokrinoloji Bilim 

Dalı'nda 2000-2016 yılları arasında SDİ saptanan 48 hastaya ait veriler 

retrospektif olarak tarandı. 

 Cinsiyet dağılımına bakıldığında kız ve erkek hastaların oranı 1:1,4 

olarak bulundu. Hastalığın başvuru şikayetlerine bakıldığında poliüri ve 

polidipsi en sık başvuru şikayetleri olarak saptandı. Bunun yanında enürezis 

noktürna, görme bozuklukları, baş ağrısı, büyüme gelişme geriliği diğer 

başvuru şikayetleri idi. Hastalığın etiyolojik nedenlerine bakıldığında en sık 

neden kraniofarenjiom(%29,2) olarak bulundu. İdiopatik grup (%20,8) ise 

ikinci en sık nedendi. Travma öyküsü, santral sinir sistem enfeksiyonları, 

konjenital malformasyonlar ve diğer tümoral nedenler de sebepler arasında 

bulundu. Hastaların tanılarında ve takiplerinde çekilmiş olan kranial MRI 

görüntüleri incelendi, %14,6 hastada posterior hipofiz parlak nokta kaybı, 

%10,4 hastada da infindibulumda kalınlaşma saptandı. Hastaların tanısına 

yönelik %35,4 hastaya su kısıtlama testi yapıldı ve kesin tanıları konuldu. 

Ayrıca %4,2 hastada aile öyküsü pozitif saptandı. Bu çalışmada SDİ olan 

hastalara eşlik eden hormon eksiklikleri araştırıldı. En sık eşlik eden hormon 

eksikliği hipotiroidi (%41,7) olarak saptandı. Bunu ACTH eksikliği (%33,3) ve 

sonrasında GH eksikliği (%12,5) takip etmekteydi. SDİ olan hastaların 

büyüme gelişmeleri retrospektif olarak değerlendirildi ve eşlik eden hormon 

eksikliği olan grupta boy uzamasının anlamlı olarak düşük bulunduğu 

saptandı. 

 Sonuç olarak çocukluk çağında çok su içme, idrara çıkma, altı kuru 

olan bir çocukta başlayan enürezis nokturna gibi şikayetler SDİ akla 

getirmelidir. Özellikle suya ulaşımı kısıtlı çocuklarda ciddi dehidratasyona ve 

elektrolit bozukluğuna yol açabileceği bilinmelidir. Uzun süreli izlemin ve 
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tedaviye uyumun önemli olduğu ailelere bildirilmelidir. 

 

Anahtar kelimeler: Santral diabetes insipidus, çocuk, vasopressin. 
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SUMMARY 

 

 

THE RETROSPECTIVE REWIEW OF PEDIATRİC PATIENTS WITH 

CENTRAL DIABETES INSIPIDUS 

 

 

 This study is aimed to determine etiology, investigate clinical and 

demographic characteristics of patients diagonised with central diabetes 

insipidus (CDI) in pediatric age group. 

 Uludag University, Faculty of Medicine, Pediatric Endocrinology field 

identified 48 CDI patients data, between 2000-2016 years, it was 

retrospectively reviewed. 

 According to gender distribution, the rate of male to female patients 

has been found as 1:1,4. When we take a look at the complaints of patients 

poliuria and polidipsia are the leading complaints, besides norcturnal 

anuresis, defect of vision, headache, growth reterdation were the other 

complaints. When we consider ethiological reasons, the most frequent 

reason was craniopharyngioma (29,2%). idiopathic group (20,8%) was the 

second most frequent reason. Travma, CNS infections, congenital 

malformations & other tumoral causes were among the reasons. Cranial MRI 

images that were taken during the diagnosis and follow up of the patients, 

has been examined. In 14,6% of the patients there is a loss of bright spot on 

posterior hypophysis, In 10,4% of the patients thickening in infundibulum is 

found. Patients intended for diagnosis 35,4% of them underwent water 

deprivation testi & final diagnosis was made. Apart from that 4,2% of the 

patients were found to have positive family history. In this study hormonal 

deficiency in patients with CDI was researched. The most frequent hormon 

deficiency was found to be hypothyroid (41,7%). ACTH deficiency (33,3%) 

was the second and GH deficiency (12,5%) was the third. Growth of patients 

with CDI has been evaluated retrospectively and the group with 

accompaniying hormonal deficiency height growth was found to be 
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significantly low. 

 As a result, during childhood complains of drinking too much water, 

frequent urination and nocturnal enuresis should bring to mind CDI. It should 

be known it can lead to severe dehidration and electrolyte imbalance 

particularly to children who have limited access to water. It’s important the 

families should be notified that CDI is compliance with long-term follow-up 

and treatment. 

 

Key words: Central diabetes isipidus, child, vasopressin. 
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GİRİŞ VE AMAÇ 

 

 

Diabetes inspidus (Dİ); vasopressin eksikliğinden (santral Dİ) veya 

renal düzeydeki vasopressin duyarsızlığından (nefrojenik DI) kaynaklanan su 

dengesinin düzenlenmesinde zorlukla seyreden, nadir ancak potansiyel zor 

bir hastalıktır. Hastaların çoğunda poliüri ve polidipsi temel şikâyettir. Ancak 

hastalar çoğunlukla hipernatremik dehidratasyon tablosu ile tanı alırlar. 

Hastalarda bazen enürezis başlangıç semptomu olabilir. Erken tanı 

konulamadığı takdirde büyüme gelişme geriliği, mental fonksiyonlarda kayıp, 

davranış bozuklukları, hiperaktivite ve mesanede genişleme, 

hidroüreteroneroz gelişimi gibi sonuçlara yol açabileceğinden tanı ve tedavisi 

önemli bir hastalıktır. Santral diabetes insipidus (SDI) etiyolojisinde; anatomik 

malformasyonlar, beyin tümörleri, Langerhans hücreli histiyositoz gibi 

infiltratif durumlar, orta hat defektleri, sarkoidoz, tüberküloz, genetik veya 

familyal nedenler, nonspesifik hipofizit durumlar neden olabilir. İdiopatik 

olarak tanımlanan vakalar da mevcuttur (1). 

Nefrojenik diabetes insipidus (NDİ) ADH sentezinde ve 

sekresyonunda bir problem olmaksızın, ADH ve analoglarına renal yanıtın 

yetersiz olduğu, genellikle X’e bağlı, bazen de otozomal resesif kalıtılan bir 

hastalıktır. 

Araştırmamızda; 2000-2016 yılları arasında Uludağ Üniversitesi, Tıp 

Fakültesi, Çocuk Endokrinoloji Bilim Dalı’nda santral diabetes insipidus tanısı 

almış hastaların demografik özellikleri, yaş, cinsiyet, başvuru şikâyetleri, 

etiyolojik faktörlerin dağılımı, tanı yöntemleri ve tedavileri incelendi. Nadir 

görülen ancak tanıda gecikme durumunda ciddi komplikasyonlara yol 

açabilecek bu hastalığın önemini vurgulamak amaçlandı. 
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GENEL BİLGİLER 

 

 

Hipofiz Bezi Anatomisi 

Hipofiz bezi beyin tabanında sfenoid kemiğin üst yüzeyindeki sella 

tursikada bulunur. Hipofiz bezi, hipofiz sapı ya da infundibulum olarak 

bilinen yapı ile hipotalamusta median eminense bağlıdır. Hipofiz bezi dura 

tabakasıyla örtülüdür ve sella tursikanın üst kısmında dura tabakası, hipofiz 

sapı için süngerimsi diyafragma sellayı oluşturur (2). Erişkinde hipofiz bezi 

ortalama 600 mg ağırlığında ve en uzun çapı 13 mm’dir ve oval şekillidir (3). 

Hipofiz yoğun kanlanması olan bir bezdir. Hipofiz bezinin kanlanması 

süperior ve inferior hipofiz arterlerince sağlanır. İnferior hipofiz arterleri sağ 

ve sol olmak üzere her bir tarafta tektir ve internal karotid arterden direkt 

olarak ayrılır. Süperior hipofiz arterleri ise her iki tarafta çok sayıda bulunur; 

internal karotid arter, posterior serebral arter ve süperior serebral arterden 

ayrılır. İnferior hipofiz arterleri nörohipofiz çevresinde, süperior hipofiz 

arterleri ise infundibulumun çevresinde birer arter ağı meydana getirirler. 

Süperior hipofiz arterinin dalları genellikle eminentia mediana ve 

infundibulumun üst kısımlarındaki sinüzoidlerde, inferior hipofiz arterinin 

dalları ise genellikle infundibulumun alt kısmı ve nörohipofizdeki 

sinüzoidlerde sonlanır. İnfundibulumdaki sinüzoidler, hipofizial portal venler 

ve adenohipofizdeki sinüzoidlerin oluşturduğu bu sistem hipofizin portal 

sistemi olarak adlandırılır (2–4). 

Hipotalamus ve hipofiz arasında kısa ve uzun olmak üzere iki tip 

portal dolaşım vardır. Portal dolaşım özellikle anterior hipofiz ve hipotalamus 

arasında yoğunlaşmıştır. Bu sayede hipotalamusta üretilen salgılatıcı ve 

inhibitör hormonlar sistemik dolaşıma katılmadan hipofiz bezine ulaştırılır. 

Hipofiz bezinden median eminense doğru retrograd akım da vardır. Bu 

sayede lokal geri besleme mekanizmalarının işlemesi sağlanır. Ayrıca 

superior hipofizial arterin stalk dallarından oluşan internal kapiller pleksusun 

kontraktil özelliği de hipotalamus-hipofiz arasındaki lokal kontrole katkıda 

bulunur (5). Hipofiz bezi fonksiyon ve embriyolojik orijin açısından 
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birbirinden farklı olmak üzere adenohipofiz (ön lob) ve nörohipofiz (arka lob) 

olmak üzere iki loba ayrılır (6). Anterior lob; hipofizin %80’ini oluşturur ve 

gebelik sırasında iki katı kadar boyutlara ulaşabilir. 

Adenohipofiz kendi içinde 3 kısma ayrılır. Bunlar; pars distalis, pars 

tuberalis ve pars intermediadır. Pars distalis bölümü, ön hipofiz bezinin 

büyük bir kısmını oluşturur ve ön hipofiz hormonlarının periferik dolaşıma 

salgılanmasından sorumludur. Pars intermedia, pars distalis ile posterior 

hipofiz arasında uzanır. Pars tuberalis bölümü ise infundibulumu sarar. 

Nörohipofiz de kendi içinde 3 kısma ayrılır. Bunlar; pars nervosa, 

median eminans ve infundibulum olarak adlandırılır (3,4). 

 

 

Şekil-1: Hipofiz Bezi Anatomisi 

 

Fizyolojik açıdan hipofiz bezi iki farklı bölüme ayrılır; adenohipofiz (ön 

hipofiz) ve nörohipofiz (arka hipofiz). Ön hipofizde beş hücre tipi bulunur ve 

bunlar altı çeşit peptid hormonu üretir. Somatotroplar büyüme hormonu 

(GH), laktotroplar prolaktin (PRL), tirotroplar tiroid uyarıcı hormonu (TSH), 

kortikotroplar kortikotropin (adrenokortikotropik hormon (ACTH)) öncüleri 
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olan proopiomelanokortini, gonadotroplar hem luteinizan hormon (LH) hem 

de folikül stimülan hormonu (FSH) üretir. Arka lob, nörohipofiz olarak 

adlandırılan işlevsel bir birimdir ve hipotalamusun supraoptik ve 

paraventriküler çekirdeklerinden; hipofiz sapını oluşturan nöronal 

aksonlardan ve median eminens veya arka loptaki nöronal uçlardan oluşur. 

Arjinin Vasopressin (AVP) ve oksitosinin salgılanmasından sorumludur (7). 

 

Tablo-1: Hipofiz Hormonları 

Ön hipofiz hormonları Arka hipofiz hormonları 

GH ADH 

TSH Oksitosin 

FSH  

LH  

ACTH  

Prolaktin  

 
ACTH: Adrenokortikotropik Hormon, ADH: Antidiüretik Hormon, GH: Büyüme Hormonu, 
FSH: Folikül Stimülan Hormonu, LH: Luteinizan Hormon, TSH: Tiroid Uyarıcı Hormonu 

 

Ön Hipofiz Hormonları 

Ön hipofizden toplam 6 adet peptid hormon salgılanır. 

Prolaktin 

Laktotrop hücreler fonksiyonel anterior hipofiz hücrelerinin yaklaşık 

%15-25’ini oluştururlar. Laktotrop hücre sayısı yaşla değişmemekle birlikte 

gebelik ve laktasyon sırasında hiperplazi olmaktadır ve doğum sonrası 

birkaç ay içinde normale dönmektedir (8). Meme bezlerinin gelişmesini ve 

süt üretimini de sağlar 

Gonadotropinler 

Gonadotropinleri yani FSH, LH’yı üreten gonadotrop hücreler 

fonksiyonel anterior hipofiz hücrelerinin yaklaşık %10-15’ini oluştururlar. LH 

ve FSH overler ile testis üzerindeki reseptörlere bağlanarak seks steroidleri 

üretimini ve gametogenezi sağlayarak gonadal fonksiyonları düzenlerler. 
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Büyüme Hormonu 

Somatotrop hücreler anterior hipofizin lateral kısımlarına 

yerleşmişlerdir ve hipofizer hücrelerin yaklaşık %35-45’ini oluştururlar. GH 

büyüme ve birçok metabolik olayda etkilidir. 

Adrenokortikotropin Hormon (ACTH) 

Kortikotrop hücreler fonksiyonel anterior hipofiz hücrelerinin yaklaşık 

%20’sini oluştururlar ve fetal olarak en erken tespit edilebilen hipofiz hücre 

tipidir. Anterior hipofizden salgılanan ACTH adrenal korteksin zona 

fasikülata tabakasını uyararak kortizol salgılanmasına neden olur. Kortizol 

hayat için gerekli en önemli adrenal hormondur (9). Glukoz, protein ve yağ 

metabolizmasında etkilidir. 

Tiroid Stimülan Hormon (TSH) 

Tirotrop hücreler fonksiyonel anterior hipofiz hücrelerinin yaklaşık 

%5’ini oluştururlar ve genellikle bezin anteriomedial kısmına yerleşiktirler. 

İyodun tiroid dokusu tarafından tutulmasını, plazmadan iyot klirensini, 

iyodotirozin ve iyodotironin oluşumunu, tiroglobulin proteolizi ve tiroid 

bezinden tiroksin (T4) ve triiyodotironin (T3) salınımını uyarır (10). Genel 

olarak hipofiz hormon düzeyleri gün içinde dalgalanma gösterirler ve 

salgılanmaları hedef organdan salgılanan hormonların feedback 

inhibisyonuna bağlı olarak gerçekleşir ancak prolaktin salgılanması istisna 

olarak dopaminin sürekli tonik inhibisyonu altında düzenlenir. 

Arka Hipofiz Hormonları 

Arka hipofizden (nörohipofiz) peptid yapılı iki hormon sentezlenir. 

Bunlardan biri antidiüretik ve vazokonstriktör etkili vazopresin ya da 

antidiüretik hormon (ADH) ve diğeri de uterus düz kaslarında ve meme 

bezlerinde   vazokonstriktör   etkili   oksitosindir. Depolandıkları veziküllerde 

vazopresin nörofizin II ve oksitosin de nörofizin I adı verilen spesifik 

proteinlerine bağlı olarak bulunur. 

Arka hipofiz hormonları ön hipofiz hormonlarının tersine hipotalamik 

faktörlerin doğrudan kontrolü altında değildirler. Hipotalamusta 

paraventriküler ve supraoptik çekirdeklerin nöronlarında pre-hormon 

şeklinde sentezlendikten sonra, aksonik yolla (hipotalamikonörohipofizeal 
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traktus) nörohipofize (arka hipofiz) taşınırlar. Burada kendilerine özgü 

nörofizin ile bağlanmış olarak depolanırlar. 

Oksitosin 

Oksitosin esas olarak hipotalamusun paraventriküler çekirdeğinde 

sentezlenen dokuz aminoasitten oluşan siklik bir peptiddir. Oksitosin, emme 

sırasında meme bezlerinden sütün çıkışına yardım eder, gebeliğin sonlarına 

doğru uterusu çok kuvvetli bir şekilde uyararak doğuma yardımcı olduğu 

düşünülmektedir. 

ADH 

Vasopressin ve AVP olarak da bilinen, insan dahil olmak üzere 

memelilerin büyük çoğunluğunda bulunan bir hormondur. ADH’nin birincil 

görevi, böbreklerden su geri emilimini arttırmaktır. 

 

 

Şekil-2: Hipofizden Salınan Hormonlar. 

ACTH: Adrenokortikotropik Hormon, ADH: Antidiüretik Hormon, GH: Büyüme Hormonu, 
FSH: Folikül Stimülan Hormonu, LH: Luteinizan Hormon, TSH: Tiroid Uyarıcı Hormonu.  

 

ADH Etki Mekanizması 

İnsan ADH’si olan AVP, yapısal olarak oksitosine benzeyen bir 

hormon olup, hipotalamusun supraoptik ile paraventriküler çekirdeklerdeki 

nöronların hücre gövdesinde sentezlenir ve arka hipofizde depo edilerek 
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kana salınır (11,12). ADH hipotalamusta supraoptik nükleus (SON) ve 

periventriküler nükleustaki (PVN) magnosellüler nöronlarda sentezlendikten 

sonra arka hipofize taşınarak depolanan ve gerektiğinde salgılanan, 9 

amino asitten oluşan bir polipeptiddir (13). Nörofizin II adı verilen bir 

proteinle beraber sentezlenir. Aminoasit sıralanması şu şekildedir. ADH: 

Cys-Tyr-Phe- Gln-Asn- Cys-Pro-Arg-GlyNH2. 

 

 

 

 

 

 

 

 

Şekil-3: ADH Hormonunun Yapısı 

 

ADH yarılanma ömrü çok kısa (10-25 dk) olan bir hormondur. 

Proteine bağlanma oranı çok düşüktür. %60-70’i böbrekte %20-30’u 

karaciğerde metabolize olur, geri kalanı ise idrarla aktif hormon olarak 

atılmaktadır (14).  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Şekil-4: ADH Hormonunun Sentezi 
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Fizyolojik iki ana etkisi vardır; 

 Toplayıcı nefron kanalının suya olan geçirgenliğini artırır buna 

hidro- osmotik etki denir. 

 Arteriolar vazokonstriksiyon ile kan basıncında artışa sebep 

olur ve buna da pressor etki denir. 

ADH etkilerini; G-protein bağımlı membran reseptörleri olan 3 ana 

reseptör üzerinden gösterir. V1a, V1b ve V2 olmak üzere sınıflandırılan bu 

reseptörlerin lokalizasyonlarında ve sinyal ileti sistemlerinde farklılıklar 

vardır. 

 V1a reseptörleri; vasküler düz kas hücrelerinde,  

kardiyomiyositlerde, trombositlerde, hepatositlerde, adrenal bezlerde, 

beyinde, böbrekte ve miyometriyumda bulunurlar. Bu reseptörler uyarılınca; 

vasküler düz kas hücrelerinde vazokonstrüksiyon ve sistemik vasküler 

rezistansta artış olur. Ayrıca bu reseptörlerin uyarılması hepatositlerde 

glikojenoliz artışına, trombositlerde  agregan etkiye ve miyometriyumda 

kontraksiyona neden olur. Ayrıca bu reseptörlerin uyarılması ile 

böbreklerden prostaglandin sentezi azalır, renal kan akımı düşer, glomerüler 

mezanjiyal hücrelerde kontraksiyon oluşur (15). 

 V1b reseptörleri; ön hipofiz kortikotrop hücrelerde, pankreas 

Langerhans hücrelerinde, adrenal medullada, beyinde ve böbrek toplayıcı 

kanallarının medulla kısmında bulunur. Bu reseptörlerin uyarılması 

hipofizden ACTH salınımını ve pankreastan insülin ile glukagon salınımını 

sağlar (15). 

 V2 reseptörleri (V2-R); ana olarak böbrek toplayıcı 

tübüllerinin bazolateral membranlarında bulunur. Ayrıca tip2 pnömositlerde, 

vasküler endotelyal hücrelerde ve vasküler düz kas hücrelerinde de 

mevcuttur. AVP bu reseptörleri uyarması ile böbrekte antidiüretik etki yapar, 

vasküler endotelden von Willebrand faktör (VWF) ve faktör-8 (F8) salınımını 

sağlar. Ayrıca bu reseptörlerin uyarılması ile pnömositlerden sodyum emilimi 

de uyarılır (15). 

Arjinin vazopressin böbrek üzerinde etkisini akuaporinlere bağlanarak 

gösterir. Akuaporinlerin (AQP) 1, 2, 3, 4, 6 ve 7 olmak üzere 6 alt tipi 
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mevcuttur. Akuaporin 2 (AQP2) kanallar ise böbrek toplayıcı tübüllerde 

vazopressin/cAMP bağımlı olarak çalışmaktadır. Akuaporinler toplayıcı 

tübüllerin apikal ve bazolateral membranlarında yer alırlar (16). AVP 

böbrekte toplayıcı kanal epitelyum hücresindeki V2 reseptörlerine 

bağlanarak, G protein aracılığı ile adenilat siklazı aktive eder, cAMP artışına 

neden olur. cAMP akuaporin 2 (AQP2) adını alan ve toplayıcı kanal 

membranına bağlanan su kanallarının oluşmasına neden olur. Bu 

transmembran kanal çok dar olup, ozmotik gradient yolu ile suyun geri 

emilimini sağlar (14). 

ADH Hormon Salgılanmasının Kontrolü 

ADH arka hipofizde depolanır ve hormon içeren sinir liflerinin 

uyarılması ile kan dolaşımına salgılanır. Bu salgılanmanın düzenlenmesinde 

iki önemli kontrol mekanizması vardır. 

ADH Hormon Salgılanmasının Ozmolar Kontrolü 

ADH salınımı normal şartlarda hipotalamustaki osmoreseptörlerle 

kontrol edilir. Bu ozmoreseptörler kan–beyin bariyerinin dışında, 

sirkumventriküler organlarda, özellikle de lamina terminalisin organum 

vaskulozumunda yer alırlar. Plazma ozmolalitesindeki artışlar, lamina 

terminalisin organum vaskulosumundaki ozmoreseptörlerde algılanarak 

hipotalamusta SON ve PVN’de AVP gen transkripsiyonunun yanı sıra AVP 

salgısına yol açarlar. Ayrıca susama ile ilgili ozmoreseptörlerin de aynı 

olduğu düşünülmektedir. Plazma ozmolalitesinin 285 mOsm/kg’nin üzerine 

çıkması ile nöronlardan vazopressin salınımı artar. Aksine plazma 

ozmolalitesinin normalin altında olması durumunda ise AVP salınımı azalır. 

Osmoreseptörlerde ozmotik değişimi sağlayan ekstraselüler sıvının 

konsantrasyonudur. Burada ozmotik ADH salınımının ana etkeni sodyum 

kloridin ekstraselüler sıvı konsantrasyonu (12) olup ozmotik düzenleme AVP 

salınımının düzenlenmesinde en önemli mekanizmadır. 

ADH Hormon Salgılanmasının Ozmolar Olmayan Kontrolü 

Ekstraselüler sıvı hacmi de ADH salgılanması ile ilgilidir. Hafif volüm 

kayıplarının ADH salınımı üzerine etkisi azken, %10 üzerindeki volüm kaybı 

ADH’yi önemli derecede arttırır. Serum volümünde azalma sol artrium ve 
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pulmoner venlerdeki gerilim reseptörlerinde uyarılmaya neden olarak 

AVP’nin salınımına yol acar. Kanama gibi bazı sebeplerle ortaya çıkan 

hipovolemi ve hipotansiyonda AVP salınımı büyük ölçüde artar (17). 

Osmolalitedeki değişimlerden farklı olarak hafif elektrik şoku gibi 

uyartıların idrar akış oranını ve konsantrasyonunu değiştirebildiği ve stresin 

ADH salınımını etkileyen başka bir faktör olabileceği yapılan çalışmalarda 

gösterilmiştir. 

Ozmolar ile Ozmolar Olmayan Antidiüretik Hormon Salgılanması 

Arasındaki Etkileşim 

Dehidratasyon su dengesi bozukluğunun doğal ve en yaygın 

sebebidir. Hem hipernatremiye hem de hacim daralmasına neden olmakta; 

böylece ozmolar ve baroreseptörlerden gelen uyarılar paralel olarak faaliyet 

göstermektedir. 

Benzer şekilde, su fazlalığı ADH salınımını hem ozmolar hem de 

baroreseptörler üzerinden sınırlayacaktır. Başka bir değişkende uyumlu bir 

değişiklik olmadan hacimde ya da osmolalitede bir değişiklik olduğunda 

veya her ikisi de zıt olarak değiştiğinde çelişkili sinyaller ortaya çıkabilir. İki 

feedback döngüsünün de farklı getirileri ve duyarlılıkları nedeniyle, hacim 

değişikliği göreceli olarak küçük olduğunda, ozmotik aracılı sinyal ağır 

basmaktadır, fakat hacim daralması belirgin olduğunda baroreseptör aracılı 

tepki ozmolar kontrol sistemini bastırmaktadır (12). 
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Şekil-5: ADH Hormonunun Sentezinin Kontrolü 

 

Vazopressinin Etkileri 

AVP insana çok küçük miktarlarda dahi enjekte edildiğinde 

antidiüreze yol açar. ADH’nin yokluğunda ise, toplayıcı kanallar ve distal 

tübüller suya karşı hemen hemen geçirimsiz hale gelir ve bu durum da 

idrarla aşırı şekilde su kaybına neden olur. ADH’nin kanal geçirgenliği 

artırmadaki mekanizması ancak kısmen bilinmektedir. ADH hücreye etki 

ederken reseptörlerine bağlanınca cAMP oluşur ve oluşan cAMP 

aquaporinlerin fosforilasyonuna yol açar. Bu fosforilasyonla, aquaporlar 

membranla birleşir ve suya karşı geçirgenliği artar. Tüm bu olayların 

gerçekleşmesi 5-10 dakika içinde oluşur. Çok küçük miktarlardaki AVP’nin 

böbreklerde su tutulmasını arttırıcı etkisinin yanında, yüksek 

konsantrasyonlardaki AVP’nin vücudun her yerindeki arteriyoller üzerine çok 

kuvvetli bir vazokonstriktor etkisi ve böylece arteriyel basınç üzerine de kan 

basıncını arttırıcı etkisi vardır (18). Atriyumlardaki gerim reseptörlerinin ve 

arteriyel baroreseptörlerin uyarılması AVP’de inhibisyona yol açarken, 

arteriyel kemoreseptörlerin uyarılması ise AVP’de aktivasyona yol açar (13). 

Atriyumda tespit edilen plazma hacmindeki azalmalar, değişim 



12  

hacimlerindeki dalgalanmalar AVP salgısını ve bunun gen transkripsiyonunu 

artırır (13,19). Hemorajinin erken döneminde kan basıncı; kalp hızı, damar 

direnci ve renal sempatik sinir aktivitesinde oluşan refleks aracılığıyla 

korunmaktadır. Ancak kanama devam ettiği müddetçe, kalp hızı ve renal 

sempatik sinir aktivitesindeki azalmaya bağlı olarak, kan basıncı hızlı bir 

şekilde düşer. Hemorajide AVP, damar düz kaslarında lokalize olan V1 

reseptörleri aracılığıyla, kan basıncının normale dönmesinde etkili 

olmaktadır. Ayrıca V1 yanında V2 reseptörlerini de etkilediği düşünülerek, 

otonomik düzenlemeye katkıda bulunmaktadır (17). Ayrıca egzersizin de 

insanlarda plazma AVP düzeylerini arttırdığı gösterilmiştir (20,21). 

Santral Diabetes İnsipidus 

Santral (hipotalamik, nörojenik veya vazopressin sensitif) diabetes 

insipidus vazopressin gen defektleri, yaralanma veya cerrahi travmaya bağlı 

vazopressin üreten nöronların hasarı; hipotalamik veya pitüiter konjenital 

anatomik defektler, neoplazmlar, infiltratif, otoimmün, enfeksiyöz hastalıklara 

bağlı harabiyet veya hipofiz sap kesisi gibi durumlarda gelişebilir. Çocuk ve 

genç erişkin olguların %9-55’inde etiyolojik neden açıklanamamaktadır 

(22,23). Tanı anında etiyolojik nedenin saptanamadığı hastalarda uzun 

süreli izlemlerde altta yatan sebep saptanabilmektedir (24). 

Genetik nedenler 

Familyal, otozomal dominant SDİ genellikle ilk 5 yılda ortaya çıkar 

(25). Vazopressin salgılanımı başta normaldir ve zamanla azalarak Dİ 

tablosu ortaya çıkar. Hastaların tedaviye yanıtı başarılıdır. Hastalığın 

penetransı yüksektir ancak aynı aile içindeki bireylerde şiddeti değişkenlik 

gösterebilir (26). Orta yaşlarda kendiliğinden iyileşebilir (26,27). 

Vazopressin salgılayan nöronlar magnosellüler paraventriküler alanda 

saptanamaz fakat parvosellüler alanlarda mevcuttur. Vazopressin geninde 

bugüne kadar 25’ten fazla mutasyon tanımlanmıştır. Mutasyonların çoğu 

vazopressin öncülünün nörofizin kısmında tanımlanmış olup, bu durum 

vazopressinin salgı granülleri içinde paketlenmesinde nörofizinin önemli bir 

rol oynadığını gösterir. Vazopressin eksikliği ayrıca DİDMOAD sendromlu 

hastalarda tanımlanmıştır. Bu olgular diabetes insipidus; diabetes mellitus; 
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optik atrofi ve sağırlıkla birliktedir (28,29). Bu sendrom aynı zamanda 

Wolfram sendromu olarak adlandırılmaktadır, 4p16’da kodlanmıştır. 

Wolfram sendrom geni (wfs1) 890 aminoasitten oluşan tetramerik bir 

transmembran proteini kodlar, bu protein öncelikle endoplazmik retikulum 

membranında yer alır, kalsiyum kanalı veya kalsiyum kanal düzenleyicisi 

olarak görev yaptığı düşünülmektedir (30,31). 

Travma 

Vazopressin salgılayan magnosellüler nöronların aksonları arka 

hipofize kadar yaklaşık 10 mm kesintisiz uzanır. Kafa travmalarına bağlı bu 

aksonlardaki hasarlanma geçici veya kalıcı Dİ’ye neden olabilir (32). Minör 

bir travma sonrası bile kalıcı Dİ gelişebilmektedir. Sella tursika kırığı olan 

olguların yaklaşık yarısında kalıcı Dİ gelişir (33). Nöronların retrograd 

dejenerasyonuna bağlı kalıcı Dİ gelişimi sella tursika kırığından bir ay sonra 

bile gelişebilmektedir (34). Septik şok (35) ve postpartum hemorajiye bağlı 

hipofizer hasar (Sheeahan sendromu) (36,37) sonrası Dİ tablosu gelişebilir. 

Hipofiz hipotalamus bölgesinin ışınlanmasına bağlı ön hipofiz hormonlarında 

eksiklik görülebilse de; ışınlama sonrası Dİ tanımlanmamıştır. Radyoterapi 

portal hipofizyel dolaşımı bozarak hipotalamik hormon salınımını bozarken; 

vazopressin magnosellüler aksonal transportla arka hipofize doğrudan 

taşındığından radyoterapiden etkilenmez. 

Cerrahi Travma 

Hipotalamik hipofizer cerrahiyi takip eden vazopressin nöronlarının 

yıkımı santral Dİ’nin en sık rastlanılan nedenlerinden biridir. Cerrahi 

sırasında fazla sıvı alan olgularda; fazla sıvı alımına bağlı poliüri ile Dİ 

tablosunun ayırımı önemlidir. Her iki durumda da idrar dilüedir ve miktarı 

200 ml/m2/saatten fazla olabilir. Bu durumda Dİ’li olgunun serum 

osmolaritesi yüksek, yüksek sıvı alımına bağlı poliürisi gelişen hastaların 

serum osmolaritesinin normal olması beklenir. Vazopressin taşıyan aksonlar 

hipotalamustan arka hipofize sap içinde taşınır ve farklı seviyelerde 

sonlanırlar. Hipotalamusa yakın hasarlanmalarda retrograd dejenerasyon ve 

kalıcı Dİ tablosunun daha şiddetli olması beklenir. Bu aşamada sıklıkla 

olgularda 3 farklı evre gözlenir (38). Cerrahiyi takiben ilk 12 saat ile 2 gün 
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arasında geçici bir Dİ tablosu beklenir. Bu durumun vazopressin sekresyonu 

yapan alandaki ödeme bağlı olduğu düşünülmektedir. Bu durumu takiben 

sıklıkla uygunsuz ADH sendromu (SIADH) kliniği gelişip 10 güne kadar 

devam edebilir. SIADH tablosu hasarlanan nöronlarda çok miktarda ADH’nin 

kana karışmasına bağlıdır. Eğer nöronların %90’dan fazlasında hasarlanma 

olmuşsa 3. Faz olan kalıcı Dİ gelişir. Hipofiz cerrahisi geçiren olgularda 

vazopressin eksikliğine kortizol eksikliği eşlik ediyorsa diyabet insipidus 

tablosu maskelenebilir. Kortizol eksikliği renal serbest sıvı klirensini 

bozmaktadır. Bu olgularda tek başına glukokortikoid tedavi poliüriyi 

arttırmaktadır. 

Konjenital Anatomik Defektler 

Beyin orta hat defektleri örneğin septooptik displazi, korpus kallozum 

agenezisi (39), Kabuki Sendromu (40), holoprozensefali (41), hipofiz sapı 

yokluğunun eşlik ettiği familyal pitüiter hipolazi santral diabetes insipidusun 

eşlik edebildiği anatomik defektlerdir. Olgularda dışarıdan görülebilen 

kraniofasiyal anomalilerin eşlik etme şartı aranmaz (41). Beyin orta hat 

anomalilerine sekonder santral Dİ’li olgularda sıklıkla susama merkezinde 

de bozukluk görülebilir. Bu durum vazopressin salınımı ve susama hissinin 

ortak bir ozmosensör tarafından kontrol edildiğini düşündürür. 

Neoplazmlar 

Hipotalamusta vazopressin salgılayan nöronlar oldukça geniş bir 

bölgeye yayılmış olduğundan hiptalamik tümörlerin Dİ tablosuna yol 

açabilmeleri için çok büyük veya infiltratif olması ya da 

hipotalamonörohipofizyel aksonal bölge gibi kritik bir alana yerleşmesi 

gerekir. Germinomlar ve pinealomlar tipik olarak hipotalamus bazalinde 

yerleşir. Bu bölge vazopressin taşıyan aksonların posterior hipofize 

uzanmadan önceki birleşim alanıdır. Bu nedenle germinomlar ve 

pinealomlar Dİ tablosuna yol açabilen en sık iki primer beyin tümörüdür. Dİ 

tablosuna yol açabilecek germinomlar oldukça küçük boyutta olabilir (42,43) 

ve hastalık ortaya çıktıktan sonra yıllarca MR ile gösterilemeyebilirler (44). 

Bu nedenle; germinomlar ve pinealomalar tarafından salgılanan human 

koryonik gonadotropinin (HCG) beta subünitinin kantitatif ölçümü ve 
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tekrarlanan MRI’ler, idiopatik veya açıklanamamış Dİ olgularında tanı 

koymada faydalı olabilir. Muhtemelen pitüiter enfarkta bağlı empty sella 

çocuklarda Dİ tablosuna yol açabilir (45). Kraniofarenjiom ve optik gliomlar 

çoğunlukla postoperatif dönemde tedaviye sekonder Dİ tablosuna yol açsa 

da çok büyük boyutlu tümörlerde cerrahi öncesi Dİ kliniği gelişebilir. 

Hematolojik malignitelerden akut miyelositer lösemi hipofiz sapı ve sellayı 

infiltre edip Dİ tablosuna yola açabilir (46) . 

İnfiltratif, Otoimmün ve Enfeksiyöz Hastalıklar 

Santral Dİ’ye neden olan en sık infiltratif hastalıklar Langerhans 

hücreli histiyositoz ve lenfosittik hipofizittir. Histiyositozu olan hastaların 

yaklaşık %10’unda Dİ tablosu görülür. Bu olgularda ön hipofiz hormon 

eksiklikleri Dİ’ye eşlik edebilir (47). Bu hastalarda karakteristik olarak MRI’de 

hipofiz sapı kalın görülür (48). Lenfositik hipofizit idiopatik santral Dİ’li 

olguların 1/3’ünden fazlasından sorumludur (49). Diğer otoimmün 

hastalıklara eşlik edebilir (50). Görüntüleme ile genişlemiş hipofiz ve 

kalınlaşmış hipofiz sapı, biyopsi ile arka hipofizde ve hipofiz sapında 

lenfosittik infiltrasyon görülür (51). Beyin sapını etkileyen enfeksiyonlardan 

meningokoklar (52), kriptokok, listerya (53) ve toxoplasma menenjiti (54), 

konjenital CMV enfeksiyonu (55) ve beynin nonspesifik inflamatuvar 

hastalıkları (56) SDİ tablosuna yol açabilir. Bu durum genellikle geçici olup, 

nöron harabiyetinden çok enflamasyona bağlıdır. 

Beyin Ölümü 

SDİ hipoksik beyin ölümü durumunda ortaya çıkabilir (57).  

Çocuklarda bu durum çoğunlukla beyin ölümünü desteklese de (58), bazı 

çalışmalarda beyin ölümü gerçekleşen olguların sadece küçük bir kısmında 

ortaya çıktığı söylenmektedir (59). Beyin ölümü ve poliürisi olan olgularda 

yüksek plazma vazopressin konsantrasyonları çoğunlukla serebral tuz 

kaybına bağlıdır (60). 

Artmış Vazopressin Metabolizması 

Gebelikte plesantal vazopressinaz aktivitesine bağlı vazopressin 

klirensi 4 kat artar (61). 
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İlaçlar 

Vazopressin salınımını inhibe edip, idrar konsantrasyon yeteneğini 

bozan maddeler içinde en iyi bilineni etanoldür (62). Fenitoin, opiat 

antagonistleri, halotan ve beta adrenerjik agonistler bozulmuş vazopressin 

salınımı ile ilişkilendirilmişlerdir (63). 

Primer Enürezisli Çocuklar 

Normal çocuklarda noktürnal plazma vazopressin artışı ile birlikte 

idrar konsantrasyonunda artış ve idrar miktarında azalma beklenen bir 

bulgudur. Primer enürezisli olgularda körelmiş veya kaybolmuş bir 

vazopressin salınımına bağlı idrar volümünde artış ve azalmış tonisite 

görülebilir (64,65). Bu olgularda dDAVP (v2 agonist) tedavisi yatak ıslatma 

epizotlarının tedavisinde oldukça etkili olmasına rağmen, tedavi 

sonlanmasında relaps oldukça sıktır (66–68). dDAVP alan olgularda su 

entoksikasyonunu önlemek için sıvı alımının kısıtlanması gerekebilir. 
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Tablo-2: Santral Diabetes İnsipidus Nedenleri 

 SANTRAL DİABETES İNSİPİDUS ETİYOLOJİSİ 

Familyal Otozomal dominant  

Otozomal resesif  

X’e bağlı DİDMOAD sendromu (Wolfram sendromu)  

Bilinmeyen genler 

Edinsel İdiopatik 

İntrakraniyal tümörler 

  Germinomlar 

  Kraniofarenjiom 

  Gliomlar 

  Metastazlar 

Lösemi, Lenfoma 

Travma 

Langerhans Hücreli Histiyositoz 

Enfeksiyonlar 

Otoimmün nedenler  

Sarkoidoz, Tüberküloz Hipoksik-İskemi 

Beyin 

malformasyonları 

Orta Hat Defektleri (Septooptik Displazi, Holoprozensefali…) 

 

Tanı 

Dİ tanısı, böbrek hastalığı yokluğunda hipernatremi ve serumda 

hipertonisiteye rağmen dilüe idrarın saptanmasıyla konulur. Vazopressin 

verilmesi sonrası semptomların düzelmesi santral Dİ lehine yorumlanırken, 

vazopressine yanıtsızlık ise özellikle ADH düzeyinin yüksek bulunması 

halinde nefrojenik Dİ lehine yorumlanır. 

Tanıda; ayrıntılı testlerden önce gece boyu susuzluktan sonra sabah 

ikinci idrar dansitesi ve serum sodyum değerleri bakılmalıdır. Standart idrar 

tetkikinin yanında ozmalarite, kreatinin ve sodyum ölçülmeli, idrar hacmi 

bakılmalıdır. Serumda ise ozmalarite, böbrek fonksiyon testleri, sodyum, 

kalsiyum, potasyum ve ADH düzeyi ölçülmelidir. Hastanın kan alınma 

sırasındaki kliniği, hidrasyon durumu ve tartısı not edilmelidir. Hasta 

hipernatremik olmasına rağmen idrar sürekli dilüe ise (<200 mosm/kg), 

hastanın ADH düzeyi hızlıca çalışılmalıdır. Eğer klinik tablo net değilse ve 
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tarama yöntemleri ile sonuca ulaşılamıyorsa hastalara su kısıtlama testi 

yapılmalıdır. 

Su kısıtlama testi sabah yapılmalıdır. Testin yapılması serum sodyum 

konsantrasyonu 143 mmol/L üzerinde veya plazma osmolaritesi >295 

mosm/kg ise uygun değildir. Su kısıtlamasına hastanın poliüri ve polidipsi 

derecesine göre bir gece önceden akşam 18.00-24.00 saatleri arasında 

başlanır. Küçük çocuklarda ve ağır poliüri-polidipsi durumunda ise sabah 

06.00-08.00 de başlamak daha uygun olabilir. Teste başlarken hastanın 

ağırlığı tartılmalı ve mesanesi boşaltılmalıdır. Test boyunca hastanın su 

içmemesi, sıvı gıdalar tüketmemesi sağlanmalı, yakın izlemle 1-4 saatlik 

aralıklarla hastanın ağırlığı, nabız ve kan basıncı ölçülmelidir. Eğer aşağıdaki 

durumlar gelişmişse teste son verilmelidir. 

 Test süresi 14 saati geçmişse veya süt çocuklarında 6-8 saati 

geçmişse 

 Ağırlık kaybının süt çocuklarında %5, çocuklarda %4, ergenlerde 

%3’ü olması durumunda 

 Tansiyonun düşmesi ve/veya taşikardinin gelişmesi durumunda 

 Hastanın dayanılmaz susuzluk hissi gelişmişse 

Testin sonunda hastanın idrar örneği ile ozmolalite, serum sodyum 

düzeyi ve ADH düzeyi bakılmalıdır. Eğer idrar yoğunluğunda artış 

saptanmazsa; desmopressin testi yapılmalıdır. 

Eğer test boyunca herhangi bir zamanda idrar ozmolalitesi 1000 

mosm/kg’yi aşarsa ya da 1 saati aşkın süre 600 mosm/kg seyrederse 

hastada Dİ olmadığı kanıtlanır. Test boyunca herhangi bir anda serum 

ozmolalitesi 300 mosm/kg’yi aşarsa ve bu anda idrar ozmolalitesi 600 

mOsm/kg’nin altındaysa hasta Dİ tanısı alır. Eğer serum osmolalitesi 300 

mosm/kg’nin altındaysa ve idrar osmolalitesi 600 mosm/kg’nin altındaysa, 

hipovolemiyi gösteren vital bulgular açığa çıkıncaya kadar test devam 

edilmelidir. Eğer Dİ tanısı konulmuşsa aquoz vazopressin (pitressin 1U/m2) 

subkutan olarak verilmelidir. Eğer hastanın SDİ’si varsa; idrar miktarı azalmalı 

ve ozmolalitesi vazopressin tedavisine göre bir sonraki saat içinde en az iki 

kat artmalıdır. Eğer vazopressin tedavisinden sonra; idrar ozmolalitesinde iki 

kattan daha az artış varsa hasta muhtemelen nefrojenik diabetes insipidus 

tanısına sahiptir. Desmopressin ufak çocuklarda su intoksikasyonu ile ilişkili 
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olabileceğinden kullanılmamalıdır (69). 

Tedavi 

Sıvı Tedavisi 

Tedavi edilmemiş Dİ‘li çocuklar özellikle su ve soğuk içecekler için 

büyük bir istek duyarlar. Tam SDİ durumunda en yüksek idrar konsantrasyon 

kabiliyeti 100 mosm/kg’dir. Plazma tonisitesini normal sınırlarda tutmak için 5 

litre idrarla yaklaşık 500 mosm/m2 solüt atılması gerekir. Sağlam bir susama 

mekanizması ve sıvılara ulaşım serbestliği olan tam Dİ’li bir birey plazma 

osmolarite ve sodyum değerlerini normal sınırlarda tutabilir. Ancak uzun 

süreli yüksek sıvı alımı çocuklarda hidroüreter (70) ve hatta sıvıların 

klorlandığı toplumlarda hiperflorizise (71) sebep olabilir. 

SDİ’de yüksek sıvı volümleri ile tedavisi gereken ve vazopressin 

verilmemesi gereken 2 durum vardır. Yüksek sıvı volümleri verilen hastalarda 

vazopressin kullanımı hiponatremiye sebep olacağından birlikte 

kullanılmamalıdırlar. Yenidoğan ve erken süt çocukluğu döneminde 

beslenmenin çoğu sıvı formda olduğundan tedaviye vazopressin eklenmesi 

tehlikeli hiponatremiye yol açabilir (72). Süt çocuklarında intranazal veya oral 

formda desmopressin uygulanması kullanım güçlüğü yanında serum sodyum 

düzeylerinde dalgalanmalara da yol açabilmektedir. Bu nedenle 

yenidoğanlarda vazopressin verilmeden sadece sıvı tedavisi ile hastalık 

yönetimi daha uygundur. Aynı zamanda bu çocuklarda azalmış solüt yükü 

içeren beslenme sağlanmalıdır. Bunun için en uygun besin anne sütüdür (75 

mosm/kg H2O). İnek sütünün solut yükü ise 230 mosm/kg H2O olup bu 

çocuklarda beslenme idamesi açısından kötü bir seçenektir. Similac pm 

60/40 mamada ise renal solüt yükü 60 mosm/kg H2O’dur. Bununla birlikte 

Dİ’li çocuklarda beslenmenin yanında serbest su desteği gereklidir. Örneğin 

120-160 ml formula mama için 20-30 ml serbest su verilmelidir. Ancak bu 

şekilde tedavi edilen hastalarda da kronik susama hissi olabilir, yüksek sıvı 

alımı, yüksek idrar miktarı ve yeterli kalori sağlanamazsa büyüme geriliği 

gelişebilir (73). Alternatif olarak tiazid (hidroklortiazid 5-10 mg/kg/doz, 2 veya 

3 dozda) (74) veya amilorid diüretikler proksimal tübüler sodyum ve su 

reabsorbsiyonunu arttırarak oral sıvı alımını azalttıklarından kullanılabilir (75). 

Bu tedavinin komplikasyonu olarak da hafif bir dehidratasyon gelişebilir. 

Parenteral desmopressin (0,02-0,08 mcg/doz, günde bir ya da iki doz) 
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subkutan uygulanması süt çocuklarında daha iyi sonuç vermektedir ancak bu 

uygulanmanın FDA (Food and Drug Administration) onayı yoktur. Parenteral 

desmopressin 4 mcg/ml olarak formüle edilmiştir. Hemofili A ve von 

Willebrand hastalığında kanama diatezi tedavisinde 0,3 mcg/kg/doz kullanılır. 

Yenidoğanlarda Dİ tedavisinde çok daha düşük dozların kullanıldığı 

unutulmamalıdır. Daha büyük çocuklarda arjinin vazopressin (pitressin) veya 

lizin vazopressin (diapit) gibi kısa etkili vazopressin analoglarının kullanımı 

veya uzun etkili desmopressin kullanılması sıvı ihtiyacını azaltırken 

hiponatremi riskini de azaltmaktadır. Erken post operatif dönemde SDI 

tedavisinde vazopressin tedavisi başarıyla kullanılmakla birlikte verilen sıvı 

miktarı dikkatle ayarlanmalıdır. Yüksek sıvı volümü verilmesi durumunda 

hiponatremi gelişebileceği akılda tutulmalıdır. 

Normal renal fonksiyonların sağlanması için 500 mosm/m2 gün solut 

ekskresyonu gerekir. Böbrek dışı sıvı kayıplarının 500ml/m2 /gün olduğu 

düşünülecek olursa bu olgularda 1 l/m2/gün gibi normalin altında sıvı verilmesi 

uygundur. Perioperatif dönemde Dİ tedavisine yönelik 3 farklı görüş 

bulunmaktadır. İlk görüş bu dönemde olguların sadece sıvı tedavisi ile 

yönetimini ve vazopressin kullanılmamasını destekler (76). Bu yöntemde sıvı 

alımı ve idrar miktarının 1-3 L/m2/gün (40-120 mL/m2/saat) arasında tutulması 

hedeflenmektedir. Sıvı içeriği %5 dekstroz ve ¼ saline (normal saline=%0,9 

sodium chloride) 40ml/m2/saat dozda başlanıp idrar çıkışına göre arttırılabilir. 

Uzun süredir oral alımı olmayan hastalarda sıvıya potasyum klorid eklenmesi 

gerekebilir. Saatlik idrar çıkışı 40 ml/m2/saat altında olan hastalarda ekstra 

sıvı replasmanı yapılmaz, ancak idrar çıkışı 40 ml/m2/saatten fazla olan 

hastalarda çıkardığı fazla idrar miktarı sıvısına eklenmelidir. İdrar çıkışı 120 

ml/m2/saat üzerinde olan olgularda total sıvı 120 ml/m2/saate kadar 

arttırılabilir. Bu tedavi ile Dİ’li hastanın serum sodyum konsantrasyonu 150 

mEq/L civarında tutularak, susama ve normal vazopressin salınım 

mekanizmaları baskılanmamış olur. Ayrıca vazopressin kullanılmaması 

nedenli hiponatremi riskinden kaçınılmış olur. 

Vazopressin ve Vazopressin Analogları 

Çocuklarda perioperatif intravasküler sıvı kullanımının serum sodyum 

dalgalanmalarını azalttığı ve daha az sekele neden olduğunu destekleyen 

çalışmalar mevcuttur (77). SDI akut tedavisinde sentetik sıvı vazopressin 
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(pitressin) faydalı olduğu gösterilmiş olsa da serum sodyum düzeyini çok hızlı 

değiştirmesi nedenli bunun faydası tartışmalıdır. Eğer sürekli vazopressin 

uygulaması yapılacaksa sıvı ihtiyacı 1 l/m2 gün, ya da ihtiyacın 2/3’ü olacak 

şekilde kısıtlanmalıdır. Hipotalamik cerrahi transsfenoidal yapılmamışsa, 

daha yüksek başlangıç vazopressin konsantrasyonlarına ihtiyaç 

duyulmaktadır bu da hasarlanan nörohipotalamohipofizer sistemden salınan 

vazopressin normal vazopressin aktivitesine antagonist gibi davranmaktadır 

(78). Vazopressinin çok yüksek düzeylerinden kaçınılmalıdır (plazma 

düzeyi>1000 pg/ml,). Çok yüksek düzeylerde cilt nekrozu (79), rabdomiyoliz 

(80), kardiyak ritim (81) bozuklukları görülebilir. Bu tartışmalar ışığında 

perioperatif SDİ tedavisi için cesaret verici sonuçlar elde edilmiştir. Bu 

algoritme göre idame sıvının 2/3’ü kadar ya da 1 l/m2 gün kadar izotonik sıvı 

verilmelidir. İntraoperatif ya da post operatif dönemde geçici Dİ tanısı koymak 

için serum sodyumu 145 meq/l den yüksek olmalı, idrar çıkışı 4 ml/saatten 

fazla olmalıdır. Buna ek olarak plazma osmolaritesinin 300 mosm/kg H2O’dan 

fazla olması ve plazmaya göre hipotonik idrar çıkışı destekleyici bulgular 

arasındadır. Eğer SDI tanısı konulmuşsa intravenöz sıvı vazopressin tedavisi 

0,5 mU/kg/sa hızla başlanır, verilen intravenöz sıvı miktarı değiştirilmez, 

sonrasında 10 dakikada bir 0,5 mU/kg/sa artışlarla idrar çıkışı 2 cc/saat altına 

düşünceye kadar doz arttırılır. Eğer kan kaybı varsa hemodinamik 

stabilizasyon için ekstra salin veya volüm genişletici sıvılar verilebilir. Post 

operatif dönemde bu tedavi yönetimi yoğun bakım ünitesinde yapılmalı, sık 

elektrolit takibi (mümkünse başlangıçta saatlik) yapılmalı,  saatlik idrar çıkışı 

ve osmolaritesi ve vital bulgular takip edilmelidir. Bu tedavi planı aynı 

zamanda Dİ tanısına sahip olgularda cerrahi girişim yapılması durumunda da 

kullanılabilir. Cerrahi sonrası Dİ tedavisi için vazopressin verilen olgularda 

mümkün olan en kısa zamanda intravenöz sıvılardan oral sıvılara 

geçilmelidir. Çünkü susama mekanizması sağlamsa kan osmolaritesini 

ayarlamada yardımcı olacaktır. İntravenöz desmopressin dDAVP akut post 

operatif SDİ tedavisinde kullanılmamalıdır. Vazopressine üstünlüğü yoktur ve 

vazopressine göre yarı ömrü daha uzundur (vazopressin yarı ömrü 5-10 dk 

iken, desmopressin yarı ömrü 8-12 saattir). Bu nedenle desmopressin tercih 

edildiğinde su intoksikasyon riski mevcuttur (69). Fazla oral sıvı alım ihtiyacı 

olan çocuklarda desmopressinin kanama zamanını kısaltmak amacıyla 0,3 
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mcg/kg, intravenöz uygulanması su intoksikasyonu ile ilişkilendirilmiştir (82). 

SDİ olan bir çocukta eşlik eden kanser kemoterapisi gibi nedenlerle yüksek 

sıvı ihtiyacı varsa durum daha komplikedir. Bu hastalarda aralıklı antidiüretik 

tedavi ve 3-5  L/m2/gün gibi yüksek sıvı verilmesi gerekebilir (hastayı hafif 

hipernatremik tutmak gerekir). Hastane dışında SDİ’li çocukların tedavisinde 

dDAVP (10 mcg/0,1 mL), intranazal olarak gece verilir. Doz yavaş yavaş 

arttırılır. Doz efektif ancak etki süresi kısaysa doz arttırılmalı veya ikinci doz 

olarak sabah dozu eklenmelidir. Hastalar ilk dozun antiüretik etkisinin sona 

erdiğini anlamak için, yeni dozdan önce en az bir saat fazla idrar çıkardığını 

gözlemelidir aksi halde su intoksikasyonu gelişebilir. Desmopressinin nazal 

spreyi 0,1 ml da 10 mcg etken madde içerir ve bu enürezis nokturnanın 

tedavisinde kullanılan standart dozdur. Oral desmopressin tabletlerin 

kullanımı oldukça yaygın hale gelmiş olup, intranazal tedavilerin yerini 

almıştır. Oral yol, intranazal yoldan 20 kat daha az potenttir. 25-300 mcg 8-12 

saate bir uygulanmasının çocuklarda oldukça etkin ve güvenilir olduğu 

gösterilmiştir (83,84). Stres durumlarında yüksek dozlarda kortizol alımı su 

kanallarını inhibe edebilir. Bu durum SDİ’li olguların stres döneminde veya 

glukokortikoid tedavi aldığında neden tedaviye rezistans hale geldiğinin ve 

yüksek doz ilaca ihtiyaç duyduğunun   nedenidir. Vazopressin analogları 

azalmış kemik mineral yoğunluğunu tek başına düzeltemez, kemik kaybını 

önlemek amacıyla bifosfanatlar ve diğer tedavileri kullanımı Dİ’li hastalarda 

uzun dönemde faydalı olabilir. 

 

 

Şekil-6: Değişik Desmopressin Preparatlarının Doz Eşdeğerlilikleri 

 

Nefrojenik Diabetes İnsipidus (NDİ) 

NDİ, ADH sentez veya sekresyonunda herhangi bir problem 

olmamasına karşın, ADH ve analoglarına renal yanıtın yetersiz olduğu bir 

hastalıktır. Genetik veya edinsel nedenlere bağlı olarak gelişebilir. Genetik 
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nedenler yetişkinlere göre çocuklarda daha sık görülmesine rağmen, 

kazanılmış nedenlere göre daha az yaygın ve daha ciddidir. 

Genetik Nedenler 

Konjenital X’e Bağlı Diabetes İnsipidus (V2 reseptör mutasyonları): 

Vazopressin V2 reseptörlerindeki inaktive edici mutasyon nedenli 

meydana gelir. Transmisyonun moduna göre aslında erkeklerin hastalığıdır 

ancak X kromozomu inaktivasyonu sırasınca aşırı iyonizasyona bağlı olarak 

bayanlarda etkilenebilir (85). 

Konjenital Otozomal Nefrojenik Diabetes İnsipidus (Aquaporin 2 

mutasyonları): 

X’e bağlı nefrojenik Dİ’li hastaların ilk tanımlanmasından sonra (86), 

hastalığın otozomal resesif geçişi dışında aynı klinik bulgularla seyreden (87) 

veya böbrek dışında normal V2 reseptör fonksiyonları olan (88) birkaç hasta 

tanımlandı. Edinsel Nedenler 

NDİ edinsel nedenleri genetik nedenlere göre daha yaygın ve daha az 

ciddidir. Lityum ve demoklosiklin gibi ilaçlara bağlı olarak gelişebilir. Ayrıca 

hiperkalsemi, hipokalemi, konjenital CMV enfeksiyonlarının tedavisinde 

kullanılan foskarnet (89,90) klozapin (90), amfoterisin (91) metisilin (92) ve 

rifampisin (93) NDİ’a neden olabilir. 

Tedavi 

Altta yatan hiperkalsemi, hipokalemi, ilaçlar veya üreteral obstrüksiyon 

gibi nedenler bulunabiliyorsa en önce bunlar tedavi edilmelidir. En önemli 

nokta hastanın büyümesi için yeterli kalori alımını sağlamak ve ciddi 

dehidratasyona girmesini önlemektir. Amilorid veya indometazinle tiazid 

diüretiklerinin kombinasyonu NDİ tedavisinde en sık kullanılan farmakolojik 

ajanlardır. 
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Tablo-3: Nefrojenik Diabetes İnsipidus Nedenleri 

 

İLACA BAĞLI ELEKTROLİT 

İMBALANSLARI 

SİSTEMİK 

HASTALIKLAR 

NEOPLAZMLAR 

Aminoglikozidler 

Amfoterisin B 

Sisplatin  

Kolşisin 

Demoklosiklin 

Foskarnet 

Furosemid 

Gentamisin 

Isofosfamid  

Lityum 

Metisilin 

Metoksifloran 

Nikotin  

Rifampin 

Vinblastin 

Hipokalemi 

Hiperkalsemi 

Hiperkalsiüri 

Amiloidoz 

Yaygın renal 

hastalık  

Fanconi sendromu 

Obstrüktif üropati  

Renal tübüler asidoz 

Sarkoidoz 

Orak hücreli anemi 

Sjögren sendromu 

Sarkoma 
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GEREÇ VE YÖNTEM 

 

 

Uludağ Üniversitesi Tıp Fakültesi Pediatrik Endokrinoloji Bilim 

Dalı'nda 2000-2016 yılları arasında santral diabetes insipidus tanısı ile 

izlenen hastalardan hastane kayıtlarına ulaşılabilen 48 hastaya ait veriler 

çalışmaya alınarak değerlendirildi. Hastalara ait verilere ulaşabilmek için 

elektronik dosya kayıtları tarandı. Hastaların dosya kayıtları aşağıdaki 

özellikler açısından incelendi: 

1. Tanı yaşı (ay olarak), 

2. Cinsiyeti, 

3. Başvuru şikâyeti, 

4. Başvuru ve 1. yıl demografik özellikleri 

5. Travma öyküsü 

6. Aile öyküsü 

7. Altta yatan etiyolojik neden 

8. Kraniyal MRI bulguları 

9. Su kısıtlama testi varlığı 

10. Başvuru, 1. ve 6. ay serum sodyum, idrar dansitesi ve serum 

osmolarite değerleri 

11. Eşlik eden hormon eksikliği 

 

Verilerin toplanması için çalışma formu hazırlandı ve her hastanın 

dosya kayıtları incelenerek veriler kaydedildi. 

Hastaların klinik ve demografik özellikleri, hastalığın etiyolojik 

nedenleri, travma ve aile öyküsü varlığı, eşlik eden hormon eksikliği 

varlığı, başvuru ve tedaviyi takiben laboratuvar değerleri ile ve başvuru ve 

tedavi sonrası ağırlık ve boy değerleri açısından anlamlı farklılık olup 

olmadığı incelendi. 

Hastaların ağırlık ve boy SDS’leri Neyzi ve arkadaşlarının 1978 verilerine 

göre hesaplandı. 

Eşlik eden hormon eksiklikleri; klinik, serum IGF-1 ve IGFBP3 

düzeylerini de içeren laboratuvar testlerinin, GH eksikliği için provokasyon 

testlerinin, gonadotropin eksikliği için serum estradiol seviyelerinin, tiroid 
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hormon eksiklikleri için serum T4 ve TSH düzeylerinin ve ACTH eksikliği 

için sabah düşük serum kortizol düzeyleri ile kortizon stimülasyon testine 

cevabın kombinasyonu ile konulmuştur. 

Çalışma, Uludağ Üniversitesi Etik Kurulu’ndan 24.11.2015 tarih ve 

2015- 20/35 sayılı başvuru onayı alındıktan sonra başlatıldı. 

 

İstatistiksel Yöntem 

Çalışmamızın istatistiksel analizleri “SPSS 22.0 for Windows” 

istatistiksel analiz paket programında yapıldı. Kategorik veriler sıklık ve 

yüzde (n, %); sürekli değer alan değişken veriler ise ortalama ± standart 

sapma (ort.± SS) olarak sunuldu. Verilerin tanımlayıcı istatistiklerinde 

ortalama, standart sapma, medyan en düşük, en yüksek, frekans ve oran 

değerleri  kullanılmıştır. Değişkenlerin dağılımı Kolmogorov Simirnov testi 

ile ölçüldü. Nicel verilerin analizinde Mann-Whitney U testi kullanıldı. 

Tekrarlayan ölçümlerin analizinde Wilcoxon testi kullanıldı.  
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BULGULAR 

 

 

Uludağ Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Pediatrik Endokrinoloji Bilim 

Dalı’nda 2000-2016 yılları arasında santral diabetes insipidus tanısı ile 

izlenen 50 hasta bu çalışmada incelendi. İntrakraniyal primitif 

nöroektodermal tümör tanısı ile takipli olan bir erkek hasta ve santral sinir 

sistem relapsı olan nöroblastom tanılı bir kız hasta yoğun bakımda 

yatarken beyin ölümünü takiben santral diabetes insipidus gelişmesi 

nedeniyle bu çalışmaya alınmadı. Kalan 48 hastanın verileri incelendi. 

Hastaların 20’si kız (%41,7), 28’i erkek (%58,3) olup ortalama yaşları 

104,0±53,0 (min:1,5, maks:208 medyan:92,5) aydı. 

 

Tablo-4: Hastaların Genel Özellikleri 

 
  Min-Mak Medyan Ort.±s.s. 

Başvuru Yaşı (Ay) 1,5 - 208 92,5 104,0 ± 53,0 

Cinsiyet    
Kız         20   41,7% 

Erkek         28   58,3% 

 

Olguların ortalama başvuru boy SDS’si -0,5 (-0,5±1,4) olarak 

saptandı. Başvuru ağırlık SDS’si ise -0,1 (-0,1±1,2) olarak bulundu. 

Ortalama takip süresi 53,5 (57,4±39,4) aydı. En kısa süreli hasta takibi 5 

ay, en uzun süreli hasta takibi ise 160 aydı.  

 

Tablo-5: Hastaların Başvuru Ağırlık ve Boy SDS’si ile Takip Süreleri 

 
  

Min-Mak Medyan Ort.±s.s. 

Başvuru Kilo 
-2,9 - 2,1 -0,1 -0,1 ± 1,2 

Başvuru Boyu 
-3,0 - 2,6 -0,5 -0,5 ± 1,4 

Takip Süresi (Ay) 
5 - 160 53,5 57,4 ± 39,4 
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Hastaların başvurusunda bakılan sodyum değerlerinin ortalaması 

144 olarak bulundu. Başvuruda saptanan en düşük değer 140 iken, en 

yüksek değer 168 olarak bulundu. Hastaların başvurularında bakılan idrar 

dansitelerinin median değeri 1003 olup 1000 ile 1010 arasında olduğu 

saptandı. Başvurudaki serum osmolaritesinin ise median değeri 299 

olarak bulundu. 

 

Tablo-6: Hastaların Başvuru Sodyum, İdrar Dansitesi ve Serum 

Osmolarite Değerleri 

 
  

Min-Mak Medyan Ort.±s.s.  

İlk Başvuru Na 
140 - 168 144,0 146,2 ± 6,8 

İlk Başvuru İdrar Dansitesi 
1000 - 1010 1003,0 1003,4 ± 2,5 

İlk Başvuru Serum Osmolaritesi 
286 - 343 299,0 301,9 ± 13,1 

 

Hastaların başvuru şikayetleri incelendiğinde poliüri ve polidipsinin 

en sık başvuru şikayeti olduğu görüldü. 39 hastanın (%81,3) poliüri 

şikayetinin olduğu, 28 hastanın (%58,3) polidipsi şikayetinin olduğu 

saptandı. Ayrıca 7 hastada (%14,6) enürezis noktürna, 7 hastada (%14,6) 

görme bozuklukları, 6 hastada (%12,5) baş ağrısı şikayeti, 2 hastada da 

(%4,2) büyüme gelişme geriliği saptandı. 1 hasta şikayeti yokken 

hipernatremisi saptanması üzerine araştırılmış ve diabetes insipidus 

tanısı almıştır. 

 

Tablo-7: Hastaların Başvuru Şikayetleri 

 
      n   % 

Şikayet 
Yok         1   2,1% 

Var         47   97,9% 

Poliüri         39   81,3% 

Polidipsi     28 

 
58,3% 

Enürezis nokturna     7 

 
14,6% 

Görme Bozukluğu     7 

 
14,6% 

Baş Ağrısı     6 

 
12,5% 

Büyüme Gelişme Geriliği         2   4,2% 

 



29  

 

Şekil-7: Hastaların Başvuru Şikayetleri. 

 

Hastaların 42 tanesinde (%87,5) travma öyküsü yokken, 6 hastada 

(%12,5) travma öyküsü mevcuttu. 2 hastada yüksekten düşme, 3 hastada 

araç içi trafik kazası ve 1 hastada araç dışı trafik kazası öyküsü mevcuttu.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Şekil-8: Hastaların Travma Öyküsü 
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Hastaların 46’sında (%95,8) aile öyküsü yokken, 2 hastada (%4,2) 

aile öyküsü mevcuttu. Bir hastanın dedesinin, diğer hastanın ise diabetes 

insipidus öyküsü mevcuttu. 

Şekil-9: Hastaların Aile Öyküsü  

 

           Tablo-8: Diabetes İnsipidus Etiyolojisi 

 

 

Santral diabetes insipidusa yol açan etiyolojik faktörler incelenecek 

olursa; vakaların 10’u (%20,8) idiopatik olarak değerlendirildi. 14 hastada 

(%29,2) kraniofarenjiom, 7 hastada (%14,6) Langerhans hücreli 

histiyositoz, 1 hastada (%4,2) pilositik hücreli astrositom, 2 hastada 



31  

(%4,2) geçirilmiş MSS enfeksiyonları, 1 hastada(%2,1) hidrosefali, 1 

hastada (%2,1) DİDMOAD sendromu, 1 hastada (%2,1) holoprozesafali, 

1 hastada (%2,1) hipofiz adenomu, 5 hastada (%10,4) geçirilmiş kafa 

travması, 2 hastada (%4,2) germinom ve 2 hastada da (%4,2) boş sella 

saptandı. 

Şekil-10: Diabetes İnsipidus Etiyolojik Nedenleri 

 

Hastaların etiyolojik nedenini saptamaya yönelik yapılan kraniyal MRI 

incelemelerinde 37 hastada herhangi bir anlamlı bulgu saptanmadı. 7 

hastanın (%14,6) yapılan MRI incelemesinde posterior hipofiz parlak 

noktasının kaybı saptandı. 5 hastada ise (%10,4) infindibulum sap kalınlığı 

artmış olarak bulundu. Posterior parlak noktasının kaybı olan 7 hastadan 

5’inin sebebi idiopatik iken, 1 hastanın sebebi Langerhans hücreli 

histiyositozdu. İnfindibulum sap kalınlığı saptanmış olan 5 hastadan 

2’sinde neden Langerhans hücreli histiyositoz, 1 hastada neden hipofizit, 1 

hastada ise neden idiopatik idi. Langerhans hücreli bir vakanın MRI’de ise 

hem posterior hipofizer parlak nokta kaybı, hem de infindibulum 

kalınlığında artış saptandı. 
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Tablo-9: Kraniyal MRI Bulguları 

 

İki hastada santral diabetes insipidus tanısı konulduğu esnada; 

etiyolojiye yönelik yapılan incelemeler esnasında Langerhans hücreli 

histiyositoz tanısı almış ve tedaviye başlanmıştır. İdiopatik olarak izlenen 

hastaların izlemlerinde herhangi bir malignite gelişimi saptanmamıştır. 

 

Tablo-10: Su Kısıtlama Testi Değerlendirmesi 

 

 

Hastaların %64,6’sına (31 hastaya) su kısıtlama testi yapılmamış 

olup, %35,4’üne (17 hastaya) su kısıtlama testi yapılarak, santral diabetes 

insipidus tanısı doğrulanmıştır. 

 

Tablo-11: Santral Diabetes İnsipidusa Eşlik Eden Hormon Eksiklikleri 

 
      n   % 

Spesifik MR Bulgusu 

Yok         37   77,1% 

Posterior hipofiz parlak nokta 
kaybı 

 

7 

 
14,6% 

İnfindibulum sap kalınlığı 
artmış   

5 
  10,4% 

Su KısıtlamaTESTİ 
Yok         31   64,6% 

Var         17   35,4% 

 
      n   % 
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İzole ADH eksikliği olan 26 hasta (%54,2) saptandı. 20 hastada 

(%41,7) hipotiroidi, 15 hastada (%31,3) büyüme hormonu eksikliği, 16 

hastada (%33,3) ACTH/kortizol eksikliği ve 6 hastada (%12,5)  

hipogonadizm saptanmıştır. 6 hastada (%12,5) panhipopitüitarizm 

saptanmış olup bu 4 hormon eksikliği saptanmıştır. 5 hastada (%10,4) 

hastada hipotiroidi+GH eksikliği+ ACTH/kortizol eksikliği saptanmıştır. 5 

hastada (%10,4) hipotiroidi+ ACTH/kortizol eksikliği, 2 hastada (%4,1) 

hipotiroidi+GH eksikliği, 2 hastada (%4,1) izole GH eksikliği ve 2 hastada 

da (%4,1) sadece hipotiroidi saptanmıştır. 1 hastada ise 

hiperprolaktinemi saptandı. 

Şekil-11: Diabetes İnsipidusa Eşlik Eden Hormon Eksiklikleri  

 

Tablo-12: Başvuru ve 1.Yıl Ağırlık ve Boy SDS Karşılaştırılması 
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Hastaların 1.yılsonundaki ağırlık SDS’leri başvurularındaki değerlere 

göre (p>0.05) anlamlı bir değişim göstermemiştir. 1.yıl boy SDS’leri ise 

başvuru ile kıyaslandığında (p>0.05) anlamlı bir düşüş saptanmıştır. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Şekil-12: Hastaların Başvuru, 1. ve 6. Ay Değerlerinin Karşılaştırılması 

Başvuru dönemiyle karşılaştırıldığında 1.ay ve 6.ay serum sodyum (Na) 

değerleri anlamlı (p˂0,05) düşüş göstermiştir. Yine 1.ay ve 6.ay idrar 

dansitesi başvuru dönemine göre anlamlı (p˂0,05) artış göstermiştir. 1.ay 

ve 6.ay Na serum osmolaritesi başvuru dönemine göre anlamlı (p˂0,05) 

düşüş göstermiştir. 
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Tablo-13: İdiopatik ve Organik SDİ Karşılaştırılması 

 

 

Beşi kız, 5’i erkek olan idiyopatik SDİ grubunda ortalama tanı  

başvuru yaşı 126 ay (129,3 ±47,9) olarak bulundu. Organik nedene bağlı 

SDI grubunun (15’i kız, 23’ü erkek) ortalama tanı yaşı 88,5 ay (97,4±52,8) 

idi. İdiopatik SDİ grubunun %80’inde eşlik eden hormon eksikliği yokken, 

organik grupta bu oran %47,4 idi. İdiopatik ve organik olan grupta 

hastaların yaşları, cinsiyet dağılımı, başvuru ve 1. yıl boyları, herhangi bir 

eşlik eden hormon oranı, büyüme hormon eksikliği oranı, hipogonadizm 

oranı, görme bozukluğu oranı, baş ağrısı oranı anlamlı farklılık 

göstermemiştir (p˃0,05). İdiopatik olan grupta hipotiroidi oranı organik 

olan gruptan anlamlı (p˂0,05) olarak daha düşük saptandı. İdiopatik olan 

grupta ACTH/kortizol eksikliği oranı organik olan gruptan anlamlı (p˂ 

0,05) olarak daha düşüktü. Baş ağrısı, görme bozuklukları idiopatik grupta 

hiç gözlenmeyen başvuru şikayetleri idi. 
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Tablo-14: İntrakraniyal ve Non-İntrakraniyal Grup Karşılaştırması 

 

 

İntrakraniyal grubun 7’si kız, 16’sı erkek iken, non-intrakraniyal 

grubun 13’ü kız,12’si erkek olarak saptandı. İntrakraniyal tümör olan ve 

olmayan grupta hastaların yaşları, cinsiyet dağılımı, şikayet oranı, 

polidipsi oranı, enürezis nokturna oranı, büyüme gelişme geriliği oranı, 

travma öyküsü oranı, aile öyküsü oranı anlamlı (p˃0,05) farklılık 

göstermemiştir. İntrakraniyal tümör olan grupta poliüri oranı intrakraniyal 

tümör olmayan gruptan anlamlı (p˂ 0,05) olarak daha düşüktü. 

İntrakraniyal tümör olan grupta görme bozukluğu oranı, baş ağrısı oranı 

intrakraniyal tümör olmayan gruptan anlamlı (p˂0,05) olarak daha 

yüksekti. Travma öyküsü non-intrakraniyal grupta daha fazla iken 

istatistiksel olarak anlamlı bulunmadı. 
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Şekil-13: İntrakraniyal ve Non İntrakraniyal Grubun Karşılaştırılması 

 

 

Tablo-15: İntrakraniyal ve Non-İntrakraniyal Grup Serum Sodyum ve 

Osmolarite Karşılaştırılması 

 

 

İntrakraniyal tümör olmayan grupta başvuru sodyum ortalaması 

142,5 (143,9±4,5) iken intrakraniyal grupta sodyum ortalaması 144 

(146,8±7,2) olarak bulundu. İntrakraniyal tümör olan ve olmayan grupta 

başvuru döneminde, 1. ay, 6.ay Na değeri anlamlı (p˃0,05) farklılık 

göstermemiştir. İntrakraniyal tümör olan ve olmayan grupta başvuru 

döneminde, 1. ay, 6.ay serum osmolaritesi anlamlı (p˃0,05) farklılık 

göstermemiştir. 
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Tablo- 16: Eşlik Eden Hormon Eksikliği Olan ve Olmayan Grup 

Karşılaştırması 

 

 

 

Eşlik eden hormon eksikliği olmayan 8’i kız, 18’i erkek 26 hastanın 

ortalama başvuru yaşı 109 ay (104,0±52,7) iken, eşlik eden hormon 

eksikliği olan 12’si kız 10’u erkek 26 hastanın ortalama başvuru yaşı  86,5 

(104,0±54,4) aydı. Eşlik eden hormon eksikliği olan ve olmayan grupta 

hastaların yaşları, cinsiyet dağılımı, başvuru ağırlık değeri anlamlı 

(p˃0,05) farklılık göstermemiştir. Eşlik eden hormon eksikliği olan grupta 

1.yıl ağırlık eşlik eden hormon değişikliği olmayan gruptan anlamlı 

(p˂0,05) olarak daha yüksekti. Eşlik eden hormon eksikliği olan grupta 

başvuru, 1.yıl boy eşlik eden hormon değişikliği olmayan gruptan anlamlı 

(p˂0,05) olarak daha düşük olarak saptandı. 
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TARTIŞMA VE SONUÇ 

 

 

Santral diabetes insipidus; farklı nedenlerle ortaya çıkan; poliüri, 

polidipsi, daha önceden tamamen kuru kalan çocuklarda enürezis 

gelişmesi, kilo alamama ve büyümede duraklama gibi semptomlarla 

seyreden bir hastalıktır. Bizim vakalarımızda da başvuru yakınmaları 

benzer olup en yaygın başvuru şikâyeti poliüri idi ve bu bulgu daha 

önceden yapılan çalışmalar ile benzerdi (94,95). Hastaların önemli bir 

kısmında (%79,2) altta yatan etiyolojik nedenlerin bulunabileceğini 

saptadık. Bu çalışmada intrakraniyal tümör insidansı %41,6 olarak 

bulundu. Bu da Çatlı ve arkadaşları (96) ile Magnie ve arkadaşlarının (97) 

yaptığı çalışmalara benzerdi. Ancak Al Agha ve arkadaşlarının (98) 

yaptığı diğer bir çalışmaya göre (%8) yüksek saptandı. Bizim 

çalışmamızda SDİ en yaygın nedeni kraniofarenjiom olarak bulundu. 

Vakaların %20,8 ise idiopatik olarak değerlendirildi. Önceki çalışmalarda 

da idiopatik SDİ sıklığı %6-52 gibi geniş bir aralıkta bildirilmiştir 

(23,24,95,97–100). Benzer olarak biz de 57,4±39,4 ay takip periyodunda 

hastaların yaklaşık %20 kadarının etiyolojisini açıklayacak herhangi bir 

neden bulamadık. Ayrıca idiopatik olarak sınıflandırılan hastaların bir 

kısmının, genetik inceleme yapılması durumunda %7-8 oranında genetik 

bir tanı almalarının mümkün olabileceği unutulmamalıdır  (1). Yedi 

hastada (%14,5) Langerhans hücreli histiyositoz saptandı, bu da Al Agha 

ve arkadaşları (98) ve Buyst ve arkadaşlarının (95) verilerine benzerdi. 

Bizim çalışmamızda SSS malformasyonları nedenli SDİ 4 hastada (%8,4) 

saptandı. Bu Santiprabhob ve arkadaşlarının yaptığı çalışmalara göre 

daha düşük olarak saptandı (1,101). Bunun nedeni son yıllarda beyin 

malformasyonlu çocukların daha yüksek sağ kalım oranları ve ek olarak 

geliştirilmiş çözünürlük teknikleri ile yeni MR çekimleri olabilir. Biz 

çalışmamızın 2000 yılından itibaren tanı alan hastaları içermekte olması 

nedeniyle SSS malformasyon oranını düşük saptamış olduğumuzu 

düşünüyoruz. 

MRI’de posterior hipofizer parlak noktasının varlığı nörohipofizin 

fonksiyonunu gösteren önemli bir göstergedir. Bu sinyalin yokluğu SDİ 



40  

tanısında önemli ancak spesifik olmayan bir bulgudur (102,103). 

Kalınlaşmış infindibulum, hipofizer sap ya da her ikisinin varlığı infiltratif 

hastalıkların varlığını akla getirmelidir. Bu çalışmada 1 hastada tanıda 

hem posterior hipofizer parlak nokta kaybı, hem de infundibulum 

kalınlığında artış, etiyolojisine yönelik testlerinde ise Langerhans hücreli 

histiyositoz saptandı. Diğer bir hastada posterior parlak nokta kaybı tanı 

anında bulunmuş olup etiyolojide yine Langerhans hücreli histiyositoz 

saptandı. Bu bilgi bize idiopatik SDİ vakalarının tanısında ve takibinde 

MRI ile izlenilmesinin önemini vurgulamaktadır ve literatürde de tanıda ve 

takipte tanı alan intrakraniyal tümör tanılı hastalar mevcuttur (101,104). 

Vakalarımızın yarıya yakın kısmında (%54,2) sadece AVP eksikliği 

görülürken, SDİ’a eşlik eden ön hipofizer hormon eksikliği görülme oranı 

%45,8 olarak saptandı ve bu oran diğer çalışmalarla kıyaslanabilirdi. Çatlı 

ve arkadaşlarının yaptığı çalışmada (96) bu oran %53, Magnie ve 

arkadaşlarının (97) yaptığı çalışmada ise %61 olarak bulunmuştur. 

Çalışmamızda SDİ’ye en sık eşlik eden hormon eksikliği hipotiroidi iken 2. 

olarak sekonder adrenal yetmezlik, sonrasında da büyüme hormon 

eksikliği ve hipogonadotropik hipogonadizm saptandı. Bu literatürdeki 

çalışmalar ile benzer bir bulguydu (96,105). Ancak büyüme hormon 

eksikliğini en sık olarak bildiren çalışmalar da mevcuttur (94,104). SDİ 

tanılı tüm hastalarda hipotalamohipofizer sistemin özellikle TSH ve 

BH’nun dikkatli bir şekilde değerlendirilmesi gerekmektedir. Bizim 

çalışmamızda da çoğul hormon eksiklerinin organik nedenlerin olduğu 

grupta daha sık görüldüğü saptandı. Çoğul hormon eksikliği olan 

vakaların altında organik bir nedenin bulunmasının daha olası olduğu 

bildirilmiştir. 

SDİ’lu çocukların boy ve ağırlıklarının takibi önemlidir. Büyümede 

duraksama organik SDİ un önemli bir indikatörüdür. SDİ’li çocukların geliş 

ağırlık ve boylarına bakıldığında altta organik bir etiyoloji olan vakalarda 

ağırlık ve boyun daha geri olması genelde çoğul hormon eksikliğinin 

varlığına işaret eder (106). Ancak Magnie ve arkadaşları (97) organik ve 

idiopatik SDI da büyüme gecikmesi arasında ciddi bir fark saptamamıştır. 

Bizim çalışmamızda da başvuru ve 1. yıl boy değerleri arasında idiopatik 

ve organik grup arasında herhangi bir fark saptanmadı. Ayrıca eşlik eden 



41  

hormone eksikliği olan grupta 1. yıl ağırlık eşlik eden hormon değişikliği 

olmayan gruptan anlamlı olarak daha yüksekti. Eşlik eden hormon 

eksikliği olan grupta başvuru, 1. yıl boy eşlik eden hormon değişikliği 

olmayan gruptan anlamlı olarak daha düşük olarak saptandı. Bu sonucun 

multifaktöryel bir olay olup, buna eşlik eden hormon eksiklikleri, 

intrakraniyal tümör tanısı ile takip edilen hastaların yeterince 

beslenememeleri, radyoterapi veya kemoterapi alması, erken puberteye 

girmeleri veya diğer endokrinopatiler ile de ilişkili olabileceğini düşündük. 
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EKLER 

 
Ek-1: Kısaltmalar 

 

Dİ:diabetes insipidus 

SDİ: Santral diabetes insipidus  

NDİ: Nefrojenik diabetes insipidus 

ADH: Antidiüretik hormon 

GH: Büyüme hormonu 

TSH: Tiroid stimulan hormon 

ACTH: Adrenokortikotropin hormon  

LH: Luteizan hormon 

FSH: Folikül stimulan faktör 

AVP: Arjinin vazopressin  

T4: Tiroksin 

T3: triiyodotironin 

SON: Supraoptik nükleus  

PVN: Paraventriküler nükleus 

cAMP: siklik adenozin monofosfat 

VWF: von Willebrand faktör 

F-8: Faktör 8 

dDAVP: desmopressin 

SİADH: Uygunsuz ADH salınımı 

ESS: Ekstrasellüler sıvı 

AQP2:Akuaporin 2 kanalları  

Cys: sistein 

Tyr: tirozin  

Phe: fenilalanin  

Gln: glutamin  

Asn: asparajin  

Pro: prolin 

Arg: arjinin 
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