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ÖZET 

Tip 1 diyabetes mellitus, çocukluk ve adolesan döneminin en sık görülen diyabet tipidi~. Ancak, son yıllarda, 
bu yaş grubunda tip 2 diyabet ve alt grupları da artan sıklıkta tanımlanmaya başlamıştır. Gençlerin Erişkin 
Tipi Diyabeti (MODY) bunlardan biridir. Bu yazıda, ilk kez 2.5 aylık iken diyabet tanısı almış olan ve MODY 
2 tanısı düşünülen bir olgu seyrek görülmesi nedeniyle sunulmuştur. Olgumuz, insülin tedavisi ile 4 ay içinde 
remisyona girmiş ve sonraki 10 yıl boyunca yakınması olmaması üzerine kontrollere gelmemiş olup, inguinal 
lenfodenomegali yakınmasıyla başvurduğu sırada ölçülen açlık kan şekerinin 407 mgldl bulunması nedeniyle 
hospitalize edilerek diyabet tipi araştırılmıştır. Glukagon uyarısı ve intravenöz glukoz testi sırasında orta 
derecede yetersiz insülin yanıtı alınması, ailede diyabet öyküsünün varlığı ve diyabetin 10 yıldır komplikasyonsuz 
seyretmesi nedeni ile olgumuzda MODY 2 tanısı düşünülmüştür. 
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SUMMARY 

Type I diabetes mellitus is the most common form of childhood and adolescent diabetes. However, there is an 
increasing ineidence of type 2 diabetes mellitus and subtypes. Maturity Onset Diabetes of Young (MODY) isa 
relatively prevalent form of these diabetes subgroups. Here, we have reported a patient who had been thought 
as having MODY 2, with a diabetes startedat 2.5 months old. When she had a honeymoon within 4 months of 
insulin therapy, insulin was stopped and the family had not revisited the hospital again for ten years, because 
she had no complaint of diabetes. 

At the second admission at 10 years of age for an inguina/ lymphadenomegaly, her blood glucose was 
measured 407 mgldl during routine check-up and she was hospitalised again for a research about the type of 
this diabetes. A moderate decrease in insu/in respanses to both intravenous glucose tolerance test (IVGTT) and 
glucagon stimulation test, history of diabetes within the family and no evidence of diabetic complications for 
ten years without any therapy /ed us to the possibi/ity of MODY 2 diagnosis. 
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Çocukluk çağı diyabetinin izleminde, bazı hasta­
larda, tip I diyabetle olduğu gibi poliüri, poli­
dipsi, hiperglisemi bulguları olmasına karşın, 

uzun süreli izlemlerinde, hastalığın çok yavaş 
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iledeyip nadiren diabetik ketoasidoz tablosuna 
girdikleri, bazı olguların ise insülin gereksinimi 
olmadığı dikkati çekmiştir (1). Bu gruba Fajans 
ve ark. (2) gençlerin erişkin tipi diyabeti (MODY) 

---------------------· 
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adım vermişlerdir. Burada çocukluk çağmda 
seyrek görülen ve etiyo!ojisinde glukokinaz enzim 

rol oynayan MODY gruplanndan olan 
MODY 2 tanılı bir olgudan söz edilmektedir. 

OLGU 

Kasık bölgesinde şişlik yakımnasıyla 

1Q7/12 yaşındaki hasta prot.53858/ 
2001), yapılan rutin tetkikleri sırasında 
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fonksiyonunda otozornal dominant geçiş göste­
ren, anne-babada %80-95 sıklıkla bulunan, 
monojenik bir defekt sonucu ortaya çıkan, nadir 
görülen bir diyabet formudur. 25 yaşından önce 
başlaması, tanı konulduktan sonra en az iki yıl 

süre ile insülin ihtiyacı olmaksızın diyet ile açlık 
hiperglisemisinin kontrol altına alınması ile 
karakterizedir (5). Klasik MODY olgularında insü­
lin sekresyonu tip 2 diyabete göre az, tip 1 
diyabete göre fazladır. Günümüze kadar yapılan 
çalışmalarda, pankreas P hücresinde insülin 
salgılanması ve glukoz homeostazisinde rol 
oynayan farklı genlerdeki mutasyorılar sonucu 
6 farklı tipi ortaya konmuştur. Hepatasit nük­
leer faktör (HNF) 4a (MODY 1) ve HNF la 
(MODY3) gen mutasyonları kliniğe hafif diya­
bet formunda yansırlar (6,7). Açlık kan şekerin­
deki hafif yüksekliğe rağmen, OGTT'de 120. 
dk kan şekeri düzeyi anlamlı şekilde yüksektir. 
Hiperglisemi zaman içinde artmaya eğilimlidir 
ve kan şekeri regülasyonu için oral hipoglise­
mik ajan veya insülirı ihtiyacı gösterir (8). 

MODY 1 ve MODY 3 tanılı olgularda glisemik 
kontrolun derecesine, diabetin süresine bağlı 

olmak üzere mikrovasküler komplikasyonlar da 
gelişebilir. İnsülin promotor faktör (IPF !) gen 
mutasyorıu (MODY4) ile korıjerıital pankreas 
agenezisi gelişerek, kalıcı neonatal diyabet ve 
ekzokrin pankreas yetmezliğine neden olur (9). 

HNFl~ mutasyonu sonucu ortaya çıkan MODY 
5 diyabet ve böbrek kistleri ile karakterizedir 
(10). MODY 6 Nörojenik farklılaşma faktörü 
(NeuroDl) gen mutasyonu ile olur (11). MODY 
2 ise glikolitik enzim olan glukokinazı kodlayarı 
gerıin mutasyonu sonucu ortaya çıkar. En sık 

görülen tiptir. Enzimin homozigot mutasyonu, 
tam eksikliğe neden olduğundan yenidoğan 

döneminde düşük doğum ağırlığına, kalıcı diya­
bete sebeb olur ve hayatın ilk birkaç gününden 
itibaren sürekli irısülin tedavisine ihtiyaç göste­
rir. Glukokinaz enziminin heterozigot rnutasyo­
rıu, yavaş seyirli açlık hiperglisemisi , bozulmuş 
oral glukoz tolerans testi ile kliniğe yansır. 

Yenidoğan döneminde dahi ortaya çıkabilir ve 
taşıyıcı kadınların %50'sinde gestasyonel diabet 
görülür. Glukokirıaz enzim eksikliğinin hetere-
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zigot taşıyıcılarının %2 'den azı insülin tedavi­
sine ihtiyaç gösterip, diğerleri diyet ile tedavi 
edilirler. MODY'nirı bu tipinde diyabet ile ilişkili 

mikro ve makrovasküler komplikasyonlar nadir­
dir (5). Hastamız 2 aylıkken diyabet tanısı almış, 
6 aylık iken remisyona girmesi nedeniyle insülin 
tedavisi kesilmiş ve daha sonra 1 O yıl boyunca 
irısülin gereksinimi göstermemiş olan bir diya­
bet olgusudur. Tip 1 diyabette literatürde bildi­
rilen en uzun remisyon süresi yaklaşık 1.5-2 yıl­
dır (3). Bu nedenle hastamızdaki 1 O yıllık insü­
lirısiz dönem, tip 1 diyabetirı remisyonu olarak 
kabul edilmemiştir. 1990 yılında bölgemizde 
pankreas adacık hücre antikor (ICA) çalışması 
yapılamamış olmasma karşın, 10 yıl gibi uzun 
bir sürede hiçbir kamplikasyon gelişmemesi 

klinik olarak tip 1 diyabet tanısından uzaklaştır­
mıştır. 

Olgumuzun 2 aylık iken diyabet tanısı alması, 
yakın bir akrabasmda ve ağabeyinde genç yaşta 
ortaya çıkan hafif seyirli diyabetin varlığı, doku 
tiplerinin herhangi bir diyabet tipine uymaması, 
insülin uyarı tetkiklerinde orta derecede bir 
insülin yetersizliğinin saptanması ile tip 1 ve tip 
2 diyabetten farklı, erken bebeklik yaşlarında 
da bulgu verebilen, hafif seyirli, komplikasyon­
ların nadir görüldüğü, heterozigot mutasyonlan 
olabilen MODY 2 (glukokirıaz enzim eksikliği) 
tanısı düşünülmektedir. Hastanın 2 aylık iken 
hiperglisemi yanısıra ketoasidoz ile başvurmuş 
olması MODY için beklenen bir bulgu olmama­
sına karşın, ilk bir yaş içinde araya giren enfek­
siyonların ketoasidoz gelişiminde rol aynaması 
olasıdır. 

MODY ile ilişkili genlerin tanımlanması, otozo­
rnal dominant geçişi nedeniyle, hastalığı taşıyan 
aile bireylerinin glukoz intoleransı gelişmeden 

önce saptanması ve duyarlı bireylerin izlenerek 
hiperglisemi ortaya çıktığında uygun diyet ve 
ilaç ile normogliseminin sağlanması ve diyabetin 
mikrovasküler komplikasyonlarının önlenmesi 
yönünden önemlidir. Ancak, günümüzde MODY 
ile ilişkili gen mutasyonları yalnızca çok özel 
donanımlı araştırma laboratuvarlarında saptana­
bilmektedirler. 
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