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Ozet

Neonatal diyabet yenidogan déneminde gorilen hipergliseminin nadir bir nedenidir. Pankreatik beta hiicrelerinin normal islev
gormesinde kritik rolii olan proteinleri kodlayan genlerdeki mutasyonlardan kaynaklanir. Gegici ve kalici neonatal diyabetes melli-
tus olarak iki alt tipe ayrilmaktadir. Tedavinin temeli sivi-elektrolit bozukluklarini ve hiperglisemiyi diizeltme esasina dayanir. Hasta-
lar sahip olduklar mutasyon tiplerine gore insilin veya sulfoniliire tedavisine yanit verirler. Yakin glikoz monitorizasyonu ve bakim
verenlerin diyabet konusunda egitilmeleri hayati 6neme sahiptir.
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Neonatal diyabet yenidogan doneminde goriilen hi-
pergliseminin nadir bir nedenidir ve sikhgr yaklasik
500.000 canli dogumda birdir.™ Tanim olarak yasamin ilk
aylarinda ortaya cikip iki haftadan uzun siiren ve insiilin te-
davisi gerektiren hiperglisemi durumu neonatal diyabetes
mellitus adi altinda toplanmaktadir.

Neonatal diyabet pankreatik beta hiicrelerinin normal is-
lev gérmesinde kritik rolli olan proteinleri kodlayan gen-
lerdeki mutasyonlardan kaynaklanir.> 3 Etkilenen gen ve
proteinlere gore hastaligin seyri degiskenlik gostermekte,
hastalik gecici ve kalici neonatal diyabetes mellitus olarak
iki alt tipe ayrilmaktadir. Vakalarin yaklasik yarisinda hiperg-
lisemiyi kontrol altina almak icin 6mir boyu tedavi gerek-
sinimi strerken (Kalici neonatal diyabet, KND), geri kalan
hasta grubunda birkac hafta veya ay sonra diyabet durumu
sona erer (Gegici neonatal diyabet, GND). Gegici olan olgu-
larin bir kisminda, 6zellikle addlesan donem olmak Ulzere
yasamlarinin bir doneminde diyabet tekrar ortaya cikabi-
lir. Elli yedi neonatal diyabet tanili bebegin incelendigi ca-

lismada hastaligin 18 bebekte gecici ve 26 bebekte kalici
oldugu saptanmis, geriye kalan 13 bebekte ise gecici olan
neonatal diyabetin 7-20 yas arasinda tekrar ortaya c¢iktigi
gosterilmistir.

Neonatal diabetes mellitus genetik olarak heterojen bir
hastaliktir ve su ana kadar en az 20 farkl sorumlu gen tespit
edilmistir. Neonatal DM’'nin tek gen nedenlerinin biiytk kis-
mi instlin sekresyonunun bozulmasi ile sonuglanir.®! Etiyo-
patogenez olarak insilin eksikligi 3 alternatif mekanizma-
dan biri ile olusur; B-hiicre gelisiminde veya fonksiyonunda
bozukluk ve ilerleyici B-hiicre yikimi (Tablo 1). Gegici NDM
olgularindan sorumlu genlerin cogunlugu belirlenmis ve
hastalarin blyik kismindan 3 genetik anomali sorumlu
iken,® kalict NDM olgularinin %40'ina sebep olan gen mu-
tasyonu bilinmemektedir.””

Gegici Neonatal Diyabetes Mellitus (GNDM)

Tanim olarak yasamin ilk haftalarinda ortaya cikip en fazla
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Tablo 1. Neonatal diyabetes mellitusun monojenik alt tipleri
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Gen Lokus Kalitim Diger klinik ozellikler

Anormal pankreatik gelisim

PLAGL1 6q24 Degisken GNDMz+makroglossitumblikal herni

ZFP57 6p22.1 OR GNDM (multipl hipometilasyon sendromu)t+makroglossi
+umblikal defektler + konjenital kalp hastaligi

PDX1 13912.1 OR KNDM-+pakreatik agenezi (steatore)

PTF1A 10p12.3 OR KNDM+pakreatik agenezi (steatore) + serebellar
hipoplazi/aplazi+santral respiratuvar disfonksiyon

HNF1B 17cen-g21.3 oD GNDM-+pankreatik hipoplazi ve renal kistler

RFX6 6922.1 OR KNDM-intestinal atrezi+safra kesesi agenezisi

GATA6 18q11.1-q11.2 oD KNDM-+konjenital kalp defektleri+biliyer anomaliler

GLIS3 9p24.3-p23 OR KNDM-+konjenital hipotroidism-+glokom+hepatik fibroz
+renal kistler

NEUROG3 10921.3 OR KNDM-+enterik anendokrinozis (malabsorptif diare)

NEUROD1 2q32 OR KNDM-+serebellar hipoplazi+gdrme bozuklugu+sagirlik

PAX6 11p13 OR KNDM+mikroftalmi+beyin malformasyonu

Anormal B-hiicre fonksiyonu

KCNJ11 11p15.1 Spontan, OD KNDM/GNDM=DEND

ABCC8 11p15.1 Spontan, OD, OR GNDM/KNDM=DEND

INS 11p15.1 OR izole KNDM veya GNDM

GCK 7p15-p13 OR izole KNDM

SLC2A2(GLUT2) 3926.1-926.3 OR Fankoni-Bickel sendromu: KNDM+hipergalaktozemi,
karaciger disfonksiyonu

SLC19A2 1923.3 OR Roger’s sendromu: KNDM=Tiamin yanith megaloblastik
anemi, sensorindral sagirhk

B-hiicre harabiyeti

INS 11p15.1 Spontan, OD izole KNDM

EIF2AK3 2p12 OR Wolcott-Rallison sendromu: KNDM+iskelet displazisi+
tekrarlayan karaciger disfonksiyonu

IER3IP1 18912 OR KNDM+mikrosefali+lizensefali+epileptik ensefalopati

FOX3P Xp11.23-p13.3 X-bagli, OR IPEX sendromu (otoimmiin enteropati, ekzema,
otoimmiin hipotiroidizm, yiiksek IgE)

WEFS1 4pi6.1 OR KNDM-+optik atrofi+diabetes inspitus+sagirhk

*GNDM: gegici neonatal diyabetes mellitus; ** KNDM: kalici neonatal diyabetes mellitus.

18. aya kadar dizelen diyabettir. Ancak olgularin bir kis-
minda 6zellikle addlesan dénem civarinda tekrar ortaya
cikabilir. Gegici neonatal diyabet klinik olarak hiperglisemi,
glikoziiri, dehidratasyon, kilo kaybi, ketonemi olmasi ya
da olmamasi, ketoniiri ve metabolik asidozla ortaya cikar.
Plazma insilin dlizeyi hem bazal tetkiklerde hem de glikoz
yuklemesi ile diistik saptanir. Median tani yasi 6 glindiir (1-
81 giin). Cogu bebek gebelik haftasina gore diisiik dogum
agirhkl olarak dogar.® Bu durum fetal donemde insiilin ek-
sikliginden kaynaklanir. Fransada 29 GNDM tanili bebekte
yapilan calismada cinsiyet dagihminin benzer oldugu sap-
tanmis ve vakalarin %74'tGinde intrauterin buyume geriligi
saptanmistir.> 1

Olgularin yaklasik %70'inde kromozom 6q24'te paternal
uniparental dizomi, paternal dengesiz ciftlesme veya ma-
ternal allelin metilasyon defekti s6z konusudur.""'” Bu ano-

maliler ZAC/PLAGL1 asiri Uretimi ile sonuglanarak (insilin
sekresyonundaki 6nemli bir regtilatér olan hipofizer ade-
nilat siklaz aktive edici polipeptid icin tip 1 reseptoriiniin
transkripsiyonel diizenleyicisi) GNDM'ye neden olur.

6924 anomalisi olan hastalar genellikle ilimli intrauterin bi-
yume geriligi ile diinyaya gelirler (ortalama dogum agirhig
1930 gram) ve yasamlarinin ilk haftasinda agir non-ketotik
hiperglisemi ile klinik bulgular gelisir.'*'® Baslangictaki sid-
detli prezentasyona ragmen diyabet, cogu hastada medi-
an 12 haftada ortadan kaybolur. Ancak remisyon sirasinda
araya giren hastaliklarla gecici hiperglisemi ataklari sapta-
nabilir." GNDM tanisiyla takip edilen bebeklerin yaklagik
dortte birinde ileri donemlerde diyabet niiks etmektedir.
Siklikla niiks addlesan yas donemi civarlarinda gelismekte-
dir ve 4 yastan 6nce niiks gorilmesi nadirdir.



Zlbarioglu ve ark., Neonatal Diyabetes Mellitus / doi: 10.14744/SEMB.2017.51422

Ailelere verilecek genetik danismanlk 6g24 mutasyonlu
GNDM'li hastalarda altta yatan molekiler mekanizmaya
gore degismektedir. Altinci kromozomun uniparental di-
zomisi genellikle sporadiktir ve sonraki kardes veya kusak-
larda tekrarlama ihtimali disuktir. 6g24 bolgesindeki den-
gesiz paternal duplikasyonda ise, erkek bireyler mutasyonu
ve hastaligi %50 olasilikla ¢cocuklarina aktaracaktir. Kadin
metilasyon defektleri de genellikle sporadiktir.

KCNJ11 ve ABCC8 genlerindeki aktive edici mutasyonlar
KATP kanalinin KIR6.2 ve SUR1 alt lnitelerini etkileyerek
%25 olguda GNDM'ye sebep olabilirler. Bu mutasyonlara
sahip GNDM hastalar daha hafif intrauterin biyime geri-
ligi gosterirler ve daha geg tani alirlar. Bu durum prenatal
insulin eksikliginin daha az siddetli oldugunu gostermekte-
dir. Ek olarak bu vakalarda diyabet daha ge¢ remisyona gi-
rer ve daha gec tekrarlar.’ Ancak bu mutasyonlar hem ge-
cici hem de kalici neonatal diyabete neden olurlar. KCNJ11
mutasyonlari daha ¢ok kalict NDM yaparken, ABCC8 mutas-
yonlari daha ¢ok gecici NDM yapar.

Kalici Neonatal Diyabetes Mellitus (KNDM)

Neonatal Diyabetes Mellitusun bu formu genellikle ilk 3
ay icinde olmak Uzere biraz daha gec ortaya cikar ve olgu-
lar hayat boyu insiilin tedavisine ihtiya¢ duyarlar.2? Kalici
NDM gelisiminde 6p parental imprinting'i de iceren bir¢ok
gendeki mutasyon sorumlu tutulmaktadir. Bu mutasyonla-
rin aktive olmasi ile plazma membraninda agik ATP duyarli
potasyum kanallarinin sayisi artar ve pankreatik beta hiic-
releri hiperpolarize olarak insilin salgisi dnlenir ve diyabet
gelisir. ATP duyarli potasyum kanali; merkezi bir bosluk
etrafinda dizilmis kiictk alt birim KIR6.2 ve dort diizenle-
yici SUR1 alt birimlerinden olusmaktadir. Bu alt birimleri
etkileyen tek gen mutasyonlari bircok KNDM olgusunun
nedenidir.

Vakalarin yaklasik yarisindan KIR6.2 alt tinitesini kodlayan
KCNJ11 genindeki aktive edici heterozigot mutasyonlar
sorumludur.2’23 Bu olgular yasamlarinin ilk 2 ayinda tani
alirlar, gestasyonel yasa gore diisiik dogum agirlikli olarak
dogmuslardir ancak insiilin tedavisi ile postnatal biiylime
yakalanir.24 KATP kanallari ve KIR 6.2 alt tniteleri iskelet ka-
sinda ve noronlarda da mevcut oldugundan etkilenen bazi
hastalarda agir gelisme geriligi, epilepsi, kas gli¢stizliigl ve
dismorfizmi iceren anormallikler de bulunur ve bu durum
DEND sendromu (gelisme gerilidi, epilepsi, neonatal diya-
bet) adi altinda toplanir.?>2¢ Oral sulfoniliire tedavisinin bu
mutasyona sahip hastalarda glisemik kontroli saglamada
subkdtan insiline gore daha etkili oldugu gorilmustir. Bu
mutasyona sahip 49 olguyu kapsayan ¢alismada 44 olguda
oral sulfonilire baslanmasi ile insiilin tedavisi sonlandiri-
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labilmis ve hastalarin glikolize hemoglobin diizeylerinin
%8.1'den %6.4'e geriledigi bildirilmistir.?”!

Sulfonillre reseptoriniin tip 1 alt Gnitesini (SUR1) kodla-
yan ABCC8 genindeki aktive edici mutasyonlar ise hem
gecici hem de kalici neonatal diyabete neden olabilirler.
Molekdiiler analizleri yapilarak mutasyonlari saptanmis
73 neonatal diyabetli olguyu iceren calismada 9 vakada
ABCC8 geninde aktive edici mutasyon saptanmis; bu olgu-
larin yedisinde gecici diyabet gozlenirken 2 tanesinde ka-
liai diyabet goriilmustiir. Bu olgularin tamaminda glisemik
kontrol oral siilfoniliire tedavisi ile saglanmistir.?® ABCC8
mutasyonuna sahip hastalarda da norolojik bozukluklar
daha az siklikla olsa da gorilebilir ve genellikle daha hafif-
tir (konusmada gecikme ve dispreksi). 2!

Tek gen mutasyonuna bagl olusan diyabetin bu iki alt ti-
pinde intrauterin biiylime kisithhginin siddeti veya diyabe-
tin median ortaya cikis yasi agisindan (4-8 hafta) anlaml
klinik fark yoktur. 7

KATP kanali genlerinde aktive edici mutasyonu olan hasta-
larin %90'dan fazlasi instlin tedavisinden yiiksek doz siil-
foniliire tedavisine gecerek; diizelmis glisemik kontrole ve
daha diistik hipoglisemi riskine sahip olabilirler.”-30.31

Kalici Neonatal diyabetes mellitus nadir olarak, GATA6,
RfX6, IPF-1, EIF2AK3, GCK, FOXP3, PTF1A, GLIS3 ve INS gen-
lerindeki mutasyonlarla da ortaya cikabilmektedir.”- 3248
Bazi olgularda bu mutasyonlarin varligi pankreas hipopla-
zisi, agenezisi veya beta hiicre yokluguna neden olmakta-
dir. Ornegin EIF2AK3 genindeki mutasyon kalici diyabetes
mellitus, ekzokrin pankreas yetmezligi ve multipl epifizyel
displazi ile ortaya cikan Wolcott-Rallison sendromuna se-
bep olmaktadir.®8 3% Resesif INS mutasyonu olan hastalar
daha duisiik dogum agirligina sahip olup daha erken tani
alirlar (yasamin ilk haftasi). Bu olgularin yaklasik %60t akra-
ba evliligi sonucu diinyaya gelirler ve insiilin tedavisinden
fayda gorirler.*®¥ FOX3P mutasyonlari ise X'e bagh kalitim
gosterir ve etkilenen bebeklerde otoimmiin endokrinopa-
ti, enteropati ve egzama birlikteligi ile giden IPEX sendro-
muna neden olur.

Nadir olgularda ise KNDM'ye pankreas agenezisi ya da
hipoplazisinin de neden olabilecedi akilda tutulmalidir.
Pankreas gelisme geriligi saptanan ve akraba evliligi so-
nucu diinyaya gelmis olan 4 olgunun molekiiler genetik
incelemesinde 6zgln bir gen defekti bulunamamistir.®*
Bu olgularda diyabet klinigi hemen dogum sonrasi baslar,
fetal yasamdaki agir insiilin eksikligi nedeniyle siddetli bi-
yume gerilikleri vardir. Dogum sonrasi hizla hiperglisemi
gelisir ve kan glikoz degeri ¢ok yiiksek diizeylere ulasir. Bu
durumlarda acil insilin tedavisine ihtiya¢ duyulur. Cogun-
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lukla konjenital kalp hastaligi gibi eslik eden anomalileri
bulunur ve bu yasamla bagdasmayan anomaliler nedeniy-
le cogunlukla kaybedilirler.

Kalici NDM hastalarinin %50-75'inde mutasyon KATP ka-
nallarinda ya da proinstilin (INS) genindedir. Bu mutasyon-
larin cogunlugu heterozigot ve denovo mutasyon seklinde
ortaya cikar ve aile 6ykisl negatiftir. Ancak ABCC8 ve INS
mutasyonlarinin bazilari ve daha nadir goriilen mutasyon-
lar homozigottur ve resesif kalitim gerektirir. Bu resesif alt
tiplerin gelismesi riski de akraba evlilikleri ile artmaktadir.
Ebeveynleri akraba olan KATP kanal mutasyonlarinda insu-
lin tedavisinden oral sulfoniliire tedavisine ge¢gme ihtimali
anlamli derecede disuktr.

Tedavi

Tedavinin temeli sivi-elektrolit bozukluklarini ve hipergli-
semiyi dizeltme esasina dayanir. Neonatal DM'de goriilen
hipergliseminin ilk basamagi bebegin aldigi glikoz mikta-
rini distirmektir. Bu girisimlere kan glikozu 180-200 mg/
dl seviyesinin tizerine ¢ikildiginda baslanir. E§er bebek int-
ravenoz sivi aliyorsa, kademeli olarak glikoz inflizyon hizi
distrulmelidir. Hizin 4-6 mg/kg/dk diizeyine disurilmesi
ile genellikle kan glikozu normal seviyelere geriler. Paren-
teral beslenme sollisyonunun icinde aminoasit ve lipid
emulsiyonu veriliyorsa glikoz miktari azaltilmasina ragmen
bebekler gliserol ve aminoasitten glukoneogenez ile gli-
koz Uretip normoglisemiyi koruyabilirler. Glikoz inflizyon
hizinin disdrilmesi kisa sureli bir ¢ozimddr ve kalori ali-
mini kisitlayarak buylmeyi engeller. Enteral beslenme ile
hem glikoz toleransi daha dengeli olur hem de biylime
saglanabilir.

Glikoz inflizyon hiz1 azaltilmasina ragmen halen hipergli-
semik olan bebeklerde insilin tedavisi glindeme gelmek-
tedir. insiilin tedavisi glikoz toleransini diizeltir, daha fazla
kalori alinmasini saglar ve biiyiimeyi iyilestirir. insilin te-
davisinin kesin endikasyonlari belirlenmemistir ancak ge-
nel yaklasim glikoz inflizyon hizi distriilmesine karsin (4
mg/kg/dk) surekli hiperglisemisi olan (>200-250 mg/dl) ve
kalori alimi diismesi nedeniyle kilo alamayan bebeklerde
insulin inflzyonu baglamak yontndedir.

Yeni diabet tanisi almis bebeklerde erken insiilin tedavi-
sine baslanmasi akut metabolik dekompansasyonu onle-
mek ve kilo alimini saglamak icin gereklidir.5" Bu bebekler
cogunlukla insiilin tedavisine iyi yanit verirler. insiilin dozu
plazma glikoz konsantrasyonu, gikoziiri veya her ikisine
gore ayarlanmalidir. Hipoglisemi riskinin yiiksek olmasin-
dan dolayi plazma glikoz diizeylerinin dikkatli ve sik sekil-
de monitorizasyonu énem tasir.
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insiilin Tedavisi

instilin tedavisi gtinliik multipl enjeksiyonlar veya devamli
subkditan inflizyon seklinde verilebilir.®? Yenidogan déne-
minde tercih edilen insilin genellikle kristalize insulindir.
Kullanilacak instlin dozlar ¢ok kiiciik miktarlar oldugun-
dan, kristalize insilinin serum fizyolojik ile 0.1 U/ml kon-
santrasyon elde etmek icin seyreltilmesi gerekir. Hazirla-
nan sollisyon 24 saatte bir degistirilmelidir.

Surekli yuksek glikoz diizeyinin tedavisinde ilk adim intra-
vendz sivi tedavisinin yani sira kristalize insulin ile 0.01-0.05
U/kg/st dozundan 15 dakikalik bolus inflizyon uygulanma-
sidir. Kan sekeri takibi her 30-60 dakikada bir yapilir ve ha-
len yiiksek saptanirsa 4-6 saatte bir insilin tekrar edilir. 3
bolus inflizyona ragmen halen yiiksek seyir devam ederse
strrekli inflizyona 0.01-0.05 U/kg/st dozundan baglanir ve
kiiclk artislarla 0.1 U/kg/st maksimum hiza kadar ¢ikilabi-
lir. Kan sekeri hedef dlizeyleri 150-200 mg/dl'dir ve <150
mg/dl altindaki degerler hipoglisemi riskini arttirmaktadir.

Parenteral beslenme veya siirekli enteral beslenme uygu-
lanan bebeklerde insilinin total giinlik dozunun sirekli
bazal inflizyon seklinde verilmesi yeterlidir.®? Anne st
veya biberonla beslenme basladiginda ise bazal insilinin
toplam dozun %30'u, 6gin zamani insilinlerin ise toplam
dozun %70'i olmasi uygundur. Guinliik toplam insulin ihti-
yaci 0.29 U/kg'dan 1.4 U/kg/giine kadar degismektedir.?
Cok dusuk insulin gereksinimi oldugu durumlarda (<0.02
U/saat veya bolus <0.2 U) dilie edilmis insilinin strekli
subkitan inflizyon seklinde verilmesi hipoglisemi riskini
azaltmasi nedeniyle tedavi secenegi olmalidir.®>5¥ insulin
pompasi ile uygulanan subkitan devamli insilin inflizyo-
nu fizyolojik insiilin salinimina benzer sekilde diisiik doz
bazal insilin ve degisken 6gliin zamani insilin saglayarak
esnek besin miktari alimina olanak tanr. insiilin pompala-
rinin ¢ok kiiclik bebeklerde dahi giivenli ve efektif oldugu
gOsterilmistir.*>>¢ Bu grup hastalar icin ilk tercih tedavi se-
cenegi olarak kabul edilmektedir.

Sulfoniliire Tedavisi

KCNJ11 veya ABCC8 aktive edici mutasyonlari olan ¢cogu
hastada insiilin tedavisinden siilfoniliire tedavisine ge-
cilerek daha basarili metabolik kontrol saglanmistir.12” 39
KCNJ11 mutasyonlu hastalarin baslangi¢ silfonilire doz-
lari genellikle ABCC8 mutasyonlu hastalara gore daha yik-
sektir.l”:30:58 Yine hastada norolojik bulgular var ise daha
yuksek dozlar gereklidir. Mutasyondan bagimsiz olarak
stlfoniliire doz ihtiyaci zamanla azalma egilimindedir. Te-
davide farkli stlfoniliire tipleri kullaniimis (glibenklamid,
glipizid, gliklazid); uzun dénem izlemlerde timiinde ben-



Zlbarioglu ve ark., Neonatal Diyabetes Mellitus / doi: 10.14744/SEMB.2017.51422

zer oranlarda kalici etkinlik ve giivenlilik goralmustiir.=27- 3%
311 Saptanan yan etkiler sadece gecis sirasinda ortaya ¢ikan
gecici diare®” ve uzun donemde dislerin boyanmasi ol-
mustur.58

Ek Tedaviler

Pankreas agenezisi olan hastalarda insilin tedavisine ek
olarak pankreatik enzim destegi de verilmelidir.

Glikoz Monitorizasyonu

Sik kan glikozu takibi; optimum insilin tedavisi icin cok
onemlidir ve hiperglisemi, hipoglisemi ataklarini yakala-
yip uygun miidahale etme olanagi saglar. Glikoz monitori-
zasyonunun aile bireyleri ya da bakim verenler tarafindan
glinde en az 4-6 defa olacak sekilde yapilmasi gereklidir.
Ozellikle glisemik kontroliin saglanamadigi ve yeni tani
almis bebeklerde kan glikozu 6l¢tim sikligi en yiiksektir.5
Glnlmiizde subkiitan sensorler vasitasi ile strekli glikoz
monitorizasyonu (SGM) yapilarak glisemik degiskenlikler
daha yakin takip edilebilmektedir. SGM'nin surekli sub-
kiitan insilin infizyonu ile birlikte kullanimi tedavide git-
tikce 6nem kazanmaktadir.® Ozellikle kiiciik bebeklerde
hipoglisemi sikligini, ailelerin anksiyetesini azaltmasi ve
saptanamayan hipoglisemileri ortaya ¢ikartabilmesi avan-
tajlar iken,®" kiiclik bebeklerdeki sinirl viicut ylizey alani
nedeni ile instlin pompasi kullanan bebeklerde ek subkii-
tan alaninin yeterli olmamasi kalici kullanimini kisitlamak-
tadir. Uygulamanin mali yikinin oldukca ylksek olmasi
dezavantajidir.

Beslenme Yonetimi

Neonatal diyabetli bebeklerde de anne siitu diger bebek-
lerdeki gibi onerilen besindir.®® Her 6giinde alinan anne
sttt miktari bebegdin 6glin dncesi ve sonrasinda tartilma-
st ile saptanabilir ve anne sitiindeki karbonhidrat miktari
6-7 gr/100 ml olarak hesaplanir.®® Yenidoganlarda instilin
ihtiyaci anne siiti ile beslenme sikligina baglidir.®3 Strekli
subkiitan insilin inflizyonu alan bebeklerde bolus insiilin
dozu 6giin sonrasi verilebilir.%4

Diyabet Egitimi

Diyabet tedavisinin ana unsurlarindan biri siirekli diyabet
egitimi ile ailelerin diyabet yonetiminde yeterli hale gel-
melerini saglamaktir. Ozellikle yenidogan ve siit cocuklugu
doéneminde hastalar insilin enjeksiyonu, uygun beslenme,
glikoz takibi ve diger tedaviler acisindan tamamen bakim

veren kisilere baglidir. S6zel iletisimin yetersiz olmasi, achk
ve istahin degisken olmasi, aktivitenin degiskenligi, sik en-
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feksiyon gecirme, hipo/hiperglisemi korkusu bu yas gru-
bunda metabolik kontroliin koti olmasina neden olur.’®
Bu yas grubunda 6nleme, tanima ve disglisemiyi yonetme
konusunda egitim ¢ok 6nemlidir.

Gelecek Tedaviler

insiilin replasmanini optimize hale getirmek icin stirekli gli-
koz monitorizasyonu ile kana instilin salgilama déngisini
yakinlastiran yapay pankreas Gretmek diyabet arastirma-
larinin 6nemli bir alanidir. Cesitli calismalar sensér duyarli
pompa tedavisinin metabolik kontroll iyilestirdigi ve hi-
poglisemi riskini azalttigini gostermistir.® ¢! Ancak stirekli
sensor kullanimi etkinlik acisindan énemlidir.®”? Daha bu-
yiuk yas gruplarinda ve yetiskinlerde kullanilan yeni tekno-
lojiler ile siirekli glikoz monitorizasyonu, surekli subkiitan
instlin inflzyonu ve bilgisayarl algoritmalar kullanilarak
glikoz kontroll saglanmis ve hipoglisemi riski azaltilmistir.
168,69 Ancak bu teknolojiler kiiciik yas gruplarinda onay al-
mamistir. insilin replasmanini optimize hale getirmek icin
surrekli glikoz monitorizasyonu ile kana insiilin salgilama
dongusinu yakinlastiran yapay pankreas tGretmek diya-
bet arastirmalarinin énemli bir alanidir. Cesitli calismalar
sensor duyarli pompa tedavisinin metabolik kontrolu iyi-
lestirdigi ve hipoglisemi riskini azalttigini gdstermistir.% ¢!
Ancak stirekli sensor kullanimi etkinlik acisindan 6nemlidir.
%71 Daha buiyiik yas gruplarinda ve yetiskinlerde kullanilan
yeni teknolojiler ile stirekli glikoz monitorizasyonu, suirek-
li subkitan insilin inflizyonu ve bilgisayarli algoritmalar
kullanilarak glikoz kontrolii saglanmis ve hipoglisemi riski
azaltilmistir.®® %1 Ancak bu teknolojiler kii¢lik yas grupla-
rinda onay almamistir.

Sonug

Yenidogan doneminde diyabetes mellitus tanisinin ko-
nulmasi hem takip eden klinisyenler hem de aile icin ¢cok
kompleks bir durumdur. Molekiler tanilama yapilarak ge-
netik alt tip belirlenmesi; prognozu ve olasi pankreas disi
Ozelliklerin gelisme riskini tahmin etmenin yaninda sonraki
kardeslerin ve kusaklarin diyabet gelistirme riskini de orta-
ya koyar. Genetik alt tipin belirlenmesinin en 6nemli etkisi
KATP kanali mutasyonu olan hastalarda insulin enjeksiyon-
lari yerine sulfoniliire kullaniimasina gecilmesi ve bu sekil-
de daha diizgilin glisemik kontrollin saglanabilmesidir. Su
ana kadar 20 farkli gen mutasyonunun neonatal diyabetes
mellitusa sebep oldugu saptanmistir ve halen devam eden
hayvan deneylerinde yeni sorumlu genler tespit edilme-
ye devam etmektedir. Molekduler ¢alismalar ile saptanacak
yeni genler ile hastaligin tani, tedavi, ydonetim ve progno-
zunu daha iyi anlasilacaktir.
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