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Giri˛ 
Wolfram sendromu otozomal resesif ge-
çi˛li nadir görülen nörodejenaratif bir 
hastalıktır. Sorumlu gen 4. kromozom kı-
sa kolunda (4pl6) yerle˛mi˛tir (1,2,3). 
Hastalıın klasik bulguları diabetes insipi-
tus (D›), diabetes mellitus (DM), optik at-
rofi (OA) ve saırlıktır (deafness-D). Yay-
gın olarak D›DMOAD sendromu adıyla bi-
linir. Bu klasik bulgular homozigot birey-
lerde görülür. ›ngiltere'de hastalık preva-
lansı 1:770000 olarak bildirilmi˛tir (4). 
Hastalıın bilinen seyrinde DM Ti hastalar-
da ilk dekadda OA, ikinci dekadda kranyal 
D› ile birlikte sensorinöral saırlık, üçün-
cü dekadda idrar yollarında dilatasyon ve 
dördüncü dekadda nörolojik anomaliler 
görülür. Ölüm ise genellikle beyin sapı at-
rofisine balı solunum yetmezliinden 
olur. Hastaların %60T 35 ya˛ından önce 
ölmektedir (5). 

Olgu 
Öykü ve fizik muayene: 22 ya˛ında kadın 
hasta. Acil servise bilinç kaybı ile ba˛vur-
mu˛. Diyabetik ketoasidoz tanısıyla izlenen 
hasta kan ˛ekeri regülasyonu amacıyla da-
hiliye servisine alındı. 
18 yıldır DM. 13 yıldır D›, 3 yıldır OA nede-
niyle körlük öyküsü var. 13 yıldır nöroje-
nik mesane nedeniyle kalıcı idrar sondası 
kullanıyor. Bu bulgularla 13 yıldır D›DMO-
AD sendromu tanısı var. 
Servise alındıında bilinci açık ve koopere 
idi. Poliüri ve polidipsi ˛ikayeti devam edi-
yordu. TA: 110/80 mmHg, nabız 86 
atım/dk ve ritmik, ate˛; 37 °C idi. Geli˛me 
gerilii mevcuttu ve boy: 137 cm, kilo: 44 
kg'dı. Ayrıntılı fizik muayenede batın alt 
kadran hassasiyeti dı˛ında bulgu yoktu. 
Klinik izlem: Günlük 4x1 Kfi takibine alı-
nan hastanın AKfi deerleri labildi. Üç kez 
kısa etkili insülin ve gece NPH insulin te-
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davisi ile Kfi kontrolü salanan hastada 
2x1 NPH+lispro insülin tedavisine geçildi 
ancak Kfi regülasyonu salanamadı. Hi-
poglisemi ve hiperglisemi atakları oldu. Ye-
niden 4x1 insülin tedavisine geçildi ve sa-
bah: 11Ü. öle ve ak˛am 9Ü kısa etkili (lisp-
ro) insülin ve gece 7Ü NPH insülin tedavi-
si ile regülasyan salandı. 
Aldıı-çıkardıı takibinde günlük 8-9 litre 
idrar çıkı˛ı mevcuttu. D› nedeniyle 2x1 mi-
nirin (desmopressin) kullanan hastanın Kfi 
regülasyonuna ramen idrar miktarı azal-
madı. Desmopressin dozu iki katına çıkarıl-
dıı halde ancak idrar çıkı˛ı 5-6 litre düze-
yinde tutulabildi. 

Takibinin 19. gününde ate˛i yükselen has-
tanın idrar kültüründe ml'de 100000'den 
fazla E.coli üredi. Kültür antibiyogramda 
yalnızca Cefoperazone/sulbactam'a duyar-
lı idi. 14 gün 2x1 gr sulperazon tedavisi 
sonrası kültürde E.coli üremedi ancak Can-
dida üredi. Fluconazol haftada 1 kez 
(15Qnıg) ba˛landı. 
Batın USG: Her iki böbrekte grade 2 paran-
kim hasarı ve orta derecede hidronefroz 
mevcuttu. (Üç yıl önce grade 1 hasar sap-
tanmı˛) 
Göz dibi muayenesi: Bilateral optik atrofi 
mevcut ancak diyabetik retinopati saptan-
madı. 
KBB konsültasyonu: Bilateral orta-ileri de-
rece sensörinöral i˛itme kaybı mevcuttu. 
(Üç yıl önce hafıf-orta derecede tespit edil-
mi˛) 
EEG: Orta derecede serebral disfonksiyon. 
Daha önce hastaya geçirdii epileptik nö-
bet nedeniyle profilaktik olarak Na-valpro-
at 500mg 1x1 ba˛lanmı˛tı. Bu bulgu nede-
niyle tedaviye devam edildi. 

Tartı˛ma 
›lerleyici dejeneratif bir hastalık olan D›D-
MOAD sendromu sıkı takip gerektirir. 
Özellikle birçok hastalıın bir arada olması 
nedeniyle Kfi deerleri labil seyretmekte 
ve hipoglisemi atakları sıkla˛maktadır. Bu 
hastalarda dier önemli problem ise idrar 
yolları infeksiyonlarıdır. Nörojenik mesane 
nedeniyle kullanılan idrar sondaları infek-
siyona zemin hazırlamakta ve sık kullanı-
lan antibiyotiklere direnç geli˛mektedir. Ni-
tekim bizim olgumuzda üreyen E.coli su˛-
ları ancak sulperazona duyarlı idi. 
Bu hastalarda saırlık ve körlüün birlikte 
olması tedaviye uyumu azaltmaktadır. Bu 
nedenle hasta ve ailesinin eitimi ve özel-
likle ailenin uyumu hastanın ya˛am kalite-
sini artıracaktır. 
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