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Adrenokortikal Yetersizlik

Adrenal yetmezlik hipotalamus, hipofiz veya adrenal korteksin dogumsal veya edinsel patolojilerine bagli olarak ortaya gikan ve
yasami tehdit eden krizlerle seyreden bir hastaliktir. Adrenal yetmezlik primer veya sekonder ve dogumsal veya edinsel olarak sinif-
landirilabilir (Tablo-1,2). Primer adrenal yetmezlik glukokortikoid ve siklikla mineralokortikoid hormonlarinin eksikligiyle karakterize-
dir. Sekonder adrenal yetmezlikte hipotalamustan salgilanan kortikotropin-releasing hormon (CRH) ve/veya hipofizden salgilanan ad-
renokortikotropik hormon (ACTH) eksik olup, adrenal korteks fonksiyonlari azalmistir ancak mineralokortikoid fonksiyonlari korun-
mustur.

Primer Adrenal Yetmezlik

Tablo-1 de gdsterildigi gibi primer adrenal yetmezligin bircok nedenleri vardir.Cocukluk caginda primer adrenal yetmezligin en sik
goriilen nedeni konjenital adrenal hiperplazidir ve insidansi 1/10000-1/18000'dir. Otoimmiin adrenal yetmezlik ikinci siklikta goriiliir.
Konjenital adrenal hiperplaziden kaynaklanan adrenal yetmezlik genellikle yenidogan doneminde ortaya ¢ikar, daha biiyiik cocuklar-
da ise siklikla otoimmiin poliglanduler sendromun bir parcasi olarak ortaya ¢ikar. Erkek cocuklarda adrenoldkodistrofi, DAX-1 ile il-
gili hastaliklar daha sik goriilmektedir. Primer adrenal yetmezIigin edinsel nedenleri arasinda en sik goriilenler: Lokal travma veya
akut enfeksiyonun neden oldugu adrenal hemorajilerdir. Adrenal hemorajiler siklikla zor ve uzamis dogum sonucu goriiliir, erkek in-
fantlarda daha siktir. Daha biiyiik cocuklarda ise meningokoksemi veya diger enfekfeksiyonlar sonucu goriilebilir. Gegen yiizyilda
adrenal yetmezligin en sik nedeni olan tiiberkiiloz daha az siklikla goriiliirken, mantar enfeksiyonlari ve son yillarda HIV enfeksiyo-
nuna baglh olarak da adrenal yetmezlik goriilmektedir

Konjenital Adrenal Hiperplazi (KAH)

Her biri kortizol biyosentezi i¢in gerekli olan bes enzimden birindeki mutasyonun neden oldugu bes konjenital adrenal hiperplazi
tipi vardir. Tim KAH tipleri otozomal resesif kalitim gdsterir. Kortizol biyosentez yolundaki degisik basamaklarda rol oynayan enzim-
lerdeki mutasyonlar sonucu kortizol sentezi azalir veya hi¢ olmaz. Azalan kortizol sentezi sonucu hipotalamik-hipofizer diizeydeki
azalan negatif feedback etkiyle CRH / ACTH artar. Artan ACTH ‘nun adrenal bez iizerindeki uyarici etkisiyle adrenal bezlerde bilate-
ral hiperplazi gelisirken, mutant bloktan dnceki kortizol prekiirsorlerinde artiglar olur. Tiim KAH' li olgularin yaklasik %90’ nini 21-Hid-
roksilaz enzim eksikligi olusturur. 11-Hidroksilaz eksikligi, 3-beta hidroksisteroid dehidrogenaz eksikligi, 17-alfa hidroksilaz /17-liyaz
eksikligi, Lipoid adrenal hiperplazi daha az siklikla gériilen formlardir. Tiim KAH tipleri primer adrenal yetmezlikli olgularin %70-75'ni
olustururlar. 21-Hidroksilaz eksikligi P450scc enziminin ¢esitli mutasyonlar sonucu tam veya kismi eksikligi sonucunda kortizol sen-
tezi yapilamaz veya cok az yapilir. Glukokortikoid eksikligi hastalik seyrinde gdriilen bir gok kilinik bulgunun sebebidir. Bu hastalarin
bir kisminda gériilen diger bir bulgu mineralokortikoid sentezinin yapilamamasi sonucu su ve tuz krizleridir.Bu hastalarda dogumdan
sonraki 2-3 .haftalarda ortaya ¢ikan su ve tuz krizleri hiponatremi, hiperkalemi, asidoz ve soka kadar ilerleyen tablolar goriilebilir. Su
ve tuz kayiplarinin goériilmedigi tipe basit virilizan tip denir. 21- Hidroksilaz eksikligi olan hastalarin en dnemli kilinik bulgularindan bi-
ri de artmis androjen sentezine bagl olarak gériilen artmig virilizasyon ve maskulunizasyon bulgulanidir. Intrauterin dénemde fazla
androjen maruz kalan disi fetusta kliteromegali, dis genital organlarda erkek tipinde degisiklikler ki agir olgularda dis genital organ-
lar tamamen erkek tipinde olabilir, ayrica tiiylenmede artis, kaslarda gelisme, hizli bilyiime, seste kalinlagsma gériilebilen diger bul-
gulardir. Erkek hastalarda ise intrauterin donemde fazla androjene maruz kalinsa da dogumda bu bebeklerde penis normal veya bii-
ylik, genital bélgede hiperpigmentasyon, hizli biiyiime, kaslarda hipertrofi, tiiylenmede artig goriliir. Su ve tuz kayiplariyla birlikte dig
genital organlardaki farklilagma ile hastaliktan siiphelenilir. Serum testosteron, androstenedion, ACTH diizeyleri artmistir. Serum 17-
OH progesteron diizeyinin belirgin artigiyla tani kesinlestirilir. Tuz kaybi olan olgularda hiponatremi, hiperkalemi, artmis renin aktivi-
tesi saptanir. Taninin siipheli oldugu durumlarda ACTH testi yapilarak yiiksek 17-0OH progesteron diizeylerinin saptanmasiyla tani ke-
sinlestirilir. 21-Hidroksilaz eksikliginin ii¢iincii tipini olusturan ge¢ baslangicli tipinde ise dogumda normal olan olgular ¢ocukluk ¢a-
ginda prematiir pubarche, hizli somatik gelisme, kemik yasinin ileri gitmesi gibi bulgularla seyreder. Kizlarda genellikle adélesan do-
nemde amonere veya oligomonere, akne, hirsutizm bulunur. Erkeklerde kiiciik testisle beraber biiyiik penis saptanir.

Konjenital Adrenal Hipoplazi (AHC): Adrenokortikal gelisimdeki intrinsik defektler nedeniyle adrenal hipoplaziye neden olan, ye-
ni dogan ve ¢ocukluk déneminde tuz kaybiyla seyreden adrenal krizlerle karakterize heterojen bir hastaliktir. Glukokortikoidler, mi-
neralokortikoidler ve androjenlerin eksiklikleri genellikle yasamin ilk 2 ayi icinde ortaya ¢ikar. Bazi olgularda daha gec olarak da go-
riilebilir. AHC 1/12500 dogumda gordiliir.

X'e bagli AHC: X'e bagli AHC'den sorumlu olan DAX1 (NROB1 geni) Xp21 de bulunur. Bu hastaliga neden olan gen adrenal ve testis-
lerde oldugu kadar hem hipotalamus, hem de hipofizdeki gonadotroplarda eksprese olur. Hipogonadotropik hipogonadizm bu formun bir
ozelligidir. X'e baglh AHC contiguosus gen delesyonun bir pargasi olarak da Duchenne muskuler distrofisi ve/veya gliserol kinaz eksik-
ligi, mental retardasyon birlikte gériiliir. infant déneminde adrenal yetmezlik vardir, kriptorsidizm siklikla bulunur ve hipogonadotropik
hipogonadizmin erken bir bulgusu olabilir. Bu gocuklar hipogonadotropik hipogonadizm nedeniyle puberteye girmezler.



Familyal glukokortikoid eksikligi (ACTH direnci): Bu tip kronik adrenal yetmezlik izole glukokortikoid eksikligi, artmig ACTH dii-
zeyi ve normal aldosteron iiretimiyle karekterizedir. Su-tuz kaybi gdriilmezken, hipoglisemi, konvulziyonlar, ciltte pigmentasyon arti-
sI, gelisme geriligi yasamin erken dénemlerinden itibaren sik goriilen bulgulardir. Hipoglisemi yeni dogan déneminden itibaren gorii-
lebilir ve aylarca siirebilir. Nadiren doumdan hemen sonra pigmentasyon artisi olabilir. Mindr enfeksiydz hastaliklar cok agir sey-
redebilir ve atopiye egilim artmistir. Otozomal resesif gecis gosterirler. Bu olgularin yaklasik %40’ inda ACTH res6ptér geninde mu-
tasyonlar tanimlanmistir. Bu olgularda serum kortizol diizeyi ¢ok diisiik, plazma ACTH diizeyi ¢ok yiiksektir, siklikla 1000 pg/ml’ nin
lizerindedir. Renin, angiotensin, aldosteron genellikle normaldir.

Triple A Sendromu: Bu nadir otozomal resesif hastalik baslangigta ACTH direng sendromu olarak tanimlanmis, fakat hastaligin
ilerleyici yapisi dejeneratif bir proces oldugunu telkin etmistir. Bu sendromdan sorumlu tutulan AAAS/ALADIN geni tanimlanmistir.
Sendromun karakteristik 6zellikleri: Gozyasinin olmamasi (Alakrima), Akalazya ve Adrenal yetmezliktir. Bu li¢ ana bulgudan ikisi ol-
gularin %100'iinde bulunur. Eslik eden diger bulgular: Pupil ve kranial sinir anormallikleri optik atrofi, otonomik néropati, distal motor
noropati, gelisme geriligi, palmoplantar hiperkeratozis, yara iyilesmesinde gecikme gibi cilt bulgularidir. Olgularin %15’inde minera-
lokortikoid eksikligi gelisir.

Adrenoldkodistrofi: X'e bagli adrenolkodistrofi adrenal ve ndrolojik fenotip ile birliktedir. Adrenal yetmezlik siklikla 15 yasindan
dnce ortaya cikar, ancak herhangi bir yasta da goriilebilir. Nérolojik hastalik 10 yastan dnce goriilebilir. SSS beyaz cevherinde hizli
ilerleyen inflamatuar demiyelinizasyon veya daha kronik ilerleyici distal aksonopati eriskin dénemde spastik paraparezi ve periferal
ndropatiye yol acabilir. Biyokimyasal bozukluklar yag asitlerinin beta-oksidasyon defekti sonucu ¢ok uzun zincirli yag asitlerin
(VLCFA) birikimiyle karakterizedir. Defektif gen olan ALDP bir ATP transporteri olarak islev goriir. Defektif ALDP proteini adrenal, n6-

Tablo 1. Primer Adrenal Yetmezlik Nedenleri

Hastaliklar Etkilenen gen Klinik fenotip
Dogumsal
Konjenital adrenal hiperplazi
21 hidroksilaz eksikligi CYP21 virilizasyon/tuz kaybi
3-B-hidroksi steroid dehidrogenaz eksikligi HSD3B2 ambigus genitalia/tuz kaybi
11-B-hidroksilaz eksikligi CYP11B2 virilizasyon/hipertansiyon
Kolesterol desmolase eksikligi CYP11A XY seks reversal/tuz kaybi
Lipoid hiperplazi STAR XY seks reversal/tuz kaybi
Konjenital adrenal hipoplazi

SF1 XY seks reversal

DAX1 hipogonadropikhipogonadizm

IMAGE sendromu (IUGR,
metafizial displazi, genital anomali)

Triple A sendromu AAAS akalazya, alakrima

ACTH direnci MC2R, MRAP

Glukokortikoid direnci GCCR Mineralokortikoid/androjen fazlahg

Metabolik hastaliklar

Adrenoldkodistrofi ABCD1 Narolojik bozukluklar

Zelweger PEX Serebrohepatorenal sendrom

Smith-Lemli-Opitz DCHR7 Polidaktili, XY seks reversal,
ental gerilik

Wolman hastaligi LIPA Hepatomegali

Kearnes-Sayre sendromu Oftalmopleji, myopati

Edinsel

Otoimmun adrenalitis

izole

Otoimmun Poliendokrinopati sendrom tipl AIRE

Otoimmun Poliendokrinopati sendrom tipll

Hemoraiji/infarkt

Travma

Waterhouse-Frederickson sendromu

Antikoagulan

ilac etkisi

Aminogluthetimide, mitotane, ketoconazole, metyrapone, medroxyprogesterone, megestrol, etomidate, rifampin, phenytoin, barbiturates
infeksiyon

Viral: HIV, sitomegalovirus

Fungal: koksidiomikosis, histoplasmosis, blastomikosis, kriptokokkosis
Micobacterial: Thc

Amebik

infiltratif

Hemokromatosis, histositosis, sarcoidosis, amiloidosis, neoplasm

B 1oipagiaoung



BYGincelPediatri

ral doku ve plazmada VLCFA birikimine neden olur. Plazma VLCFA diizeyinde artis ve yiiksek bir C26/C22 oraninin tanisal degeri yiik-
sektir. ABCD1 genindeki inaktive edici mutasyonun gosterilmesi taniyi kesinlestirir.

Zellweger Spektrumu (PEX gen ailesi): Bu terminoloji {i¢ major kilinik fenotipten olusan gurup igin kullanilmaktadir. Hepsinde de
peroksizomal bozukluk vardir. Zellweger sendromu ve Neonatal adrenolékodistrofide adrenal yetmezlik gériiliirken, Infantil Refsum
hastalifinda adrenal yetmezlik yoktur.

Wolman hastaligi: Bu letal otozomal resesif depo hastalii lizozomal asid lipaz eksikligine baghdir. Bilateral adrenal kalsifikasyon-
la karakterizedir. Lizozomal asid lipaz geninde hastaliktan sorumlu olan mutasyon saptanmistir.

Otoimmiin Poliglanduler Sendrom Tip 1 (APS-1): Otoimmiin adrenal yetmezlik cocukluk ¢aginda ikinci sik gériilen kronik adrenal
yetmezlik nedenidir. Otozomal resesif gegisli bir hastaliktir. APS-1 geni (Autoimmune Regulator gen = AIRE geni) 21.kromozomun
uzun kolu tizerinde bulunur (21¢22.3), santral immiin toleransin geligimi icin gerekli olan bir transkripsiyon faktoriidiir. Bugiine kadar
45 den fazla mutasyon tanimlanmistir. Genotip-fenotip iligkisi yoktur. Mukokiitanéz kandidiazis, adrenal yetmezlik ve hipoparatiroidi
lic ana kompenentidir. Mukokiitanéz kandidizazis 2 yasindan dnce, hipoparatiroidi 5-10 yaslarda, adrenal yetmezlik ise 5-20 yaslar
arasinda ortaya cikar. Vitiligo, alopesi, kronik aktif hepatit, atrofik gastrit, pernisiydz anemi, ¢dlyak hastaligi, tip 1 diyabetes mellitus,
Hashimato tiroiditi, primer hipogonadizm, lenfositik hipofizitis APS-1 seyrinde gdriilebilecek diger bozukluklardir. APS-1 kiz ve erkek-
lerde esit oranda goriiliir.

APS-2, otoimmiin adrenal yetmezlik ve otoimmiin tiroid hastaligi ile karakterizedir. Adélesan donemde veya eriskin donemde go-
riiliir.

APS-3, otoimmiin tiroid hastali§i, atrofik gastrit/pernisiydz anemi, vitiligo ile karakterize olup, adrenal yetmezlik yoktur.

APS-2 ve APS-3 daha ¢ok kizlarda ve herhangi bir yasta ortaya cikarlar.

Otoimmiin adrenal yetmezligin tanisinda serumda adrenal korteks antikoru (ACA) ve 21-0H antikorun (210HAb) saptanmasi olduk-
¢a 6nemlidir. ACA ve 21-OHAb'nun her ikisinin de birlikte pozitif olmasi otoimmiin adrenal hastalik tanisinda siiphe birakmaz, ancak
diisiik titrelerdeki pozitifliklerde diger tanisal yéntemlere basvurmak gerekir.

Sekonder Adrenal yetmezlik

Sekonder adrenal yetmezIigin ortalama prevalansi 150-280 /1000.000. Sekonder adrenal yetmezlik en sik glukokortikoid tedavisi-
nin uygun olmayan sekilde sonlandiriimasi veya siipresif dozlarda kullanimi sonucu gériiliir. Hipotalamik-hipofizer aksin bir¢ok has-
taliklarinda adrenal yetmezlikle beraber bir veya daha fazla hipofizer hormon eksiklikleri bir arada gdriilebilir (Tablo-2).

izole ACTH eksikligi klinik olarak heterojen bir antitedir. T-box hipofizer-restricted transcription factor (TPIT/TBX19)' deki mutas-
yon erken donemde adrenal yetmezlige yol agar, bu hastalarda CRF' ye ACTH yanitinin olmadigi siklikla gériiliir. Pro-opiomelanocor-
tin (POMC) genindeki defekt ACTH eksikligine ilaveten erken baslangigli obezite, kirmizi sag gibi ¢ok spesifik fenotip de olabilir. Bu

Tablo 2. Sekonder Adrenal Yetmezlik Nedenleri

Hastaliklar Etkilenen gen Klinik fenotip
Hipotalamus

Dogumsal

Septo-optic dysplasia HESX1 Nistagmus
CRH eksikligi

Maternal hiperkortizolemi

Edinsel
Uzun siireli kullanimin ardindan steroidin kesilmesi
inflamatuar hastaliklar
Travma
Radyoterapi
Cerrahi
Tiimorler
infiltratif hastaliklar: Sarkoidozis, Hisiositozis X
Hipofiz
Dogumsal
Aplazi/hipoplazi
Multipl hipofizer hormon eksikleri PROP1
izole ACTH eksikligi TPIT
POMC Obezite, kizil sag

PCSK1 Proprotein convertase 1
Hipoglisemi,malabsorpsiyon,
gonadotropin eksikligi

Edinsel

Uzun siireli kullanimin ardindan steroidin kesilmesi
Travma

Tiimor: Kraniofarengioma

Radyoterapi

Lemfositik hipofizitis




hastalarda kortizol eksikligi bulgulari yasamin ilk 6 ayinda ortaya ¢ikar. Adrenal yetmezlikli POMC eksikligi otozomal resesif gegis
gosterirken, tastyici ailelerde fazla kilo dykiisii vardir ancak adrenal yetmezlik bulgusu yoktur. Proprotein Convertaz 1 bir serin endopro-
teazidir ve matiir protein sentezinde POMC ve proinsiilinin yilkimindan sorumludur. Siddetli ve erken baslangicli obezite, reaktif hipoglise-
mi, kombine ACTH ve gonadotropin eksikligi ve yasamin erken déneminde malabsorbsyon ile seyreden iki hastada PC1 mutasyonlar ta-
nimlanmistr.

Kombine hipofizer hormon eksiklikleri: Hipotalamik ve hipofizer gelisimden sorumlu transkripsiyon faktorii kodlayan {i¢ gen vardir.
PIT1" in onciilleri (PROP1) mutasyonlari GH, TSH, LH, FSH, Prolaktin ve ACTH eksikliklerine yol agar. Adrenal yetmezlik genellikle ge¢ ado-
lesan ve erigkin donemde ortaya ¢ikar. Embriyonik stem cell 1 de Homeobox gen ekspresyonu (HESX1) nadiren sadece septooptik disp-
laziyle birlikte olabilir, genellikle orta hat sendromlari optik sinir hipoplazisi ve hipofizer hormon eksiklikleriyle beraber olur. LIM-domain
transkription faktor 4 (LHX4 ) GH, TSH ve ACTH eksikligi yani sira serebellar anomaliler, ektopik posterior hipofiz, hipofiz sap aplazisi ve
kiiciik 6n hipofiz ile seyreden iki kardes tanimlanmgtir.

Adrenal yetmezligin klinik bulgulan

Adrenal yetmezligin kilinik bulgular halsizlik, gligsiizliik gibi nonspesifik bulgulardan akut vaskuler kollapsa (sok) kadar degisen genis
bir spektrum gdsterir. Yenidogan ve siit cocuklugu déneminde glukokortikoid sekresyonunun primer eksikligine bagh olarak kusma, kilo
almada yetersizlik, hipoglisemi, akut hipovolemi ve hipotansiyon erken dénemde goriiliir. Daha az siddetli olgularda gelisme geriligi ve cilt
renginde pigmentasyon artigi dikkat ceker. Biiyiik cocuk ve addlesanlarda akut adrenal yetmezlikle apati, konfiizyon, anoreksia, kusma,
dehidratasyon, karin agrisi, tuz krizi, hiptansiyon ve hipoglisemi ile birlikte gériiliir. Kronik glukokortikoid eksikligi letarji, halsizlik, gligsiiz-
Itik, kilo kaybi, biiyiime hizinda diisme, bas agrisi, depresyon ve hipoglisemiyle birlikte davranis degisiklikleri, karin agrisi ile birlikte seyre-
der. Hafif bir enfeksiyon veya travma akut vaskuler kollapsa kadar ilerleyebilir. Fizik muayenede postural hipotansiyon, ciltte yaygin pig-
mentasyon artigi, 6zellikle agiz ici mukozada, dis etlerinde, tirnak diplerinde gériiliir. Adrenal yetmezlik otoimmiin kdkenli ise; alopesi, vi-
tiligo, hipokalsemi bulgulari, guatir saptanabilir. Bilateral adrenal hemorajisi olan yenidoganlarda karinda kitle palpe edilebilir. KAH'li ol-
gularda artmig virilizayon ve maskulinizasyon bulgulari goriilebilir. Glukokortikoid eksikligi agir oimadikga sekonder adrenal yetmezlik bul-
gular pek belirgin olmayabilir. ACTH eksikligi siklikla diger hipofizer hormon eksiklikleriyle birlikte gériiliir ki bu olgularde biiyiime geriligi,
pubertal gecikme, hipotiroidi bulgulan saptanabilir. Eksik olan diger &n hipofiz hormonlarin replasmani yapildiginda hastalik hali, yorgun-
luk ve halsizlik olmasi kilinik olarak dnemli bir ACTH eksikliginin varligini gosterir. Boyle hastalarda tiroid hormon alinmasi akut adrenal
yetmezligi provoke edebilir. Tablo-3 de adrenal yetmezlik belirti ve bulgular gésterilmistir.

Adrenal yetmezligin tanisi

Primer adrenal yetmezlikte aldosteron sekresyonundaki bozukluk nedeniyle hiponatremi ve hiperpotasemi siklikla gériiliir. Hipoglisemi
primer ve sekonder adrenal yetmezligin herikisinde de goriiliir. Vazopressin sekresyonu iizerindeki kortizoliin karsit etkisinin kalkmasi ne-
deniyle viicutta su tutulumu olacagindan; hiponatremi sekonder adrenal yetmezlikte de goriilebilir. Plazma kortizol sekresyonu sirkardi-
yen bir ritm gdsterir ve en yliksek konsantrasyonu sabah saatlerindedir. Sabah saat 08'de alinan tek bir serum drneginde 6lgiilen kortizol
diizeyi hipotalamo-hipofizer-adrenal aksin endojen aktivitesini gdsterir. Primer adrenal yetmezlik tanisini, sabah saat 08'de alinan kan or-
neginde serum kortizol diizeyinin <3.6 pg/dl, serum ACTH diizeyinin > 100 pg/ml olmasiyla konulur. Sabah saat 08'deki serum kortizol de-
geri 3.6-18 pg/dl arasinda olan olgularda diger incelemelerin yapilmasina ihtiya¢ duyulur. 18 pg/dl iizerindeki serum kortizol degerlerinde
ise adrenal yetmezlik ekarte edilir. Ancak tani konusunda siipheler varsa taniyi kesinlestirmek icin intraven6z ACTH testi yapiimasi gere-
kir. Standart doz ACTH uyari testinde serum kortizol diizeyi <18 pg/dl ise primer adrenal yetmezlik tanisi konulur. Hiponatremi, hiperpota-
semi ve hiperreninemi saptanmasiyla mineralokortikoid eksikligi tanisi dogrulanir.

Sekonder adrenal yetmezlikte sabah saat 08'deki serum kortizol degeri < 3.6 pg/dl ve serum ACTH diizeyi diisiiktlir. Taninin kesinlesti-
rilmesi primer adrenal yetmezlige gore daha zordur. Altin standart test insiilin tolerans testidir. Bu testle serum kortizol degeri <18 pg/d|
ise sekonder adrenal yetmezlik tanisi konulur. Ancak hipoglisemik konvulziyon ve hipopotasemi riski nedeniyle bu test bircok merkezde
kullaniimamaktadir. Bu nedenle bu test hastalar ¢cok yakindan izlenerek yapilmalidir. Glukagon stimulasyon testinde serum kortizol diize-
yi <14 ise adrenal yetmezligi diisiindiiriir, bu test ¢cocuklarda adre-

Tablo 3. Adrenal yetmezligin belirti ve bulgularn

Glukokortikoid eksikligine bagl:
Bulanti

Kusma

Halsizlik

Azalmis gastrik asidite

Artmig insiilin duyarhgi, achk hipoglisemisi
Hiponatremi

Hiperpigmentasyon
Mineralokortikoid eksikligine bagl:
Kas gligsiizligii, halsizlik

Kilo kaybi

Bulanti, kusma, istahsizlik

Tuz krizi

Hipotansiyon

Hiperkalemi, hiponatremi, asidoz
Adrenal androjen eksikligi:

Azalmis pubik ve aksiler tiiylenme
Azalmis libido

nal fonksiyonlari degerlendirmede duyarli ve emin bir test olarak
kullanilabilir. Metopiron testi ve CRH testi de sekonder adrenal yet-
mezlik tanisinda kullanilabilir. Ancak her iki testin de tanida bircok
handikaplari mevcuttur. Standart ve diisiik doz ACTH testleri sekon-
der adrenal yetmezlik tanisinda kullanilabilir. Diisiik doz ACTH testi-
nin sekonder adrenal yetmezlik tanisinda standart ACTH testine
gore daha duyarh oldugu belirtiimektedir. Primer adrenal yetmezli-
gin goriintiisel tanisinda ultrasonografi veya CT den yararlanilir. Se-
konder adrenal yetmezlik tanisinda hipotalamik-hipofizer lezyondan
siiphelenildiginde, dogumsal anomalilerin tespitinde MRI yapilir.

Tedavi

Akut Adrenal yetmezlik:

Akut adrenal krizde kortizol ve aldosteron eksikligine bagl go-
riilen dehidratasyonun acilen diizeltiimesi gerekir. Sivi-elektrolit
replasman tedauvisi ile kan voliimii genisletilir, kan basincr acilen
diizeltilir. Bunun igin dncelikle 20 cc/kg olacak sekilde % 0.9'luk
SF 1 saatte iv olarak verilir. Daha sonra verilecek olan sivi 60-100
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ml/kg 24 saat olacak sekilde gonderilir. Sivinin %5-10 dextrozla hazirlanmasina, igerigindeki glukoz oraninin baslangicta yiiksek ol-
masina dikkat edilmelidir, sonra giderek azaltilabilir. Bu tedaviyle sodyum, potasyum ve kan glukoz diizeyleri normale getirilmeye ¢a-
hsilir. Genellikle ilk 24 saatte sodyum ve klor normale déner, fakat potasyum hala yiiksek kalabilir. Sivi tedavisiyle ayni zamanda ste-
roid replasmani yapiimalidir. Mineralokortikoid aktivitesi nedeniyle ilk secenek hidrokortizon olmalidir. Onerilen hidrokortizonun bas-
langi¢ dozu intravendz olarak 50-75 mg/m¥dir. Takiben 50-75 mg/m%giin, dort dozda verilmelidir. Esdeger olarak metilprednisolon 10-
15 mg/m?/ giin veya deksametazon 1.5-2 mg/m?/ giin olarak verililebilir. Glukokortikoid yani sira mineralokortikoidler (9-alfa florohid-
rokortizon) 0.10 -0.20 mg/giin, ikiye bdliinmiis doz halinde oral olarak verilir.

idame tedavisi

Idame tedavisinde secilecek steroid preperati hidrokortizon olmalidir. Primer adrenal yetmezlikte oral hidrokortizon 9-12 mg/m?%
giin, iice bdliinmiis doz olarak baslanir. Sekonder adrenal yetmezlikte daha diisiik dozlarda verilebilir. Yari dmrii daha uzun olan di-
ger preperatlar (prednizon,deksametazon) da idame tedavide kullanilabilir.

Mineralokortikoid replasmani icin 9-alfa-fludrokortizon 0.05-0.150 mg/24 saat dozunda tek doz olarak verilir. Eger tuz aliniyorsa mi-
neralokortikoid tedavisi etkili olur. Ancak infant formulalarinda tuz diisiik oldugundan, formiila ile beslenen infantlarda 15-30 mEg/giin
sodyum kloriir ilave edilmesi gerekebilir.

Adrenal yetmezlikli hastalar steroid replasman tedavisi alirken karsilastiklari stres durumlarinda ilave steroide gereksinim duyar-
lar. Asilama, komplike olmayan viral hastaliklar ve diisiik derecede atesli mindr enfeksiyonlar gibi hafif stres durumlarinda, hastanin
genel durumu iyiyse ve aktifse stres doz artinmi gerekmeyebilir, ategli hastaliklar gibi orta derecede stres durumunda idame dozu iki
misline ¢ikarilir, siddetli stres durumunda 3-4 misline artinilabilir. Oral tedavi alamayan hastalarda 50 mg/m? hidrokortizon im olarak
verilmeli, gerekirse 8 saat arayla im hidrokortizona devam edilmelidir.

Cerrahi girisim 6ncesinde, anesteziden hemen dnce 50 mg/m? hidrokortizon intravendz olarak verilir. Cerrahi prosediire devam
ederken ayni doz hidrokortizon ikinci kez devamli infiizyon halinde veya iv bolus tarzinda alti saatte bir 24 saat siireyle verilebilir.
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