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Surrenal Yetersizlik

Hiilya GUNOZ *

Surrenal Yetersizlik

Adrenal yetersizlik goreceli olarak ¢ocukluk ve ergenlik
doneminde nadirdir, primer ve sekonder, konjenital ve
edinsel olarak gruplandirilabilir. Primer adrenal yetersiz-
lik nedenleri arasinda konjenital adrenal hiperplazi, oto-
immiin adrenal yetersizlik, Wolman, triple A, Zellweger
gibi bazi sendromlar sayuabilir. Sekonder adrenal yetersiz-
lige ise glukokortikoid tedavinin kesilmesi, adrenal siip-
resyon durumunda stres ortaya ¢ikmast ve primer ACTH
eksikligine bagl ortaya ¢ikabilir. Glukokortikoid ve mine-
ralokortikoid yerine koyma tedavisi gereklidir.

Adrenal kriz adrenal yetersizligi olan cocuklarda hastalik-
lar sirasinda yetersiz glukokortikoid tedaviye bagl olarak
ortaya ¢ikabilir. Adrenal yetersizligin erken taminmast ve
tedavi edilmesi onemlidir. Adrenal krizin onlenmesi icin
saglik gorevlilerine ve ailelere oneriler yapilmalidir.

Anabhtar kelimeler: Surrenal yetersizlik, cocuk, glukokorti-
koid

Adrenal Insufficiency

Adrenal insufficiency is relatively rare in childhood and
adolescence, and may be categorized as primary or secon-
dary and congenital or acquired. Primary adrenal insuffi-
ciency causes include congenital adrenal hyperplasia,
autoimmune adrenal insufficiency, adrenoleucodystrophy,
syndromes (Wolman, triple A, Zellweger, etc.). Secondary
adrenal insufficiency may occur due to discontinuation of
glucocorticoid therapy or stress on suppressive doses,
deficiency primary ACTH. Glucocorticoid and mineralo-
corticoid replacement therapy are necessary.

If unrecognized, adrenal insufficiency may present with
life-threatening cardiovascular collapse. Adrenal crisis
continues to occur in children with adrenal insufficiency
during acute disease because of failure to increase gluco-
corticoid dose. Early recognition and treatment of adrenal
insufficiency are most important. Suggestions for preventi-
on of adrenal crisis in patients at risk are provided for
Sfamilies and health care professionals.

Key words: Adrenal insufficiency, childhood, glucocorti-
coid

Surrenal yetersizlik, surrenal korteksten glukokorti-
koid ve bazen beraberinde mineralokortikoidlerin
sentezlenme ve salgilanma kusurudur.

Glukokortikoidler hayatin her asamasinda yasamsal
onem tagirlar. Adimi glukoz diizenleyici 6zelliklerin-
den almakla birlikte lipid ve protein metabolizmasi,
immiin yanitin diizenlenmesi, dolagim sistemi, bob-
rek iglevleri, biiytime, kemik metabolizmasi merkezi
sinir sistemi (MSS) aktivitesi tlizerine ¢oklu etkileri
vardir. Stres durumunda salgilanmalar1 on kata kadar
artarak bireyin strese dayanikliligini saglar. Bu artig
ile kalbin kasilmasi, atim kapasitesi, katekolaminle-
rin kan basmcini artirict etkisini giiclendirme, kasla-
rin caligma kapasitesini artirma, enerji yedegini ser-
bestlestirme, inflamatuvar yaniti diizenleme gibi
yagsamsal iglevler olusur.
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Surrenal yetersizlik surrenal korteksin bizzat kendi-
sinden kaynaklantyor ise primer surrenal yetersizlik,
adrenokortikotrop hormon (ACTH) eksikligi sonucu
olusmus ise sekonder surrenal yetersizlik adimi alir
(Tablo 1).

PRIMER SURRENAL YETERSIZLIiK

Primer surrenal yetersizlik genetik ya da edinsel
nedenlerle olusur. Genetik olanlar yenidogan done-
minde belirti verebildigi gibi belirtilerini yillar sonra
da verebilir.

GENETIK NEDENLER

Konjenital Surrenal Hiperplazi (KAH)
Glukokortikoidlerin surrenal kortekse kolesterolden
baslayarak kortizole kadar sentezlenmesinde gorev

alan cesitli enzimlerin, genetik olarak eksikligi sonu-
cu ortaya ¢ikan yetersizlik durumlaridir (Tablo 2).
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Tablo 1. Surrenal yetersizlik nedenleri.

Primer Surrenal Yetersizlik

Kalitsal
Konjenital surrenal hiperplaziler
21 hidroksilaz eksikligi
11 B-hidroksilaz eksikligi
3 B-hidroksisteroid dehidrogenaz eksikligi
17 a-hidroksilaz eksikligi
Star ve 20-22 desmolaz eksikligi
POR
Konjenital surrenal hipoplazi
SF-1 eksikligi
Adrenolokodistrofi (ALD)
Ailevi glukokortikoid eksikligi (ACTH duyarsizligr)
Smith-Lemli-Opitz sendromu
Ug A sendromu (Allagrove)

Edinsel
Otoimmiin adrenalit
izole
Otoimmiin poliendokrinopati
Tip 1
Tip 2
Infeksiyonlar
Menenjit
Tiiberkiiloz
AIDS
Mantar
Bilateral surrenal kanama
Tiimor infiltrasyonlari
Bilateral adrenalektomi
Ilaca bagh baskilanmalar

Sekonder Surrenal Yetersizlik
Glukokortikoidlerin hizli kesilmesi
ACTH veya CRH eksikligi
ACTH gen defekti
CRH gen defekti
Hipofiz gelisim kusuru
Tiimorler
Cerrahi nedenler
Infeksiyonlar
Radyoaktivite

Tiim sekilleri otozomal resesif geger ve primer surre-
nal yetersizliklerin % 70-75’ini olugtururlar.

Cocukluk caglarinda en sik goriilen surrenal yetersiz-
lik nedeni tuz kaybettiren 21 hidroksilaz (OH) eksik-
ligidir (% 90). Kiz c¢ocuklar kugkulu genital yap1
nedeni ile daha kolay tami alirken, erkek cocuklar
pilor stenozu gibi nedenlerle karistirilabilirler.
Genellikle hayatin 7-10. giinlerinde tarti alamama
kusma, hiponatremi, hiperpotasemi ve asidoz tablosu
geligir. Tuz kaybi yapmayan, ancak ikinci siklikta
goriilen KAH nedeni 118-hidroksilaz eksikligidir.
KAH’1n hipertansiyonla giden seklidir. Kizlar kusku-
Iu genital yap ile dogar. Bunlarda tuz kaybi yoktur.
Her iki cinste de artmis skrotal pigmentasyon dikkat
cekicidir.

146

Cocuk Dergisi 8(3):145-151, 2008

Tuz kaybi ile giden nadir diger KAH sekilleri,
3B-hidroksisteroid dehidrogenaz (38HSD) eksikligi,
lipoid surrenal hipoplazi (P450scc, StAR eksikligi)
ve POR eksikligidir. Her iicti de ender goriiliir. Klinik
bulgular1 210H eksikligi gibidir. Hepsi erkek cocuk-
larda kuskulu genital yapiya neden olurken, 3 BH SD
eksikligi kiz ¢ocuklarda virilizasyon yapar. Pigmen-
tasyon artig1 gortliir. POR vakalarinda kuskulu geni-
tal yapiya ilaveten kraniyal sinostoz ve radyoulnar
sinostozla giden iskelet anomalileri vardir (Antley-
Bixler Sendromu). Steroid sentezindeki bozukluk
hem 210H, hem 17-20 liyaz eksikligine 6zgii belirti-
leri tagir. Kortizol eksikligi sik degildir, ancak stres
yanitt bozulmusgtur.

KAH sekillerinden sonuncusu tuz kaybi yapmayan
ve nadir goriilen 17 o-hidroksilaz eksikligi olup,
erkek ¢ocukta dig genital yapr disi goriiniimiindedir
ve hipertansiyon ile gider.

Tuz kaybi olmayan surrenal yetersizlik tablosu var-
dir. Artan aldosteron veya aldosteron prekiirsorlerinin
etkisi ile viicutta fazla sodyum tutulur, klinik kismen
maskelenebilir.

Konjenital Surrenal Hipoplazi

X kromozomunun (Xp21) bolgesinde bulunan DAX-1
geninin delesyonuna veya mutasyonuna bagh olarak
ortaya c¢ikar. Cocuklukta akut surrenal yetersizlik
olarak goriilebildigi gibi daha ileri yaglarda, daha
hafif belirtilerle ve boy kisalig1 ile gortlebilir.
Vakalarda surrenal korteks hipoplazik ve disorganize
bulunmustur. Genin gliserol kinaz sentezinden sorum-
Iu gen ve Duchenne miiskiiler distrofi yapan genle
birlikte delesyonu bildirilmistir.

Bu vakalarin cogunda mental retardasyon da vardir.
DAX -1 geninin surrenal bezin ve gonadlarin farkli-
lagmasinda 6nemli bir rolii vardir ve steroidojenik
faktor (SF)-1 ile birlikte hipotalamusun gelismesinde
etkilidir. DAX-1 eksikligi ptibertede hipogonadotro-
pik hipogonadizme neden olur. Bu genin duplikasyo-
nu ise, 46 XY erkeklerde testis farklilagmasini engel-
ler.

SF-1 Eksikligi

SF-1 geni steroidegenezde gorevli tiim genlerin yant
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Tablo 2. Adrenal steroid hormonlarin sentezi.

Kolesterol
20-22 desmolaz
ve STAR
17 a-hidroksilaz 17-20 desmolaz,
Pregnenolon » | 70H Pregnenolon » Dehidroepiandrosteron
3B HSD 3B HSD 3B HSD
17 a-hidroksilaz 17-20 desmolaz aromataz,
Progesteron » 170H progesteron p» Delta-4-Androstenedion ————>Estron
21 hidroksilaz 21 hidroksilaz l 17B—HSD
aromataz
Deoksikortikosteron 11Deoksikortizol Testosteron ——————»Estradiol
i 11B-hidroksilaz . .
11B~-hidroksilaz
Kortikosteron ANDROJENLER
18 hidroksilaz
180H kortikosteron Kortizol
I8HSD GLUKOKORTIKOID
Aldosteron
MINERALOKORTIKOID

HSD: Hidroksisteroid dehidrogenaz

sira ACTH reseptor geni ve anti miillerien hormon
(AMH) geninin ekspresyonunu kontrol eder. SF-1
geninin mutasyonlarindan ¢ogu erken abortusla kay-
bedilir. Heterozigot mutasyon normal miiller yapilari
olan 46 XY disi gelisimine neden olur. Bunlarin ayri-
ca surrenal yetersizlikleri de vardir.

Adrenolokodistrofi

Erken, cocuklukta ve ge¢ baglayan (adrenomiyelono-
ropati) sekilleri vardir. X kromozomu (q28) ile tasi-
nir. ABCD1 ad1 bu gen, uzun zincirli yag asitlerinin
(VLCFAs) peroksizoma girisinde membran gegisini
saglar, eksikliginde bu yaglarin $-oksidasyonu yapi-
lamaz. Plazma ve ¢esitli dokularda 24-26 karbonlu
yag asitleri artar. En sik gortilen sekli cocukluk yas-
larinda baslayanidir (6-7 yaslarda). Ilerleyici seyirli-
dir. Erken evrede davranig bozukluklari, gormede
zayiflama, ekstremitelerde kas giiclinde azalma var-
dir. Birkag yi1l icinde demans, korliik, tiim ekstremite-
lerde hareket kayb1 gelisir ve hastay1 6liime gotiirtir.
12- 20 yaglarinda baslayanlar1 daha yavas seyirlidir.
Addison tablosu norolojik bulgular bagladiktan sonra
veya baglamadan once ortaya cikar. Kortizol ve
aldosteron eksikligi birliktedir. Surrenal hiicrelerinde
anormal kolesterol esterleri birikir ve korteks hiicre-
lerini atrofiye gotiiriir. Norolojik bulgular ile Addison
bulgularinin agirligr iligkili degildir. Tastyici kadin-

larda yillar sonra norolojik bulgular ¢ikabilir. Addison
ise nadirdir.

Ailevi glukokortikoid eksikligi

Vakalarin yaklagik yarisinda ACTH reseptoriinde
mutasyon saptanmistir. Belirgin kortikal atrofi olmak-
la beraber aldosteron sentezi korunur. Hastalarda
hipoglisemi ve konviilziyon gortiliir. Renkleri esmer-
lesir. Otozomal resesif gecislidir. ACTH diizeyi ytik-
sek, hipoglisemide kortizol diizeyi distiktir. IV
ACTH testine yanit vermezler.

Allgrove sendromu

ACTH direncinin gorildiigi diger bir durumdur.
Otozomal resesif gecislidir. Akalazi, alakrimi ve
Addison birliktedir. 12(q13) kromozomdaki AAAS
geni ile taginir. Bu gen proteinlerin niikleustan sitop-
lazmaya taginmasinda gorev yapan aladin proteinini
kodlar. Hastalarda sagirlik, otonomik disfonksiyon,
mental retardasyon, motor néropati vardir. El ve ayak
tabaninda hiperkeratoz gortilebilir.

IMAGe sendromu

Intrauterin biiyiime geriligi, metafizer displazi, kon-
jenital adrenal yetersizlik ve genital anomaliler ile
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gider. Erkeklerde mikropenis, kriptorsidi, hipospadi-
as gortiliir. Etiyolojisi hentiz bilinmemektedir. Adrenal
yetersizlik degisken olabilir.

Kearns Sayre sendromu

Mitokondrial bir gen delesyonudur. Katarakt, sinirsel
sagirlik, miyopati, boy kisalig1 ile karakterizedir.
Hipogonadizm, diyabet, hipotiroidi, hipoparatiroidi
gibi endokrin bozukluklar klinige eslik edebilir.

Wolman Hastahig:

Lizozomal asit lipaz eksikligidir. Geni 10. kromo-
zomda bulunur. Otozomal resesif gecer. Bu enzim
kolesterol esterlerini ve tirgliseridi hidrolize eden bir
esterazdir. Hastalarda esterlesmis lipid cesitli doku-
larda birikir. Yaygin ksantomatozis ve surrenal bezde
kalsifikasyon vardir. Belirtiler ilk aylarda tartt alama-
ma, anemi, hepatosplenomegali ile cikar. Sarilik,
kusma ve ishal vardir. Surrenaller biiytimiis ve kalsi-
fiyedir. Cok nadir bir hastalik olup, kisa siirede 6lim-
le sonlanir.

Smith Lemli Opitz Sendromu

Tipik ytiz gortintimii, mikrosefali, ekstremite anoma-
lileri, gelisme geriligi ve cinsel farklilasma kusuru
gortliir. 7-dehidrokolesteroliin kolesterole doniigii-
miindi yapan steroid A7-rediiktaz enzimini kodlayan
gende mutasyon vardir (11q12-13). Serum kolesterol
diizeyinin ¢ok diistik bulunmast tipiktir.

izole otoimmun adrenalitis

Ikinci sik goriilen Addison nedenidir (% 20).
Cocuklarda ender goriiliir. Genellikle 20-30’Iu yas-
larda bildirilmistir. Kortekste lenfosit infiltrasyonu
olur. Ancak gland tamamen atrofiye ugrar. Otopside
bile goriilmez. Medulla ¢ogunlukla etkilenmez.
Plazmada antiadrenal sitoplazmik antikorlar bulunur.
En sik rastlanilan 21-hidroksilaz antikorudur.

Otoimmun poliendokrinopati (OPE)
Coklu endokrin organ tutulumu ile giden otoimmun

hastaliklardir. Baglica Tip 1 ve 2 olmak tizere iki sekli
vardir.
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Tip 1 OPE: APECED sendromu (otoimmun polien-
dokrinopati, kandidiazis, ektodermal distrofi) olarak
bilinir. Tki belirtinin birlikte olmasi tan1 koydurucu-
dur. Kronik mukokiitan6z kandidiazis ilk ¢ikan belir-
tidir. Ikinci bulgu c¢ogunlukla hipoparatiroididir.
Addison 10-12 yaglarinda ¢ikar. Beraberinde gonadal
yetersizlik, vitiligo, alopesi, tirnak distrofisi, dig
hipoplazisi, intestinal malabsorbsiyon, kronik aktif
hepatit vb. goriilebilir. Hipotiroidi ve tip 1 diyabet
daha seyrek gortiliir (< %10). Kardeslerinde de geli-
sebilecegi icin aile bireyleri yakin izlenmelidir.
Addisona bagli ani 6liim geligebilir. 21. kromozomda
(q22.3) bulunan AIRE-1 geni sorumludur. Bu gen
immun yanitta 6nemli rol oynayan transkripsiyon
faktoriinii kodlar. Otozomal dominant veya resesif
kalitilir.

Tip 2 OPE: Bu poliendokrinopatide Addison’a tip 1
diyabet (Carpenter sendromu) veya otoimmun tiroid
hastaligt (Schmidt sendromu) eslik eder. Vitiligo,
gonodal yetmezlik, alopesi, kronik atrofik gastrit,
pernisy6z anemi goriilebilir. Tkinci dekadda cikar.
Aymi ailede orta yas kadinlarda goriilme orani yuk-
sektir. Doku grubu HLA DR3-DR4 siklig1 artmustir.
Otozomal dominant geger.

Infeksiyonlar

Meningokoksemi sirasinda fulminan adrenal yeter-
sizlik geligebilir. Prognozu kotiidiir. Acilen stres
dozunda IV hidrokortizon verilmesi yararli olabilir.
Waterhouse-Frederichsen (WF) sendromu olarak da
bilinir. Staphylococcus aureus ile de WF sendromu
bildirilmistir. Tiiberkiiloz ve bazi mantar infeksiyon-
lar1 da Addison’a yol agabilir. AIDS’te de surrenal
korteks etkilenebilir.

ilaclar

Ketoconazol, etomidat, mitotan, aminoglutamid sur-
renal enzimlerini etkileyerek kortizol sentezini bozar;
fenitoin, fenobarbital ve rifampisin ise kortizol etki-
sini ve kortizoliin bioyararliligin1 azaltarak surrenal
yetersizlige yol acabilir. fla¢ kullanan cocuklar bu
yonden dikkatli izlenmelidir.

Surrenal kanama

Ozellikle makat gelisi olmak iizere zor dogum sonu-
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cu surrenal kanama gelisebilir. Hizla 6liime gotiire-
cek agirlikta olabilir. Sikligr 3:100,000 dogum olarak
bildirilmistir. Anemi, karinda kitle, aciklanamayan
sarilik, skrotal hematom gibi klinik bulgular; hipogli-
semi, hiponatremi ve hiperkalemik asidoz gibi labo-
ratuvar bulgulari goriiliir. Bazen kanama anlagilamaz.
Adrenal bezde kalsifikasyon 3-6 hafta sonra incele-
meler sirasinda fark edilir. Zamanla kalsifikasyonlar
kaybolur. Ayirici tanida ¢ocuk istismari arastiriimali-
dir. Renal ven trombozu ile karigabilir. Antikoagiilan
kullanimi da surrenal kanama nedeni olabilir.

Sekonder Adrenal Yetersizlik

Bu olgularda glukokortikoid eksik olmakla beraber
aldosteron sentezi yeterlidir. Hipofizer veya hipotala-
mik nedenlerde surrenal androjen sentezi de yetersiz
olur.

Kortikosteroidlerin hizhh kesilmesi

Etkin bir kortikosteroidin uzun siireli kullanimi hipo-
talamo- hipofizer- surrenal ekseni baskilar. Tlacin ani
kesilmesi veya dozun hizli azaltilmasi eksenin kendi-
ni toparlamasma imkan tanimadigi igin surrenal
yetersizlige neden olur. Maksimal stirenin ne kadar
oldugu, bireysel duyarliliga gore degiskenlik gosterir.
Yiiksek doz (fizyolojik dozun yaklasik 10 kati) stero-
idin bir haftadan daha uzun verilmesinin baskilanma-
ya yol acabildigi gosterilmigtir. Lésemi, astim, kolla-
jen vaskiiler hastaliklar, otoimmiin hastaliklar, trans-
plantasyonlar gibi yiiksek doz ve uzun siireli steroid
kullanimlarinda bu durum dikkatle izlenmelidir.
Topikal steroidlerin egzama, pisik gibi nedenlerle
uzun stireli kontrolsiiz kullanim1 da bu tabloya neden
olabilir. Bu hastalarin 6zellikle infeksiyon veya bagka
stres yaratan durumlara (cerrahi vb.) kortizol yanitt
yetersizdir.

Uzun siireli kortikosteroid kullaniminda doz fizyolo-
jik dozun iki katina indikten sonra daha yavas azaltil-
mali ve ilag kesildikten 2 ay sonra diisiik doz (1 ug)
ACTH testine kortizol yanit1 bakilarak, gerekirse bu
cocuklara stres durumlarinda, stres dozlarinda hidro-
kortizon verilmelidir.

ACTH eksikligi

Cogunlukla diger hipofiz hormonlarinin eksikligi ile

birlikte goriiliir. Dogumsal veya akiz nedenler olabi-
lir. Dogumsal nedenler hipofiz bezinin anatomik
gelisiminde etkili gen defektleri sonucu goriiliir.
Biiyiime hormonu, tirotropin (TSH), gonadotropin
gibi diger hipofiz hormonlarinda da eksiklik vardir.
HEX-1 geninde mutasyon septum pellusidum ve
optik sinirde hipoplaziye neden olur. Bu durum sep-
tooptik displazi olarak da adlandirilir.

Izole olarak ACTH veya kortikotropin salgilatici hor-
mon (CRH) eksikligi sonucu adrenal yetersizlik
vakalar1 da bildirilmigtir. Akiz gériilen en sik neden
hipofiz fonksiyonlarini etkileyen beyin tiimorleridir
(kraniofaringioma, germinoma vb).

Cerrahi, infeksiydz, infiltratif nedenler, radyoaktivite
veya travma sonucu olugan hipofiz fonksiyon bozuk-
luklar1 da sekonder surrenal yetersizlige neden olabi-
lir.

Sekonder surrenal yetersizlikte pigmentasyon artist
yoktur. Aldosteron salgis1 bozulmamigtir. Yenidoganda
hipoglisemi, daha biiyiik ¢cocuklarda halsizlik, istah-
sizlik, ortostatik hipotansiyon, giicsiizlik goriiltir.
Elektrolitler normaldir. Diger hipofiz hormon eksik-
likleri varsa onlara yonelik belirtiler eklenebilir
(btiytime geriligi, mikropenis, vb).

Klinik belirtiler

Primer surrenal yetersizlikte cogunlukla kortizol yani
sira aldosteron yapimi da etkilenir. Hipoglisemi ilk
belirtidir. Alternatif enerji kaynagi olarak ketoasitle-
rin kullamimi ketoza yol acar. Acglik, istahsizlik,
bulant1 ve kusma ketozu belirginlestirir.

Kortizol eksikligine baglh kalbin atim hacmi kiictliir.
Epinefrinin inotropik ve basing arttirici etkisi zayif-
lar. Kan basinci diiser. Bu problemler baslangicta
ortostatik hipotansiyon gibi baslarsa da herhangi bir
zamanda belirgin soka ilerleyebilir. Aldosteron eksik-
ligi varsa tablo agirlagir. Kan basincindaki diisme,
azalmis kardiak atim, bobrek filtrasyon hizini azaltir.
Dolayistyla serbest su atilimini azaltir. Kortizoliin
inhibe edici etkisinin kalkmasi ve hipertansiyon AVP
salgisini artirr, hiponatremi gelisir. Aldosteron yeter-
sizligi varsa klinik daha agir olur. Kortizol eksikligi-
ne aldosteron eksikliginin eklendigi durumlarda
hipopotasemi de goriiliir.
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Kortizol eksikligi sonucu hipotalamus ve hipofiz
uyarili. ACTH prekiirsorleri proopiomelanokortin-
den fazla miktarda yan iirtin olan melanosit stimtilan
hormon (MSH) sentezlenir. Bu artis, cildin koyulas-
masma neden olur. Koyulagsma kivrimlarda, skar
dokusunda ve mukozada en belirgindir.

Yenidogan déneminde surrenal krizin en sik nedeni
KAH, sepsis, konjenital adrenal hipolazidir. Nadiren
kanama da neden olabilir.

Stitcocuklugu doéneminde bobreklerin aldosteron
duyarliligi azdir, anne siiti ve formiil stitlerdeki
duisiik sodyum da dikkate alindiginda bu donemde
hipoglisemi, hiponatremi ve hiperpotasemi ile giden
klinik tablo hizla gelisir. Ketoz siitgocuklugunda
goriilemeyebilir. Sepsis ve kanamaya bagl olgularda
hiperpigmentasyon yoktur. Daha biiyiik ¢ocuklarda
tablo yavas ilerler. Hasta halsiz gortintir. Kas gli¢siiz-
ligt, kusma, kilo kaybi, ortostatik hipotansiyon,
pigmentasyon artisi gortiliir. Kas agrilar1 olabilir.
Hipoglisemi, hiponatremi ve ketoz olur ve eozinofili,
lenfositoz, anemi goriilebilir. Tablo akut gastroente-
ritle karigabilir. Bir ¢ocukta ortostatik hipotansiyon
ve hiponatremi, hipoglisemi varsa Addison mutlak
dustintilmelidir.

Laboratuvar bulgular:

Kanda hipoglisemi, hiponatremi, hiperpotasemi, asi-

ACTH
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Sekil 1. IV ACTH uyarisina Kortizol ve aldosteron yaniti.

150

Cocuk Dergisi 8(3):145-151, 2008

doz goriilir. Kortizol normal olsa bile hastanin klini-
&i ile uyumsuzdur. ACTH ise yiiksektir. Aldosteron
diizeyi normal ancak hiponatremiye gore goreceli
dustiktiir. Plazma renin aktivitesi (PRA) artmugtir.

Idrarda Na atilimi artar. Ancak hastanin Na aliminin
bilinmesi de 6nem tagir. En giivenilir test ACTH tes-
tidir. 250 ug IV akdz ACTH oncesi ve 60.dak sonrasi
kortizol yanitinin 20 pg/dL altinda olmasi yetersizlik
gostergesidir. ACTH’ya akut evrede aldosteron yani-
t1 oldugu icin aldosteron eksikligi diisiiniilen durum-
da test sirasinda aldosteron diizeyine bakilabilir
(Sekil 1).

Ayiric tam

Klinik tablo sepsis, gastroenterit, dehidratasyon, pilor
stenozu ile karigabilir. KAH diigiiniilen olgularda
ACTH testine 0-60. dakika 17 hidroksiprogesteron
(OHP) yanitina bakilmalidir. ALD tanist i¢in uzun
zincirli yag asitlerine, otoimmun nedenler igin surre-
nal antikorlarina (210H) bakilabilir. En sik hipopara-
tiroidi ile birlikte goriildiigii icin Ca, P diizeylerine
bakilmasi da uygun olur.

Gortinttileme (US, CT, MRI) gereksinime gore kulla-
nilabilir.

Primer Surrenal Yetersizlikte Tedavi

Acil tedavi 6nemlidir. Baglangicta kan 6rnegi alina-
rak ACTH, kortizol, elektrolitler, tam kan sayimi, kan
sekeri, aldosteron ve PRA bakilir veya serum ayrilir.
Hastaya % 5 glikoz iceren % 9’luk NaCl perfiizyonu
baglanir. ilk saatte 20 mL/kg/saat hiz uygundur.
Hastanin dehidratasyon derecesi, 6zelligine gore
% 10-15 dolaylarinda hesaplanarak, kayb1 bulunur ve
buna gtinliik siv1 ihtiyaci eklenir. Hesaplanan sivinin
yarisi ilk 8 saatte verilecek sekilde serum hizi ayarla-
nir.

Hipoglisemi varsa % 10°1uk dekstroz 1 mL/kg olacak
sekilde I'V bolus verilebilir. Hastanin elektrolit diizey-
leri 6-8 saat aralarla kontrol edilir. 8. saatten sonra
duruma gore sivinin Na icerigi 6nce 2/3 daha sonra
1/3 oraninda azaltilabilir.

Potasyum diizeyi 7 mEq/L lizerinde ise, kalsiyum
glukonat 0.5-1 mL/kg olmak lizere yavas inflizyon
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seklinde 5-10 dakika iginde verilebilir. Aritmiye dik-
kat edilmelidir; miyokardi sistolde durdurabilir.
Kalsiyum yeterli olmadigi durumda veya onun yerine
glukoz ve insiilinin birlikte perfiizyonu hiperpotase-
mi tedavisi icin kullanilabilir. Bu amacla saatte 0.5
g/kg glukoz, 0.2 U/kg insiilin ile birlikte gidecek
sekilde perfiize edilir. Insiilin, potasyumun hizla
hticre i¢ine ¢ekilmesine neden olur. Hiperpotasemide
bir secenek de K baglayici recine vermektir.
Kayeksalat Na/K degisimi yapar. 1 gr’1 1 mEq K’u
baglar. Uygulamada 6 saatte bir kilo basma 1 gr
olacak sekilde verilebilir. 20 mg hidrokortizonun,
0.05 mg aldosterona esdeger Na tutucu etkisi vardir.
Bu nedenle eksiklik agir degilse minerolokortikoid
gerekmez. Agir eksiklikte 0.05 veya 0.1 mg 9
a-fludrokortizon oral ilave edilir.

Stvi perfiizyonuna baglanmasi ile es zamanli olarak
hidrokortizona da baslanir. Yenidoganda 10 mg, stit-
cocugunda 25 mg, oyun cocugunda 50 mg, okul
cocugunda 75 mg, adolesanda ise 100 mg hidrokorti-
zon sodyum siiksinat (suda erir) bolus seklinde veri-
lir. Perfiizyon seklinde 100 mg/m?/ 24 saat olacak
sekilde 6 saatlik aralarla verilmeye devam edilir. Doz
hergiin % 25 azaltilarak 4-5 giinde fizyolojik doza
inilir.

Akut kriz gectikten sonra idame hidrokortizon teda-
visine ge¢ilir. Bu doz 10 mg/m?24 saattir. Kortizol
duyarligindaki farka bagli olarak doz 8-15 mg/m?24
saat arasinda degisebilir. U¢ doza béliinerek verilme-
si tercih edilir clinkii hidrokortizonun yarilanma
stiresi 6 saat kadardir. Biliyiime donemi boyunca,
daha kisa etkili olmasi nedeni ile hidrokortizon tercih
edilir. Biiyiime kikirdaklar1 kapandiktan sonra esde-
ger prednisolona giinde tek doz gegilebilir. Stres
durumlarida (infeksiyon, travma, min6r cerrahi giri-
sim) doz iki-ti¢ katina arttirllmalidir. Biiytik cerrahi
girigsimler i¢in 6zel protokol hazirlanir ve doz 8-10
misline artirilir.

Yiiksek doz hidrokortizon obezite, strialar, hipertan-
siyon, osteoporoz ve biiyiime durmasina neden olur.
Adrenddkodistrofide Lorenzo’nun yagi yardimci

olur; daha iyisi kemik iligi transplantasyonudur.
Sekonder surrenal yetersizlikte tedavi

Ilaglara bagli hipotalamo-hipofizer baskili oldugu
stirece 10 mg/m*/giin dozu ile hidrokortizon 2-3 doza
boliinerek verilir. Bu siire bazen umulandan daha
uzun siirebilir. Kesmek i¢in aksam dozu atlanir,
sabah ilag verilmeden IV diisiik doz ACTH testi
uygulanir. 60. dakikada kortizol yamt1 20 pg/dl ve
tizeri olursa, hidrokortizon kesilebilirr ACTH’nin
cesitli nedenlerle (operasyon vb.) kalici olarak sen-
tezlenememesi durumlarinda glukokortikoidlerin fiz-
yolojik dozda Omiir boyu verilmesi gerekir. Bu
durumda stres kosullarinda dozun 2-3 kati arttirilma-
s1 gerektigi ve ameliyat benzeri durumlarda IV korti-
zon destegi gerektigi konusunda hasta egitilmelidir.
Bu hastalarin acil durumda kullanabilecekleri paren-
tal bir kortizon preparatinin daima yanlarinda bulun-
malidir. Acil bir durumda tani, tedavi yaklagimi ve
ulagilabilir telefon numaralarini bildiren bir kart1 yan-
larinda tagimalar giivenlik acisindan ¢ok 6nemlidir.
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