KONJENITAL
9 ADRENAL HIPERPLAZI
HIPERTANSIYON ILISKISI

Bolum

Tiilay OMMA!

GIRIS

Hipertansiyon (HT) eriskin hipertansif popiilasyonun yaklasik %15 inde hormo-
nal bir bozukluk ile iligkilidir. Bunlarin ¢ogunlugunu pirimer aldosteronizm olus-
turur (1, 2). Bununla birlikte se¢ilmis adolesan ve erigkin hipertansif hastalarda
konjenital adrenal hiperplazi (KAH) olarak bilinen kalitsal steroidojenik defektler
de akla gelmelidir.

KAH, kolesterolden kortizol biyosentezine kadar olan biyokimyasal yolakta
rol alan protein ve enzimlerden birinde genetik defekt ile karakterize bir bozuk-
luktur. Kortizol sentezindeki eksiklik sonucu hipofiz bezi tizerinde kortizol ne-
gatif feedback aksi bozulur ve hipofiz bezinden kortikotropin (ACTH) iiretimi
artar. Artan ACTH ise adrenal hiperplazi ve adrenal steroidlerin fazla iiretilmesi-
ne neden olur. Klinik 6zellikler defekt olan enzim bolgesine bagli olarak kortizol,
mineralokortikoid (MK) ve androjenlerin artmis ya da azalmig hizina gore sekil-
lenir. KAH genel olarak klasik ve nonklasik (ge¢ baslangicli, NKAH) olarak iki
gruba ayrilir. Klasik tip ise enzimatik aktivitenin hemen hemen yok oldugu ‘tuz
kaybettiren form’ ve % 1-2 enzimatik aktivitenin bulundugu ‘basit virilizan’ tip
seklinde iki gruba ayrilir.

Tiim diinyada KAH’1n en sik nedeni (>%90 ) 21 hidroksilaz enzim eksikligidir.
Enzim eksikliklerinin prevalansi cografi bolgeye gore degismektedir. Ulkemizde
ise 11 beta hidroksilaz eksikligi daha fazla goriilmektedir. Bu iki enzim sadece
adrenal bezde eksprese edilirler. Diger nadir tipler olan yan zincir klivaj (P450scc)
enzimi, 17 alfa hidroksilaz ve 3 beta hidroksisteroid dehidrogenaz enzim eksikli-
ginde, bu ii¢ enzim hem adrenal hem de gonadlarda eksprese edildiginden hem

! Uzman Doktor, Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi Endokrinoloji ve Metabolizma Hastaliklari,
uzmanbilim@hotmail.com

-63-



Hipertansiyona Multidisipliner Yaklagim

Tablo 6: KAH’da yillik takip plani

Sonlanim Gerekge Olgiim
L 1.Kontrol 1.>2cm/yil ise dikkat
1.Biiytime hiz1 2.Doz ayar1 S
: g e . 2.>2kg/yil ise dikkat
2.Kilo degisikligi 3.0ptimize tedavi
Kisa . . ] et 3.1 ve 2.maddeler ve kan
.. 3.Dogru tedavi doz 4.Tedavi etkileri .
Do6nem testleri
4 Kan basinci 5.KAH da .
4 Kan basincini karta isle
5.Puberte zamanlama 5 Muavene
degisebilir Ay
1.Iskelet
maturasyon hizi 1.Yillik kemik yas1
| Kemik maturasvonu 2.Erken puberte, 2.Tanner evrelemesi
’ 4 hizli gelisim 3.Kortizol ve 1770HP
2.Pubertal durum . . . R
. . 3.0ptimize tedavi ~ 4.Plazma renin aktivitesi
Orta 3.Hidrokortizon dozu . . .
.. . 4 Hipertansiyondan 5.Kizlarda pelvik USG
Do6nem 4.Fludrokortizon dozu . .
. .. kagin Erkeklerde dikkatli
5.Testis ve over saglig ,
6. Metabolik durum 5.KAHn gonad muayene
’ etkisi 6.A¢lik glukoz,
6.Insiilin duyarlihg insiilin,lipidler
ve lipidler
1.Final boy
i, Sl 2.DXA tarama
l.Buyu.me 2 KAH/tedavinin 3'.K121arda menstriiel
2.Kemik b B siklus,
Uzun . ) kemik tizerine .
.. mineralizasyonu . Erkeklerde testiste
Do6nem e etkisi .
3.Fertilite o adrenal rest timor
4 Kardiyovaskiiler risk A e 4.A¢lik glukoz
’ Y . 4 KAH/tedavi etkisi .5 & 0%
instilin,kan basinci,aglik
lipidler
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