BOLUM 13

ADRENAL YETMEZLIK

> GiRig

Adrenal yetmezlik (AI), mineralokortikoid ek-
sikligi olsun veya olmasin glukokortikoidlerin
sekresyonunun bozulmasina yol agan adrenal
bez korteksinin islev bozuklugundan kaynakla-
nir (1-3). Dogustan ya da edinilmis sebepler ile
birincil olarak adrenal bez fonksiyon bozuklugu
ya da ikincil olarak adrenokortikotropik hormon

(ACTH) salgisinin azalmasina bagli olarak olusa-
bilir (4).

» PATOFiZYOLOJi

Glukokortikoid ilaglarin aniden kesilmesi veya
konjenital adrenal hiperplazi (KAH) dahil olmak
tizere adrenokortikal hormonlarin diretimini en-
gelleyen cesitli bozukluklardan kaynaklanabilir.
En yaygin konjenital nedenler arasinda bagta
21-hidroksilaz eksikligi ile olusan KAH, sonra-
sinda adrenal hipoplazi konjenita, otoimmiin
diizenleyici gen AIRE mutasyonuna ikincil oto-
immiin poliglandiiler sendrom tip 1 bileseni ve
adrenolokodistrofi; en yaygin edinsel neden oto-
immiin adrenalittir (Addison hastalig1) (1, 2).
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» KLiNiK BELIRTILER

Kusma ve ishal, siddetli karin agrisi, agiklanama-
yan ates, kilo kaybi ve istahsizlik, bas agrisi, deri
ve mukozalarda hiperpigmentasyon, bas donme-
si, kas gligsiizltigudiir.

Ayric1 Tani: Infantlarda hipertrofik pilor ste-
nozu ile karisabilir. Bilinen adrenal yetmezlik bo-
zukluklar1 (KAH,vb...) olan herhangi bir hasta,
kortikosteroidlerle kronik tedavi géren veya kor-
tikosteroid dozunun azaltilma agsamasinda olan
hastalar strese maruz kalmiglarsa; Tip 1 diabetes
mellitus, hipotiroidizm veya gonadal yetmezlik
gibi diger otoimmiin endokrin eksiklikleri olan
hastalar; siv1 resiisitasyonuna ve inotropik ilagla-
ra yanit vermeyen septik soklu kritik hastalar (bu
durumda adrenal krize bilateral adrenal kanama
neden olabilir) ve ozellikle hiperpigmentasyon
veya vitiligosu olan hastalarda adrenal yetmezlik
disiintilmelidir.

Tani:

Muayene: Hipotansiyon, kapiller dolum zamani-
nin uzamasl, dehidratasyon ve sok bulgulari, le-
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tarji, gelisme geriligi, ambigus genitalya adrenal
yetmezligi diisiindiiren muayene bulgularidir.

Laboratuvar: Onceden adrenal yetmezlik ta-
nist olmayan hastalar icin, elektrolitler, glukoz,
kortizol ve diger adrenal steroidler (KAH siiphesi
varsa 17-hidroksiprogesteron), ACTH ve plaz-
ma renin, glukokortikoidlerin uygulanmasindan
once temel kan 6rnekleri alinmalidir.

Hiponatemi, hiperkalemi, hipoglisemi, meta-
bolik asidoz saptanmasi halinde kuvvetli diisii-
niilmelidir.

Goriintiileme: Adrenal goriintiileme, primer
adrenal yetmezligin gesitli tiplerinde tanida yar-
dimcidir. Adrenal gelisim kusurlarinda adrenal
bez kiigtikken, konjenital adrenal hiperplazide
biiyiik saptanir.

Tedavi: Ik amag hipotansiyon ve dehidratas-
yonun tedavisi, elektrolit ve glukoz anormallikle-
rinin ve kortizol eksikliginin diizeltilmesidir. Ad-
renal krizden siipheleniliyorsa, hastalar asagida
belirtildigi gibi stres dozlarinda glukokortikoid-
lerle ampirik olarak tedavi edilmelidir.

» Hasta sokta ise; 1 saatte bolus normal salin
(%0,9NaCI), 20 mL/kg iv verilir. Sok kali-
ciysa, 2 saat i¢inde toplam 60 mL/kg’a kadar
tekrarlanir.

» Hipoglisemi tedavisi: Baglangigta 0,5 ila 1 g/
kg dekstroz iv bolus verilir (maksimum tek
doz 25 g). Glukoz bolusu dakikada 2-3 mL’de
yavasca infilize edilir. %10 dekstroz soliisyo-
nu, 5 - 10 mL/kg kullanilabilir.

» Stres glukokortikoidleri 50-100 mg/m2 hid-
rokortizon bolus olarak uygulayinir. Gluko-
kortikoidlere ayni dozda veya takip eden 24
saat boyunca dorde boliinmiis dozlar halinde
devam edilmelidir. Sonraki doz ve siire, has-
tanin klinik durumuna baghdir.

» Hiperkalemi varsa, degerlendirmek i¢in EKG
cekilmelidir. EKG’de kisalmis QT zamani,
genis ve sivri T dalgasi, PR araliginin ve QRS
stiresinin ilerleyici uzamasi hiperkalemiyi dii-
stindiiriir. Hiperkalemi tipik olarak sivilar ve
tek basina hidrokortizon tedavisi ile hemen
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diizelir. Nadiren, siddetli ve semptomatik hi-
perkalemi acil tedavi gerektirir (yani iv kalsi-
yum inflizyonunu takiben iv insiilin ve glu-
koz infiizyonu)

» Diger elektrolit anormallikleri ve siv1 dengesi
yakin izlenir.

Prognoz: Stres dozlarinda hidrokortizon ile
tedavi sirasinda, mineralokortikoid replasmani
gereksizdir. Klasik 21-hidroksilaz eksikligi teshisi
dogrulanirsa, bebeklere glukokortikoid ve mine-
ralokortikoid tedavisinin yani sira tuz takviyesi
yapilmalidir. 21-hidroksilaz eksikligi tanis1 dog-
rulanmazsa, nadir goriilen KAH nedenlerini veya
diger nadir konjenital adrenal yetmezlik neden-
lerini belirlemek i¢in daha fazla degerlendirme
gerekecektir (5). 21-hidroksilaz eksikligine bagl
klasik konjenital adrenal hiperplazisi olan hasta-
lar i¢in, ACTH ile uyarilan asir1 adrenal andro-
jenleri baskilamak igin gereken glukokortikoid
dozlar, adrenal yetmezligin diger nedenlerini ye-
terince tedavi etmek icin gerekenden 6nemli 6l-
ciide daha yiiksektir. Primer adrenal yetmezligin
diger nedenleri olan ¢ocuklar i¢in, hidrokortizon
baslangig oral dozu 7-10 mg/m2/giin araliginda-
dir (3). Bebekler genellikle yeterli idame igin bi-
raz daha yiiksek dozlara ihtiya¢ duyar. Doz daha
sonra klinik yanita ve biiylimeye bagli olarak has-
tanin bireysel ihtiyaglarina gore titre edilmelidir.
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